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Vorwort. 

Die dieser Studie zugrunde liegenden Untersuchungen wurden angeregt durch 
die Arbeiten Alzheimers iiber die Huntingtonsche Chorea und die Westphal­
Striimpellsche Pseudosklerose, die ich in dem Miinchener Laboratorium seiner­
zeit miterlebte, und bauen sich auf den bahnbrechenden Studien iiber die striaren 
Erkrankungen auf, die C. und O. Vogt veroffentlicht haben. Sie gehen bis 
zum Jahre 1912 zuriick, wurden durch den Krieg unterbrochen und konnten 
erst in den letzten Jahren eine zusammenhangende und flieBende Bearbeitung 
erfahren. 

Von der Uberzeugung ausgehend, daB auch bei diesen Erkrankungen die 
ProzeBfor.schung neben der Lokalisationsfrage in gleicher Weise zu 
beriicksichtigen ist, wurde bei den einzelnen Krankheitsformen der histolo­
gischen Bearbeitung des Materials die gleiche Aufmerksamkeit zuge­
wandt, wie der Bestimmung des jeweiligen Sitzes' der Storungen. 
So sollen die vorliegenden Untersuchungen neben der Beantwortung der jetzt 
im Vordergrunde des lnteresses stehenden Lo kalisa tio nsfrage z ugleich 
ein Beitrag sein zur speziellen Histopathologie des extrapyrami­
dalen Systems. 

Die ganzen Fragen, die hier zur Abhandlung kommen, miissen als noch 
vollig im Flusse befindlich angesehen werden und sind, wie sich aus der fast 
uniibersehbaren Weltliteratur ergibt, nach keiner Richtung hin abgeschlossen. 
lch habe versucht, unter vornehmlicher Beriicksichtigung der wichtigsten in 
der Literatur niedergelegten Tatsachen und Ansichten eine moglichst objektive 
und kritische Bearbeitung und Zusammenstellung des mir zur Verfiigung ste­
henden Materiales zu geben. Um eine weitgehende Sicherheit in den SchluB­
folgerungen zu verbiirgen, habe ich aus einem gut durchgearbeiteten Materiale 
von iiber 60 Fallen die im folgenden niedergelegten Befunde und Analysen 
ausgewahlt und aIle komplizierteren FaIle zunachst beiseite gelassen. Auch 
letztere unterstiitzen die hier vertretenen Anschauungen, konnen aber mit Riick­
sicht auf die Art des Prozesses (Tumoren) oder auf seine diffuse Lokalisation 
(Miterkrankungen des Stirnhirns, des Kleinhirns und des fronto-cerebellaren 
Systems u. dgl.) keine eindeutige Beweisfiihrung gestatten. Die ganze Frage liegt 
so schwierig, daB man meines Erachtens zunachst nur auf moglichst reinen 
Fallen aufbauen kann. Es liegt weiterhin in der Eigenart des ganzen Problems 
begriindet, daB nur eine groBe Ubersicht iiber die klinische und pa­
thologisch- anato mische A uswir kung der verschiedenartigen Krank­
heitsformen das Verstandnis der pathophysiologischen Zusammenhange und 
ihrer Einzelheiten ermoglicht. So erschien es geboten, in gleichem Sinne, wie es 
C. und O. Vogt in vorbildlicher Weise getan haben, die einzelnen Syn­
drome in speziell vergleichender klinischer und pathologisch­
anatomischer Weise abzuhandeln. 



VI Vorwort. 

Daraus ergab sich von selbst die Einteil ung des Stoffes. Nach einer 
kurzen klinischen Charakterisierung der extrapyramidalen Be­
wegungsstorungen habe ich die Grundziige der normalen Bauver­
haltnisse des extrapyramidalen Hauptsystems und seiner Zentren 
mit den wichtigsten Faserverbindungen in, wie ich hoffe, iibersichtlicher 
Weise zusammengestellt, urn dann im zweiten Teile nach einer gedrangten Ober­
sicht iiber die bisherigen pathophysiologischen Erklarungsversuche der extra­
pyramidalen Bewegungsstorungen die einzelnen Syndrome in verglei­
chender klinisch-anatomischer Befundgegeniiberstellung an der 
Hand von 33Fallen abzuhandeln. Im dritten Teil habeichdiepathophysio­
logische A usdeutung der extrapyramidalen Bewegungsstorungen 
auf Grund der erhobenen Feststellungen zu geben versucht, wobei ich mich 
ganz vornehmlich von den anato'misch gesicherten Tatsachen leiten lieB. 
In diesem Kapitel habe ich dem motorischen Koordinationsmecha­
nism us des Mittelhirns und Hirnstamms, der uns durch die iiberaus 
wichtigen physiologischen Untersuchungen von Magnus und seiner Schule 
erschlossen wurde, besondere Beachtung geschenkt, in der -aberzeugung, daB 
diese experimentell physiologischen Untersuchungsergebnisse nicht nur fUr das 
vorliegende Problem von grundlegender Bedeutung sind, sondern auch ganz 
im allgemeinen die groBte Beachtung des Neurologen verdienen. Im SchluB­
kapitel bin ich ganz kurz auf einige Bezieh ungen des Cortex zu dem extra­
pyramidalen System zu sprechen gekommen. 

Der Z wee k der vorliegenden Abhandlung moge vornehmlich in zwei Punkten 
erblickt werden: Einmal in einer moglichst kritisch und 0 bj ektiv gege­
benen Materialsammlung, die weiteren Untersuchungen und SchluBfolge­
rungen zur Basis dienen kann; sodann war ich bestrebt, auch dem Kliniker, 
dem es die Zeit nicht erlaubt, sich mit speziellen anatomischen Untersuchungen 
zu befassen, eine orientierende Studie an die Hand zu geben, die ihm 
das Verstandnis der komplizierten anatomischen Bauverhaltnisse und patho­
physiologischen Bedingungen erleichtern solI. Aus diesem Grunde war ich be­
miiht, mich bei der Schilderung der normalen und pathologisch-anatomischen 
Verhaltnisse auf das Grundsatzliche zu beschranken und mehr unwesentlich 
erscheinende histologische Einzelheiten zu vernachlassigen. Ich glaubte so der 
Lesbarkeit mid der Obersichtlichkeit des gesamten Stoffes zu dienen. Im gleichen 
Sinne habe ich auch bei den epikritischen und pathophysiologischen Erorte­
rungen nicht aIle moglichen Einwande und Wenn und Aber beriicksichtigt, 
die sich dabei aufdrangten oder bereits in der Literatur diskutiert sind, sondern 
ich suchte mich auch hier auf die Beantwortung der prinzipiell wichtigstenPunkte 
zu beschranken und jene SchluBfolgerungen in moglichster Kiirze zu formu­
lieren, die sich mir am besten fundiert nach sorgfaltiger Priifung erwiesen. 

Den weiteren Studien dienen derartig umfasEendere Arbeiten auch zur Auf­
deckung der groBen Liicken, die sich bei dem Versuche der Problem16sung zeigen; 
sie wirken so befruchtend auf die ferneren Problemstellungen und 
geben wichtige Fingerzeige fiir die Art und die Richtung weiterer 
Studien sowohl auf klinischem wie pathologisch- anatomischem 
Ge biete. Je weiter die feine Analyse der Krankheitsformen nach beiden Seiten 
hin getrieben wird, desto bestimmtere Schliisse werden sicn bei der vergleichenden 
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Gegeniiberstellung von klinischer Storung und Art und Lokalisation des ana­
tomischen Prozesses ermoglichen. 

Das Material selbst entstammt groBtenteils der Staatskrankenanstalt 
und psychiatrischen Universitatsklinik Hamburg-Friedrichsberg (Direktor Prof. 
Dr. We y g and t). Einzelne FaIle wurden mir in lie benswurdiger Weise von den 
neurologischen Abteilungen des Eppendorfer Krankenhauses (Prof. N onne) 
und des St. Georger Krankenhauses (Prof. Sanger 1', Dr. Tromner) zur Ver­
fUgung gestellt. Ich bin diesen Herren zum besonderen Danke verpflichtet, 
in gleicher Weise auch ihren Herren Assistenten (insbesondere Dr. Fleck, 
Dr. Ma tzdorff, Dr. Pette), die michin der Materialsammlung bereitwilligst unter­
stiitzten. Herr und Frau Prof. C. und O. Vogt, Berlin, und Herr Prof. Spiel­
meyer, Munchen, hatten die Liebenswurdigkeit, mir zur Erganzung meines 
Materials wertvolle Praparate zu iibersenden. Zu besonderem Danke verpflichtet 
fUhle ich mich noch den Kollegen der hiesigen Anstalt, insbesondere den Herren 
Cohen, Josephy, Kirschbaum, Meggendofier, Matzdorff, Rauten­
berg, die mich auf Einzelfalle aufmerksam machten, sie meiner personlichen 
klinischen Untersuchung zufUhrten und mich bei meinen Untersuchungen und 
Studien in gefalligster Weise unterstiitzten. 

Das Manuskript ist im wesentlichen Ende November 1922 abgeschlossen 
worden, so daB die Literatur nur bis zu diesem Zeitpunkte eingehender beruck­
sichtigt werden konnte. Wenn dabei manche auslandischen Autoren nicht 
die entsprechende Wurdigung erfahren haben, so liegt es an den mi13lichen Zeit­
verhaltnissen, unter denen wir Deutsche jetzt wissenschaftlich arbeiten mussen. 

Zu besonderem Danke bin ich schlie13lich noch der Verlagsbuchhandlung 
Julius Springer verpflichtet, die mir bei der Drucklegung und Ausstattung 
dieses Werkes in liebenswiirdiger Weise entgegenkam. 

Hamburg, Januar 1923. 
A. Jakob. 
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E r s t e r T e iI. 

A. Kurze klinische Charakterisierung der extrapyramidalen 
Bewegungsstorungen. 

Die Erkrankungen des Zentralnervensystems, die dieser Abhandlung zu­
grundeliegen, ha ben das Gemeinsame, daB ihnen e i g en art i g e, mit Ton u s -
veranderungen gepaarte Bewegungsstorungen zugrunde liegen, die 
sich besonders deutlich von'dem Pyramidenbahnsyndrom abheben. 
v. Striimpell gebiihrt hier das groBe Verdienst, aufbauend auf den feinsinnigen 
Feststellungen anderer Autoren und eingehenden Analysen eigener Beobach­
tungen den ganzen Komplex von Erscheinungen unter einem einheitlichen 
Gesichtswinkel betrachtet und die dabei auftretenden mannigfaltigen Be­
wegungsst6rungen in der gemeinsamen Bezeichnung des "amyostatischen Sym­
ptomenkomplexes" zusammengefaBt zu haben. Wenngleich ich mit vielen 
Autoren in einzelnen Punkten von der Striimpellschen Auffassung abweiche 
und auch die Bezeichnung selbst nicht fiir gliicklich und viel zu eng ansehe, 
so kann darin keine Herabsetzung der auBerordentlichen Bedeutung liegen, mit 
welcher die Striimpellsche Autoritat das ganze Gebiet befruchtet hat. 

Es liegt nicht im Rahmen dieser Studie, eine genauere Beschreibung und 
Analyse der klinischen Erscheinungen zu geben. Sie sind im einzelnen in den 
bekannten und vorbildlichen Arbeiten zahlreicher Autoren geschildert, und wenn 
ich hier nur die Namen von Westphal sen. und jun .. Oppenheim, Ziehen, 
Foerster, Kleist, Forster, Zingerle, K. Mendel, Wilson, P. Marie, 
Hunt, Higier, C. und O. Vogt, Stertz, Mann, Cassirer, Wimmer, 
P. Schuster, Nonne, Bostroem 1), Runge, Meggendorfer, F. H. Lewy 
nenne, so bin ich mir wohl bewuBt, viele Autoren mit gleichen Verdiensten 
ungenannt gelassen zu haben. 

In jiingster Zeit haben sich namentlich Stertz, Foerster und F. H. L ewy2) 
eingehender mit der klinischen und physiologischen Analyse dieser Erschei­
nungen befaBt, auf deren Ausfiihrungen ich verweise. Besonders beziehe ich mich 
auf die meisterhafte Schilderung der klinischen Storungen, die Foerster in seiner 
jiingsten Abhandlung gegeben hat; im folgenden mochte ich nur kurz die wich­
tigsten klinischen Erscheinungen besprechen, urn einer leichteren Orientierung 
und einem besseren Verstandnis bei meinen weiteren Ausfiihrungen zu dienen. 

1) Die Monographie B 0 s t roe m s: "Der amyostatische Symptomenkomplex", klinische 
Untersuchungen unter Beriicksichtigung allgcmein.pathologischer Fragen, Berlin: Julius 
Springer 1922, lag bei AbschluB dieser Arbeit noch nicht vor und konnte daher nicht 
mehr beriicksichtigt werden. (Anm. b. d. Korr.) 

2) Das neueste Buch F. H. Lewys: "Die Lehre vom Tonus und der Bewegung", Berlin: 
Julius Springer 1923, wurde mir erst nach AbschluB meines Manuskriptes durch die Liebens­
wiirdigkeit des Autors und Verlegers in den Korrekturbogen zuganglich, ich habe daher dieses 
Werknur mehrin flir meine Fragestellung besonders wichtigen Punkten beriicksichtigen k6nnen. 
Die Lewyschen Untersuchungen sind ja im wesentlichen anders orientiert als die meinen. 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 1 



2 Kurze klinische Charakterisierung. 

Die klinischen Erschcinungen, die auf den A usfall der Pyramiden­
bahn oder auf eine Funktionsbehinderung der vorderen Zentralwindung bei 
den Fallen intracorticaler Hemiplegie bei erhaltener Pyramidenbahn zuriick­
zufUhrensind, sind als das Pyra midenbahns yndrom oder da s der Area gi­
ganto pyramidalis (C. und O. Vogt) bekannt: Sie bestehen in einer Herab­
setzung der motorischen Kraft bei isolierten willkiirlichen Bewegungen der einzel­
nen Korperteile und Extremitatenabschnitte, im Verlust der Einzelbewegungen 
bei Erhaltensein der normalen Mitbewegungen und typischen Bewegungs­
synergien; ferner in dem Auftreten des als Spasmus bezeichneten charakteristi­
schen federnden Widerstandes der gelahmten Glieder bei passiven Bewegungen, 
wobei die Spasmen ganz bestimmte Muskelgruppen befallen, sich in Klonismen 
auBern konnen und reflektorisch z. B. durch sensible Reize gehemmt und ge16st 
werden konnen; ferner in dem Auftreten einer deutlichen Reflexsteigerung 
mit dem Ba binskischen Phanomen an der unteren Extremitat und den ent­
sprechenden Phanomenen der oberen, schlieBlich in dem Fehlen der Bauchdecken­
reflexe. Nach den Lewyschen Untersuchungen setzt beim Spastiker die Tatigkeit 
im Antagonisten bei der Bewegungsleistung nicht nur friiher als beim Normalen 
ein, sondern sie ist auch von einer sehr erheblichen Dauercrregung begleitet. Beim 
Spasmus dehnt sich zwar der Antagonist, er wird aber nicht im gleichcn MaBe 
erschlafft, entsperrt, so daB eine erhohte Erregungsbereitschaft fUr den RiickstoB, 
also ein vorzeitiges und vermehrtes Einsetzen des Antagonisten zuriickbleibt 
(F. H. Lewy). Der federnde Dehnungswiderstand und die erhohte Adaptions­
und ]'ixationsspannung der yom Spasmus betroffenen Muskulatur, Erschei­
nungen, die bei der Contracturenentwicklung von maBgebender Bedeutung 
sind, erweisen sich als spinale Reflexe, die mit dem Verluste der entsprechenden 
Sehnenreflexe ausfallen. 

Von diesem Pyramidenbahnsyndrom unterscheiden sich nun die Be­
wegungssti.irungen, die bei Erkrankungen bestimmter Abschnitte der basalen 
Stammganglien regelmaBig auftreten, in ganz charakteristischer Weise; 
man faBt daher den Gesamtkomplex dieser Erscheinungen am zweckmaBigsten 
als extrapyramidale Bewegungsstorungen zusammen und bezeichnet 
den nervosen Apparat, des sen Affektion diese Storungen zeitigt, 
als extrapyramidales System. Da wir neben dem in den basalen 
Stammganglien vertrotenen extrapyramidalen System in dem 
fronto-ponto-oerebellaren System noch einen zweiten der extra­
pyramidalen Bewegungskoordination dienenden Mechanismus vor 
uns haben, sprechen wir hier yom ersteren als dem extrapyramidalen 
Hauptsystem - freilich nur zum Zwecke einer kiirzeren Ausdruoksweise und 
nicht in der Absioht, einem Wertigkeitsunterschiede Ausdruck zu geben. 

Bei den extrapyramidalen Bewogungssti.irungen konnen wir im wesent­
liohen drei besondere Arten unterscheiden, die als Koordinationsstorungen 
im Ablaufe von willkiirlichen, automatischen und Reaktivbewegungen erscheinen: 

1. Akinesen, 
2. verminderte oder vermehrte Spann ungszustande in der 

Muskulatur und deren Begleiterschein ungen (hypotonische 
oder hypertonisch-rigide Symptome), 

3. Hyperkinesen. 
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Die Akinesen bestehen einmal in dem Innervationsausfalle bei 
willkiirlichen Initiativbewegungen, die sich in fiir gewohnlich nur leicht 
ausgesprochenen Paresen (Wilson, Striimpell, Stertz, Foerster u. a.) 
zeigen, in dem verlangsamten Bewegungsbeginn, der verlangsamten Ausfiihrung, 
der verminderten Bewegungsexkursion und in der leichten Ermiidbarkeit. Sie 
bestehen ferner in einem A usfall der automatischen physiologischen 
Mitbewegungen, welche normalerweise die Willkiirbewegungen erganzend 
begleiten und abrunden. Es sind dies jene Bewegungssynergien, die wie das 
Pendeln der Arme beim Gehen oder die Mitstreckung der Hand beim Faust­
schluB gerade beim Pyramidenbahnsyndrom erhalten bleiben. Sie fehlen bei 
unserenKranken oder sind doch weitgehend abgeschwacht, wahrend die Einzelbewe­
gungen verhaltnismaBig gut ausgefiihrt werden konnen. Die Akinesen zeigen sich 
weiterhin in einem besonders auffal1enden Mangel an Reaktivbewegungen, 
die reflektorisch auf alle zuflieBenden sensiblen und sensorischen Reize hin erfolgen; 
hierher gehoren die reaktiven Abwehrbewegungen, die sich auch in den mannig­
faltigen Schutz-, Flucht-, Schmerz- und Schreckreflexen verraten, ferner die auto­
matischen Orientierungs- und Adversionsbewegungen (z. B. Hinwenden des Kopfes 
und der Augen auf einen plotzlich einfallenden Lichtreiz), ferner die Aufmerksam­
keitseinstellbewegungen, die automatisch den erhoht einsetzenden Aufmerksam­
keitsakt begleiten, und schlieBlich die affektivenAusdrucksbewegungen und Gesten. 
Der Ausfall dieser Reaktivbewegungen fiihrt nicht nur zu der so auBerordentlich 
charakteristischen Bewegungsarmut, sondern bedingt auch weiterhin, insbesondere 
durch Schadigung der Bewegungsfolge und der bei jedem Bewegungs- und Hand­
lungsablaufe automatisch erfolgenden Hilfsbewegungen (Stellungs- und Haltungs­
anderungen) hohere Koordinationsstorungen, die sich im Verlaufe 
einfacherer und zusammengesetzter Bewegungsakte, namentlich 
beim Sitzen, Stehen und Gehen, Kauen und Schlucken und beim 
Sprechen zeigen. Zum Teil wenigstens sind gleichfalls die Pulsionen und die 
Adiadochokinesis darauf zuriickzufiihren. Die mangelnde Innervationsbereit­
schaft kann auch als ein akinetisches Teilsymptom aufgefaBt werden. 

Die extrapyramidalen Erkrankungen gehen des weiteren mit bemerkens­
werten Veranderungen des Muskeltonus einher. 

F. H. L ewy hat den klinischen Begriff des Muskeltonus folgendermaBen formuliert: 
"Tonus ist ein elastischer Spannnngszustand des Muskels mit sehr geringem Energieverbrauch 
und oxydativem Stoffwechsel und bei Verwendung der iiblichen Apparatur ohne biphasischen 
Aktionsstrom. Dagegen ist die Spannungsanderung von einem langwelligen phasischen 
Strom begleitet. Zum Auftreten und zur graduellen Veranderung des Spannungszustandes 
bedarf er einer reflektorisch ausgelosten Erregung." Ich will hier auf den Begriff und die 
Physiologie des Tonus nicht naher eingehen. Die umfangreiche Literatur, die sich in den 
letzten Jahren eingehend mit diesem Problem beschaftigt hat und die in dem Buche F. H. 
Lewys iiber "Tonus und Bewegung" in iibersichtlicher, aber etwas einseitiger Weise zu­
sammengestellt ist, gibt uns heute noch keine eindeutige KIarung nach irgendeiner Richtung 
bin. Sowohl die anatomischen wie die chemisch-physikalischen Grundlagen sind noch keines­
wegsfestgelegt und werden von den verschiedenen Autoren in sich haufig widersprechender 
Weise diskutiert, so daB wir uns iiber die Innervationsbedingungen und iiber die physio­
logische Bedeutung der Erscheinungen noch keine klare Vorstellung machen konnen1 ). In der 

1) Nach dem heutigen Stande unseres tatsachlichen Wissens wird der Muskeltonus im 
wesentlichen pyramidal und extrapyramidal innerviert, wobei vielleicht der vegetativen Inner­
vation (E. Fr a n k, de B 0 e r, die japanische Schule, insbesondere Kure u. a.) ein mehr indirekter 

1* 
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vorliegenden Studie, die rein klinisch.symptomatologisch und pathologisch-anatomisch orien­
tiert ist, muB ich es mir daher versagen, auf die Deutung und Begriffsbestimmung solcher 
Probleme naher einzugehen, die nur auf biologisch-physiologischem Wege geliist werden 
kiinnen. Auf der anderen Seite ergibt sich aus dem Widerstreit und dem Wechsel der Mei­
nungen, welche die Grundlagen dieses Problems sichern sollen, daB die Liisung der ganzen 
Frage heute eine noch recht unsichere ist (vgl. auch Han sen, Hoff man n, v. 
Weizsacker, ferner v. Kries (Pfliigers Arch. Bd.190. 1921; Spiegel 1923). 

Ich nehme daher fiir die vorliegende Studie den Begriff des Tonus so, wie 
er uns yom klinischen Standpunkte aus gelaufig ist: Der Tonus ist jener 
ohne willkiirliche Innervation zustandekommende Spannungs­
zustand der gesarnten Skelettm uskulatur, den diese in der 
Ruhe, beim Halten und Stellen einnimmt. Insoweit sich bei den ana­
tomisch erwiesenen Affektionen unseres extrapyramidalen Systems und seiner 
engeren Zentren derartige Storuhgen zeigen, bilden sie mit den Gegenstand der 
nachfolgenden anatomischen Untersuchungen. Ich habe wohl auch den verschie­
denen vegetativen Kerngcbieten, insbesondere jenen im Tuber und Hypothalamus, 
bei meinen histologischen Untersuchungen eingehendere Beachtung geschenkt, 
muBte aber vornehmlich auch auf Grund von zahlreichen Kontrolluntersuchungen 
an dem laufenden Sektionsmateriale erkennen, daB gerade diese Kerngebiete 
bei allen moglichen Erkrankungen sich histologisch in unverkennbarer Weise 
verandert erwiesen, ohne daB sich zunachst wenigstens greifbare Zusammen­
hange mit der Klinik ergeben hatten. Da ich mich in der vorliegenden Abhand­
lung bemiihen werde, entsprechend ihrem Zwecke ein moglichst objektiv ge­
sichtetes Tatsachenmaterial zu geben, lasse ich die ganze vegetative Seite des 
Tonusproblems, soweit sie eine regelmaBige Miterkrankung dieser vegetativen 
Kerngebiete mit sich bringen wiirde, unberiicksichtigt, ebenso wie die im Ver­
laufe dieser Erkrankungen auftretenden vegetativen Storungen iiberhaupt. 

Neben Herabsetzungen des Tonus, die besondere Formen der Chorea 
auszeichnen und die in Anklangen sich auch bei dem athetotischen Bewegungs­
spiele und den dem Wechsel stark unterworfenen Spannungszustanden des 
Torsionsspasmus ("Spasmus mobilis" der Autoren) zeigen, ist es besonders die 
Rigiditat in ihren einzelnen Teilkomponenten, die bei den meisten extrapyra­
midalen Erkrankungen im Vordergrunde steht. Hierher gehort einmal die Er­
hoh ung des permanenten, plastischen, formgebendenMuskelton us 

EinfiuBeingeraumtwerdenmuB. Lewy betont letztere ganz besonders, wahrend sich v. Weiz­
sac k e r in kritischen Ausftlhrungen gegeniiber allen bisherigen Tonustheorien sehr skeptisch 
auBert. Nach ihm erscheint das, was fiir eine Doppelfunktion des quergestreiften Skelett­
muskels spricht, so gering, daB wir vorlaufig auf dem Standpunkt beharren miissen, die 
FunktiondesSkelettmuskels alseineeinheitlicheaufzufassen (Hansen, Hoffmann, v. W eiz­
sa c k e r ). Auch die physiologischen Untersuchungen Wei gel d t s 1921 entsprechen denen dieser 
Autoren. To enis sen meint in seinem kritischen Referat iiber die Bedeutung des vegetativen 
Nervensystems fiir die vVarmeregulation und den Stoffwechsel (Klin. Woch. Bd. 2, S. 11. 1923): 
"Die vegetative Innervation beeinfluBt den vitalcn, spezifischstofflichen U msatz derMuskulatur 
(Kreatinstoffwechsel),und es ist wohl sicher, daB durch eine Anderungdieses Stoffwechsels neben 
anderen vitalenFunktionen der Muskelzellea uch derTonus wenigstcns imgewissen Grade beein­
fiuBt wird, im wcsentlichen ist aber der Muskeltonus von der willkiirlich-motorischen und extra­
pyramidalcnInnervation abhangig. " Auch S pie g el (Zur Physiologie und Pathologie des Skelett­
muskeltonus. Zeitschrift f. d. ges. Neurol. und Psych. Bd. 81. H. 5. 1923) halt aIle dualistischen 
Anschauungen in der Tonuslehre fiir ncoh viillig unbewiesen und kommt zu der Auffassung, daB 
an den Vorderhornzellen sowohl jene zentralen Mechanismen angreifen, welche der Fortbewe­
gung dienen, als auch jene, welche die Haltung dcr Skelettmuskulatur (Tonus) beherrschen. 
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Heilbronners, die sich in einem vermehrten Hartegrad der Muskulatur verrat 
und in einer reliefartigen Auspragung der Muskulatur und ihrer Sehnen, sodann 
in dem erhohten wechselnden Spannungszustand der Muskulatur bei passiver 
Dehnung, in dem vermehrten passiven Dehnungswiderstand, den 
man gemeinhin als Rigor bezeichnetl). Dieser passive Dehnungswiderstand ist 
in allen befallenen Muskelgebieten sofort und gleichmaBig festzustellen, ist von 
Anfang bis zu Ende der passiven Bewegung annahernd gleichmaBig vorhanden 
und erweist sich wie die gleich zu besprechende Adaptions- und Fixationsspannung 
als ein propriozeptiver Reflex, der durch die Resektion der hinteren Wurzeln 
oder durch die tabische W urzeldegeneration aufgehoben wird. Hierher gehort 
auch die wichtige Tatsache, daB der Rigor in der Narkose sowohl wie im Schlafe 
schwindct oder wenigstens eine erhebliche Minderung erfahrt. Die zweifellos 
bestehende auch therapeutisch -mchtige Beeinflussung durch Atropin und Sco­
polamin, ja auch durch fieberhafte Zustande spricht auch fUr seine nahen Be­
ziehungen zu vegetativen Zentren. Dagegen gelingt die reflektorische Losung 
oder Hemmung dieses Dehnungswiderstandes durch sensible Reize, wie dies 
beim Spasmus geschieht, nicht oder doch nur sehr unvollkommen. 1m weiteren 
Gegensatz zum Pyramidenbahnspasmus, der sich als ein spinaler Reflex offenbart, 
erweisen sich Rigor (und Fixationsspannung) als hoher ausgelOste Reflexe, 
denn sie konnen mit fehlenden Sehnenreflexen vergesellschaftet sein. 

Mayer und Schaeffer haben auf Veranlassung ]'oersters bei den Par­
kinsonismen der Paralysis agitans wie der Encephalitis die Vorgange im Muskel 
wahrend des Dehnungswiderstandes mittels Aufzeichnung der Aktionsstrome 
gemessen und gefunden, daB diese mit deutlichen Aktionsstromen von kurz­
welligem phasischem Charakter antworten, also einen tetanischen Charakter 
anzeigen. Nach ihnen dauert der tetanische Aktionsstrom von Anfang bis zu 
Ende der Dehnung an und hort erst auf, wenn der Muskel seinen groBtmog­
lichsten Dehnungsgrad erfahren hat. Unterbricht man die Dehnung in einer 
Intermediarstellung, so bleibt der Aktionsstrom bestehen. Nach Lewy dauert 
bei der Rigiditat die initiale Antogonistenspannung und -sperrung nach, so daB 
dem Protagonisten die Tatigkeit erschwert wird. DaB es sich bei diesem ProzeB 
der Kontraktionsnachdauer aber nicht urn eine vcrlangerte aktive Inner­
vation handelt, zeigt das Fehlen der Aktionsstromfortdauer im Protagonisten 
und das Nichtauftreten eines Dehnungsaktionsstromes bei der schlieBlichen 
Entsperrung der Kontraktionsnachdauer. Lewy faBt daher den Muskeltonus 
der Paralysis agitans als eine Spannung auf, die nur durch die Kontraktion 
des Muskels ausgelOst wird; die Bewegungsrigiditat grundet sich nicht darauf, 
daB ein hypertonischer Antagonist nicht erschlafft, sondern daB seine initiale 
Kontraktion nachdauert, wobei das Fehlen eines phasischen Stromes zeigt, 
daB die Dauerkontraktion einem Dauerzustand im Muskel entspricht. Diese 
Nachdauer scheint bei Paralysis agitans-Kra:nken Beuger und Strecker als Pro­
tagonisten gleichmaBig, als Antagonisten den Strecker starker zu betreffen. 

Die Kontraktionsnachdauer spielt bei zwei weiteren Teilphanomenen der 
Rigiditat eine groBe Rolle, bei der Adaptions- und Fixationsspannung. 

1} Nach Spiegel (1923) beruht der Rigor des Parkinsonismus auf einer hochgradigen 
Erhohung der Bremsung, jener Vorrichtung, die den Muskel in seiner ursprunglichen Ruhe­
Hinge zu erhalten sucht (Rieger). 
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Wie Foerster bereits 1906 gezeigt hat, handelt es sich dabei um ein allen Muskeln 
zukommendes wichtiges und typisches Phanomen bei den Parkinsonismen. 
"Die Muskeln zeigen die Eigenschaft bei passiver Annaherung ihrer Insertions­
punkte sich dieser Annaherung durch aktive Anspannung anzupassen (Adap­
tionsspannung) und in ihrer Anspannung tonisch zu verharren (Fixationsspan­
nung)", (Foerster). Strumpe11 hat fUr diesen Reflex den Ausdruck Fixa­
tionsrigiditat gewahlt und stellt die daraus erwachsende Starung des gegen­
seitigen Spannungsverhaltnisses der Muskulatur als myostatische der an sich 
weniger betroffenen Myodynamik gegenuber; indem er die anderen Bewegungs­
starungen der extrapyramidalen Erkrankungen dieser Erscheinung unterordnet, 
steUt er bekanntlich den Begriff des "amyostatischen Symptomenkomplexes" auf. 

DaB bei der Adaptions- und Fixationsspannung aktive Innervationen 
des quergestreiften Muskels gegeben sind, konnte Schaeffer feststellen, der 
auf Veranlassung Foersters die Aktionsstrame des Deltamuskels wahrend der 
Adaptions- und Fixationsspannung bei einem Parkinsonismus nach Encepha­
litis untersucht hat; es zeigte sich, daB yom ersten Momente der passiven Er­
hebung des Oberarmes an lebhafte tetanische Aktionsstrame einsetzen, die bis 
zu Ende der Bewegung andauerten, nach AbschluB der Bewegung fortbestanden, 
wenn auch mit geringerer Amplitude, um bei der nun folgenden passiven Sen­
kung des Oberarms, also bei Dehnung des Deltamuskels, wiedcr verstarkt ein­
zusetzen. Diese Aktionsstrame entsprechen offenbar jenen, welche der quer­
gestreifte Muskel beim reinen Halten und Stellen uberhaupt aufweist. Nach 
Lewy zeigt dabei der quergestreifte Muskel nicht nur einen "oxydativen Stoff­
wechsel, sondern auch einen biphasischen Aktionsstrom, wenngleich dieser 
vielfach eine so geringe Amplitude hat, daB er nur mit verfeinerter Apparatur 
nachweisbar ist. Denn beim Halten findet sich der Muskel nur in scheinbarer 
Ruhe, in Wirklichkeit unterliegt er dauernd minimalen Verlangerungen und 
Verkurzungen und verbraucht Energie. Diese Langenveranderung, also dieses 
Halten, ist nicht yom vegetativen, sondern yom alterativen Nervensystem 
abhangig, also ein Teil der Koordination, indem durch die standig dem Karper 
vor allem yom Muskel selbst zugehenden Reize eine Dauererregung hervor­
gerufen wird, die eine stete Innervation gewisser Muskeln bedingt, besonders 
solcher, die fur die Karperhaltung wichtig sind". 

Die tonische Nachdauer der Kontraktion bei elektrischer Reizung, die to­
nische Nachdauer der Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen und die tonische 
Perseveration willkurlicher Bewegungen faBt Foerster nur als "Spezial­
erscheinungen der Fixationsspannung" auf. 

Wie Foerster gleichfalls klar entwickelt hat, spielen diese Phanomene 
nicht nur eine bedeutsame Rolle mit bei der kataleptischen Haltung 
und den kataleptischen Gliederste11ungen unserer Kranken, bei 
der Contracturenentwickeluug, bei der Adiadochokinesis und den. 
Pulsionen, sondern auch bei der Beeintrachtigung der eigent­
lichen Wi11kurbewegungen, bei dem verlangsamten Bewegungs­
beginn, bei der verlangsamten, unvo11kommenen Durchfuhrung 
und bei der verlangsamten Bewegungssuccession. 

In allen seinen Arbeiten hat Foerster noch auf die Haltungs- und 
S te 11 u ng s a no mali e n hingewiesen als auf ein durchaus selbstandiges Symptom 
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bei unseren Erkrankungen. Hierher gehort die eigenartige sehr haufig als Friih­
symptom auftretende Vorwartskriimmung der Wirbelsaule mit nach vorn gerich­
teter Schulterstellung und vorn iibergebeugtem Kopf und leichten Flexions­
stellungen der Knie und Ellenbogen. Hierher gehoren ferner am FuBe die Supi­
nationsstellungen mit Plantarflexion der Grundphalangen der Zehen, selbst 
mit Krallenstellung der Zehen; ferner die charakteristischen Stellungsanomalien 
der Finger (Oppositionsstellung des Daumens, Flexion der Grundphalangen 
bei haufiger Dberstreckung der Endphalangen); ferner die Flexionsstellung 
der Hand u. dgI. Nach allem muB, wie Foerster ausfiihrt, ein selbstandiger 
stellunggebender Faktor die GIieder in die abnormen Stellungen ftihren, in denen 
sie alsdann durch die Adaptions- und Fixationsspannung festgehalten, schlieBlich 
sogar contracturiert werden. 

Als besondere KoordinationsstOrungen, die aber mit den Tonusverande­
rungen innig zusammenhangen, sind noch die Zitter- und Wackelerschei­
n u nge n zu erwahnen, welch erstere die Parkinsonismen sehr haufig auszeichnen 
und von denen die letzteren bei gewissen ihnen verwandten Zustanden, namentlich 
bei der Westphal-Strtimpellschen Pseudosklerosc, haufig zur Entwickelung 
kommen. Diese Storungen sind sowohl in der Ruhe vorhanden, verstarken sich, 
wenigstens gilt dies fUr die Wackelbewegungen, bei besonderen Innervations­
leistungen. Sie werden auch durch sensible Reize, besonders aber durch affektive 
Erregungen gesteigert, wahrend sie im Schlafe fast ganz verschwinden. Bei 
dem Tremor handelt es sich urn rhythmische Schwingungen agonistisch-antagc­
nistischer Muskelgruppen, nicht nur einzelner Extremitatengebiete besonders 
des Daumens, sondern auch des Kopfes, des Gesichts, vornehmlich der Lippen 
und der Kiefer. Nach F. H. Lew y zeigt der Tremor der Paralysis-agitans-Kranken 
sechs bis acht Schlage in der Sekunde, und jedem TremorstoB entsprechen zwei 
bis drei Aktionsstromphasen. Die Tremorstofie im Beuger und Strecker alter­
nieren, wahrend sie beim Klonus gleichzeitig auftreten. Zwischen den Tremor­
stofien findet sich eine typische Saitenabweichung, die Starke des Tremors und 
die Amplitude des zugehorigen Aktionsstromes besonders des zweiten Stromes 
nimmt unter Adrenalin aber auch unter Pilocarpin merklich zu. Nach ihm 
"konkurrieren im Tremor der Paralysis agitans zwei Prozesse, ein Schwanken 
der Dauererregung und das Alternieren einer phasischen Stromkurve". Offenbar 
liegen dem Tremor wie den Wackelbewegungen besondere GleichgewichtsstO­
rungen der antagonistischen Innervation zugrunde. 

SchlieBlich sehen wir bei einem Teil unserer Kranken eigenartige Hyper­
kinesen auftreten in Form der choreatischen und athetotischen Bewe­
gungsunruhe, in Form von Torsionsspasmus, Hemiballismus, vol): 
Tics und Myoklonien. Diese Hyperkinesen sind groBtenteils in ihrer kli­
nischen Erscheinungsform gut bekannt und werden, soweit es sich um sel­
tenere Erscheinungen handelt, bei den einzelnen Fallen genauer beschrieben. 

Ich mochte hier nur einige Punkte auseinandersetzen, die mir von prin­
zipieller Wichtigkeit zu sein scheinen. 

Chorea und Athetose sind, wie Kleist richtig erkannt hat, in ihre 
Bausteine zerfallene und zugleich gesteigerte Mit- und A usdrucks­
bewegungen, die dabei ftir gewohnlich die Neigung zeigen auf benachbarte 
Muskelgebiete tiberzuspringen und sich gelegentlich tiber den ganzen Korper zu 
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verbreiten. Die choreatische Bewegungsunruhe zeichnet sich durch 
schnelleren Ablauf und weitere Exkursion der einzelnen Bewegungssynergien 
aus, die an sich in ihren Grundkomponenten besser erhalten bleiben, so daB 
sie mehr eine Entgleisung und Verzerrung von physiologischen 
Bewegungen darstellt. Dabei fehlt der BewegungsausfUhrung vor allem die 
Sicherheit, die adaquate tonische Anspannung und Entspannung der entsprechen­
den Muskelgruppe; die Aufeinanderfolge der Einzelbewegungen und die Kombi­
nation von Bewegungskomplexen ist gestort und falsche Bewegungsverlaufe 
gehen nebeneinander her. Der Tonus kann im einzelnen bei den verschie­
denen Formen stark schwanken. Jedenfalls ist der plastische Muskeltonus herab-
gesetzt. . 

Dagegen zeigt die Athetose, deren Differenzierung gegeniiber der Chorea 
in jedem Einzelfalle durchzufUhren versucht werden muB (v. Monakow, 
Lewandowsky, Bostroem u. a.) einenlangsamen und torquierendenCharakter 
der Einzelbewegung, wobei die einzelnen Bewegungssyrtergien weit mehr wie 
bei der Chorea in ihre Bausteine zerfallen erscheinen, wobei die einzelnen Muskel­
gruppen ungleichsinnig und zeitlich ungeordnet zusammen arbeiten und die 
Bewegungsstorungen haufig in ihrem Ablauf eine gewisse Monotonie verraten. 
Gegeniiber dem wechselvollen choreatischen Bewegungsspiel.ist die Athetose 
'im wesentlichen einformiger, lauft fUr gewohnlich im gleichen Muskelgebiet 
ab, indem sich in kontinuierlicher Folge die Einzelbewegungen - haufig (durch­
aus nicht immer, Bostroem) ausgesprochen rhythmisch und fast gesetzmaBig 
- entwickeln. Der langsame Ablauf beruht nach Foerster auf einer krank­
haften Mitspannung der antagonistischen Muskelgruppen. Dadurch, daB sich 
die Antagonisten und Agonisten in regelloser und iibertriebener Weise kon­
trahieren, kommt es zu den so charakteristischen fiberstreckungen und fiber­
spreizungen in den einzelnen Muskelgruppen. Es steht also dabei ne ben einer 
allgemeinen Bewegungssteigerung namentlich aller Reaktiv­
und Mitbewegungen der Zerfall tonischer und statischer Mo­
mente, die die einzelnen Bewegungssynergien aufbauen, im 
Vordergrunde. 

1m Gegensatz zu der erworbenen Athetose des Erwachsenen, 
die sich fUr gewohnlich weit mehr auf einzelne Muskelgebiete und Korperregionen 

,beschrankt, kommt es bei der angeborenen oder der im kindlichen oder 
j ugendlichen Alter auftretenden Athetose zu jenen ungeziigelten 
,und verzerrten Reaktiv- und Mitbewegungen in haufig diffuser Aus­
breitung iiber den ganzen Korper, Erscheinutlgen, die einmal an die primitiven 
und unkoordinierten Ausdrucks- und Mitbewegungen des Sauglings, dann aber 
zweifellos an die Kletterbewegungen der Mfen erinnern (Foerster). Lewan­
dowsky hat ja die Hyperkinese der Athetose double als generalisierte Mit­
bewegungen bezeichnet. Besonders zu betonen ist, daB bei diesen gesteigerten 
Ausdrucks- und Reaktivbewegungen, die sowohl auf Bewegungsintention wie 
auf aile sensiblen und sensorischen Reize stark zunehmen oder sogar dann erst 
in Erscheinung treten, Reflexmechanismen hervortreten, die wie die Saugbewe­
gungen, das HervorstoBen unartikulierter knurrender und grunzender Mute, 
Schnauzstellung der Lippen, Kratz- und BeiBbewegungen, Rollbewegungen, 
Umklammerungsversuche, das Freiwerden ganz niederer Automatismen 
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verraten. Es ist dabei auch das Gehen, Sitzen und Stehen in schwerster Weise 
verandert und die charakteristischen Haltungsanomalien erinnern an die Hock­
stellung der Affen. 

So tritt sowohl im athetotischen Einzelspiel wie in der Eigenart des 
Gesamtbildes der Ausfall tonischer und statischer Momente und 
das ungehemmteBereitliegen niederer primitiverReflexmechanis­
men besonders hervor. 

Die eigenartigen, dem Wechsel stark unterworfenen Spann ungszustande 
der Muskulatur, wobei die Glieder oft in bizarren Stellungen festgehalten, 
dann wieder angespannt und wieder gelockert werden, Erscheinungen, die ge­
meinhin als "Spasmus mobilis" bezeichnet werden, betonen gleichfalls den 
Ausfall toni scher Regulierungen. Dieser Spasmus mobilis kann in einzelnen 
Fallen das klinische Bild behertschen; manche Athetosefalle gehen in Ver­
steifung aus. 

Bemerkenswert ist noch, wie dies auch von Foerster betont wird, daB die 
athetotische Bewegungsunruhe keineswegs durch die Durchschneidung der 
hinteren Ruckenmarkswurzeln behoben wird, ferner daB der von Horsley 
stammende Vorschlag, bei Athetose die entsprechenden Zentren der vorderen 
Zentralwindung zu exstirpieren, fur gewohnlich nur von einem vorubergehenden 
Erfolg begleitet wird. Es ist ja bekannt, und ich verfuge selbst tiber mehrere 
solcher FaIle, daB Pyramidenbahnverletzungen mit athetotischen Bewegungs­
storungen einhergehen konnen, daB andererseits hochgradige Spasmen, wie z. B. 
bei der cerebralen Kinderlahmung, das Auftreten von athetotischen Bewegungen 
weitgehend verhindern oder beeinflussen konnen. Horsle y sah bei drei Fallen 
nach operativer Entfernung der vorderen Zentralwindung dauerndes oder vor­
tibergehendes Verschwinden der athetotischen Bewegungsstorung. P a yr und 
Bumke berichten von einer Athetose, bei welcher durch Unterschneidung der 
Centralis anterior eine weftgehende Besserung der Symptome erzielt wurde. 
Foerster teilt Beobachtungen mit, die er einige Male mit der Durch­
schneidung hinterer Rtickenmarkswurzeln gemacht hat in Fallen, in denen 
spastische Tetraplegie verbunden mit Athetose vorlag. Hier wurden dureh die 
Wurzelresektion zwar die spinal bedingten Contracturen beseitigt, die Athetose 
selbst aber trat nach einer kurzen Phase volliger Ruhe, die als Folge der durch 
die Wurzeldurchschneidung in den Vorderhornzellen gesetzten Diaschisis auf­
zufassen ist, hernach sogar viel lebhafter hervor, weil der Faktor der Dauer­
fixation aufgehoben war. 

Offen bar in engster V erwand tschaft mit der A thetose steh t der Tor s ion s -
spasm us (Dystonia deformans von Oppenheim, tonische Torsionsneurose von 
Z i e hen, progressiver Torsionsspasmus bei Kindern von Fla ta u und S ter Ii ng, 
Cram pusneurose von Foe r s t e r , Torsionsd ystonie Men del s). Es handelt sich da bei 
urn unregelmaBige, arhythmische, sich uber weite Korpergebiete erstreckende, an 
Krampfzustande erinnernde unwillkurliche Bewegungen, bei denen besonders ex­
treme Drehungen und Dberstreckungen des Rumpfes und der Wirbelsaule und der 
Extremitatenwurzeln im Vordergrunde stehen. Es kommt nicht selten zu ausge­
sprochenen opisthotonischen Haltungen mit starken Rumpfuberstreckungen, zie­
henden und drehenden Bewegungen. Die Gesichtsmuskulatur ist fur gewohnlich am 
wenigsten betroffen. Auch diese Erscheinungen treten bei allen sensiblen und 
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sensorischen Reizen, namentlich bei allen Willkiirbewegungen auf, wobei mit 
einer bestimmten RegelmiWigkeit die "Krampfe" immer wieder in die gleichen 
Muskeln hineinfahren (Foerster). So wird jeder Geh- oder Stehversuch mit 
diesen Erscheinungen beantwortet. Durch bestimmte, individuell angepaBte 
optimale Lage kann ihr Auftreten verhindert werden, ebenso herrscht im Schlafe 
Ruhe. Der plastische Muskeltonus ist im allgemeinen normal. 

Mit Foerster, der die Erscheinungen als ein lokales Athetosesyndrom 
auffaBt, sehe auch ich in ihnen A thetosez ustande mi t besonderer Beteili­
gung des Rumpfes und der Extremitatenwurzeln, eine Ansicht, die 
kiirzlich auch von 0 r z e c how sky vertreten wurde. Auch hier tritt der Zerfall 
tonischer und statischer Koordinationsmechanismen in deutliche Erscheinung. 

Die Krankheiten, bei denen sich diese Zustande entwickeln, sind offenbar atiologisch 
ganz verschieden. Sie wurden zue'rst von Schwalbe und Ziehen beobachtet und von 
Oppenheim 1911 in ihrer organischen Natur erkannt. Spater haben sich besonders 
Flatau und Sterling, Bernstein, Maas, ThomaIla, Mendel und jiingst Foerster 
ausfiihrlich damit beschiiftigt. DaB Leiden' ) kann rein symptomatisch als Zustandsbild einer 
Encephalitis, einer vVilsonschen Krankheit einer cerebralen Kinderlahmung u. dgl. auf­
tretcn, scheint aber eine gewisse einheitliche Genese in jenen Fallen zu verraten, bei welchen 
es im kindlichen oder jugendlichcn Alter (8 bis 14 Jahren) fast regelmaBig bei der jiidischen 
Rasse sich entwickelt. GriiBtenteils stammen die bisher beobachteten FaIle letzterer Art aus 
RuBland und Galizien. Zweima1 sind Erkrankungen bei Geschwistern beobachtet worden 
(Schwalbe, Bernstein). Foerster rechnet hierher auch die von Wernicke beschriebene 
lind jiingst von W oIlen berg naher beleuchtete Crampusneurose. 

Hierher gehoren ferner noch der Torticollis spastic us, jene zum Teil 
rhythmischen, zum Teil auch unregelmaBig einsetzenden Halsmuskelkrampfe, 
wobei der Kopf zumeist nach einer Seite gedreht wird. Friiher wurde dieses 
Leiden fast durchweg als hysterisch gedeutet (Charcot, Jolly, Higier, 
Brissaud, Kollarits, Jendrassik), aber schon Erb, Mills, de Quervain 
versuchten seine Deutung als eine organische AffektiQn; ebenso betonte C ursch­
man n den organischen Charakter in vielen Fallen und wies darauf hin, daB 
dauernder spastischer Schiefhals nicht selten bei Apoplexie der Zentralganglien 
zu beobachten sei, ebenso bei infantiler Pseudobulbarparalyse, die ja haufig 
striar bedingt sei. Oppenheim sah Halsmuskelkrampfe auf dem Boden chro­
nischer Metallintoxikation, wobei man in Analogie zu der Manganvergiftung 
an eine striopallidare Affektion denken kann, und beschrieb Halsmuskelkrampfe 
bei einem Cysticercus des Kleinhirns. Von besonderer Wichtigkeit sind jene 
Beobachtungen, in denen der Torticollis eine Begleiterscheinung der generali­
siertenAthetosedarstellt (Foerster,Lewandowsky, To byCohn, Camp bell)_ 
So sah auch Foerster einen schweren Torticollis als ein dauerndes Residuum 
einer generalisierten Athetose nach Encephalitis und machte darauf aufmerksam. 
daB diese Erscheinung auch als erstes Symptom einer sich entwickelnden all­
gemeinen Athetose auftreten konne. Gelegentlich zeigt sich der Torticollis 
als eine monosymptomatische Erscheinungsform bei Chorea (Meige und Feindel} 
und bei der Torsionsdystonie (FaIle von Babinski, P. Marie und Guillain. 
Cassirer, Bielschowsky, Wartenberg 2 ). Foerster sieht in dieser Er-

1) V gl. auch die k1inische Studie C. R 0 s en t h a 1 s : Torsiollsdystonie u. Athetosedouble 
Arch. f. Psych. u. Neur. Bd. 68, H. 1 u. 2. 1923. 

2) Warten berg, R., Zur K1inik u. Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungs­
stiirungen. Z. f. d. ges. Neur. u. Psych. Bd.83. 1923. 
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scheinung ein der Athetose nahestehendes Symptom von streng fokaler Art, 
eine Auffassung, die auch Babinski 1921 ausgesprochen hat. 

In ahnlicher Weise deutet auch Foerster den Tic als eine auf einzelne 
Muskelgruppen beschrankte, der Chorea und Athetose nahe verwandte Be­
wegungsstorung. 

AUc diese letztgenannten Bewegungsstorungen (Athetose, Torsionsspasmus, 
Torticollis, Tic) erweisen sich stark abhangig von sensiblen uud sensorischen 
Einfliissen, von bestimmten Lagerungen des Kranken, und konnen durch Gegen­
druck, Widerstandsbewegungen benachbarter Muskeln und durch peripher 
gesetzte Reize in giinstigem Sinne beeinfluBt werden. Derartige Bedingungen 
erleichtern sonst unausfiihrbare und erschwerte Bewegungen auch auf dem Ge­
biete der Sprache, worauf Foerster und jiingst auch W arten berg in inter­
essanten Beobachtungen hingewiesen haben. Darauf beruht ja letzten Endes 
die Foerstersche Behandlung der Athetose (Athetosestuhl u. dgl.). 

SchlieBlich ist hier als eine seltene Erscheinung, der Hemiballismus, 
zu erwahnen, jene ungeziigelte, unkoordinierte, verzerrte Massenbewegung einer 
ganzen Korperhalfte mit ausgesprochener Neigung zu Dreh- und Walzattacken 
des Korpers. Er unterscheidet sich von der choreatisch-athetotischen Bewe­
gungsstorung durch das Auftreten von Massenbewegungen ganzer Korperab­
schnitte, durch das groteske AusmaB der Bewegungen und durch die vorherr­
schende Drehrichtung. 

Als diesen Bewegungsstorungen symptomatisch und genetisch nahe verwandt 
miissen hier noch die Par a kin e sen Erwahnung finden. Sie stellen sich dar 
als unwillkiirlich auftretende komplizierte Bewegungsakte, die den willkiirlichen 
und den Ausdrucksbewcgungen sehr nahestehen. Kleist hat schon vor vielen 
Jahren auf diese Erscheinungen aufmerksam gemacht. Es sind dies einfache 
Gliederbewegungen (Pro- und Supinationen, Flexionen und Extensionen), 
Reaktivbewegungen, die offenbar mit auBeren Reizen zusammenhangen 
(Bart- und Mundabwischen, Kratz- und Juckbewegungen, Beriihrung der 
Genitalien u. dgl.), Ausdrucksbewegungen (Handausstrecken, Deuten), so­
genannte KurzschluBakte (Wernicke, Kleist), die in Form von Greifen 
und Zupfen an der Bettdecke, Betasten, Heranziehen von Gegenstanden 
usw. auftreten, und unschliissige Reaktionen (Wechsel von Greifen und 
WegstoBen u. dgl.). Solche Bewegungsstorungen werden sehr haufig wieder­
holt, iteriert, wobei nicht selten ein gewisser Rhythmus eingehalten wird. 
Es sind dies Erscheinungen, welche bei den verschiedenen Formen der extra­
pyramidalen Erkrankungen, besonders auch bei der Chorea vorkommen konnen, 
ja manchmal die spezielle Diagnose auBerst erschweren. Sie ahneln in ihrer 
Erscheinung jenen Hyperkinesen, welche die Erregungszustande psychotischer 
Kranken auszeichnen. 

Hierher gehoren auch jene von Bostroem kiirzlich beschriebenen Bewe­
gungsstorungen, die in Form rhythmisch auftretender komplexer Bewegungen 
sich darstellen, ferner ahnliche Erscheinungen auf dem Gebiete der Laut- und 
SprachauBerungen, die Pick unter dem Namen "Palilalie" zusammengefaBt 
hat. Er versteht darunter nach dem Vorgange von Brissaud und Souq ues 
eine haufig mit Echolalie verbundene Wiederholung von Worten, Silben oder 
Satzen, die spontan oder reaktiv auftreten kann. Es besteht kein Zweifel, daB 



12 Grundztige der normalen Anatomie und Histologie. 

diese Palilalie vollig ubereinstimmt mit der Logoklonie, wie sie uns z. B. die 
Alzheimersche Krankheit bietetl). 

Auch diese Hyperkinesen steigern sich unter dem Einflusse sensibler und 
sensorischer Reize und nehmen bei Intension im allgemeinen zu, wahrend sie 
mitunter wenigstens fUr kurze Zeit auch bei intentierten Bewegungen und durch 
den Willen unterdruckt werden konnen. Wahrend es sich hierbei aber um un­
willkurliche Spontanbewegungen handelt, sind die oben genannten 
Komponenten des rigiden Syndroms mit EinschluB von Tremor 
und Wackelbewegungen aufzufassen als Koordinationsstorungen 
normal intentierter statischer und kinetischer Leistungen. Wenn­
gleich auch ihnen, wie es die Aktionsstrome verraten, ein Plus von dyna­
mischer Energie innewohnt, so konnen sie dennoch nich t, wie es O. und 
O. Vogtwollen, vom pathophysiologischenStandpunkte aus denHy­
perkinesen im allgemeinen zugerechnet werden. lch werde daher 
im folgenden von diesen die rigiden Erscheinungen in ihren einzelnen Teilkompo­
nenten scharf trennen. 

Man kann unter Berucksichtigung der jeweils im klinischen 
BiIde besonders hervortretenden Bewegungsstorungen zweckmaBig 
drei Syndrome unterscheiden: 

1. Das choreatische Syndrom. 
2. Das akinetisch- rigide (hypertonische) Syndrom. 

a) Mit Athetose und Torsionsspasmus. 
b) Mit Hemiballism us. 

3. Das athetotische Syndrom. 
a) Des fruhen Kindesalters. 
b) Des j ugendlichen oder spateren Alters. 

B. Grundziige der normalen Anatomie und Histologie des 
extrapyramidalen Hauptsystems. 

Das extrapyramidale Hauptsystem, dessen Erkrankungen III folgendem 
abgehandelt werden sollen, setzt sich in seinen Hauptzentren 2) aus folgenden 
grauen Kernen zusammen: I. Striatum, II. Pallid um, III. Oorpus Luysi, 
IV. Substantia nigra. 

I. Als Striatum 
fasse ich mit O. und O. Vogt den Nucleus caudatus und das A uBenglied 
des Linsenkerns, das Putamen, zusammen. Das Oorpus striatum der 
Anatomen umfaBt bekanntIich den dem Ventrikel anliegenden Nucleus caudatus 
(Schwanzkern) und den weiter in die Tiefe geruckten Nucleus Jentiformis (Linsen-

1) Vgl. auch die neue Abhandlung von Kleist: "Die psychomotorischen St6rungen und 
ihr Verhaltnis zu den Motilitatsstorungen bei Erkrankungen der Stammganglien". Monats­
schr. f. Psychiatrie u. Neurol. Bd. 52. 1923. 

2) Ich beschranke mich hier aus prakt,ischen Grtinden auf diese Hauptzentren, obwohl 
ich der tJberzeugung bin, daB die zahlreichen grauen Kerne, die noch in dieser Gegend liegen, 
in Beziehung zu diesem System stehen. Da wir aber tiber ihre anat,omischen Verhaltnisse 
und ihre Bedeutung noeh niehts Sicheres wissen, kann eine Diskussion tiber all die Streit­
fragen nicht dem Zwecke der vorliegenden Abhandlung dienen. 
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kern), mit seinen zwei Hauptgliedern, dem auBeren, als Putamen (Schale) be­
zeichneten, und dem inneren, als Globus pallidus (bleicher Kern) unterschiedenen. 
Schon Wernicke und Obersteiner haben auf den grundsatzlich verschie­
denen Bau von Nucleus caudatus und Putamen einerseits und Globus pallidus 
andererseits hingewiesen und die Zusammengehorigkeit der beiden ersteren betont, 
die nach ihrem Bauplan mit der Hirnrinde analogisiert werden konnen, wahrend 
der Globus pallidus anatomisch einem niedereren grauen Kern entspricht. 

Auch die phylogenetischen Untersuchungen (Edinger, Wallenberg, 
A. Kappers, Spiegel u. a.) haben einwandfrei dargetan, daB Nucleus cau­
datus und Putamen eine einheitliche Kernmasse darstellen, deren 
Zweiteilung erst von den hoheren Saugern an durch die Ausbildung und Ein­
strahlung der inneren Kapsel geschieht. Dieser stammgeschichtlich junge Anteil, 
der von Edinger im Gegensatz zu dem stammgeschichtlich alten Teile (Globus 
pallidus und Basalkern 1) als Hyperstriatum aufgefaBt wird, hat von A. K a p per s, 
de Vries, de Lange die Bezeichnung "Neostriatum" erhalten; von den gleichen 
Autoren wird der Globus pallidus und der Nucleus ansae peduncularis (Nucleus 
substantiae innominatae), die bei den Fischen die Stammganglien ausmachen, 
als "Palaeostriatum" bezeichnet und der Nucleus amygdalae als "Archistri­
atum". Dber die Entwiokelung des Neostriatum in der aufsteigenden 
Saugetierreihe entnehme ich den im einzelnen nicht unwidersprochen geblie­
benen (Kuhlenbeck, Kiesewalter u. a.) Ausfiihrungen von A. Kappers 
folgendes: "Das neostriatale Gebiet hat bereits bei den Reptilien eine bedeu­
tende GroBe, indem es mit dorsalen Thalamuskernen (Nucleus anterior und 
Nucleus rotundus oder medialis) in Verbindung tritt, was eine Substanzver­
mehrung frontal von dem Archistriatum verursacht. Die neostriale Faserung 
iiberwiegt bei den Reptilien iiber die neopalliale, welche kaum angedeutet ist. 
Dieses Neostriatum, das bei Schildkroten kaum 1/5 von der GroBe des Archi­
striatum besitzt, ist bei den Schlangen etwa halb so groB, bei den Eidechsen 
ebenso groB und bei den Krokodilen viel groBer als der Rest des Streifenhiigels. 
Bei den Vogeln erreicht es einen enormen Umfang durch die starke Entwickelung 
des oberen Abschnittes derselben: des Hyperstriatum. Auch bei den Saugern 
hat das Neostriatum im Vergleich zu dem der Reptilien eine bedeutende Ver­
groBerung erfahren, weil die Fasern aus dem inneren Thalamussegment, welche 
den Tractus thalamo-striatalis bilden, dort vermehrt und auBerdem verstarkt 
sind durch Fasern aus dem Corpus subthalamicum und dem Nucleus ruber, 

1) Den Basalkern (N. ansae pedunc. sive subst. innom. sive plan. septi u. dgl.) schalte 
ich bei meiner Darstellung aus, da wir noch zu wenig tiber seine Abgrenzung, seine Bahn­
verbindungen und seine Bedeutung im System wissen. Eine direkte Homologisierung der 
einzelnen hier liegenden Kerngruppen in der aufsteigenden Tierreihe ist bei den groBen 
morphologischen Verschiebungen in dieser Hirngegend heute noch unmiiglich trotz der 
vorztiglichen Studien der Edinger- und Kappersschen Schule. Nach Kappers besteht das 
Palaostriatum bei den Amphibien nur aus dem Basalkern, dem ein kleines "primares" 
Epistriatum nach vorn tibergelagert ist, Fasern aus dem Tractus olfactorius .aufnehmend. 
Bei den Reptilien wird durch die Entwickelung der tertiaren Riechfasern dieses primare 
Epistriatum zum sekundaren "Epistriatum" oder "Archistriatum". Bei den Reptilien zeigt 
sich auch schon ein Neostriatum vor dem Palaostriatum, entstehend durch Einwarts­
wa(Jhstum der Hemispharenwande. In der weiteren Tierreihe verschiebt sich dieses Neo­
striatum die obere Seite des Palaostriatum entlang, das Archistriatum nachhinten und 
unten drtickend in die Basis des Uncus,wo man es als Nucleus amygdalae wiederfindet. 
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welche Kerne auch Verbindungen mit dem frontalen Neocortex aufweisen. 
So zeigt es sich, daB auch die neostriatale Ausbildung eine gewisse juxtaponierte 
Verwandtschaft mit der Ausbildung neocorticaler Gebiete (namentlich des Frontal­
lappens und der lnsel) hat. Dieser der Rinde juxtaponierte Charakter des Neo­
striatum wird am deutlichsten durch seine machtige Entwickelung bei den Vogeln 
demonstriert, wo eine ventrikuHLre Verdickung der Hirnwand, das Hyperstriatum, 
vikariierend fur eine Rindenvermehrung auftritt und Funktionen dient, welche 
bei den Saugern nur neopalliale Funktionen sein durften." Bem~rkenswert ist 
noch der Parallelismus in der GroBenentwickelung des neostrialen Gebietes und 
jener thalamischen Kerngruppen, welche Trigeminus-Funktionen dienen. Diese 
Entwickelung geht weiterhin mit der Ausbildung der Facialismuskulatur (sen­
sibel vom Trigeminus versorgt) ,konform {Kappers). 

Noch zwei stammesgeschichtliche Feststellungen verdienen hierhervor­
gehoben zu werden: Nach den uberzeugenden Darlegungen von Spiegel ist die 
GroBenentwickelung des Striatum im weitesten Sinne unabhangig 
von der Rindenentwickel ung und zweitens zeigt nach dem Urteil C. und 
O. Vogts die Entwickelung des striaren Systems bereits bei den 
Affen seinen Abschl uB, bei welchen das Striatum die gleiche Entwicke­
lungshohe wie beim Menschen erlangt hat. 

Ontogenetisch ist fur das Striatum die Entwickelung aus dem paarigen 
Endhirn (Hemispharenhirn, Telencephalon) sichergestellt. Bekanntlich ent­
stehen aus dem vordersten der drei primaren Hirnblaschen, dem ProseIicephalon, 
zwei sekundare Gehirnblaschen das unpaare Zwischenhirn, Diencephalon mit 
dem dritten Ventrikel als Hohlraum und als vornehmlichsten Abkommling, 
dem Thalamus, und das paarige Endhirn, das Telencephalon oder Hemispharen­
hirn mit den Seitenventrikeln. Wie die gesamte GroBhirnrinde mit dem Clau­
strum (nach Brodmann durch Abspaltung der unteren Rindenschicht ent­
standen und so der lnselrinde zugehorig) und dem Rhinencephalon samt dem 
Nucleus amygdalae (Archistriatum) ist auch das Striatum ein Anteil des Hemi­
spharenhirns. Nach Chr. J ako b entstammen die drei unteren Rindenschichten 
des Neopallium mit "effektorischer Funktion" dem Striatum, diesem alten moto­
rischen Ganglion, eine Anschauung, die an sich sehr bestehend ist, aber mir noch 
nicht genugend bewiesen erscheint. Sicher ist, daB sich das Striatum aus 
einerbasalen Verdick ung desHemis phare n blaschens, demGanglien­
hugel, entwickeltl). 

Bezuglich der Markreifung gehort das Striatum zu den spatreifen 
Systemen (C. und O. Vogt), in Analogie mit den Verhaltnissen des Cortex. 

Das cyto- und myeloarchitektonische Bild, sowie die Histologie des 
Striatum sind durch die Untersuchungen C. und O. Vogts und Bielschowskys 
weitgehend gefordert worden. 1m Markscheidenbilde zeichnet sich das Striatum 
durch ein unregelmaBiges Gewirr feiner Markfasern aus, in welchem sich zu 
einzelnen ~undeln angeordnet dickere Markfasern hervorheben (Abb. 1 a und b). 

1) Nach neueren Untersuchungen von Kappers (De ontogen. ontwikkeling van het Corp. 
striatum der vogels en cen vergelijking met de verhoudingen bij de zoogdieren en den 
mensch. Verslag van de Gewone Vergaderingen der Wis- en Natuurkundige Mdeeling, 
Deel XXXI, 9, 10. 1922) entwickelt sich das Neostriatum teils aus der Mantelwand, teils 
aus der Basis des Vorderhirns dicht hinter dem Niveau des Lob. oHact. ant. 
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Abb. 1 a und b. Normale Markscheidenfrontalschnitte, die die GroBe, Markscheidenzeichnung 
und gegenseitige Lageverhaltnisse derHauptzentren des extrapyramidalen Systems zeigen. 

a) Frontalschnitt in der Hohe des vordersten Thalamusdrittels, 
b) in der Hohe der hinteren Commissur. Photogramme. 

(Abklirzungen auch auf den folgenden Abbildungen in gleicher Weise gebraucht). Le = Lamella 
pallidi externa. Li = interna La = accessoria. Ge = Pars externa globi pallidi. Gi = interna, 
mit ihrer lateralen (Gil) und medialen (Gim) Unterabteilung. Al = Ansa lenticularis. Fiss. str. 
pall. - Fissura strio·pallida (= F. neo.palaeostriata v. Kappers). ma, I, vtm, vtl = die ent­
"prechenden Thalamuskerne. va = Vick d' Azyrsches Blinde!' F M = Fasciculus Meynerti. 
Nr = Nucleus ruber. INr = Lamella nuclei !Ubris. Hl und H2 = Forelsche Blindel HI und 
H 2• Sn = Substantia nigra. P = Pes cerebri. C L = Corpus Luysi. Cop = Commisura poste-

rior. II = Seitenventrikel. III = Dritter Ventrike!. NIl = Nervus opticus. 
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Sie sind in ihrem Verlaufe gegen das Pallidum zu gerichtet, und der Innen­
teil des Caudatum und Putamen ist an solchen dicken Markfaserbiindeln reicher 
als der AuBenteil. Nach innen zu ist das Putamen gegen das Pallidum durch 
die stark ausgepragte markfaserreiche Lamella pallidi externa (Le) abgegrenzt, 
in die viele der dickeren striaren Markfaserbiindel einstrahlen. Die dicken Mark­
faserbiindel sind zum Teil corticalen Ursprungs und durchziehen das Striatum, 
ohne in innigere Verbindung zu ihm zu treten. Zum graBten Teil stellen sie die 
Eigenfaserung des Striatum dar und enthalten striofugale und striopetale Fasern. 

1m Caudatum laBt sieh naeh C. und O. Vogt andeutungsweise ein Sehiehtenaufbau 
naehweisen, der vielleieht als elne Residualerseheinung der Hemispharenwandgenese gedeutet 
werden kann. Unterhalb des Ependyms treffen wir zuerst eine marklose Zone, dann einen 

Abb. 2. Normaler Bau des Striatum im Nisslbild. i Markinseln Mikro­
photogramm mit Zeiss' Apoehr. 10 mm, Komp.-Ok. 4. Auszug 122. 

Tangentialfaserstreifen, der noeh in eine auBere diehtere und eine innere loekere Unter­
abteilung gegliedert werden kann. 1m Zellbild ist die marklose Zone in ihrer auBeren Hiilfte 
sehr arm, in ihrer inneren sehr reich an Gliazellen. Die auBere Unterabteilung des Tangential­
streifens ist sehr zellarm, sie enthalt aber bereits Nervenzellen. Die innere Unterabteilung 
ist etwas zellreieher 1). 

1m Zellaufbau (Abb.2 und 3) zeigt das Striatum zwei Typen von 
Ganglienzellen 2) (Cajal, Kalliker, Bielschowsky, C. und O. Vogt u. a.). 

1) Die mediale Begrenzung des Caudatum auf Frontalsehnitten (vgl. Abb. 1) gibt 
eine Einkerbung, in der zumeist ein groBeres GefaB verlauft; medial von ihr liegen 
Gruppen von Ganglienzellen von pallidarem Charakter, andere ahneln jenen grauen Kernen, 
die weiterhin dem dritten Ventrikel benaehbart sind. Aus entwiekelungsgesehiehtliehen 
Grunden wird diese Grenzlinie von Kappers "Fiss. neo-palaeostriata" genannt, ieh be­
zeiehne sie, da ieh die Ausdrueke "Neo- und Palaeostriatum" nieht gebrauehen will, 
"Fissura strio-pallida." 

2) Le w y unterseheidet hier 4 Typen, die man aber im Nisslbild nieht genau ab­
trennen kann. 
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Wir sehen (Abb.2) im Striatum eine Unzahl kloiner vielgestaltiger 
Ganglienzellen, welohe bald sternformig, bald eiformig, bald dreieokig odeI' 
spindelformig aussehen und dazwisohen eingestreut groBe Ganglienzellen­
in Abb. 2 hoben sioh vier soloher Elemente deutlioh hervor - von vorwiegend 
multipolarer Gestalt und abgestumpften Ecken. 1m Nisdbilde besitzen die 
kleinen Striatumzellen einen groBen Kern (Abb.3) mit einem deutlichen 
Kernkorperchen und zahlreichen feinen Kornchen und durch eine zarte Kern­
membran scharf begrenzt; 
del' Zellkorperist blaB, und 
die ohromatophile Sub­
stanz zeigt sich nur in 
Form zarter Kornchen. 
Von den Auslaufern sieht 
man nur schwache An­
satze, weil auch sie von 
geformten Plasmaelemen­
ten so gut wie nichts ent­
halten. Die Dendriten die­
ser Zellen (vgl. Abb. 4) 
sind zahlreich, kurz und 
dunn, und ihre Axone 
splittern schon in kurzer 
Entfernung von dem Zell­
korper zu einem dichten 
und dabei zarten Endge­
flecht auf (Zellen vom 
zweiten Typus Golgis). 
Die gliosen Trabantzellen 

Abb. 3. Eine groJ.le und zahlreiche kleine Striatumzellen 
im Nisslbild bei starkerer Vcrgr6J.lerung. Mikrophotogramm. 

sind an Ihnen meist nul' sparsam in vereinzelten Exemplaren entwickelt. Mit 
Hilfe del' Bielschowsky- Farbung lassen sich in den kleinen Striatumzellen 
deutlich differenzierte Fibrillen sehr schwer nachweisen. Zellkorper wie Proto­
plasmafortsatze haben entweder ein ganz homogenes Geprage odeI' sind von 
einem auBerordentlich zarten und feinwabigen Gerust durchsetzt, welches man 
als Schaumstruktur bezeichnen konnte (Bielschowsky). Auch Ramon y 
Caj al gibt an, daB das Protoplasma diesel' Zellen bei Anwendung seiner Methode 
ganz farblos aussieht und keine Fibrillen enthalt. 

Die groBen Striat'umzellen (Abb. 2 und 3) bieten im Nisslbilde, ab­
gesehen von unwesentlichen GroBenunterschieden, ein ziemlich gleichartiges 
Aussehen. lhr Zellkorper hat die Form abgerundeter Dreiecke und Polygone. 
Del' ZelIkern, haufig exzentrisch gelagert, zeichnet sich durch eine dicke Membran 
und plumpe Kernfalte aus. 1m Protoplasmaleibe kann man plump geformte 
{)hl'omatophile Brocken von einer weniger gefarbten Grundsubstanz unterscheiden. 
Letztere ist aber ebenfalls ziemlich dunkel gefarbt, nach Bielschowsky zu­
ruckzufiihren auf das Vorhandensein eines auBerst feinmaschigen Wabengeriistes, 
dessen Balkchen eine relativ starke Affinitat zu Anilinfarbstoffen besitzen. 
Die chromatophilen Schollen zeigen keine gesetzmaBige Anordnung und sind 
haufig auch hinsichtlich ihrer Form und GroBe in ein und demselben Zellexemplar 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 2 
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weit voneinander verschieden. Deutlich spindelformige Nisslkorperchen sind 
au Berst sparsam verteilt und haufig gar nicht nachweisbar. Die Dendriten treten 
im Nisslbilde entsprechend ihrem geringen Gehalt an farbbarer Substanz nur 
schwach hervor, meist verschwinden sie schon nach der ersten Teilung. Die 
Ursprungsstellen der Axone heben sich am Zellrande nicht deutlich abo Haufig 

Abb. 4 zeigt die verschiedenen Ganglienzelltypen des Stria­
tum mit der Golgimethode (nach Ramony Cajal), A, B, C, 
D, E, F entsprechen den kleinen Ganglienzellen im Nissl­
bild. C groBe Ganglienzellen mit absteigendem Achsenzy­
linder (a). G eine aufsteigende, sich aufteilende Nervenfaser. 

sind die groBen Stria­
tumzellen von mehreren 
Trabantzellen eng um­
lagert, und nicht selten 
begegnet man hier auch 
in nicht krankhaft veran­
derten Gehirnen Erschei­
nungen, die an Neurono­
phagie erinnern (B i e 1-
schowsky). Die Fibrillen 
zeigen im Bereich der Den­
driten eine ausgesprochen 
faszikulare Anordnung. In 
der Randzone des Zell­
korpers laBt sich an gut 
gefarbten Schnitten das 
gleiche Verhalten nach­
weisen, wahrend in seinem 
Innern, besonders in der 
Nachbarschaft des Ker­
nes anastomotische Ver­
bindungen der Faden zu 
weitmaschigen Netzen die 
Regel zu sein scheinen. 
1m Golgibilde (Ramony 
Caj al) erweisen sich die 
groBen Striatumzellen als 
Reprasentanten des ersten 
Typus (vgl. Abb. 4). Sie 
sind mit einem langen, nur 
einige Kollateralen abge­
bendenAxon ausgestattet, 
dessen Aufsplitterung in 
weiter Entfernung von der 

Ursprungszelle im Pallidum erfolgt. Die kleineren Ganglienzellen sind Golgi­
zellen 2. Ordnung, manche haben weitverzweigte Axone, welche im Striatum 
selbst endigen. Sie unterscheiden sich in dieser Hinsicht von den anderen kleinen 
Zelltypen nur dadurch, daB die Verastelung in groBerer Entfernung yom Zell­
korper erfolgt. C. und O. Vogt stellen sich auf Grund dieser histologischen Ver­
haltnisse den Lei tungsmechanism us i m Striatum so vor, daB . die dem 
Striatum zuflieBenden Fasern in der Umgebung der kleinen kurzaxonigen, Z. T. auch 
weitverzweigten Zellen endigen, und daB diese beiden Gruppen von Zellen dann 
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auf die groBen langaxonigen Zellen einwirken und letztere endlich als Ursprungs­
zellen der strio-fugalen Markfaserung die Erregung auf die Pallidumzellen iiber­
tragen. So erscheint das Striatum als ein kompliziert gebautes Regu­
lationsorgan, das, dem Pallidum iibergelagert, auch in der Viel­
formigkeit undArt derGanglienzellen demRindengrau entspricht. 

Die groBen Ganglienzellen des Striatum enthalten im Gegensatz zu den stets 
lipoidfreien kleinen Ganglienzellen manchmal Einlagerungen von gelbem Lipo­
fuscin-Pigment, das keine ausgesprochene Scharlachrotfarbung gibt; es ist zumeist 
in der Nachbarschaft des Kernes zu Kornchenkonglomeraten zusammengeballt 
und fiillt die feinen Maschen des achromatischen Plasmageriistes aus. 

Das feinere Grau des Striatum ist ahnlich wie das Nisslsche Rindengrau schwer 
zu analysieren. Es zeigt ein feines Gliareticulum und enthaIt in Silberpraparaten ein auBer­
ordentlich dichtes Geflecht zarter u~d markloser Nervenfasern. Nach Bielschowsky 
erscheint dieses Netz in der unmittelbaren Nachbarschaft der Ganglienzellen etwas verdichtet, 
so daB man von pericellularen Korben reden kann. Es ist aber bemerkenswert, daB die peri­
cellularen Faserchen niemals durch besondere Kontaktformationen mit der Oberflache der 
Zellkorper und ihrer Dentriten in Verbindung treten, in Analogie mit den gleichen Ver­
haltnissen in der Hirnrinde. Auch was den Gehalt an Gliafasern angeht, entspricht das 
Striatum nach Weigert dem Typus der GroBhirnrinde und unterscheidet BiBb auch hierin 
vom Pallidum und von den Sehhiigelkernen, die reichlicher mit Gliafasern ausgestattet sind. 
Wie Spielmeyer hervorhebt und wie ich es bestatigen kann, ist das Putamen fast ganz 
faserfrei, wahrend das Caudatum eine deutlich subependymare Glialage zeigt, deren Faser­
ziige eine Strecke weit in den Kern vordringen. Dieser Befund ist offenbar gleichfalls in 
tlbereinstimmung mit den Rindenverhaltnissen so zu deuten, daB von dem Striatum als 
ganzem genommen jener dem Ependym angelagerte Oberflachenanteil den auBersten Rinden­
zonen (Brodmanns Lamina I und II) entspricht. 

Nach den wichtigen Untersuchungen von H. Spatz iiber den Eisennachweis im 
Gehirn, besonders in Zentren des extrapyramidalen motorischen Systems gehort das Striatum, 
was die diffuse Eisenreaktion angeht, zu den Zentren der zweiten Gruppe (zusammen mit 
dem Nucleus ruber, dem Dentatum, dem Corpus Luysi). Bei ihnen tritt makroskopisch die 
Eisenreaktion (mit Schwefelammonium) langsamer ein und erreicht nur mittlere Grade 
(Guizzetti, H. Spatz, H. Miiller). Auch in mikroskopischen Schnitten zeigt das Striatum 
eine ahnlich diffuse Eisenreaktion, wobei ab und zu, jedoch nicht regelmaBig, eine fein granu­
lare Eisenspeicherung im Gliaplasma nachzuweisen ist. Die Ganglienzellen bleiben fiir ge­
wohnlich frei von Eisen; doch fand ich in mereinstimmung mit H. Miiller manchmal auch 
in den groBen Ganglienzellen feinkorniges Eisen im Plasmaleibe. 

Nicht selten finden wir im Striatum auch von normalen, zum mindesten nicht nerven­
oder geisteskranken Individuen, eigenartige K 0 n k rem e n t b il dun g en; neben zarten 
Pigmentkornern, die im Gliaprotoplasma hin und wieder eingestreut sind und im Nisslbilde 
sich griinschwarz farben, ohne eine deutliche Eisenreaktion zu geben, begegnet man hier 
in der Nahe von GefaBen liegend, aber auch vollig frei im Gewebe einzelnen unregelmaBig 
gestalteten groBeren und kleineren Schollen, die sich mit den basischen Anilinfarbstoffen 
blaB anfarben, eine intensive Farbbarkeit mit Hamatoxylin annehmen, ohne eine deutliche 
Kalkreaktion zu geben. Manchmal erinnern sie in ihrer Zeichnung an die Corpora amylacea, 
zumeist aber sind sie vollig uncharakteristisch gebaut. Hervorzuheben ist, daB die GefaB­
wande und Lymphscheiden des Striatum fiir gewOllnlich frei von derartigen Konkrementen 
sind. Sie scheinen identisch mit den Choreakorperchen friiherer Autoren (Flechsig, Jako­
wenko), von denen bereits Wollenberg nachweisen konnte, daB sie nicht fiir die Chorea 
eigentiimlich sind, iiberhaupt keinen pathognomischen Befund darstellen. Bei der Besprechung 
des Pallidum werde ich auf diese Konkrementbildungen zuriickkommen miissen, die im 
Pallidum eine viel haufigere und regelmaBigere Erscheinung sind. 

Das Striatum ist durch ein reiches Capillarnetz ausgezeichnet, das vielleicht 
noch starker entwickelt ist als in der GroBhirnrinde (H. Spatz). 

Von der Histopathologie des Striatum, die uns im Hauptteil dieses Werkes naher 
beschaftigell wird, seien hier nur einige allgemein interessierende Feststellungen hervor. 

2* 
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gehoben. Bei den GefaBerkrankungen des Gehirns verschiedenster Atiologie ist das Striatum 
ein Pradilektionssitz kleinerer und groBerer Erweichungsherde, wahrend das Pallidum davon 
viel haufiger verschont bleibt. Bei der Paralyse ist das Striatum regehnaBig mitbefallen 
und zwar im gleiehen Sinne wie die GroBhirnrinde (Alzheimer, H. Spatz, eigene Unter­
suchungen). Das Pallidum hingegen bleibt regelmaBig verschont und wir sehen hier inter­
essante Parallelen mit dem Spirochatenbefunde insofern, als auch die Spirochaten bei der 
Paralyse sich im Striatumgrau naehweisen lassen (Jahnel, A. Jakob), wahrend sie im 
Pallidum zu fehlen pflegen_ Bei den Erkrankungen des Riickbildungsalters, insbesondere 
bei der senilen Demenz schlechthin zeigt sich auch das Striatum fiir gewohnlich mit befallen, 
wobei jedoch die typischen Fisc her - Redlichschen senilen Plagues nur ganz ausnahmsweise 
anzutreffen sind (Simchowicz, eigene Untersuchungen). Nur in einem Falle schwerer 
atypischer seniler Demenz fand ieh sie etwas zahlreicher im Striatum. Das Striatum bietet 
dabei einen mehr oder weniger ausgesprochenen atrophisierenden ParenchymprozeB, der mit 
einer Fettentartung der Ganzlienzellen einhergeht. Das Pallidum laBt bei der senilen Demenz 
fiir gewohnlich keine schweren Veranderungen erkennen. Die Gliareaktion des Striatum ist, 
wie es auch S pi el me y er hervorhebt, identisch jener der GroBhirnrinde. Sie neigt nur ausnahms­
weise zur Bildung starkerer Gliafasern. 1m gleichen Sinne wie der Cortex st auch das Striatum 
recht haufig bei der tuberosen Sklerose miterkrankt (Bielsc howsky), und bei der multiplen 
Sklerose finden wir namentlich in den Fallen, welche mit reiehlieherer Herdbildung in der 
Gro Bhirnrinde einhergehen, das Striatum mit befallen. 1m allgemeinen kann man sagen, daB sic h 
d asS t ria tum reg elm a Big b e i all e n Pro z e sse n , die die G roB h i r n r i n deb e­
fallen, in prinz ipiell gl e i c he r Weis e me hr oder wen i ge r mi t affiz iert zeigt. 

II. Das Pallid urn 

ist anatomisch und histologisch streng von dem Striatum abzu­
trennen. Nach Kappers entwickelt es sich aus dem Palaeo striatum aus einer 
Zellmasse, welche an der Grenze von Vorderhirn und Zwischenhirn liegt. In 
seiner Entwicklung geht der Globus pallidus parallel mit der Ausbildung des 
Luysschen Korpers und der Linsenkernschlinge (Spiegel). "Er steUt bei den 
meisten Saugern eine ungegliederte Zellmasse dar, die entweder netzformig 
die Capsula interna durchsetzt (Elephas) oder als einheitlicher Kern gegen sie 
vorspringt (Kaninchen). Er ist von den Affen abwarts ungegliedert, wenn auch 
der innere Teil des Kerns faserreicher ist als der laterale. Eine Unterteilung 
des Kerns in einzelne Glieder laBt sich erst bei den Primaten mit Deutlich­
keit d urchfiihren" (S picgel). Nach Spiegel und C. und O. Vogt erreicht dieser 
graue Kern bereits bei den Primaten seine struktuelle Hochstent­
wickelung und zeigt beim Menschen jenen gegenuber keine weitere Differen­
zierung. Bezuglich seiner Ontogenese ist die Entwicklung des Pallidum noch 
nicht sichergestellt. Hochstetter auBert sich nicht bestimmt uber die Zu­
gehorigkeit des Pallidum, H. Strasser hat, wie Spatz hervorhebt, die Meinung 
ausgesprochen, daB das Pallidum dem Zwischenhirn zuzurechnen sei, eine 
Auffassung, die von Spatz geteilt und weiter begrundet wird. Ich mochte mich 
namentlich auch auf Grund des morphologischenBaues dieser Ansicht anschlieBen1). 

Fur die raumliche Entfernung des Globus pallidus von den ihm genetisch und 
morp hologisch nahe verwandten Zentren der Zwischenhirnbasis kommen nach 
S p a tz zwei kausale Momente in Betracht: einmal die wahrend der embryonal en 

1) Kappers hat jedoch jiingst (I. c. 1922) die Ansicht ausgesprochen, daB das Palli­
dum aus der "Fortsetzung der Vorderseitenwand des Recessus praeopticus" entsteht, also 
telencephalen Ursprungs ist. Diese Frage bedarf noch weiterer Klarung. - Aus den in meinem 
Laboratorium unternommenen entwicklungsgeschichtlichen Untersuchungen des mensch­
lichen Gehirns von H a j ash i-Tokio geht hervor, daB sich das P a II i dum in de u t . 
lie hem Zusammenhang mit dem Hypothalamus entwickelt. 
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Entwicklung erfolgte Drehung der Grenzflachen zwischen End- und Zwischen­
hirn bei den Saugern (Schwalbe, Gegenbauer, K. Goldstein, Hoch­
stetter) und dann die Entwicklung der Fasermassen des Hemispharenstiels. 

Was die Markfaserreifung des Pallidum angeht, so gehort es zu den hiih­
reifen Gebieten (C. und O. Vogt). Das Pallidum ist mit dem Luysschen 
Korper und der Linsenkernschlinge bereits beim neugeborenen Menschen markreif. 

DasPallidum ist aufFrontalschnitten(Abb.la und b) imMarkscheiden­
praparate lateralwarts begrenzt gegen das Striatum (Putamen) von der mark­
faserreichen Lamella pallidi externa (Le), ventral von der caudalwarts an Aus­
dehnung gewinnenden Ansa lenticularis (Linsenkernschlinge Al) und mediodorsal 
von der Lamella pallidi limitans (Ll), an welche sich die starke innere Kapsel­
strahlung anschlieBt. Das Pall~dum wird im Innern von markfaserreichen, 
der Lamella pallida externa parallel ziehenden Lamellen, in einzelne Unter­
abteilungen zerlegt: die Lamella pallidi interna (Li) gliedert so das Pallidum 
in eine Pars externa (Ge) und in eine Pars interna (Gi); diese wird durch die La­
mella pallidi accessoria in eine Pars interna lateralis (Gil) und eine Pars interna 
medialis (Gim) zerlegt (C. und O. V ogt). 

1m Gegensatz zu dem Striatum zeichnet sich das Pallidum durch einen 
groBen Markfaserreichtum aus, dabei ist fiir gewohnlich Gil etwas markhaltiger 
als Ge, etwas markarmer als Gim. Nach C. und O. V ogt ist der oralste Teil 
von Ge von Faserbiindeln erfiillt, welche aus den ganz diinnen strio-pallidaren 
und etwas dickeren strio-petalen Fasern bestehen. Zwischen diesen Biindeln 
verzweigen sich dicke Einzelfasern. Fiir gewohnlich ist der dorsalste Teil von 
Ge markarmer als das iibrige Gebiet von Ge. Das gilt im schwacheren MaBe 
auch von Gil und in noch geringerem Grade von Gim. 

Die Marklamellen des Pallidum sind vornehmlich aus Fasern gebildet, 
welche dem Striatum vom Thalamus aus zuflieBen und vom Striatum in das 
Pallidum gesandt werden. Diese Faserziige bilden bei ihrem Wandern aus dor­
salen in ventralere Partien die pallidaren Grenzlamellen. Samtliche strio­
fugalen Fasern endigen im Pallidum. 

Von einigen Autol'en wird auch eine striopetale Faserung zur Olive beschrieben. Schon 
Flechsig und Bechterew sind vor vielen Jahren fiir eine solche Bahn eingetreten, in 
jiingerer Zeit hat Marburg diesen Gedanken wieder ausgesprochen, und Pollak laBt diese 
Frage ungeklart. Wallenberg glaubt aus Befunden an dem.Edingerschen Kind ohne 
GroBhim die strio-olivare Bahn sicherstellen zu kannen. Ich selbst kann sie nicht bestatigen 
und verweise dabei auf meine Ausfiihrungen in meinen Fallen von cerebraler Kinderlahmung 
und in meinem FaIle XXV. So nehme ich mit C. und O. V 0 gt als sichel' erwiesen die Endigung 
aller strio-petalen Faserziige im Pallidum an. 

Auf Frontalschnitten wird das Pallidum ventral von einem stark ausge­
pragten Faserzug begrenzt von der Ansa lenticularis (Linsenkernschlinge) 
(Abb. la und b). Dieser Faserzug enthalt strio- und pallido-petale 
Fasern, in der Hauptsache aber stellt er die ableitende Verbindung des 
Pallidum mit dem subpallidaren Zentren dar (Abb. la und b), ins­
besondere mit dem Thalamuskern mv, dem Nucleus campi Foreli, dem roten 
Kern, dem Luysschen Korper und der Substatia nigra. In caudaleren Ebenen 
entwickelt sich aus ihm das Forelsche Biindel H2 (Abb. 1 b). 

In del' Markreifung und in del' Ausbildung del' Ansa len ticularis besteht ein Parallelis­
mus mit dem Pallidum und dem L u y s schen Karper (S pie gel). Phylogenetisch kann man zwei 
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Teile der Linsenkernsehlinge unterseheiden (Monakow, Voiseh, Spiegel): einen phylo· 
genetiseh iiJteren, bei den niederen Sangern allein vorhandenen ventromedialen Anteil, der 
sieh in der Hauptsaehe um den Pes eerebri sehlingt und aueh bei geringerer Entwieklung 
des Luyssehen Korpers vorhanden ist, und den stammesgesehiehtlieh jiingeren dorsalen 
Anteil, dessen Entwieklung an die des Luyssehen Korpers gebunden ist. Das Forelsche 
Biindel H 2 , das sieh naeh Spiegel bereits bei Hapale sehr deutlich entwickelt zeigt, stellt 
in der Hauptsaehe die Ausstrahlung der Linsenkernschlinge zum roten Kern dar. 

Den Hauptteil der Linsenk er nschlinge bilden die pallido - fugalen Ver­
bindungen zum Luysschen Korper. Naeh v. Monakow, D ejerine, Probst, 
Beehterew, Marburg, Mingazzini , Wilson, C. und O. Vogt, Pollak kann man im 
wesentlichen dabei drei Teile von Fasern unterscheiden: erstens solche, welche am meisten 
dorsal gelegen aus dem Globus pallidus hervorkommen und an dem dorsolateralen Rand 
des Luysschen Ki.irpers in dieses Ganglion einstrahlen. Eine zweite Gruppe durchbrieht 
in breiter Front die innere Kapsel und zieht an der der Kapsel zugewandten Seite in den Luys-

Abb. 5. Normaler Bau des Pallidum im Nisslbild. Photogramm bei gleicher 
Vergri.il.lerung wie Abb. 2. GroBe Ganglienzellen von gleiehformigem Typus 

mit dazwischengestreuten Gliakernen. 

schen Ki.irper. Die dritte Gruppe verlauft am meisten ventral, umsehlingt den HirnsehenkelfuB 
und strahlt, sieh wieder dorsolateral wendend, in die ventrale Spitze des L u ysschen Korpers ein. 

Bielschowsky verdanken wir eine genaue Darstellung der feineren 
Strukturverhaltnisse des Pallidum, seine Angaben kann ich in allen 
Einzelheiten bestatigen. Die graue Substanz im Bereich dieses Kernes bildet 
ein weitmaschiges Netzwerk, in desscn Maschen die Markfaserkomplexe einge­
schlossen sind. Der Bau dieser grauen Netzbalken ist ein relativ einfacher. 
1m Gegensatz zum Striatum finden wir hier nur einen einzigen Ganglienzell­
typus (Abb. 5 und 6, man vergleiche diese Abbildungen mit den bei gleicher 
Vergrofierung aufgenommenen Nisslbildern aus dem Striatum in Abb. 2 und 3). 
Die Pallidumzellen sind morphologisch gekennzeichnet durch das haufige Uber­
wiegen eines Zelldurchmessers und durch das konstante V orhandensein sehr 
langer Dendriten. Die Ganglienzellen haben zumeist Spindelform, es kommen 
auch pyramidenahnliche (Abb. 6) und multipolare vor. 1m Nisslbilde zeigen 
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die Zellen einen reichen Gehalt an Nisslschollen von ziemlich gleichmaBigem 
Kaliber und reihenformiger (stichochromer) Anordnung (Abb. 6). Auch die 
Dentriten, welche vorwiegend von den Spindelpolen bzw. von den Schmalseiten 
des Zellkorpers ausgehen, enthalten spindelformige Nisslkorperchen bis zu einer 
gewissen Entfernung vom Zellkorper und treten im allgemeinen scharfer hervor 
als an den groBen Striatumzellen. Der groBe blaschenformige Kern liegt gewohn­
lich in der Mitte des langsten Zelldurchmessers; sein Chromatingehalt ist fast 
vollig auf ein zentral gelegenes Kernkorperchen zusammengedrangt. 

1m Bielschowsky - Praparat zeiehnen sich diese Zellen durch die aul3erordentliche 
Lange der Protoplasmafortsatze aus. Die in den Dendriten parallel angeordneten und isoliert 
verlaufenden Fadehen passieren aueh den Kern tragenden Teil der Zellen als feine Drahte, 
von denen aus sie in gleieher Anordnung in die Dendriten der entgegengesetzten Zellpole 
verfolgbar sind. Eine netz­
artige Verbindung ist nur 
an denjenigen unter ihnen 
erkennbar, welche zu in­
nerst in der Nahe des Ker­
nes gelegen sind. Der 
Aehsenzylinder entspringt 
meist yom Zellkorper, zu­
weilen auch im Ansatz­
gebiet eines Dendriten in 
Gestalt eineslangausgezo­
genen Ursprungskegels. Es 
folgt eine ziemlich lange 
spieJ3formige Verjtingung, 
wie sie in ganz ahnlicher 
Weise an den Pyramiden­
zellen der Grol3hirnrinde 

, 
und an den multipolaren 
GangIienzellen des Rtik- Abb. 6. Pallidumzellen im Nisslbild bei starkerer Vergr6l3e-
kenmarks vorhanden ist, rung (gleiche Vergr6l3erung wie Abb. 3). 
und dann erst setzt die 
Umhtillung mit der Markscheide ein. Die Axone lassen sich gelegentlich weit verfolgen, sie 
ziehen zum Teil in die Lamellen, zum Teil wenden sie sich der inneren Kapsel zu. 

Die Silberpraparate zcigen ferner, dal3 diese Zellen an der Oberflaehe ihrer K6rper 
und Dentriten von 6senf6rmigen Endk6rperchen in ganz ungewohnlieh dichter Anordnung 
bedeckt sind (vgl. auch Abb. 51, welche die Veranderung dieser Endk6rperchen bei der 
Paralysis agitans zeigt). Diese Gsen bilden die Endanschwelh'lllg markloser Faserchen, 
welche die Zellk6rper und noch mehr die Dendriten umfleehten. 

Protoplasma!arbungen (AI z he i me r -Mann oder J ako b - Mallory) zeigen in der 
Umgebung der Pallidumzellen und ihrer Dendriten eine eigenartige und besondere Diffe­
renzierung der plasmatisehen Grundglia, welche hier in Form feiner Streifen die nerv6sen 
Elemente umscheidet und namentlich an den Dendriten einen recht charakteristischen Be­
fund darstellt. Bielschowsky hat auch diese Verhaltnisse, die bereits K611iker auf­
gefallen waren, genauer differenziert. Er schreibt dartiber: "Die innige Verschmelzung von 
Gliascheiden mit den Dendriten rufen zunachst den Eindruck hervor, daB die Scheide zur 
Substanz der Ganglienzellen geh6rt und daB man ein miurofibrillenfreies Ektoplasma neben 
einem fibrillenhaltigen Endoplasma vor sich hat. DaB diese Auffassung irrttimlich ware, 
lehrt das topische Verhaltcn der marklosen Nervenfaserchen, welche der Oberflache der 
Ganglienzellen zustreben, denn man sieht immer wieder, daB die Endfaserchen in die Substanz 
der Scheide eindringen und daB die Endformationen stets in sie eingebettet sind. In gewisser 
Beziehung bilden die in die weWe Substanz verlagerten Strahlenzellen des Globus pallidus 
ein Gegensttick zu den in die Markkegel versprengten Ganglienzellen der Grol3hirnrinde. An 
ihnen hat N is s 1 deduziert, daB zur Bildung grauer Substanz in seinem Sinne mehr erforderlich 
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ist als das Vorhandensein nervoser Parenchymbestandteile. Hier sehen wir vereinzelte Zellen, 
welche seinem Postulat flir die Definition grauer Substanz entsprechen. Jede Zelle tragt einen 
Plasmamantel gliogener Herkunft, welcher die Verkettung ihrer Oberflache mit den Endaus­
breitungen anderer Neurone vermittelt." An manchen Stellen liegen die Dendriten benach­
barter Strahlenzellen in groBeren Komplexen zusammen, so daB man naIl).entlich auf Frontal­
schnitten nicht selten ganzen Blindeln von Dendriten begegnet, welche zu den vorwiegend 
transversal orientierten Markfasern senkrecht gestellt sind, und zwar in vertikaler wie in 
horizontaler Richtung (Bielschowsky). 

1m ubrigen entspricht der Bauplan des gliosen Grundgewebes dem eines gewohnlichen 
subcorticalen Kernes; das Pallidum bietet einen maBigen Reichtum von Gliafasern und ent­
spricht, wie dies schon Weigert hervorhebt, in seinem Gliafasergehalte ungefahr den Thala­
muskernen. Auch in seiner Gliareaktion bei pathologischen Vorgangen stimmt er im wesent­
lichen mit jenen Gebieten uberein. Die Grenzlamellen sind besonders reich an Gliafasern. 

Was den Eisengehalt des Pallidum angeht, so gehort er nach H. Spatz mit der Sub­
stantia nigra zu den Zentren der crsten Gruppe, welche schon wenige Sekunden nach dem 
Einlegen frischer Scheiben in Schwefelammonium eine starke Graugrlinfarbung erkennen 
lassen. Mikroskopisch (Spatz, H. Muller) findet man in diesen Zentren bei der Anstellung 
der verschiedenen Eisenfarbungen eine starkere Diffusfarbung und vor allem eine fein­
granulare Speicherung des Eisens in Form feiner Protoplasmagranula in den Gliazellen. 
Die Lage dieser Korner ist, wie Spatz hervorhebt, retlht charakteristisch. "Meist findet 
man sie um einen Gliakern herumliegend, den wir an seiner runden Form und seinem blaschen­
artigen Aussehen bei leichterer Nachfarbung mit Alauncarmin identifizieren konnen. Viel­
fach setzen sich die Kornchen auch in einen Fortsatz fort, der von der Zelle abgeht. Aber 
immer erscheinen sie als Einlagerungen in "Zellen". 1m Gewebe zwischen den Zellen finden 
wir diese Art von Kornchen selten, der Kern bleibt stets frei. Wir konnen also sagen, sie 
liegen nicht intercellular, sondern intracellular. Es handelt sich bei diesen feinen die Eisen­
reaktion gebenden Kornchen urn Gebilde, die sich weder durch ihr besonderes Lichtbrechungs­
vermogen, noch durch ihre natlirliche Farbe wie die Pigmente, noch durch ihre Neigung 
zu den ublichen Farbstoffen erkennbar machen. Sie werden flir uns erst durch ihre Eisen­
reaktion sichtbar; gleichzeitig mit dem Auftreten der feinen Kornchen kann auch eine Diffus­
farbung des Zelleibes eintreten, doch kann diese auch fehlen, wobei dann die Kornchen 
noch deutlicher hervortreten. Es ist sehr wahrscheinlich, daB diese von Natur farblosen 
Granula bzw. Tropfchen, die durch andere Methoden nicht dargestellt werden konnen, keine 
praformierten Zellbestandteile sind." 

Auch in den N ervenzellen des Pallidum laBt sich das Auftreten von feinen die Eisen­
reaktion gebenden Kornchen im Zelleibe beobachten. Dabei ist der Grund des Zelleibes 
entweder ungefarbt oder leicht diffus angefarbt. Nach Spatz fehlten in den Fallen, welche 
eine exquisite Diffusfarbung ganzer Nervenzellen samt ihrer Dendriten bei der Eisenreaktion 
zeigen, die feinen Granula im Protoplasma. Weiterhin finden wir haufig in den Pallidum­
zellen kleinere Mengen des Lipofuscinpigmentes in der Nahe des Kernes. Dieses Pigment 
pflegt die Eisenreaktion .nicht zu geben. 

Ein ahnliches gelbes Pigment findet sich auch in den Gliazellen des Pallidum ziemlich 
regelmaBig; auch diesesPigment gibt keine Eisenreaktion, bleibt bei Toluidinblau zum Teil 
naturfarbengelb, zum Teil nimmt es dabei verschieden intensive Farbtone an von grlin zu 
blau bis schwarz. Nur ausnahmsweise gibt es eine echte Lipoidreaktion. Unter pathologischen 
Bedingungen tritt es gehaufter im Pallidurn auf (H. Spatz, eigene Beobachtungen). Es 
steht zweifellos dem Abnutzungspigment sehr nahe (H. Spatz). 

Das Pallidum zeichnet sich weiterhin bereits normalerweise, noch mehr aber bei krank­
haften Veranderungen durch die Einlagerung eigenartiger Stoffwechselprodukte aus, die 
zumeist eine intensive Farbbarkeit mit Hamatoxylin und eine deutliche Eisenreaktion an­
zeigen, wahrend sie keine typische Kalkreaktion geben. Gerade diese Niederschlags­
bild ungen sind inletzter Zeit vielfach beschrieben und diskutiert worden (Durk, H. Spatz, 
Ostertag u. a.). H. Spatz spricht dabei von Pseudokalk, Ostertag faBt sie als einen 
hochwertigen EiweiBkorper auf. Auch diesen Gebilden fehlt jede Naturfarbe, im Nisslbilde 
farben sie sich verschieden stark an, wobei sie aIle Farbenreaktionen von zartem Hellblau 
bis tiefem Dunkelblau abgeben konnen. Es handelt sich dabei im wesentlichen um zwei 
Formen: einmal um kleine kokkenartige Korner oder aber um Schollen, welche in den Adven­
titialraumen vollig frei liegen oder den Capillarwanden auBen angelagert sind. Manchmal 



Histologie des Pallidum. 25 

erkennt man noch eine intracellulare Lagerung, wobei der Zellkern an eine Seite gedrangt ist, 
meist aber liegen sie frei im Gewebe. Es kiinnen die GefaBlymphscheiden vollgepfropft von 
solchen Kornern und Schollen sein. 

Derartige Konkrementbildungen sind ganz regelmaBig vergesellschaftet mit eigenartigen 
Niederschlagsbildungen in der GefaBwand selbst. Auch sie sind von vielen Beobach­
tern gesehen worden und haben namentlich von Diirk eine eingehendere Beschreibung er­
fahren. In den GefaBwanden des Pallidum, vomehmlich in der Media, weniger in der Adven­
titia treten Korner auf mit den gleichen farberischen Reaktionen wie die eben besprochenen 
Konkrementbildungen; diese Korner werden dann offenbar groBer und flieBen zu groBeren 
Komplexen, zu Leisten, Bandem und Ringen zusammen und stellen endlich zusammen­
hangende Rohren von wechselnder Dicke dar, welche in der Kontinuitat der GefaBwand 
eingeschaltet sind. Die Intima bleibt frei und im histologischen Bilde normal. 1m normalen 
Pallidum zeigen die GefaBwande auBer den Einlagerungen keine deutlichen Strukturver­
anderungen. Diese eigenartigen Inkrustationen bleiben streng auf das Pallidum beschrankt, 
ich fand sie in Bestatigung der Angabeh von Diirk, H. Spatz, Ostertag u_ a. in ungefah~ 
50% normaler Vergleichsfalle, besonders gehauft aber bei einigen Krankheitsprozessen.· 
Sie haben offenbar nur dort eine krankhafte Bedeutung, wenn sie mit deut­
lichen Strukturveranderungen im nervosen Parenchym einhergehen (vgl. 
auch Abb.32). Jedenfalls konnen wir bei beginnenden pallidaren Entartungsprozessen 
die Bildung derartiger Konkrementbildungen unter pathologischen Bedingungen verfolgen 
(vgl. auch die Ausfiihrungen in Fall XXX Kohlenoxydgasvergiftung). 

SchlieBlich kommen im Pallidum noch mehr wie im Striatum unabhangig vom GefaB­
system Niederschlagsbildungen vor, welche die gleichen Reaktionen geben und im Glia­
reticulum eingelagert sind. Sie sind haufig von Maulbeerform oder reihen sich trauben­
formig aneinander. Endlich zeichnet sich das Pallidum normalerweise durch einen starkeren 
Fettgehalt aus. Das Fett tritt (H. Spatz, eigene Beobachtungen) in Form kleinerer und 
groBerer Kugeln auf, welche in dem gliosen Syncytium eingelagert sind ohne intercellulare Be­
ziehungen. Man muB diese normalen Verhaltnisse entsprechend beriicksichtigen bei der 
Beurteilung eventueller krankhafter Prozesse im Pallidum. 

Die GefaBversorgung des Striatum und Pallidum ist bereits vielfach Gegen­
stand eingehender Untersuchungen gewesen. Nach Heubner, Duret und Kolisko ge­
horen die grauen Kerne zu dem Versorgungsgebiet der Arteria cerebri anterior, von welcher 
lange und kurze Astchen abgehen. Die langen, zwei an der Zahl, entspringen knapp vor 
oder hinter der Arteria communicans anterior und laufen bald nach ihrem Ursprung parallel 
zur Arteria cerebri anterior wieder nach riickwarts und senken sich in die Substantia perforata 
anterior ein. Diese beiden GefaBe geben fiir gewohnlich keine Aste ab und versorgen den 
Kopf des Caudatum und vorderen Teil des Putamen, sowie den vorderen Schenkel der inneren 
Kapsel. AuBerdem gehen yom Hauptstamme zahlreiche kurze Arterien abo Auch sie haben 
einen riicklaufigen Verlauf, strahlen senkrecht ein und zeichnen sich durch ihre Zartheit 
aus_ Sie entspringen nicht nur aus der Arteria cerebri anterior allein, sondem auch aus der 
Arteria. cerebri media, den Ursprungsstellen der Arteria communicans posterior und chorioidea. 
Auch diese GefaBe haben keine Anastomosen und kurzen Verlauf. Ihr Versorgungsgebiet ist 
der vorderste Abschnitt des Pallidum, die angrenzenden Teile der inneren Kapsel und deren 
Knie. Ein drittes GefaB ist die Arteria chorioidea anterior, die von der Carotis oder Arteria 
cerebri media oder communicans posterior abgeht. Sie versorgt innere und hintere Teile des 
Pallidum und die hinteren Abschnitte des Putamen und Caudatum, ferner den Luysschen 
Korper und fiir gewohnlich auch die Substantia nigra_ Der eigenartige Verlauf 
der erstgenannten beiden langen GefaBaste, der fiir den Menschen im Gegensatz zu den 
Tieren charakteristisch ist, wird von Kolisko dahin erkIart, daB die GefaBanlagen fiir die 
primaren Hirnblasen bei deren Bildung und Entwicklung und beim Wachstum des Vorder­
hirns nach vom riicken_ 

Diese eigenartigen GefaBverhaltnisse hat man schon vielfach (Kolisko u. a.) fUr die 
Anfalligkeit des Pallidum bei den verschiedensten Toxikosen (Kohlenoxyd, Blausaure, 
Phosgen u. dgl.) und fiir den oben geschilderten Befund an den pallidaren GefaBen verant­
wortlich gemacht. Wie immer in der Pathologie sind aber derartige rein mechanistische 
ErkIarungsversuche nicht befriedigend. Sie geben uns z_ B. auch keinen AufschluB dariiber, 
weshalb die GefaBe wahrend ihres Verlaufs durch das Pallidum jene Veranderungen zeigen 
und weshalb das Striatum und Pallidum bei gleichsinniger GefaBversorgung bei den ver-
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schiedenen Prozessen ganz verschiedenartig reagieren. Wir miissen hier mit C. und O. V 0 gt, 
Wohlwill undH. Spatz annehmen, daB diese Phanomene ganz vornehmlich ihre 
Begriindung in den spezifischen Physiko - Chemismus (C. und O. Vogt) der 
betreffenden Gehirnzentren haben. 

III. Das Corpus Luysi 

oder subthalamicum (Abb. 1 b, 7 und 8) ist ein mandelformiger, beim Menschen 
nach allen Richtungen scharf abgegrenzter grauer Kern des Hypothalamus, 
der auf Dorsalschnitten unmittelbar dem Pes pedunculi und der Substantia 
nigra dorsal aufliegt, oralwarts (in Ebenen vor dem Nucleus ruber) vom Forel 
schen Feld H2 und von der Zona incerta begrenzt wird, in hinteren Ebenen vom 
Nucleus ruber bzw. dessen lateraler Kapsel. Auf Frontalschnitten beginnt 
oralwarts seine Entwicklung in der Hohe der starksten Entfaltung des Forel 
schen Bundels H 2' wo sich ventral von diesem Faserzug der zunachst kleine 
spindelformige Kern dem HirnschenkelfuB auflegt. In gleicher Lage wachst 
er caudalwarts rasch in allen Dimensionen, er zeigt eine ausgepragte Spindel­
form mit etwas mehr konvexer dorsaler Flache und grenzt schlieBlich den ganzen 
Pes cerebri dorsal und etwas medial scharf abo Seine groBte Ausdehnung 
hat der Luyssche Korper in der Gegend der mittleren Ebenen der Corpora 
mamillaria. Mit der starkeren Entfaltung der Substantia nigra, der er zunachst 
dorsomedial, dann etwas mehr lateralwarts aufliegt, nimmt sein Umfang rasch 
ab, bis er nach dem Verschwinden der Corpora mamillaria bald sein Ende erreicht. 
Seine groBte Dicke betragt nach Forel 3 bis 4 mm, die groBte Breite 10 bis 
13 mm, die groBte Lange 7,5 mm. 

Der Luyssche Korper hebt sich beim Menschen, wie schon betont, scharf ab, ist auch 
beim Macacus, Lemur und Schwein ziemlich deutlich abgegrenzt, bei den iibrigen Saugern 
sehr undeutlich (S ano). Bei Hunden und Kaninchen gibt es nach Forel keinen begrenzten 
Luysschen Korper, sondern an der entsprechenden Stelle zeigen sich nur ziemlich flache 
undeutlich begrenzte Zellanhaufungen. Ob er bei den Submamaliern ein Homologon hat, 
laBt A. Kappers unentschieden. Wahrscheinlich entspricht er dem Nucleus rotundus 
der VogeP). Seine Entwicklung in der aufsteigenden Saugetierreihe geht mit der des Pallidum 
und der Linsenkernschlinge parallel. 

Ontogenetisch diirfte er wohl dem Z wi s c hen h i r n zuzurechnen sein, doch besteht 
dariiber keine Klarheit. 

Histologisch ist der Kern im Markscheidenbilde durch eine starke Mark­
kapsel ausgezeichnet, die dorsal starker entwickelt ist als ventral. Medial 
klaffen stellenweise die Kapselfasern weiter auseinander, hier scheinen zahl­
reiche Fasern auszutreten. Die dorsale Markkapsel fallt ganz vornehmlich 
mit dem Forelschen Bundel H2 zusammen. Von der ventralen Markkapsel 
senken sich zahlreiche Faserbundelchen in den FuB und den untersten Teil 
der Capsula interna und in die Substantia nigra ein. Nach Mirto wendet 
sich die Eigenfaserung des Luysschen Korpers teils zum Linsen­
kern, teils zum dorsalen Teil der Substantia nigra und zum ven­
tralen Teil des roten Kerns. Seine Kapsel besteht zum Teil aus diesen 
im Luysschen Korper entspringenden Fasern, zum Teil aus Fasern der Linsen-

1) Nach neueren Untersuchungen von Ingvar im Kappersschen Institut gehort aber 
der N. rotundus zu den dorsalen Thalamuskernen, so daB er nicht mit dem Corp. Luysi 
homologisiert werden kann (personliche Mitteilung von Herrn Dr. Ingvar). 
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kernschlinge_ Es besteht fernerhin eine Faserverbind ung der beiden 
Luysschen Korper mittels der decussatio Foreli (decussatio hypothalamica) 
(Dejerine, C. und O. Vogt). Von corticalen Verbindungen wissen wir noch 
nichts Sicheres. D ej eri ne spricht von sparlichen Rindenfasern, die den hinteren 
Schenkel der inneren Kapsel durchsetzen; ich halte eine solche Verbindung 
fur unwahrscheinlich. Mit D ej erine nehme ich auch eine Faserverbindung 
des Luysschen Korpers mit dem Thalamus an [in meinem Schema, Abb.11, 
lasse ich sie aus dem ventromedialen Thalamuskern (mv C. und O. Vogts) ent­
springen]. 

Faseranatomisch hat der Luyssche Korper den innigsten Zusammenhang 
mit dem Pallidum und der Kapsel des roten Kerns. Sekundare Degenerationen 

Abb. 7. Corpus Luysi im Nisslbild, Photogramm bei gleicher VergroBe­
rung wie Abb. 2 und 4. 

(J elgersma, C. und O. Vogt, eigene Beobachtungen) betonen die pallido­
fugalen Leitungen zum Luysschen Korper; regelmaBig geht die Pallid um­
degeneration und eine Entartung der Linsenkernschlinge mit 
der Degeneration des Luysschen Korpers parallel. 

1m Markfaserbilde (Abb. Ib) zeichnet sich der Luyssche Korper durch 
einen maBigen Gehalt an dunneren Markfasern aus, zwischen denen auch dickere 
Markfasern zum Teil zu kleinen Bundeln vereinigt gelegen sind. 

Bei <ler Nisslfarbung (Abb.8) sehen wir im Luysschen Korper zahl­
reiche mittelgroBe Ganglienzellen von ungefahr der gleichen GroBe und dem 
gleichen Typus in ziemlich unregelmaBiger Lage eingestreut. Sie sind etwas 
kleiner als die Pallidumzellen und reichlicher als im Pallidum in einem gleich 
groBen Gesichtsfelde anzutreffen (vgl. mit Abb. 7 die bei gleicher VergroBe­
rung aufgenommene Abb. 5 vom Pallidum). Das dazwischenliegende Ge­
webe ist im Nisslbilde von unregelmaBig eingestreuten kleinen Gliakernen besetzt. 



28 Grundziige der normalen Anatomie und Histologie. 

Mit starkeren Linsen erkennt man die Ganglienzellen (Abb. 8) als gut sich far­
bende dreieckige und ovale, zumeist polygonale Gebilde mit deutlichem in der 
Mitte gelagerten groBen Kern und ziemlich chromatinreichem Protoplasmaleibe. 
Die Nisslschollen sind von mittlerer GroBe und begleiten auch die Dendriten, 
die haufig auf lange Strecken hin sichtbar sind. In vielen der Ganglienzellen 
liegt dem Kern an einer Seite angelagert ein kleines Haufchen hellbraunlichen 
Pigmentes (Lipofuscin). Von den Pallidumzellen unterscheiden sich diese Gan­
glienzellen durch ihre kleinere GroBe und durch die feinere Struktur der Nissl-

Abb. 8. Die Ganglienzellen des Corpus Luysi, Photogramm bei 
starkerer VergroBerung (VergroB. wie Abb. 3 und 5). 

schollen. Nach ih­
rer ganzen :b~orm 

sind es Zellen von 
motorischem Ty­
pus, die nach Ca­
j al und Mirto 
zum ersten Golgi­
schen Typus ge­
hOren. 1m Silber­
bilde fallen sie 
durch ihre weithin 
sichtbaren Auslau­
fer auf, an denen 
ich aber nirgends 
die fur die Palli­
dumzellen charak­
teristische Glia­
hulle nachwcisen 
konnte. Sonst ist 
der feinere Bau des 
Grundgewebes der 
einesgewohnlichen 
grauen Kernes. 

In seiner Eisenreaktion gehort er mit dem Striatum, Dentatum und Nucleus ruber 
zu den Zentren der zweiten Gruppe (H. Spatz), doch schwankt die Intensitat der Eisen­
reaktion in ziemlich weiten Grenzen. 1m Protoplasmaleibe seiner Ganglienzellen sind niemals 
eisenhaltige Granula zu finden. 

Der L u yssche Korper ist durch ein ziemlich reichliches Capillarnetz ausgezeichnet . 

IV. Die Substantia nigra Soemmeringi 

ist eine charakteristisch gebaute, schon gut mit bloBem Auge sichtbare graue 
Substanz, die sich besonders durch das reichliche Vorkommen melaninhal­
tiger N ervenzelle n auszeichnet; hierdurch tritt eine schon mit bloBem Auge 
deutliche Schwarzfarbung hervor. Caudalwarts fangt sie uber der .Brucke an 
dort, wo die Hirnschenkel zu divergieren beginnen, und bildet den diesen dorsal 
anliegenden Teil der Haube, mit welch letzterer sie medialwarts eine deutliche 
Verbindung hat. Weiter oralwarts nimmt sie auf Frontalschnitten (Abb. 10) 
das ganze Ge biet dorsal vom HirnschenkelfuB gelegen ein, wo bei sie mediodorsal 
von dem roten Kern und seiner Strahlung und laterodorsal von den caudalen 
Resten des Luysschen Korpers begrenzt wird. Mit der starkeren Entfaltung 
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des Luysschen Korpers nimmt sie an 1Jmfang rasch ab, ruckt immer mehr 
medialwarts (Abb. 1 b) und ist in den mittleren Schnitthohen der Corpora 
mamillaria nicht mehr sicher als ein isolierter Korper zu erkennen. Sie ist hier 
vielmehr ganz mit der in dem medialen Fu13abschnitt eingestreuten grauen 
Substanz verschmolzen. Nach Sano betragt ihr absolutes Dickenma13 beim 
Menschen 5,7 mm im Maximum. 

Nach Forel ist bei allen Saugetieren die Substantia nigra bzw. deren aquivalentc 
Schichten an derselben Stelle, nur nach oben zu, weniger scharf begrenzt vorhanden, aber 
beim Menschen allein enthalt sie Pigmentzellen, selbst beim Affen (Macacus, Hapale) noch 
nicht. Nach A. Ka p pers ist die Substantia nigra als eine weitere Ausbildung der ventralen 
Pedunculuskerne der Reptilien und Vogel aufzufassen. Bei den Saugern hat sie sich zu einem 
Zentrum corticaler Projektionen ausgebildet und ist als eine uberwiegend neencepha-
1 i tis c he B i 1 dun g anzusehen, weil sie Fasern zum Neopallium, wahrscheinlich zu der Gegend 
des Operculum frontale sendet (siehe auch weiter unten). "Es scheint, daB ihre graue Sub­
stanz, welche nach gleichzeitiger Hemispharenabtragung groBtenteils degeneriert (v. Mona­
kow) derjenigen des Corpus subthalamicum Luysi gewissermaBen verwandt ist." 

Ontogenetisch muB die Substantia nigra als ein Bestandteil des Mittelhirns auf­
gefaBt werden (A. Kappers), da man, wie schon oben betont, Ubergange des Graues der 
Substantia nigra in verschiedene Teile des Bruckengraues feststellen konnte. 

Durch Studien an Pal- und Golgipraparaten gelangte Amaldi (zit. nach Sano) zu 
der Anschauung, daB die Substantia nigra im weiteren Sinne die Gegend, die sich vom Pes 
pedunculi um den Lemniscus medialis herumzieht und durch die Formatio reticularis bis 
zum Locus coeruleus erstreckt, umfaBt und sich einerseits bis zu dem oralen Rand der Corpora 
mamillaria und andererseits bis in das Bruckengebiet erstreckt. Auch behauptet er, daB die 
Substantia nigra mit dem Kern der lateralen Schleife zusammenhangt; er rechnet zu ihr 
auch die dorsal von der medialen Schleife gelegene graue Masse. Da nun diese wieder durch 
pigmenthaltige Zellen der Formatio reticularis mit der Substantia ferruginea zusammen­
hangt, glaubt er eine topographische Einheit zwischen der Substantia nigra und der Sub­
stantia ferruginea nachgewiesen zu haben. Dabei hebt er selbst Verschiedenheiten der Pig­
mentation zwischen beiden Gebilden hervor. 

Sano, dem wir eingehende Untersuchungen uber die vergleichende Anatomie der Sub­
stantia nigra verdanken, schreibt uber die Entwieklung der Substantia nigra bei den Saugern: 
"Bei den meisten der von mir untersuchten Sauger tritt die Substantia nigra in der lateralen 
Partie, bei Igel und Fledermaus hingegen in der medialen Partie des Hirnschenkels zuerst 
auf. Bei den ersteren Saugern (Macacus, Lemur, Katze, Schwein) entwickelt sich kaudal 
die beginnende Substantia nigra, also die spatere laterale Partie der Substantia nigra wenig­
stens' scheinbar ganz unabhangig vom Bruckengrau, aber in engem Zusammenhang mit dem 
Grau der Haube, in welches die Fasern der lateralen Schleife eingebettet sind, und stellt sich 
gewissermaBen als ein ventromedialer Fortsatz dieses Graues dar. Etwas spater, d. h. weiter 
proximal entwickelt sich andererseits.aus dem lateralen Zapfen des Bruckengraues eine graue 
Masse, die allmahlich lateralwarts ruckt und endlich als ein grauer Streifen das Brucken­
grau mit der eigentlichen Substantia nigra verbindet. Diese graue Masse wird cerebral­
warts immer groBer und bildet einen integrierenden Bestandteil der Substantia nigra und 
hangt nach dem Verschwinden des Bruckengraues mit der Substantia perforata posterior, 
resp. dem Pedamentum laterale zusammen. Bei den letzteren Saugern, also Igel und Fleder­
maus, entwickelt sich der erste Anfang der Substantia nigra, also die spatere mediale Partie 
der Substantia nigra, aus dem Bruckengrau oder wenigstens in untrennbarem Zusammen­
hang mit ihm. Die so entwickelte Substantia nigra flieBt spater mit der lateralen Partie 
der Substantia nigra zusammen, die sich etwas spater als die eben erwahnte mediale 
Partie der Substantia nigra entwickelt, und zwar wiederum aus dem Grau der Haube, in 
welches die Fasern der lateralen Schleife eingebettet sind. Aus dem Gesagten geht her­
vor, daB die Substantia nigra sich immer im Zusammenhang mit dem Grau 
der Haube und dem Bruckengrau entwickelt, nur tritt sie bei der einen Gruppe 
der Sauger zuerst im lateralen, bei der anderen zuerst im medialen Teile auf. Bemerkens­
wert ist, daB das Grau der so entwickelten Substantia nigra in vielen Fallen durch die 
den Lemniscus medialis durchsetzenden grauen Streifen auch mit dem unmittelbar dorsal 
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vom Lemniscus medialis gclegenen Grau der Haube, den Nuclei lemnisci medialis, zu­
sammenhangt. " 

Auf der anderen Seite haben es die Untersuchungen von Mirto, Sano und vornehmlich 
von H. Spatz wahrscheinlich gemacht, daB gewisse Teile der Substantia nigra (Zona 
reticulata, A. Felder) eine innigere Verbindung mit dem Pallidum verraten eine 
morphologische Tatsache, die im Sinne einer gewissen Verwandtschaft von Teilen der Sub­
stantia nigra und des Pallidum spricht. 

Die Substantia nigra stellt sich so bei den Saugern wie auch 
namentlich beim Menschen als eine ausgedehnte graue Masse dar, die 

~ 
~ 

• 

, 

,. . 
~ 

Abb. 9. Substantia nigra im Nisslbild, Photo­
gramm bei gleicher VergriiBerung wie Abb. 2, 4 
und 6. Zc = Zona compacta mit den groBen 
melaninhaltigen Ganglienzellen. Zr = Zona reti­
culata mit selteneren kleineren pigmentlosen Gang-

lienzellen. 

sich, offenbar dem Mittel­
hirn zugehorig, zwischen 
dem Bruckengrau und dem 
Pallidum (in seinen hinte­
ren A uslaufern) erstreckt. 
Sie ist beim Menschen dif­
ferenzierter und kraftiger 
entwickelt als bei den ho­
heren Saugern und nimmt 
daher gegenuber den ande­
ren Zentren unseres Sy­
stems eine Ausnahmestel­
lung ein, die noch eine be­
sondere Beton ung d urch die 
direkten corticalen Verbin­
d ungen erfahrt. Sowohl beim 
Menschen als auch bei den Sau­
gern kann man nach San 0 in ihr 
zwei verschieden gebaute 
Z 0 n en unterscheiden: eine dorsal 
gelegene Zona compacta und 
eine ventrale Zona reticulata. 

Beim Menschen ist die Zona 
compacta (Abb. 9 Zc) im Zellbilde 
ausgezeichnet durch charakteri­
stische, in verschiedenen Gruppen 
eng zusammenliegende groBe Ner­
venzeIlen, von denen sehr viele ein 
dunkles als Melanin bezeichnetes 

Pigment enthalten; diese melaninhaltigen Zellen sind fUr die menschliche Sub­
stantia nigra charakteristisch und treten auch hier erst vom 3.-4. Lebensjahre 
an auf [Forel u. a.F). Diese Zellen liegen in verschiedenen groBen Nestern zu­
sammen, wobei sie selbst auffallend unregelmaBig eingestreut sind. Es sind Zellen 
von motorischem Typus, dem Goigischen Typus 1 entsprechend, zumeist von 
polygonaler, manchmal auch spindelformiger Gestalt und ziemlich einformiger 
GroBe. Das Melaninpigment fUIlt mitunter den groBten Teil des Zellprotoplasmas 

1) Melaninhaltige Ganglienzellen zeichnen ferner noch den sympathischen X-Kern 
und die Zellgruppen des Locus coeruleus (Oculomotorius- und Trigeminus-Anteils) aus. 
Uber die Bedeutung des Melanins wissen wir nichts Sicheres. 
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aus in Form feiner gleiehgroBer Granula, manehmal ist es aber auch nur als eine 
Pigmenthaube dem Kern angelagert. Haufig begleitet es die Dendriten auf 
lange Streeken hin. 1m iibrigen zeigen die Ganglienzellen grobe Nisslsehollen, 
die aueh in den Dendriten auf langere Strecken auffallen, wahrend die Axone 
pigmentlos sind und ungefarbt bleiben. 

Der Gehalt an Pigment wechselt in den Ganglienzellnestern sehr, ohne daB ich hier ein 
bestimmtcs Gesetz auffinden konnte. 1m allgemeinen scheinen mir die lateral gelegenen 
Zellgruppen weniger Pigment zu enthalten als die medialen. Die in die Zellgruppen ein­
gestreuten pigmentlosen Ganglienzellen haben denselben Bau wie die pigmenthaltigen. Der 
Kern mit einer deutlichen Kernmembran und zentral gelegenen Kernkorperchen liegt regel. 
maBig in der Mitte des Protoplasmaleibes. 

In den Zellnestern fallen zahlreiche Ganglienzellfortsatze auf, welche das Grau aus­
fiillen und im Markfaserbilde als zarte Markfasern erscheinen. Eine bestimmte Richtung 
dieser Markfasern ist nicht festzuste~en. Sie kreuzen schrag und quer und bilden so ein 
wirres Geflecht. Der Gehalt an Gliakernen ist in diesen grauen Nestern ein reicher, das Glia­
protoplasma enthalt nicht sclten mehr oder weniger £einkorniges Melaninpigment eingelagert. 

Die Zona compacta ist nicht scharf abgegrenzt und vereinzelte stellenweise auch in 
Gruppen zusammenliegende pigmenthaltige Ganglienzellen finden sich in die Umgebung 
eingestreut, sie stellen so dorsale und ventrale Auslaufer der Zona compacta dar. 

Zwischen den einzelnen groBen Ganglienzellgruppen liegen haufig Ziige kleinerer Ele­
mente, die zum Teil gleichfalls pigmenthaltig sind und auf Frontalschnitten namentlich 
dorsal gelegene Verbindungbriicken zwischen den groBen Ganglienzellgruppen darstellen. 

Die ventral von der Zona compacta sieh ausbreitende, dem FuB angelagerte 
Zona reticulata (Abb. 9 Zr) enthalt viel sparliehere, zerstreut liegende, 
fast ausschlieBlieh pigmentlose Ganglienzellen von ausgesprochener Spindel­
form. Der Bau der Zona retieulata wie ihrer Ganglienzellen erinnert, wie dies 
aueh Spa t z hervorhebt, an jenen des Pallidum. Aueh hier laBt sieh an den 
Ganglienzellen manehmal eine zarte Gliahiille naehweisen. 

Die graue Substanz der Zona reticulata, die sich durch einen geringeren Gliakerngehalt 
auszeichnet, wird von zahlreichen groBeren und kleineren Markfaserbiindeln durchzogen, 
die ihr das charakteristische, von San 0 betonte netzartige Aussehen verleihen; wahrend sie 
in caudaleren Ebenen nicht sehr umfangreich ist und dem FuB, scharf von ihm begrenzt, 
als eine schmale Zone anliegt, gewinnt sie oralwarts an Ausdehnung und greift in unregel­
maBigen Ziigen in die FuBstrahlung ein (Edingers Kammersystem des FuBes). Von ihr 
werden einige kleine, von FuBfasern zersplitterte Inselu grauer Substanz als Zona reticulata 
pedis medialis et lateralis (Ziehen, Sano) unterschieden; zu ihnen gehoren offenbar auch 
ahnliche Felder, die lateral lamellenartig in das FuBareal hineinziehen und, die ganz 
ahnlich gcbaut wie die iibrige Substantia reticulata, der pigmenthaltigen Zellen ermangelu. 
Sano hebt unter solchen Feldern ein Feld M hervor, das sich in unscharfer Begrenzung 
zwischen dem dorsolateralen Haubengebiet und der Substantia nigra erstreckt. Es steht 
offenbar in Verbindung mit einem hakenformigen grauen Felde (H), welches von der Sub­
stantia reticulata lateralis pedis ausgeht und den FuB an seinem lateralen Ende vollstandig 
umgreift, so daB es sich zwischen das Corpus geniculatum laterale (Abb. 10 Ogl) und den FuB 
einschiebt (Abb. 10 H). Medial vom Hakenfeld gelegen und scharf von ihm zu trennen, liegt ein 
Auslaufer der Substantia nigra, der fiir gewohnlich durch seine groBe Breite und Konstanz 
auffallt und von Sano als Prozessus laberalis substantiae nigrae bezeichnet wird (Abb. 10 Pl). 
Er enthalt melaninhaltige Ganglienzellen und ist daher der Zona compacta zu zurechnen (im 
Gegensatz zu der Sanoschen Auffassung, die ihn der Substantia reticulata zuzahlt). 

In den HirnschenkelfuB strahlen auBerdem noch einige graue Felder ein, die im Zell­
bilde weder mit dem Bauplan der Substantia compacta noch jenem der Substantia reticulata 
iibereinstimmen. Sie bestehen aus Ansammlungen kleinerer, zumeist pigmentloser Ganglien­
zellen in unregelmaBiger Lagerung, die aber viel dichter gestellt sind als in der Substantia 
reticulata. Einige der Sanoschen A-Felder scheinen so gebaut zu sein, wahrend wieder 
andere den Bauplan der Substantia reticulata haben. 
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Oralwarts wird die Zona compacta immer kleiner und beschrankt sich, wie dies 
schon Forel hervorhebt, schlieBlich auf ein ganz kleines Gebiet dorsal vom medialsten 
FuBteile (Abb. 10). Dann verliert sie sich in die Substantia reticulata medialis pedis; ein 
kleinerer Teil hat schon weiter distalwarts in Form der Sanoschen A-Felder sein Ende 
erreicht. 

Die Substantia nigra gehort, was den Ei sen ge hal t angeht, mit dem Pallidum zusammen 
in die erste Gruppe von H. Spa tz. Sie zeigt eine sehr intensive und schnell eintretendc Grau-
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Abb. 10. Markscheidenfrontalschnitt im kaudalsten Ende des Zwischenhirns mit rotem 
Kern (Nr), Substantia nigra (Sn) und Pes cerebi (Pe8). l = lateraler Thalamuskern. Cgl = Cor­
pus geniculaturn laterale. H, Pl, D, Q = Erklarungen siehe Text. Fpl = Fasciculi pontini 
laterales. Fpm = Fasciculi pontini mediales. zrm = Zona reticulata medialis. 8tri = Striatum 
intermedium Hab = Ganglion habenulae. FM = Fasciculus Meynerti. N III = Oculomo-

toriusaustritt. Photogr. 

griinfarbung bei dem Einlegen frischer Scheiben in Schwefelammonium. Ofters ist sie in der 
Substantia nigra erheblich starker als im Pallidum und nimrnt caudalwarts ab. Dabei macht 
H. Spatz darauf aufmerksam, daB bei bestimmten Schnittrichtungen ein direkter Zu­
sammenhang zwischen bestimmten Teilen des Pallidum, seinen caudalen Sprengstiicken 
und den oralsten Teilen der Zona reticulata der Substantia nigra nachzuweisen ist. Auch 
Sano hat bereits beim Lemur hervorgehoben, daB seine A-Felder in den Globus pallidus 
iibergehen. Dazu kornmt noch, daB das Pallidum sowohl wie die Zona reticulata der Sub-



Substantia nigra in Markscheidenbilder. 33 

stantia nigra in frischem Zustande bereits eine leicht rostbraune Farbung zeigt, die meist 
aber erst nach Alkoholfixierung deutlicher wird (H. Spatz). 

Wahrend die melaninhaltigen Ganglienzellen keine Eisengranula enthalten, fallen die 
Ganglienzellen der Zona reticvlata haufig durch farblose eisenhaltige Cytoplasmagranula 
auf (feingranulare Eisenspeicherung von H. Spatz). Auch im Gliaplasma der Substantia 
nigra findet sich eine feingranulare Eisenspeicherung im gleichen Sinne wie im Pallidum. 

Es kann keinem Zweifel unterliegen, daB gewisse Teile der Substantia reticulata in 
ihrem ganzen Bauplan an den des Pallidum erinnern. Ich mochte aber besonders mit Riick. 
sicht auf die Ontogenese und die Faserverbindungen - die Subst. ret. subst. nig. entbehrt 
der strialen Faserung, die das Pallidum in reichem MaBe auszeichnet - nicht von einer 
crganischen Zusammengehorigkeit dieser Zentren sprechen. 

Es ist dabei auch zu beriicksichtigen, daB Teile der Substantia nigra auch ohne sichere 
Grenze in die Zona incerta und in den Luysschen Korper iiberzugehen scheinen' (Forel, 
Sano u. a.). 

1m Markscheidenbilde heben sich von dem diffusen Gewirr diinner Markfasern 
in der Substantia nigra mehrere Biin<J.el etwas dickerer Markfaserziige ab, die von Sano 
ausfiihrlicher beschrieben sind und von denen ich hier die wichtigsten kurz bringe: 

Die Zona reticulata enthalt zahlreiche groBere und kleinere Biindelquerschnitte. In 
ihrem lateralsten Teile fallen gut entwickelte Biindelziige auf, die sich im Querschnitt teils 
rundlich und teils halbmondformig darstellen und von dem Full durch ein Maschenwerk 
grauer Substanz getrennt sind. Es sind dies die Fasciculi pontini laterales (Abb. 10 
Fpl), unter denen man zwei grollere Biindelgruppen unterscheiden kann. Die medioventral 
gelegenen sind fast rein quer getroffen und dorsolateral von ihnen liegt eine Biindelgruppe, 
die durch eine schrage Schnittrichtung auffallt. Beide Biindelgruppen senken sich in cau­
daleren Ebenen allmahlich in den lateralen FuB, dem sie schlieBlich vollig einverleibt werden. 
Diese Fasciculi pontini laterales sind identisch mit der lateralen Ha:ubenfuBschleife v. Mona­
kows ("FuBschleife" Flec hsigs, "laterale pontine Biindel" Sc hlesingers, "Pes lemniscus 
profond" D ej erines). 1m HirnschenkelfuB liegen ihre Biindel dorsolateral von der tempo­
ralen Brtickenbahn und ziehen schrag nach abwarts. Es ist dies ein Faserzug, dessen Ver­
lauf von Hosel, Hoche, Schlesinger, Marburg, Bumke, D ej erine, A. Jakob 
beschrieben worden ist. Den Hauptteil seiner Faserung gibt er in das Schleifenge biet der 
Haube ab, auBerdem sind auch Fasern in der Richtung auf den motorischen Kern des gegen­
tiberliegenden Trigeminus des Facialis und Hypoglossus gesehen worden. -Uber den oralen 
Beginn dieses Faserzuges wuBten wir bisher nichts Sicheres. An der Hand von Befunden 
in Fallen cerebraler Kinderlahmung und meinem Fane XXV werde ich dartun, daB dieser 
Faserzug im Pallidum beginnt, einen Teil der Linsenkernschlinge ausmacht 
und zur Substantia nigra zieht. Dort gibt er offenbar Collateralen ab, zieht 
dann in den HirnschenkelfuB, wo er das lateralste Areal einnimmt, ventro­
medial nach abwiirts und ist gut in das laterale Haubengebiet zu verfolgen. 
Diese Untersuchungsbefunde stehen in -Ubereinstimmung mit den Ansichten Wallen bergs, 
die er soeben auf der Tagung der Gesellschaft deutscher Nervenarzte 1922 vorgetragen hat. 

Dieser pallidare Faserzug ist offenbar identisch mit dem von Marburg als Fibrae 
efferentes tecti bezeichneten Faserwerk im dorsolateralen Teil des oralen Abschnittes der 
Subst. nigra und zum Teil auch mit der von Dollken beschriebenen, frtihzeitig markhaltig 
werdenden Verbindung des Luysschen Korpers mit der Subst. nigra. Diese von J. Bauer 
als Fibrae subthalamicae subst. nigrae bezeichneten Fasern sind in der Wirbeltierreihe 
ganz auffallend konstant und sind schon beim Neugeborenen markreif, worin wieder die 
Beziehungen zu dem friih-markreifen Pallidum eine neue Sttitze erhalten. Es kann an­
genommen werden, daB diese pallidare Bahn in gewissem Sinne verwandt ist mit Fasermassen, 
welche bei Nicht-Saugern das Vorderhirn mit der Haube verbinden - Tractus striotlialamicus 
und mesencephalicus. 

Am medialen Ende der Substantia nigra treten starkere Biindelquerschnitte hervor, 
die dem FuB aufgelagert sind und sich ihm in seinem medialsten Anteile zugesellen. Diese 
Fascic uli pontini mediales (Abb. 10 Fpm) entsprechen der medialen HaubenfuBschleife 
v. Monakows ("mediale Schleife" Flechsigs, "mediale akzessorische Schleife" Bech­
terews, "Biindel vom FuB zur Haube" Mingazzinis, "Pes lemniscus superficial" Deje­
rines, "das Biindel von der Schleife zum HirnschenkelfuB" Bumkes). Nach den Unter-

J a k 0 b. Extrapyramidaies System. 3 
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suchungen v. Monakows, D ejerines, Mingazzinis enthalten sie die Projektionsstrah­
lungen von dem in F2 gelegenen motorischen Augenfelde und treten in Beziehung zu den 
Augenmuskelkernen. Bumke und v. Monakow haben auch Fasern beschrieben, die in 
das Gebiet der medialen Schleife iibergehen und sich durch Abgabe von feinsten Faserchen 
an den Facialis- und Hypoglossuskern der gegeniiberliegenden Seite erschopfen. Letzteren 
Befund konnte ich nicht bestatigen und ich mochte die Auffassung zuriickweisen, daB dieser 
Faserzug, wie dies gelegentlich in der Literatur geauBert wird, als eine besondere S pr ac h­
bahn aufzufassen ist. Vielmehr scheint dieser Faserzug der Blickrichtung zu dienen. 

Die Zona compacta zeigt im allgemeinen sehr viele Fasern verschiedener Richtungen; 
in ihnen fallen dichtere Fasergeflechte auf (Abb. 10 D), die in dcn lateralen Teilen der Sub­
stantia nigra gelegen, zum Teil in den FuB einstrahlen, zum Teil auch einen viclfach ge­
wundenen, mehr transversalen Verlauf nehmen. Der Faserzug D besteht aus Fibrae efferentes 
tecti, au's Fibrae marginales aquaductus und aus zahlreichen Eigenfaserungen der Ganglien­
zellen der Zona compacta. Oralwarts verliert sich der Faserzug D in das Feld H2 Forels. 

Dorsomedial yom Fascrzug D liegt ein Blindel schrag und quer getroffener dunkler 
Fasern (Abb. 10 Q), das ungefahr in mittleren Hohen der Substantia nigra beginnt (Zona 
compacta) und sich oralwarts im Forelschen Biindel H2 und in der ventralen Marklamelle 
des Nucleus ruber erschopft. 

SchlieBlich ist noch als Stratum intermedium (Abb. 10 Stri) eine Schicht quer oder 
leicht schief getroffener Fasern zu erwahnen, die sich in der Zona reticulata unmittelbar 
dem FuB anlegt. Sie wird lateral von den Fasciculi pontini laterales (Fpl) begrenzt und 
scheint sich ebenfalls in den FuB zu verlieren. 

Wie schon aus dieser Beschreibung hervorgeht, sind die Faserverhaltnisse der 
Substantia nigra noch recht unklar. Meynert, Wernicke und Mingazzini betrachten 
die Substantia nigra als ein Ursprungsganglion von Fasern des HirnschenkelfuBes und be­
tonen, daB caudalwarts parallel mit der Abnahme der Substantia nigra die Masse der Hirn­
schenkelfuBfasern zunimmt. Die zahlreichen Fa.serquerschnitte im Gebiete der Substantia 
nigra leitet Wernicke von Zuziigen aus dem Linsenkern abo Er betrachtet sie als die zentrale 
Faserung der Substantia nigra und die dem FuB zuziehenden Langsfasern als ihre indirekte 
Fortsetzung. Nach Mingazzini steigen die Axone der Zona compacta haubenwarts auf, 
wahrend jene der Ganglienzellen der Substantia reticulata ofter lateral als ventral gegen 
den FuB hinziehen und nur ausnahmsweise zur Haube. Mirto gibt einen ahnlichen Verlauf 
der Faserung an und betont noch, daB das Stratum intermedium sich aus Fasern zusammen­
setzt, die aus dem hinteren Schenkel der inneren Kapsel herunterziehen und mit den anderen 
FuBfasern in die Briicke gelangen. 

Naeh den obigen Ausfiihrungen und Untersuchungen von Edinger, Ober­
steiner, Cajal, v. Economo, Bauer, Anton und Zingerle, v. Monakow, 
D ejerine, Bechterew, Mingazzini, Pollak miissen wir annehmen, daB 
die Substantia nigra einmal Zuziige bekommt vom Pallidum, vom Luyssehen 
Korper, vom Cortex - vornehmlieh von den Zentralwindungen, dem Oper­
culum, hinteren Stirnhirn - aufsteigende Fasern von der Schleife und der Hirn­
sehenkelhaube, ferner solche vom roten Kern, schlieBlich noch Fasern aus den 
Thalamuskernen, insbesondere dem ventromedialen Kerngebiet. Die Rinden­
faserung seheint doppellaufig zu sein insofern als wir sowohl cortieo-fugale 
und eortieo-petale Bahnen annehmen diirfen. Vielleieht gilt dasselbe aueh fUr die 
Thalamusverbindungen. Efferent haben wir absteigende Faserziige in den 
HirnselienkelfuB mit zunachst unbekanntem Ziel, sowie eine siehere Verbindung 
zum vorderen Vierhiigeldache (Beehterew, Marburg, Ziehen, Spitzer 
und Karpl us) und in das Schleifengebiet der Haube. Beriieksiehtigen wir noeh 
die Tatsache, daB nach Mirto die FuBfasern zahlreiche kurze Collateralen zur 
Substantia nigra abgeben, so erseheint uns die Substantia nigra als ein 
wichtiger Knotenpunkt sensoriseh -receptoriseher und motorisch­
effektoriseher Bahnen, zugleich aueh als ein Knotenpunkt extra-
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pyramidaler motorischer Fasern, worauf in jiingster Zeit auBer zahl­
reichen franzosischen Fonchun (Tretiakoff, Lhermitte und Cornil, Foix 
u. a.) insbesondere Pollak, K. Goldstein, H. Spatz hingewiesen haben. 

Bevor ich die Faserverbindungen diesel' Zentren im Zusammenhange bespreche, soIl 
noch kurz die Anatomie eines groBen Kernes geschildert werden, mit dem unser extrapyra­
midales motorisches Hauptsystem in inniger Verbindung steht: 

Del' Nucleus rubeI'. 

Diesel' groBe motorische Haubenkern (Abb. 1 b und 10) entwickelt sich caudalwarts 
aus dem Niveau del' Bindearmkreuzung heraus, liegt dann streng symmetrisch etwas lateral 
nebender Mittellinie unter dem hinteren Beginne des dritten Ventrikels, von diesem durch 
eine Lage weiBel' Fasermassen und dureh den Nucleus Darkschewitschi (Commissurae 
posterioris) und das zentrale Hohlengrau getrennt, gewinnt seine griiBte Ausdehnung auf 
Frontalschnitten ungefahr in del' Hiih~ del' maehtigsten Entfaltung del' Corpora genieulata 
lateralia; er reieht oralwarts, sich stark verjiingend, bis in die Ebenen des hinteren Endes del' 
Corpora mamillaria, liegt dorsomedial del' Substantia nigra auf und wird an seiner oralsten 
Endigung lateral von dem Luysschen Kiirper und seiner Kapsel begrenzt. Er besteht 
histologisch aus mehreren verschiedenartige Ganglienzellen enthaltenden 
Abschnitten, die in del' aufsteigenden Tierreihe eine verschiedene Ent­
wicklung und damit eine hohe Organisation dieses Kernes anzeigen. 

Naeh A. Kappel's ist del' rote Kern bei den Reptilien und Viigeln nul' andeutungs­
weise vorhanden in ziemlich diffus del' Mittelhirnbasis eingelagerten groBen retieularen Zellen. 
Er ist bei den niedrigsten Saugern bereits viel deutlicher entwickelt als dort und ist als eine 
orale Hypertrophie des motorisehen Haubenkerns, insbesondere des Deiter­
schen Kernes aufzufassen (Edinger). Er ist offenbar dem Mittelhirn zuzu­
reehnen. Naeh den Untersuchungen von Hatschek, v. Monakow, A. Kappel's iiber­
wiegen bei den Monotremen, Marsupialiern, Rodentiern und Ungulaten die groBen reti­
cularen Zellen. Auch bei den Edentaten sind sie sehr ausgepragt. Bei den hiiheren 
Mamaliern, den Karnivoren und den Primaten ist del' Kern viel griiBer geworden und 
ragt frontalwarts in das Zwischenhirn hinein, indem sich dort zu dem groBzelligen 
Abschnitt, hauptsachlich frontal von ihm, ein kleinzelliger Teil addiert hat. Diesel' 
kleinzelligeAnteil zeigt einen deutlichenParallelismus in seinerEntwicklung 
mit jener des Stirnhirns einerseits und del' Kleinhirnhemisphare anderer­
seits. Er findet sich dementsprechend beim Menschen am meisten ausgebildet und wird 
als neencephaler Anteil dem palaencephalen caudaler gelegenen groBzelligen 
Anteil gegeniibergestellt (Hatschek, v. Monakow, Edinger). 

Nach den Untersuchungen v. Monakows kann man den roten Kern beim Menschen 
in folgender Weise gliedern. 1. Ein durch Riesenzellen ausgezeichneter, vornehmlich caudal 
gelegener Abs<!hnitt, welcher absteigende Fasern in Form des ru brospinalen Biindels (v. M 0 n a­
kows) zum Vorderkern des Riickenmarks abgibtl). 2. Ein laterales Horn, aus dessen 
groBen Zellen Fasern entspringen, die in den Schleifenkern und in die Briicke iibergehen. 
3. Der Nucleus reticularis dorsalis und gelatinosus, welche Kerne caudal gelegen vornehm­
lich kleine Zellen enthalten, in denen die Kleinhirnbindearmfaserungen zum groBten Teile 
sich aufsplittern. SchlieBlich kommt hierzu noch ein frontal gelegener kleinzelliger Anteil, 
der mit dem GroBhirn (vornehrnlich mit del' Rinde des Frontallappens und des Operculum) 
und mit medialen Thalamus-Kernen in Verbindung steht (v. Monakow, Mills u. a.). 
Nach v. Monakow ist die gemeinsame Vorderhornstrahlung des Nucleus ruber eine 
recht bedeutende, da etwa ein Drittel seiner Masse sekundar degeneriert, bei entsprechend 
gelegenen Herden in del' Rinde odeI' im Thalamus. Die Leitung diesel' rubrofrontalen 
Bahn geschieht offenbar corticopetal (A. Kappel's); von Monakow schreibt diesel' 
"frontorubralen Haubenbahn" eine corticofugale motorische Funktion zu. Sie diene 
gewissen verwickelten kinetischen Mechanismen, die mit del' dem BewuBtsein entzogenen 
Orientierung des auBeren Kiirpers und del' Anpassung im Raume in Zusammenhang 

1) Das rubrospinale Blindel verlauft zum kleineren Teil ungekreuzt, griiBtenteils kreuzt 
es in del' Decussatio Foreli und zwar bereits in Hiihe del' hinteren Ebenen des roten Kerns. 
(1m Schema Abb. 11 sind die gekreuzten Fasern der Ubersichtlichkeit wegen fortgelassen.) 

3* 
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stehen. Ich mochte die cortico - petale Leitung als gesichert annehmen (vgl. auch 
meine Befunde in den Fallen cerebraler Kinderlahmung XXVI-XXIX). 

Nach den Untersuchungen von La Salle Archambault hat der rote Kern auch 
Verbindungen mit dem medialen Teil des Sehlafenlappens. Naeh v. Monakow finden 
diese Verbindungen in der Weise statt, daB die Fasern zum Frontallappen aus dem vorderen 
Szgmente des roten Kernes stammen und dureh den vorderen Teil der Capsula interna ziehen, 
die opereulo-zentralen Fasern von dem zweiten Segment des Kernes dureh den hinteren 
Teil der Capsula interna gehen, wahrend die temporalen Fasern dem hinteren Absehnitt des 
Kernes entstammen und dureh das sublentieulare Gebiet zur Rinde ziehen. AuBerdem be­
steht aueh eine direkte Verbindung des Kernes mit dem Striopallidum, die ieh aber nicht 
vom Striatum, sondern mit C. und O. Vogt vom Pallidum ausgehen lasse, und zwar mit 
pallido - fugaler Leitung. 

Der rote Kern zeiehnet sieh durch eine stark entwickelte Markkapsel aus (Abb. 1 b 
und 10), die oralwarts an Machtigkeit zunimmt und namentlich an der lateralen Seite sehr 
stark ausgepragt ist. Die Zusammensetzung dieser Markkapsel ist eine auBerst komplizierte. 
In der Hauptsache wird sie gebildet' einmal von Eigenstrahlungen des roten Kernes, sodann 
von Fasern der Haubenstrahlung, welche den roten Kern zumeist naeh Abgabe von Collate­
ralen durchsetzen, und schlieBlich aus Faserziigen, welche vom Pallidum herunterziehen. 
Aus seiner dichten Markkapsel entwickelt sich von der Iateralen Seite her ein kompaktes 
Faserbiindel (Forelsches Feld HI + H2), dessen Verlauf im ganzen sagittal gerichtet ist 
Abb. 1 b lNr). Diese gesamte Fasermasse nimmt oralwarts an Machtigkeit zu und spaltet 
sich bald in zwei getrennte Biindel, das Forelsche Biindel HI und H2. An der oralen Endigung 
des roten Kernes stromen diese beiden Fasermassen zu einem dichten Faserkomplex zu­
sammen (HI + H2) und gehen eine innigere Verbindung ein mit einer vor dem roten Kern 
dem dritten Ventrikel in jener Gegend anliegenden Kerngruppe, dem Nucleus campus Foreli. 

Das Forelsche Biindel HI (Abb. 1 b), in dem wir das Kollikersche Haubenbiindel 
des Thalamus sehen, stellt die eigentliche Haubenstrahlung des roten Kernes 
dar, also die Fortsetzung der von der Haube dem roten Kern zuflieBenden Faserungen. Ganz 
vornehmlich handelt es sich dabei um Eigenfaserungen des roten Kernes, die lateralwarts 
zum Thalamus ziehen, und urn Bestandteile des Kleinhirnbindearmes, der ja nur zum Teil 
im roten Kern endigt, zum anderen Teile ihn nur durchzieht, um in dem mittleren Segment 
des ventralen Kernabschnittes als einer Unterabteilung des lateralen Thalamuskerns (va 1 
und vtl von C. und O. Vogt) sein Ende zu erreiehen, oder direkt durch die innere Kapsel 
zum Cortex zieht. HI enthalt auch Fasern, welche den ventromedialen Thalamuskern (mv 
C. und O. Vogts) mit dem Pallidum verbinden in pallido-petalem Siune. 

Der Forelsche Faserzug H2, der dcm Kollikerschen Haubenbiindel des Linsen­
kernes entspricht, ist ganz vornehmlich eine ventromediale Fortsetzung der Ansa 
lenticularis und stellt deren Auslaufer dar zum Luysschen Korper und zur Substantia 
nigra einerseits und zur Markkapsel des roten Kernes andererseits. In ihr verlauft also in 
der Hauptsache die stark entwickelte pallido - fugale Faserung zur iMarkkapsel 
des roten Kernes, daneben auch noch ein pallidopetaler Faserzug, der von dem ventro­
medialen Thalamuskern (mv) zum Pallidum zieht. Starkere Entartungen des Pallidum gehen 
regelmaBig mit einer Degeneration von H2 einher. Zum Teil dringen diese pallido-rubralen 
Faserungen aueh in den Kern selbst ein, groBtenteils endigen sie in seiner Kapsel, zum Teil 
umziehen sie den roten Kern, urn in der Forelsehen Kreuzung zum roten Kern der anderen 
Seite zu ziehen. SchlieBlich geht noch ein anderer Teil der Faserung nach Abgabe von Collate­
ralen in den roten Kern in das Gebiet der hinteren Commissur iiber, urn entweder im gleich­
seitigen oder gekreuzten Kern der hinteren Commissur (Nucleus Darkschewitschi) und 
im Nuel. interstitialis sein Ende zu erreichen (vgl. auch Schema Abb.11). 

1m Nisslbilde lassen sich nach den Untersuchungen Ramon y Cajals und Biel­
schowskys, die ich bestatigen kann, drei versehiedene Typen von Ganglienzellen im roten 
Kern unterscheiden. Einmal die groBen, den motorischen Vorderhornzellen ahnlich ge­
bauten, die wir als die Ursprungszellen des Tractus rubrospinalis (v. Monakow­
sches Biindel) kennengelernt haben. Sie beherrschen vornehmlich die caudale Halfte des 
roten Kernes und unterscheiden sich in den einzelnen Kerngruppen in ihrer GroBe. Es sind 
Zellen vom Golgitypus I. Dann gibt es Zellen von mittlerer GroBe, die iiber das ganze 
Areal des roten Kernes ziemlich ausgebreitet liegen und besonders die orale Halfte, die 
mit dpmStirnhirn in Verbindung steht, beherrschen. Sie sehen im Toluidinblaupraparate 
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abgerundet aus und haben einen auffallend groBen Kern und gut entwickelte Xisslkorperchen. 
Ihre Achsencylinder treten nach C a j al in die weiBe Su bstanz ein. Einen dritten Typus bilden 
kleine Ganglienzellen von dreieckigcr und spindelformiger Gestalt, die im Nisslpraparat 
keine feinere Differenzierung ihres Zellplasmas aufweisen. Ihr Achsencylinder scheint 
marklos zu bleiben und gleich nach seiner Entstehung mehrere Collateralen abzugeben 
(Bielschowsky). Sie splittern sich nach Cajal in der Substanz des Kernes auf und 
sind als kurzaxonische Elemente aufzufassen im Sinne eines Eigenapparates des Kernes. 

Das zwischen den Ganglien gelegene Grau bietet keine Besonderheiten, ist maBig mit 
Gliazellen besetzt und zeigt einen ahnlichen Bau wie das motorische Vorderhorn. 

Nach seiner Eisenreaktion gehort derNucleus ruberzur zweiten Gruppeder Spatz­
schen Zentren. Er zeigt fiir gewohnlich noch eine kriiftigere Reaktion als die der gleichm 
Gruppe zugehorigen grauen Kerne (Dentatum cerebelli, Corpus Luysi und Striatum). Sein€n 
Namen verdankt er dem bereits makroskopisch auffallenden rotlichen Farbton, der noch 
deutlicher bei Alkoholfixierung hervo~tritt. 

Wir haben also im roten Kern ein hochorganisiertes graues Zentrum yor uns, 
das einmal die ihm yon der Haube, namentlich aber auf dem Wege der Binde­
arme yom Dentatum der anderen Seite zuflieBenden Kleinhirnerregungen an be­
sondere Cortexgebiete yornehmlich des Frontalhirns (und des Operculum) weiter­
gibt, andererseits auch yom Pallidum her reichlich Faserungen erhalt. Als ab­
fiihrendeBahnkommt in der Hauptsache derTractus rubrospinalis (Monakow­
sches Bundel) in Frage, welcher die Verbindung mit dem motorischen Vorder­
horn darstellt; nach meinen Untersuchungen werden yon ihm keine Colla­
teralen im Pons und in der Medulla oblongata abgegeben. Bemer­
kens wert ist die Tatsache, daB dieses M 0 n a k 0 w sche Bundel beim Menschen 
weniger stark entwickelt ist als bei den hoheren Saugern, namentlich beim Affen. 

So erscheint uns der rote Kern einmal als eine orale Hypertrophie 
des gesamten motorischen Haubenkerns, der das Mittelhirn und 
den Hirnstamm durchzieht, sodann als Hauptendigungs- und 
Durchgangsstation der Dentatumbahn; als solcher ist er ein 
efferentes cerebellares Kerngebiet, das mit dem Thalamus, Palli­
dum und Stirnhirn in inniger Verbindung steht. In seine Kapsel gehen 
auch Fasern aus der sensiblen Schleife uber, so daB wir hier auch eine Verbindung 
mit dem sensiblen Hauptsystem haben. Dabei ist zu berucksichtigen, daB gerade 
beim Menschen die kleineren Ganglienzellelemente, welche der Projektion auf 
das Stirnhirn yorstehen, seinen groBten Abschnitt bilden. Er dient so einmal 
dazu, cerebellare Eindrucke auf niederere Zentren zu ubertragen, 
namentlich in seinem groBzelligen Charakter, der ihn auch auf 
Grund del' phylogenetischen Entwickl ung den reticularen Kernen 
der Mi ttelhirnha u be einreih t, j ene m mach tigen fur dieKoordination 
der Bewegungen so wichtigen Assoziationssystem. Dieser Rolle, 
welcher der rote Kern bei den niederen Saugern fast ausschlieBlich Yorsteht, 
dient neben kurzeren Verbindungsbahnen die rubrospinale (Monakowsche) 
Bahn. Sie wird beim Menschen wohl yon jener ubertroffen, die ihn als Projek­
tionskern fur die Frontalrinde erscheinen laBt mit der Aufgabe, 
die cerehellaren Eindrucke auf das GroBhirn zu ubertragen. 
SchlieBlich ist er mit Rucksicht auf die stark entwickelte 
pallido-rubrale Faserung ein wichtiger Verbindungskern des 
extrapyramidal en Hauptsystems mit dem motorischen Koor­
dinationsapparat des Cerebellum und Hirnstamms. 
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V. Kurze tTbersicht iiber die wichtigsten Faserverbindungen des 
extrapyramidalen motorischen Systems. 

In folgendem versuche ich an der Hand des Schemas in Abb. 11 die wich­
tigsten Faserverbindungen des extrapyramidalen Systems nach 
dem heutigen Stande unseres Wissens festzulegen. Ich lasse absichtlich 
kritische Bemerkungen und Erorterungen, die die verschiedenen Meinungen 
der verschiedenen Autoren beriicksichtigen, beiseite, um die verwickelten Ver­
haltnisse einigermaBen verstandlich und iibersichtlich zu gestalten. Die folgenden 
Ausfiihrungen enthalten den Niederschlag eingehender Literaturstudien und 
personlicher Untersuchungen und basieren ganz vornehmlich auf den kritischen 
faseranatomischen Studien C. und O. Vogtsl). 

Die Pyramidenbahn (Abb. 11 Py) ist bekanntlich die stark ausgepragte motorische 
Willensbahn, welche die Area giganto.pyramidalis absteigend mit den motorischen Vorder· 
hornern des Riickenmarks verbindet. Sie gibt in den entsprechenden Hohen des Pons und 
der Medulla oblongata an. die dort gelegenen motorischen Kerne Faserziige abo 

Yom Stirnhirn (Cortex praefrontalis) zieht die frontale Briickenbahn 
(Abb. 11 fronto-pont. B.) zu den Briickenganglien derselben Seite, von hier aus 
entsteht ein zweites Neuron, das in der Hauptsache die Faserung des mittleren 
Kleinhirnstieles (Crus cerebelli ad pontem) ausmacht und zu der Kleinhirn­
hemisphare der anderen Seite zieht. 

Yom Stirnhirn aus haben wir gleichfalls eine ausgedehnte Faserverbindung 
mit dem Thalamus, insbesondere mit dem Nucleus medialis anterior Thalami 
(ma C. und O. Vogts). Diese Verbindung ist im Schema als frontothala­
mische Bahn ebenfalls rot eingezeichnet. Von diesem Kerne ma fiihren Asso­
ziationsbahnen zu anderen Thalamuskernen, insbesondere zu dem ventromedialen 
Kerngebiet (mv C. und O. Vogts). Die Verbindung von ma zu mv ist rot an­
gegeben. 

Das Striatum und Pallidum entbehrt direkter Verbindungen 
mit dem Cortex. Das Striatum und Pallidum bekommt seine Zufliisse und 
daher seine Anregungen, seine "Sensibilisierung" - wie ich mich ausdriicken 
mochte - aus Thalam usge bieten, besonders aus dem ventromedialen 
Kerngebiet mv, dem Tuber cinereum und dem Nucleus campi Foreli 
(ncF), einem Kerngebiet des Hypothalamus, ventral von mv gelegen. Von hier 
aus ziehen kraftige Faserziige (1, schwarz angegeben) ins Pallidum, um in dessen 
verschiedenen Abteilungen zu enden; andere durchsetzen das Pallidum, geben 
hier Collateralen ab und enden im Putamen und Caudatum. Diese strio- und 
pallidopetalen Faserungen machen einen graBen Bestandteil der Linsenkern­
schlinge und der For e I schen Faserungen HI und H2 aus. 

Das Striatum und Pallidum bekommt also seine Zufliisse aus 
den gleichen Thalam usgebieten (vgl. auch Schema Abb. 12, das den 
thalamo-strio-pallidaren Leitungsweg und die thalamische Verbindung mit dem 
Cortex in einfachster Form wiedergibt). 

1m Striatum endigen, wie schon betont, diese zufiihrenden Fasern in 
der Umgebung der kleinen kurzaxonigen und der weitverzweigten 

1) Nahere Ausfiihrungen hieriiber finden sich fiir den interessierten Leser vornehmlich 
in den diesbeziiglichen Arbeiten von C. und O. Vogt, Pollak, Wilson, Jelgersma, 
V. Economo, Spiegel, J. und A. D ej erine. 
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Abb. 11. Schematische Darstellung der wichtigsten Verbindungsbahnen des extrapyramidalen 
Hauptsystems (modifiziert nach C. und O. Vogt). Schwarz = die dem extrapyramidalen 
System, insbesondere dem Striopallidum zufliel3enden Bahnen. Griin = die ableitenden 
Systeme. Rot, dick = die Pyramidenbahn, diinn = die fronto·ponto.cerebellare Bahn und 
die frontale Thalamusbahn, gestrichelt = die absteigende Thalamusbahn von der vorderen 
Zentralwindung und die corticalen Verbindungen der Su bstantia nigra. Genaueres siehe Text. 
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Zellen; diese beiden Zellgruppen wirken dann vermittels Assoziations­
bahnen (II schwarz) auf die groBen langaxonigen Zellen des Striatum 
ein. 1m Pallidum splittern letztere sich an den groBen Pallid um­
zellen auf. 

Die groBen langaxonigen Striatumzellen, sowie die Pallid um­
zellen sind die Drsprungszellen der reich entwickelten strio- und 
p allidof ugale n F aser u nge n (griin). 

Die strio - fugalen Faserziige (III griin), die sich vom Caudatum und 
Putamen in gleicher Weise entwickeln, endigen samtlich in den verschie­

.\bb. 12. • 'cil{'lIlalisdll' 
striopallidaren Leitungsweges und der 
t hal ami s c hen Ve r bin dun g mit de m Cor t e x. 
Schwarz = die vom Thalamus dem St.riatum und 
Pallidum und der Rinde (drei obersten Schichten) 
zuflieBenden Erregungen. Die groBen Pallidumzellen 
werden direkt angeregt und indirekt durch die groBen 
Striatumzellen, die aus den gleichen Thalamusgebieten 
durch Vermittlung del' kleinen Striatumzellen ihre An­
regungen beziehen. Die groBen Striatumzellen wirken 
(grtin) auf die Pallidumzellen. Diese entsenden (griin) 
zahlreiche ableitende Faserziige. Pallidare Impulse 
(grtin gestrichelt) werden vom Thalamus aus dem 
Cortex iibermittelt (schwarz) und k6nnen so del' 
Pyramidenbahn mitgeteilt werden und anderen von 
den drei untersten Rindenschichten abflieBenden tha­
lamischen Bahnen (rot). Die corticale Anregung des 
Striopallidum geschieht indirekt durch den Thalamus 
(rot). Die Lam. gran. into dient wahrscheinlich vor-

nehmlich der Reiziibertragung. 

denen Gliedern des Pal­
lidum. Weiter abwartsfiih­
rende Faserziige sind nicht 
mit Sicherheit zu erweisen (im 
Gegensatz zu Wallenberg, 
der eine Verbindung zur Oliva 
inferior annimmt, s. oben). 

Das Pallid urn stehthin­
gegen mit tiefer gelegenen 
Zentren in innigster Fa­
serverkniipfung. Vom Pal­
lidum geht eine abfiihrende 
Bahn (IV griin) zu dem Tha­
lam uskernmv, von welchem 
das Pallidum wie das Striatum 
gleichzeitig seine Anregung er­
halt 1). Die hauptsachlichsten 
pallido - fugalen Faserungen 
fiihren auf dem Wege der Lin­
senkernschlinge (Ansa lenti­
cularis) und dem Forelschen 
Biindel H2 in die Gegend des 
Nucleus campi Foreli. In 
ihr ziehen einmal die reich 
entwickelten Faserungen z ur 
Kapsel des Luysschen 
Karpers und zum Luys­
schenKarperselbst; sodann 
gelangen reiche Faserungen 
auf dem Wege von H2 in die 
Gegend des Nucleus campi 

Foreli. Von hier aus schlagen die pallido-fugalen Fasern verschiedene Wege ein. 
Einmal endigen sie in der Dmge bung dieses Kerngebietes und im Tuber 
cinereum (V griin) , andere kreuzen auf dem Wege der Decussatio Foreli 

1) Weitere Untersuchungen an normalem und pathologischem Material machen es mir 
sehr wahrscheinlich, daB auch noch andere thalamische Kerngebiete, besonders der laterale 
Kern (l), mit dem Striopallidum in zuleitender und mit dem Pallidum in ableitender Faser­
verbindung stehen. 
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zum Pallid urn und Luysschen Korper der anderen Seite (VI griin). Eine 
reich entwickelte Faserung zieht in Weiterentwickelung von H2 zum rot,en 
Kern (VII griin). 

Diese pallidare Faserung zum roten Kern (VII) endet einmal in der Kapsel 
des roten Kernes, sodann im roten Kern selbst, ferner umgreift sie den 
roten Kern, urn in der Decussatio Foreli zum gegeniiberliegenden roten 
K ern z u z i e hen, schlieBlich durchsetzen solche pallidaren Faserungen die 
Kapsel des roten Kernes an der lateralen wie medialen Seite und ziehen (VIla) 
zum Nucleus Darkschewitschi (Nucleus commissurae posterioris) und 
Nucleus interstitialis derselben Seite oder in der Commissura posterior 
kreuzend zu jenen der anderen Seite. 

Yom Nucleus ruber entwickelt sich als efferente Bahn die rubrospinale 
Bahn von Monakows (Abb. 11 kraftig griin) , welche groBtenteils kreuzend 
zu den Vorderhornganglienzellen des Riickenmarks in Beziehung tritt. 

Aus dem Nucleus Darkschewitschi (Commissurae posterioris) und 
N ucle us in tersti tialis entwickelt sich als abfiihrende Bahn beiderseits das 
hin tere Langsbiindel (Fasc.long. med.,Abb.11 griin). BeideNucleiDarksche­
witschi sind durch Fasern (Abb. 11 schwarz), die in der Commissura posterior 
kreuzen, miteinander verbunden und stehen andererseits wie die Nucleus inter­
stitiales mit den Nuclei Bech terews und Deiters durch zufiihrende Bahnen 
(Abb. 11 schwarz gestrichen) in Verbindung, welche letztere wieder von dem 
Vestibularorgane ihre Anregung erhalten und mit dem System des hinteren 
Langsbiindels in reicher Verbindung stehen (schwarz gestrichelt). 

SchlieBlich haben wir noch eine kraftige Verbindung vom P alIi dum e in er­
seits und Luysschen Korper andererseits zur Substantia nigra 
(Abb. 11 VIII griin), zum Teil erschOpft sie sich in der Substantia nigra und von 
hier zieht eine ableitende Bahn (VIlla) in den HirnschenkelfuB, iiber deren 
Endigung wir noch wenig wissen. Eine andere pallidare Bahn (VIIlb) durch­
zieht als laterale pontine Biindel die Substantia nigra in ihrer lateralen Ecke, 
gibt Collateralen an die Substantia nigra ab und zieht als laterale HaubenfuB­
schleife vornehmlich in das laterale Haubengebiet urn - wie ich annehmen 
mochte - mit dem Koordinationssystem des motorischen Haubenkerns und 
hinteren Langsbiindels in Verbindung zu treten. 

Andererseits steht die Substantia nigra mit Thalamuskernen in Verbindung, 
von denen im Schema eine schwarz gestrichelte Linie aus dem Gebiete von mv 
in die obere Substantia nigra einzieht. (Die beiden Teile der Substantia nigra 
- Zona compacta mit melaninhaltigen Ganglienzellen und Zona reticulata -
sind im Schema, Abb. 11, durch das die Zona compacta charakterisierende 
Pigment wiedergegeben.) 

Die Substantia nigra besitzt corticale Verbindungen - offenbar 
zu- und abfiihrender Richtung - aus dem Cortex, vornehmlich aus der Area 
giganto-pyramidalis und dem Operculum (Abb. 11, rot gestrichelte Cortex­
verbindung). 

Die weiteren Faserverbindungen der Substantia nigra, die oben kurz be­
sprochen sind (mit der Schleife, der Hirnschenkelhaube und dem roten Kern, 
dem vorderen Vierhiigeldache), sind im Schema der -obersichtlichkeit halber 
weggelassen. 
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Die Kleinhirnhemispharen geben ihre Anregungen an die Ganglien­
zellen des Nucleus tecti, insbesondere des Dentatum (Abb. 11 Cerebellum mit 
Dentatum) weiter und vom Dentatum entwickelt sich als Brachi urn conj unc­
tivum (Abb. 11 Brach. conjunctiv.) ein starker Faserzug, der sich in der Mittel­
linie in der Bindearmkreuzung kreuzend, groBtenteils im N u c 1 e us rub e r der 
anderen Seite aufsplittert, zum anderen Teil den Nucleus ruber durchsetzend, im 
ventralen Kerngebiet des lateralen Thalamuskernes (val C. und O. Vogts) endigt 
(Abb. 11, schwarz gestrichelte Linie IX vom Dentatum zum Nucl. ruber und 
val). Yom Nucl. ruber zieht gleichfalls ein Faserzug zu val (schwarze Verbin­
dungslinie vom Nucl. ruber zu val). Dieses Endigungsgebiet der Dentatum­
und roten Kernstrahlung steht durch die absteigende Thalamusbahn (Abb. 11, 
rot gestrichelte Verbindungslinie) mit der Area giganto-pyramidalis in Verbin­
dung, andererseits mit dem Th~lamusgebiet mv (Abb. 11, schwarz gestrichelt). 

Yom Brachium conjunct. lasse ich eine zweite Bahn in das System des 
hinteren Langsbiindels einstrahlen, welche als Tractus cerebelli 
tag mentalis groBtenteils auf dem Wege des Corpus restiforme der Mittelhirn­
haube und dem Nachhirn zuflieBt und vornehmlich die cerebellaren Erregungen 
der Nuclei tecti weitergibt. 



Zweiter Teil. 

A. Kurze Vbersicht tiber die bisherigen pathophysiologischen 
Erkllirungsversuche der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

Die Frage nach der physiologischen Bedeutung des extrapyramidalen Haupt­
systems und seiner Zentren hat durch die experimentelle Forschung keine 
eindeutige Beantwortung erfahren. Alles, was die tierexperimentellen Unter­
suchungen von Magendie, Nothnagel, Luciani, Bechterew, Hitzig und 
vielen anderen beweisen sollten, hielt einer scharfen Kritik nicht stand, und eben­
sowenig konnte bis heute die Frage der vegetativen Funktionen dieser 
Zentren eindeutig gekHirt werden, wie dies erst S pie gel jungst eingehend er­
ortert hat. 

So sind wir bei der Ergrundung der Physiologie unseres Systems und seiner 
Zentren bis jetzt ganz auf die menschliche Pathophysiologie angewiesen. 
Das hier in der Literatur bereits zusammengetragene Tatsachenmaterial ist ein 
ungemein groBes, und es wurde nicht dem Zwecke dieser Darstellung dienen, 
wollte ich alle die bedeutsamen Ansichten der Autoren bringen, die sich mit 
diescr Frage eingehend beschaftigt haben. lch will hier ganz vornehmlich die 
groBe Linie skizzieren, auf der sich in allmahlichem Aufbau die 
Theorien bewegen, unter besonderer Berucksichtigung jener Au­
toren, denen ein reicheres Beobachtungsmaterial einen besseren 
Uberblick uber die Gesamtverhaltnisse gestattete. 

Auf dem Umwegil fiber den peripheren Nerv, fiber das Rfickenmark und die 
GroBhirnrinde kam man erst ganz allmahlich zu der richtigen Erkenntnis, welche 
unser extrapyramidales System als den Trager der hier zu be­
sprechenden klinischen Storungen festlegte. 

So muBten die Kahler- und Picksche Pyramidenreiztheorie und die Charcotsche 
Ansicht von eigenen Choreabtindeln komplizierteren Erklarungsversuchen weichen, die 
Anton als erster im AnschluB an ahnliche Auffassungen Meinerts, Nothnagels und 
Gowers in eingehender anatomischer Begrtindung 1896 von den choreatischen und ver­
wandten Bewegungsstorungen gegeben hat. Er loste unsere Bewegungsstorungen von den 
Funktionsstorungen der Pyramidenbahn ab und verlegte sie auf ein extrapyramidales 
System, das der motorischen Haubenbahn. Ferner sah er in ihnen den Ausdruck 
von Enthemmungserscheinungen. Er suchte die Ursache von Chorea und Athetose 
in einer Storung im Gleichgewicht der subcorticalen motorischen Apparate, des Thalamus 
opticus, der Bewegungsanregungen hervorbringe, und des Linsenkerns, der sie hemme. 

Dann wurde von Bonhoeffer 1897 seine beriihmte Bindearmtheorie aufgestellt 
und 1901 erganzt, die mit Ant 0 n die choreatischen Bewegungen auBerhalb der Pyramiden­
bahn entstehen laBt und die Kleinhirnfunktion da bei in den Vordcrgrund riickt. Bon hoe ff e r 
sieht aber in der Chorea die AuBerung einer efferenten Regulationsstorung. Er erklart die 
Chorea wie ihre Begleitsymptome, die Ataxie und Hypotonie, durch den Ausfall bewegungs. 
regelnder, vom Kleinhirn ausgehender und tiber Bindearm, roter Kern und Sehhiigel den 
Zentralwindungen zustromender Erregungen. Statt eines Hemmungswegfalles nimmt Bon· 
hoeffer an, daB die zentripetalen Erregungen infolge der zumeist teilweiscn Bahnunter­
brechung nur zum Teil die GroBhirnrinde erreichen, zum anderen Teil aber auf dem \Vege 
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eines Kurzschlusses in den Ganglien der Haube direkt in die dort abgehenden zentrifugalen 
Bahnen iiberflieBen und automatische Bewegungen anregen. 

Die Antonsche und die Bonhoeffersche Theorie sind die Wurzeln aller 
weiteren Ansichten, die aber zumeist einseitig entweder mehr die basalen Stammganglien 
oder das Dentatum-Bindearm-roter-Kern-System bei der Beurteilung der Symptome in den 
Vordergrund stellen. 

Wahrend v.Monakowundnachihm v. Niessl- Mayendorfund jetztwieder F. Stern 
eine veranderte Arbeitsweise der GroBhirnrinde unter dem EinfluB subcorticaler, vor­
nehmlich von den basalen Stammganglienausgehender Mechanismen annahmen, basieren 
die Folgerungen der meisten neueren Autoren auf der Auffassung der subcorticalen 
Zentren als dem Sitze primarer motorischer Leistungen. 

So stellte C. Vogt 1911 auf Grund des bis dahin in der Literatur gesammelten Materials 
und von vier selbst untersuchten Fallen ihres Status marmoratus ein Striatumsyndrom auf: 
Muskelspasmen, choreatische und athetotische Bewegungen, Zittern, Mitbewegungen, Zwangs­
affekte ohne sehr starke Steigerung der Sehnenphanomene, ohne echte Lahmungserschei­
nungen, ohne Hypoplasien der Muskulatur und des Skeletts, ohne wesentliche Storungen 
der Sensibilitat und der Intelligenz bildeten seine Merkmale. 

Mingazzini betont 1911 die motorische Eigenleistung des Linsenkerns und teilt ihn 
bereits in mehrere den einzelnen Korperabschnitten entsprechende Regionen ein, wobei er auch 
auf die lentikular bedingte Sprachstorung im Sinne von Dysarthrie und Anarthrie hinweist. 

1916 bespricht Brouwer die Lokalisation innerhalb des Striatum und macht besonders 
auf die bei Erkrankung des Caudatum beobachteten Blasenstorungen aufmerksam. Er 
meint, daB sich "im Striatum eine Funktionsverteilung vorfindet in dem Sinne, daB im 
latero-ventralen Teile, also im Putamen und vielleicht auch im Globus pallidus ein EinfluB 
auf den regelmaBigen automatischen Ablauf der hoheren Reflexbewegungen, welche die 
somatischen quergestreiften Muskeln betreffen, ausgeiibt wird, und im mediodorsalen Teile 
- also im Nucleus caudatus - auf den regelmaBigen automatischen Ablauf der hoheren 
Reflexbewegungen, welche auf die visceralen glatten Muskeln bezug haben." 

Wilson weist 1914 und in seinen neueren Arbeiten und Vortragen dem Striatum 
+ Pallidum nur eine tonische Funktion zu in ahnlichem Sinne wie 1918 v. Economo. 

Von besonderer Bedeutung sind die bedeutungsvollen Ausfiihrungen von Kleist und 
C. und O. V 0 gt, welche all e uns hier interessierenden Motilitatsstorungen unter einem ein­
heitlichen Gesichtspunkt pathophysiologisch zu beurteilen versuchen. Kleist hat bereits 1908 
weitschauend dabei zwischen Akinese und Hyperkinese unterschieden, und 1918 in einem 
sehr feinsinnig durchgefiihrten Aufsatz zur Auffassung der subcorticalen Bewegungsstorungen 
Stellung genommen. Er erklart die Akinesen, zu denen er auch die tonischen Zustande 
rechnet, und die Hyperkinesen als entgegengesetzte Krankheitsbilder und fordert fiir sie eine 
ungleiche Lokalisation des Krankheitsprozesses. Er fiihrt die hyperkinetischen Erscheinungen 
mit Anton auf eine Enthemmung zuriick und suchtin Weiterentwicklung der Bonhoeffer­
schen Bindearmtheorie die vonihm beiden Striatum- Hyper kinesen s u pponierte Ent­
hemmung in einer Befreiung des Striatum von dem hemmenden EinfluLl 
des Kleinhirns. Die Akinesen erklart Kleist zum Teil als afferentkoordinatorische, 
zUm Teil als efferente Storungen, wobei er vornehmlich der Entartung des Pallidum und 
der Linsenkernschlinge einen bedeutsamen EinfluB einraumt. "Die Unterbrechung der Linsen­
kernschlinge muB besonders im Verein mit Schadigung des Linsenkernes selbst die EntauBerung 
von Automatismen unmoglich machen und gleichzeitig den roten Kern von einem durch den 
Linsenkern ausgeiibten regulierenden EinfluB befreien." Den Tremor trenntKleistalseine zu 
primitive Bewegungsstorung ganz von den direkten Symptomen des Striatum ab und sieht in 
ihm eher eine Funktionsstorung der motorischen Haubenzentren, besonders des roten KernL 

In jiingster Zeit haben C. u. O. V 0 g t in ausfiihrlichen und grundlegenden Arbeiten, 
die sich auf ein groBes anatomisch untersuchtes Material stiitzen, eine pathophysiologische 
Erklarung der hier in Frage stehenden Symptome gegeben, wobei sie das Striatum und 
Pallidum als die Zentren fiir primare Automatismen in den Vordergrund 
stellen. Nach ihnen vermittelt das Pallidum direkt sehr primitive Automatismen, welche 
in den ersten Lebensmonaten eine groLle Rolle spielen. Es handelt sich dabei urn die 
ungehemmten Ausdrucksbewegungen, Gesten, Mitbewegungen, Pulsionen usw. der friihesten 
Kindheit. Spater werden die Pallidumreflexe durch die Striatumfunktionen geziigelt; denn 
das Striatum stellt nach Bau und Verkniipfungen ein hoch entwickeltes Regulationsorgan 
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dar, welches dem Pallidum iibel'gcordnet ist, in ahnlicher \Veise wie die vordere Zentral­
windung den motorischen Kernen del' Medulla. So ist das Striatum aufzufassen als das 
Zentrum fiir das unbewuBte Mienen- und Gestenspiel, fiir automatische Mitbewegungen und 
Positionsanderungen, fiir Abwehr- und Schutzreflexe. Striatumautomatismen treten abel' 
auch als elementare Teilbewegungen in die hiiher koordinierten Cortexbewegungen ein. 
Striare Phonationsautomatismen nehmen an del' Sprache, andere am Schlucken und Kauen, 
noch andere an den iibrigen Willkiirbewegungen teil. Wie Kleist unterscheiden C. und 
O. Vogt zwischen Akinesen und Hyperkinesen, zu welch letzteren sie neben Athetose und 
Chorea auch die Hypertonie zahlen. Del' Tremor wird im Gegensatz zu Kleist als eine 
striare Erkrankung aufgefaBt. In beiden Arten von Symptomen erblickt das Forscherpaar 
gleichwertige Ausdriicke desselben Ausfalls, indem z. B. die Hyperkinesen des Striatum 
infolge Erkrankung des Striatum odeI' del' striopetalen Bahnen durch Enthemmung des 
Pallidum entstehen, die Akinesen abel' erklart. werden durch das Fehlen von Anregungen 
des Striatum odeI' von Ableitungen aus diesem Zentrum. 

Nach einer eingehenden Analyse del' verschiedenen Striatum- und Pallidumerkrankungen 
werden unter vornehmlicher Beriicksichtigung des Markscheidenbildes in del' groBen Striatum­
arbeit C. und O. Vogts zunachst acht besondere Typen aufgestellt, die in dem neuen Vogt­
schen Buche iiber "Die Erkrankungen del' GroBhirnrinde im Lichte del' Topistik, Pathoklise 
und Pathoarchitektonik" folgendermaBen festgelegt sind: 

1. Status marmoratus des Striatum. Klinisch: Die angeborene regressive Starre ohne 
echte Lahmungen mit mehr odeI' weniger starker Athetose (Little sche Starre). 

2. Stationarer Status fibrosus des Striatum. 
a) Als Teilerscheinung des Bielschowskyschen Typus del' cerebralen Atrophie. 

Klinisch: Athetose (mit Epilepsie und Schwachsinn), als Teilsymptome einer 
cerebralen Kinderlahmung. 

b) Als Folge einer nachbarlichen Encephalitiii des alteren Gehirns. Klinisch: Spastische 
Hemiplegie, welche die Striatumsymptome verdeckt. 

3. Progressiver Status fibrosus des Striatum. 
a) Ohne anschlieBende schwerere Erkrankungen des Pallidum und ihm nachgeord­

neter Grisea. Klinisch: Progressive bilaterale Chorea. 
<X) Als isolierte Erkrankung. Klinisch: Isolierte Chorea. 
(1) Verbunden mit einer diffusen Nervenzellnekrose im iibrigen Gehirn, speziell 

in del' 4. Rindenschicht. Klinisch: Huntingtonsche Chorea. 
y) Als Teilerscheinung del' progressiven Paralyse. Klinisch: Chorea, mit anderen 

Symptomen del' progressiven Paralyse. 
b) Mit anschlieBender schwerer Erkrankung des Pallidum usw. Klinisch: Zunachst 

Chorea, spateI' Versteifung. 
4. Status dysmyelinisatus. Klinisch: Zur Versteifung fiihrende Athetose. 
5. Progressive Totalnekrose. 

a) 1m Striatum beginnend mit Lebercirrhose. Klinisch: Zum Pallidumsyndrom 
fiihrendes Striatumsyndrom in del' Form von Thomallaschem Torsionsspasmus 
oder Wilsonscher Krankheit. 

b) 1m Pallidum beginnend auf Grund von Kohlenoxyd- und anderen Vergiftungen. 
Klinisch: Progressive dauernde Versteifuug. 

6. Status subinflammatorius (Encephalitis). 
a) Encephalitis unbekannter Ursache im Striatum (Westphals Fall Johann Rei­

chardt). Klinisch: Progressives Striatumsyndrom. 
b) Encephalitis epidemica. Klinisch: Striatum- und Pallidumsyndrom. 
c) S yde nha msche Chorea, vornehmlich Erkrankung des Striatum. Klinisch: Chorell. 

7. Status desintegrationis. Kliuisch: Die Motilitatsstiirungen del' Paralysis agitans. 
a) Diffuse Atrophie. 
b) Status cribratus et praecribratus. 
c) Status lacunaris. 
d) Status paradysmyelinisatus. 

(Die gleichen Striatum- und Pallidumveranderungen bei schwerer Demenz machen 
schwere Versteifungen.) 

8. Falle von groben vascularen Herderkrankungen im Striatum des Erwachsenen. 
Klinisch: Halbseitige Chorea. 
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Auf Grund ihrer Studien kommen C. und O. Vogt zu der Aufstellung eines Striatum­
und Pallidumsyndroms. Das Striatumsyndrom ist im weiteren Ausbau des 1911 von 
C. V 0 g t aufgestellten durch folgende Kardinalsymptome charakterisiert: 1. Durch striare 
Akinesen; sie auBern sich in der Armut des Mienenspiela, der Mitbewegungen, der Positions­
anderungen, der Orientierungsbewegungen, der Schutz- und Abwehrreflexe und ferner viel­
leicht in einer gewissen Asthenie und Hypotonie der im einzelnen FaIle betroffenen Muskeln. 
2. Durch den Ausfall einzelner Komponenten der Willkiirbewegungen; dies kommt in ihrer 
allgemeinen Verlangsamung zum Ausdruck und fiihrt speziell zu Pseudobulbarerscheinungen 
und Brachybasie. 3. Durch Hyperkinesen infolge Enthemmung des Pallidum; diese Hyper­
kinesen, welche durch periphere Reize und vor allem durch seelische Vorgange gemiitlicher 
Natur hervorgerufen oder gesteigert werden, zeigen sich teilweise in - vielfach willkiirlich 
fiir den Augenblick unterdriickbaren - unwillkiirlichen Bewegungen. Dahin gehoren chorea­
tische Zuckungen, eine eventuell nur als Pseudo-Babinski auftretende Athetose, Spasmus 
mobilis, Tremor, groBtenteils auf gesteigerteAusdrucksbewegungen benlhendeMitbewegungen, 
Zwangslachen und Zwangsweinen. Auf anderen Hyperkinesen beruhen langer dauernde 
hypertonische Zustande, die aber wohl bei reinen Striatumerkrankungen niemala dauernder 
Natur sind, in spezifischer Form besondere Muskelgruppen bevorzugen oder Agonisten und 
Antagonisten gleichmaBig befallen, sowie eine gewisse Abnahme der Muskelkraft oder Be­
wegungsverlangsamung veranlassen. 4. Durch das Fehlen anderer nervoser Storungen; 
so beobachtet man beim reinen Striatumsyndrom keine Intelligenzstorung, keine Aufhebung 
der Bauch- und Cremasterreflexe, keinen echten Babinski, keine Steigerung der Sehnen­
reflexe und keine Asynergie oder Ataxie. 

Das Pallidumsyndrom besteht bei beiderseitiger Erkrankung in einer vollstandigen 
Versteifung, oft in ganz vertrakten Stellungen. Ihm liegt eine Enthemmung subpallidarer 
Zentren zugrunde. Eine einseitige Erkrankung des Pallidum fiihrt zum Striatumsyndrom. 
Eine schwere anatomische Lasion des Pallidum und eine dadurch bedingte Aufhebung der 
Pallidumfunktion schlieBt eine solche des Striatum ein, da ja hierdurch die gesamte Pro­
jektionsstrahlung des Striatum gieichfalls ausgeschaltet wird. 

Aile diese Erscheinungen werden im wesentlichen ala Ausfallssymptome angesehen. 
Die E xistenz einer Bindearmchorea im Bonhoeffersche n Sinne wird fiir nicht 
erwiesen erachtet. jedoch mit der Moglichkeit ihres Vorkommens gerechnet, wobei die 
dadurch gesetzten Storungen subthalamischer Zentren den Ausfall striarer Erregungen be­
dingen und so zu einer substriaren Hyperkinese fiihren. 1m ahnlichen Sinne werden auch 
die Akinesen und Hyperkinesen bei Thalamusaffektionen gedeutet. SchlieBlich nehmen 
n und O. Vogt eine somatotopische Lokalisation im Striatum und Pallidum 
an, indem sie in den oralen Teil die Articulation, das Schlucken und Kauen im wesentlichen 
lokalisieren, worauf sich die Vertretung des iibrigen Korpers nach hint en anschlieBt. 

1921 hat Stertz in seiner klinisch orientierten Studie iiber den extrapyramidalen 
Symptomenkomplex eine pathophysiologische Erklarung der Storungen gegeben, die 
das Kleinhirn besonders besiicksichtigt. Die Erscheinungen werden als dystonisches 
Syndrom zusammengefaBt, und es wird als Quelle der Regulation des Muskeltonus das 
Kleinhirn mit seinen motorischen Kernen angesehen. Die Leitung dieser Erregungen erfolgt 
auf dem Wege der sich kreuzenden Bindearmbahnen zum roten Kern, um zum Teil durch 
die rubrospinale Bahn direkt dem Riickenmark zuzuflieBen. Es wird angenommen, daB 
seitens des Linsenkerns auf diese tonisierenden Erregungen ein hemmender EinfluB aus­
geiibt wird. So gliedert Stertz das extrapyramidale System in einen afferenten Teil (Klein­
hirn-Bindearm-Thalamus) und in einen ableitenden Teil, der in dem Striatum und Pallidum 
mit seinen Verbindungen gegeben ist .• Je nach der Erkrankung der einzelnen Zentren und 
ihrer Faserverbindungen werden die verschiedenen Symptome und Symptomengruppen 
des dystonischen Syndroms zusammengefaBt. Dabei wird angenommen, daB das ganze 
System in irgendeiner Weise im Dienste der gesamten willkiirlichen und unwillkiirlichen 
Innervation der Muskulatur steht. Es diene vornehmlich dem zeitlichen Ablauf der Be­
wegungen, dem prompten An- und Ausklingen der Bewegungen, der Innervationsbereitschaft. 

Dann habe ic h im gleichen Jahre anlliBlich meines Referats iiber die Pathologie des 
amyostatischen Symptomenkomplexes auf der 11. Jahresversammlung der Gesellschaft deut­
scher Nervenarzte eine gedrangte Darlegung meiner Befunde und Ansichten gegeben. Ich 
bestatigte im wesentlichen die C. und O. Vogtsche Auffassung des Striatum- und Pallidum­
syndroms und sah im Striatum und Pallidum motorische Zentren mit fiir die Bewegung wich-
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tigen Eigenleistungen. Ich betonte die phylogenetischen und anatomischen Tatsachen, die 
eine weitgehende funktionelle Selbstandigkeit und Hoherdifferenzierung des Striatum-Palli­
dumsystems verbiirgen gegeniiber dem Bindearm-roter Kernsystem, dessen Verletzungen 
zweifellos ahnliche Storungen bei krankhaften Verhaltnissen herauffiihren konnen. Wir 
miissen annehmen, so setzte ich auseinander, daB wir in den beiden Systemen - dem strio­
pallidaren System einerseits und dem Dentatum-roter Kernsystem andererseits - zwei 
funktionell selbstandige Organe vor uns haben, die ganz vornehmlich der Motilitat dienen, 
sich gegenseitig beeinflussen und in ihrer Wirkung erganzen und verstarken. Der den beiden 
Systemen zwischengeschaltete Thalamus und Hypothalamus dient diesbeziiglich der Ver­
kniipfung der beiden Organe, und der Substantia nigra mit ihren machtigen Kerngruppen 
wird dabei gleichfalls eine bedeutsame Rolle znkommen. Ich will hier auf die dort nieder­
gelegten Untersuchungsergebnisse und theoretisehen Folgerungen nicht weiter eingehen, 
da ja die vorliegende Arbeit den weiteren Ausbau der dort nur kurz skizzierten Tatsachen 
und Ansichten darstellt. 

1921 hat auch O. Foerster in einer rein klinisch-symptomatologischen Studie eine sehr 
feinsinnige pathophysiologische Anal:)'"se der striopallidaren Bewegungsstorungen gegeben. 
Er unterscheidet dabei das hypokinetisch rigide Pallidumsyndrom, das athetotische Striatum­
syndrom und das ehoreatische Striatumsyndrom, ferner noch das Crampussyndrom, den Tic 
und die Myoklonie. Die bis dahin bekannten anatomischen Tatsachen, besonders die dies­
beziiglichen Untersuchungsergebnisse C. und O. Vogts fiihren ihn zu folgender Auffassung 
der einzelnen Zentren und Symptomenkuppelungen: 

Das Pallidum ist einerseits innervatorisch tatig, indem es bei Willkiirbewegungen 
eortieale Impulse, die ihm auf dem Wege des Thalamus zuflieBen, zu den Muskeln leitet, 
Mitbewegungen veranlaBt und verstarkt, bei Bewegungssukzessionen mitwirkt - fiir Reak­
tions- und Ausdrueksbewegungen kann es geradezu als die motorische Zentralstelle angesehen 
werden -, andererseits hemmt das Pallidum die reflektorisehe Eigentatigkeit des ihm unter­
stellten cerebellaren Systems, speziell den cerebellar bedingten Dehnungswiderstand der 
Muskeln, die Fixationsspannung, die stellunggebende Reflextatigkeit des Kleinhirns, den 
gesamten durch das cerebellare System flieBenden, von der Korperperipherie und den Sinnes­
organen kommenden und zu den Muskeln zuriickkehrenden Dauerstrom. Es hemmt schlieBlich 
den von einem noch nicht naher bekannten hypothalamischen Zentrum teils auf Grund 
zentripetalen Zustroms teils automatisch angeregten plastischen Muskeltonus. Seine Zer­
storung fiihrt somit zur Erschwerung der Willkiirbewegungen, zu dem Mangel an Mitbewe­
gungen, an Bewegungssukzessionen, an Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen einerseits (hypo­
kinetische Komponente), zu erhohtem Dehnungswiderstand, zur erhohten Fixationsspannung, 
zu Haltungsanomalien, zum Tremor, zu erhohtem plastischen Muskeltonus andererseits 
(rigide Komponente ).Des weiteren spricht Foe r s t e r von dem athetotischen Striatumsyndrom, 
das geradezu das Gegenstiick des Pallidumsyndroms darstellt. Es wird auf den Ausfall der 
yom Striatum auf das Pallidum ausgeiibten Hemmung zuriickgefiihrt und als eine groteske 
Steigerung der dem Pallidum eigenen Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen angesehen. Die 
Athetose tritt naeh der Auffassung O. Foersters dann auf, wenn das Striatum in allen 
seinen Zellelementen gleiehsinnig betroffen ist, so daB eine vollige Enthemmung des Pallidum 
bedingt wird. Wenn nur die kleinen rezeptiven Striatumelemente erkrankt sind, kommt es 
zum choreatischen Striatumsyndrom. Dabei iibt das Striatum noch eine hemmende Tatig­
keit auf das Pallidum aus, es erlangt also durchaus nicht die gleiche ungehemmte Eigen­
tatigkeit wie beim totalen Striatumausfall, nur fehlt die dem Striatum von auBen her zu­
flieBende Anregung zur aktiven Entfaltung der Hemmungsfunktion, es fehlen die Merkmale, 
naeh denen das Striatum die Hemmung normaliter abzustufen und auf die einzelnen Pallidum­
elemente in verschiedenem Grade zu verteilen hat. Die Hemmung wird also in gewissem Grade 
noch ausgeiibt, aber sie entbehrt der Regulation. Sie greift an falseher Stelle an, hier zu 
wenig, dort vielleicht zu viel. Es besteht eine Art von Ataxie des Striatum in der Ausiibung 
der Hemmung. Das bringt es mit sich, daB von der Eigentatigkeit, die das ganzlich enthemmte 
PallidiIm entfaltet. nur Bausteine hervortreten. Mit dieser Auffassung steht es auch im 
Einklang, daB eine Erkrankung der striopetalen Bahnen, sei es im Bereich des Forelschen 
Feldes, sei es in dem Ursprungsgebiete der striopetalen Bahnen im Hypothalamus, sei es im 
Bereich der Bindearme, ebenfalls das Bild der Chorea erzeugen kann. 

Das Crampussyndrom wird als ein "lokales Athetosesyndrom" aufgefaBt und auf einen 
isolierten Ausfill bestimmter und inhibitorischer Striatumelemente fiir einzelne Muskel-
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gruppen zuriickgefiihrt; "dadurch werden die entsprechenden Elemente des Pallidum ent­
hemmt, wahrend die anderen noch der Hemmung unterliegen". Auch die verschiedenen 
Formen des Tic und des Torticollis sind nach Foerster nur Bausteine des athetotischen 
Bewegungsspiels und auf eine ganz fokale Zerstorung der den krampfenden Muskeln ent­
sprechenden Striatumelemente zuriickzufiihren. Bei der Myoklonie werden nur einzelne 
Muskelteile von plotzlicher Zuckung ergriffen; "wahrseheinlich sind hier die hemmenden 
Elemente des Striatum nur sehr geringfiigig geschadigt; die enthemmte Pallidumtatigkeit 
geht nieht weiter, als daB bald in diesem, bald in jenem Muskel ein Teil desselben eine kurze 
klonische Zuckung ausfiihrt". 

1922 hat noch G. Bickel die Syndrome der basalen Stammganglien eingehend be­
sprochen, wobei er neben dem Thalamussyndrom das Striatum- und Pallidumsyndrom 
im Vogtschen Sinne analysiert und dem Striatum und Pallidum rein motorische 
Funktionen zumiBt. 

In seinem Buche "Die Lehre yom Tonus und der Bewegung" hat schlieBlich F. H. Lewy 
das ganze Problem eingehend erortert, wobei er besonders in Anlehnung an die physiologischen, 
klinisehen und anatomisehen Untersuchungsergebnisse der Paralysis agitans dem gesamten 
Tonusproblem und qen vegetativen Storungen seine Aufmerksamkeit sehenkt. Er versueht 
einen funktionellen Aufbau des vegetativen Systems zu geben und sieht im vegetativen 
Oblongatakem1 ) die einzelnen Organe und ihre Teilfunktionen reprasentiert, wahrend im 
Hypothalamus und den zugehorigen hoheren Zentren des Infundibulum zusammengehorige 
vegetative Systeme vertreten seien. 1m Streifenhiigel, den er als die oberste Instanz des 
vegetativen Systems ansprieht, kommt nach ibm weit iiber die Einzelhandlung hinaus die 
Zuordnung der vegetativen Begleiterseheinungen affektiver oder richtiger instinktiver Kollek­
tivhandlungen zustande. 

1m Mittelpunkt der Kinese steht auch beim Menschen das Kleinhirn und das Striatum, 
zu dem die Rinde erst phylogenetisch ganz spat fiir bestimmte Teilfunktionen hinzutritt. 
Lewy nimmt an, daB die Innervation des extrapyramidalen motorischen Apparates riiek­
laufig iiber das Kleinhim einerseits durch die fronto- und temperopontinen Bahnen, anderer­
seits von der Riickenmarkssehaltzelle aus erfolgt, an der die Pyramidenbahn endet. "Klein­
hirn, striares System und Hypothalamus, so fiihrt Le w y aus, kann man sieh in ilirer Wirkung 
etwa vorstellen wie den Akkumulator und Kondensator resp. das Sehaltbrett und Regulations­
widerstand einer elektrisehen Anlage. Das Kleinhirn sammelt auf seiner riesigen Oberflii.che 
einen Vorrat von ihm dauemd zustromenden Reizen und ermoglieht dureh seine Akku­
mulatomatur erst eine gewisse Stetigkeit der Erregungszufiihrung, wie z. B. der Kondensator 
des Saitengalvanometers das Sehwanken der Nullinie innerhalb einer gewissen Breite ver­
hiitet. Andererseits verhindert das striare System als der groBe Erregungsverteilungsapparat 
dureh zweckmaBiges Auseinander- und Zusammenlegen von GroB- und. Kleinhirnreizen 
falsehe Bewegungswirkungen in einem Erfolgsorgan, wahrend dem Hypothalam~s, ahnlieh 
wie das fiir die vegetativen Funktionen ausgefiihrt worden ist, die Regulation und Verteilung 
der tonisehen Erregung zufallt. Das Kleinhirn erhoht die motorische Innervation, das Stria­
tum setzt sie herab." Unter Anwendung des Liepmannschen Apraxiesehemas auf die Be­
wegungen kommt dieser Autor zur Aufstellung einer Bewegungsformel. An fur lassen sieh 
nach Lewy durch Unterbrechung bestimmter Stellen diejenigen Storungen darstellen, die 
fUr die krankhaften Veranderungen der Kinese charakteristiseh sind. "Die Trennung der 
eortiealen Verbindung der Innervationsimpulse unter Erhaltung der subcortiealen Teil­
innervation gibt ein ansehauliches Bild yom Gesehehen bei der Hemiplegie, wahrend die 
Trennung der subeorticalen Anteile bei erhaltener motorischer Rindenverbindung die tabi­
sehen Erseheinungen erklart. Bei den striaren Erkrankungen kann man sich dann die Spren­
gung des Teilinnervationskomplexes vorstellen, wodurch eine Reihe von Teilbewegungen 
sowie der Ausgleich des Tonus iiberhaupt nicht mehr zustande kommt. Wahrend diese drei 
geschilderten Formen der Bewegungsstorung nach dem Prinzip der ideatorischen Apraxie 
ablaufen, wiirde die Chorea, die Athetose usw. ein Analogon zur motorischen Apraxie bilden, 
d. h. der psyehische Vorgang wiirde zwar richtig ablaufen, aber die Extremitat wiirde ihre 

1) Die Befundevon Brugsch, Dresel und F. H. Lewy, nach denen sich nach 
Pankreasexstirpation in bestimmten Zellgruppen des vegetativen Oblongatakemes ein­
de uti g e retrograde Degenerationen nachweisen lassen, konnen B 0 r n s t e i n und ich nicht 
bestatigen. (Anin. bei der Korr.) 
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eigenen Wege gehen, die Teilbewegungen in den einzelnen Muskeln den Gesamtbewegungen 
nicht mehr entsprechen." 

In letzter Zeit haben namentlich franzasische Autoren, insbesondere Tretiakoff, 
L'hermitte und Cornil, Foix, auf die Substantia nigra als tonisierendes 
Zentrum aufmerksam gemacht, eine Auffassung, die auch von K. Goldstein, H. Spatz, 
Globus und von mir geteilt wird. 

ttbrigens hatte schon Brissaud 1895 darauf hingewiesen, daB eine Lasion der Sub­
stantia nigra das anatomische Substrat des Parkinsonismus bilden kanne. Er beschrieb einen 
Fall von Tuberkel in der Substantia nigra mit den klinischen Erscheinungen einer kontra­
lateralen "Parkinsonschen Hemiplegie". Er halt diesen Kern fur ein Zentrum zur Regu­
lation des Muskeltonus. Ausfall dieser Funktion fuhre zu Steifheit der Muskulatur und zu 
Stilrungen der Mimik. 

Bemerkenswert sind noch die Ansichten mehrerer Autoren (Jurmah, v. Economo, 
Bechterew), die in der Substantia nigra ein Zentrum fiir die rhythmischen Schluck- und 
Kaubewegungen erblicken. Anknupfend an die J urmanschen Untersuchungen verfolgte 
v. Economo von jener Stelle der Stirnhirnrinde aus, von der aus durch elektrische Reizung 
rhythmische Kau- und Schluckbewegungen auszuliisen sind, die zentralen Bahnen des Kau­
und Schluckaktes. Mit der Marchimethode wies er nach der Exstirpation des betreffenden 
Rindenzentrums eine Bahn nach, die im medialen Teil der Substantia nigra ihr Ende findet. 
Eine zweite Methode, die der schichtweisen Abtragung der Hirnmasse und Verfolgung der­
jenigen Punkte des Marklagers, von denen aus durch elektrische Reizung jeweils Kaube­
wegungen hervorgerufen werden konnten, bestatigte das anatomische Resultat. Es befindet 
sich also in der Substantia nigra, so schlieBt v. Economo, "das postulierte Zentrum, in 
dessen Funktion es liegt, auf den Willensimpuls der Hirnrinde die Bewegungskombination 
des normalen FreBaktes als Ganzes auszulasen. Es ist wohl sehr wahrscheinlich, daB dieses 
Zentrum auch unabhangig vom GroBhirn in Funktion treten kann, denn Tiere, denen das 
corticale Kauzentrum beiderseits entfernt worden ist, ja Tiere ohne GroBhirn vermagen 
nach kiirzerer oder langerer Zeit wieder zu kauen und zu schlucken." 1908 bezeichnet Be ch­
te re w die Substantia nigra als das Zentrum, von dem aus koordinierte Impulse an die beim 
Kauen und Schlucken beteiligten motorischen Bulbarkerne abgegeben werden. Andere 
Autoren stehen diesen Ansichten jedoch sehr skeptisch gegenuber, und Pro bst und Lange n­
dorff halten die Annahme eines solchen ubergeordneten Koordinationszentrums fur den 
Kau- und Schluckakt fUr uberflussig. Die entsprechenden Hirnnervenkerne selbst seien das 
Kau- und Schluckzentrum. 

B. Klinisch-anatomische Mitteilungen eigener Beobachtungen Ullter 
Beriicksichtigung der Literatur. 

I. Das choreatisehe Syndrom. 

Das choreatische Syndrom sehen wir in seiner reinsten Form bei der 
chronisch-progressiven Chorea. Es setzt sich nach O. Foerster aus folgenden 
Komponenten zusammen: 

1. Choreatisches Bewegungsspiel in der Ruhe. 
2. Herabsetzung des plastischen Muskeltonus. 
3. Verminderter Deh~ungswiderstand, Dberdehnbarkeit der Muskeln. 
4. Inkonstante fliichtige Fixationsspannung der Muskeln. 
5. Lebhafte Steigerung der Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen, geringe 

Neigung zu tonischer Nachdauer. 
6. Ausgesprochene Mitinnervation und Mitbewegungen bei willkiirlichen 

Bewegungen. 
7. Unmoglichkeit des Sitzens, Aufsetzens, Stehens und Gehens in schweren 

Fallen. Ersatz dieser Leistungen durch reaktive Massenbewegungen von chore­
atischem Charakter. 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 4 
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Dabei ist zu beriicksichtigen, daB die verschiedenen Formen der 
Chorea eine zweifellos ver8chiedene Auspragung des Syndroms 
zeigen. Die Chorea minor ist so zu trennen von jenen typischen Choreaformen 
der progressiven chronischen Chorea, die uns in ihrer klassischen Auspragung 
in del' Huntingtonschen Krankheit gegeniibertritt. Yom gleichen sympto­
matologischen Geprage wie diese vererbbare Krankheit ist die progressive 
chronische Chorea ohne Vererbung; in der Art der Bewegungsstorungen kommt 
ihr auch die senile Chorea sehr nahe. 

Die Bewegungsstorungen der Chorea minor sind wesentlich schneller und 
ausfahrender und haufiger von Zuckungen einzelner Muskelgruppen begleitet als 
jene der Huntingtonschen Chorea und der ihr verwandten Formen, bei denen 
sie nicht selten in ihrem Ablauf eine gewisse Ahnlichkeit mit der Athetose ver­
raten. Es kommt bei den chronischen Choreakranken zu einem abwechslungs­
reichen Spiel unwillkiirlicher und ungeordneter Bewegungen, die sich in den 
verschiedenen Muskelgebieten neben- und nacheinander ohne bestimmte Regel 
abspielen, normalen Mit- und Ausdrucksbewegungen ahneln, aber der Zweck­
dienlichkeit, Sicherheit in der Ausfiihrung und der adaquaten tonischen Span­
nung entbehren. Auch die Herabsetzung des plastischen Muskeltonus ist bei 
der Chorea minor viel ausgesprochener, wahrend man bei den anderen Formen 
manchmal sogar gewissen hypertonischen Zustanden begegnet. Gewohnlich treten 
freilich auch bei der chronisch-progressiven Chorea, wie z. B. in einem Freund­
schen FaIle (Fall 13 des V ogtschen Buches) deutliche Hypotonien in Erschei­
nung. Ferner fiel mir bei der Huntingtonschen oder chronisch-progressiven 
Chorea bei genaueren Beobachtungen in relativer Ruhe auf, daB sie in ihrem 
Mienenspiel eine gewisse Unbeweglichkeit und Leere verraten. Es fehlt ihnen 
zweifellos der affektbetonte Ausdruck des Gesunden und sie machen daher einen 
viel stumpferen und psychisch geschadigteren Eindruck, als es bei genauer da­
rauf gerichteten Untersuchungen der Beeintrachtigung ihrer psychischen und 
intellektuellen Leistungsfahigkeiten entspricht. rch sehe hierin das V orliegen 
einer gewissen Akinese, die bereits von C. und O. Vogt rein theoretisch 
aus dem anatomischen Bilde erschlossen worden ist. Bei der Chorea ·minor ist 
diese akinetische Komponente kaum zu beobachten. Bei beiden Formen kann 
man nicht selten BewegungsauBerungen erkennen, die, normalen Zweck­
bewegungen auBerst ahnlich, als P araki nesen aufzufassen sind. 

Unsere Kenntnisse von den pathologisch-anatomischen Veranderungen und deren 
Lokalisation bei der chronischen Chorea sind noch verhaltnismaBig jungen Datums und 
dennoch konnen wir heute sagen, daB die pathologische Anatomie der chronisch­
progressiven Chorea in ihren wesentlichen Punkten festgelegt ist. Eine kri­
tische Wiirdigung der Literatur hieriiber wird erst nach Besprechung meines eigenen Materials 
folgen. Hier solI nur auf die vorziiglichen Untersuchungen hingewiesen werden, die sich der 
Jelgersmaschen Veroffentlichung 1908 anschlossen (Alzheimer, P. Marie und L'her­
mitte, Margulies, Kleist, Pfeiffer, Kiesselbach, Hunt, C. und O. Vogt, Stern, 
F. H. Lewy, Bielschowsky) und die aIle die hochgradige Degeneration des Striatum als 
das pathologische Substrat der choreatischen Bewegungsstorungen betonen. C. und O. Vogt 
verdanken wir auch hieriiber wichtige Mitteilungen: sie fanden in ihren Weigertserien eine 
charakteristische Veranderung im Striatum, die sie als den Status fibrosus bezeichnen. In 
den geschrumpften Kernen erscheint der Markfasergehalt in diffuser Weise vermehrt, dies 
ist bedingt durch die progressive und elektive Nekrobiose der GangIienzeIlen und ihrer 
Axone im Striatum. Die Markfasern dickeren Kalibers, welche aus del' 'Strio-petalen Faserung 
stammen, bleiben groBtenteils erhalten, und hierin liegt die Erklarung, daB das geschrumpfte 
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Striatum abnorm markhaltig erscheint. An dem Zerfall der Ganglienzellen nehmen nach 
Vogt und Bielschowsky alle Typen des Striatum Anteil, wenngleich die groBen Zellformen 
im allgemeinen widerstandsfahiger sind als die kleinen. Von Hun t war ja die fast ausschlieB· 
liche Degeneration der kleinen Ganglienzellen bei der chronisch.progressiven Chorea hervor· 
gehoben worden; freilich identifiziert er dabei die groBen Striatumzellen und die Pallidum­
zellen, was allen anatomischen VerhiiJtnissen, die auch oben eingehender beschrieben wurden, 
widerspricht. 

Meine eigenen Beobachtungen und Untersuchungsergebnisse 
sind folgende: 

1. Huntingtonsche Chorea mit nachgewiesener Vererbung. 

Fall I. 

Huntingtonsche Chorea. 
Die Kranke Freil, Arbeitersfrau, geboren 1859, wurde 1906 in F1) aufgenommen. 
Vorgeschichte: Der Vater, im Alter von 78 Jahren gestorben, wurde 11 Jahr vor 

seinem Tode geistesschwach und litt e benso lange an Zuckungen der GliedmaBen, 
konnte schlieBlich nicht mehr allein essen und muBte verpflegt werden. Die Mutter starb 
mit 80 Jahren an Altersschwache. 3 Geschwister leben. Eine Schwester davon hat 
seit einigen Jahren die gleichen Zuckungen wie der Vater und die Kranke. 
Eine Schwester starb an unbekannter Krankheit; sonst sind keine besonderen Erkrankungen 
in der Familie angeblich vorgekommen. 

Die Kranke ist seit 23 Jahren verheiratet. Der Mann ist gesund; beide waren nie ge­
schlechtskrank. 5 gesunde Kinder leben, 5 sind klein gestorben an Zahnkrampfen und 
Kinderkrankheiten. Die Kranke hat keine besonderen Leiden durchgemacht. 

Schon seit einigen Jahren ist die Kranke geistig verandert. Sie beging allerlei Sonder­
barkeiten und Verkehrtheiten, vernachlassigte den Haushalt, auBerte gelegentlich Ver­
giftungsideen; seit derselben Zeit bestehcn die Zuckungen, die seit einem Jahre 
nach dem Aussetzen der Regel schlimmer wurden. Da die Zuckungen sich in der 
letzten Zcit steigerten und die Kranke haufiger Vergiftungsideen auBerte, sehr schlecht aB 
und schlief, wurde sie i m J uli 1906 nach kurzem vorhergehenden Aufenthalt im Kranken­
haus St. Georg hier eingeliefert. 

Bei der Aufnahme ist sie sehr unruhig, straubt sich, wobei die choreatische Unruhe 
am ganzen Korper stark zutage tritt. Es ist eine kleine Frau im diirftigen Ernahrungs­
zustande (40,5 kg). Es bestehen ausgesprochene choreatische Zuckungen am ganzen Korper, 
auch in der Gesichtsmuskulatur. Die Kranke ist auBerst unbeholfen, kann sich nicht allein 
ausziehen, nicht essen. Der Gang ist schleudernd; die Kranke neigt dazu hinzufallen. Die 
Sprache ist hasitierend, schlecht artikuliert und haufig nicht zu verstehen. Die inneren Organe 
sind ohne wesentliche Besonderheit. Auch am Nervensystem ist nichts Besonderes festzn­
stellen auBer sehr lebhaften Sehnenreflexen. Die Pupillen sind ziemlich eng und reagieren 
prompt. 

Die Kranke zeigt ausgesprochene Stimmungsschwankungen, ist zeitweise sehr erregt 
und gereizt, dann wieder willig, zuganglich und euphorisch. Sie beklagt sich iiber den Mann, 
del' sie mit Lysol vergiftet und gepriigelt und ihr die Zahne und die Augen aus dem Kopf 
geschlagen habe. Dber ihre Vergangenheit macht sie ganz zuverlassige Angaben; bei allen 
Explorationen wird aber ihre ~ntellektuelle Beschranktheit deutlich. Sie zeigt fiir nichts 
besonderes Interesse und ist ohne Einsicht ihren \Vahnideen gegeniiber. Zeitlich und ortlich 
ist sie orientiert. 

Da die Kranke in den michsten Monaten sich wesentlich beruhigt, wird sie im September 
von den Angehorigen nach Hause geholt, urn aber nach einigen Tagen wegen erneuter Er­
regung wieder aufgenommen zu werden. In ihrem Zustande ist sie gleich. Sie auBert dieselben 
Wahn- und Vergiftungsideen wie friiher; will von ihrem Manne nichts mehr wissen; das 
Essen habe eigentiimlich geschmeckt; auch im Kaffee, den ihr ihre Tochter reichen wollte, 
sei Gift gewesen. Wenn sie sich von ihren zeitweisen Erregungszustanden beruhigt hat, 
macht sie den Eindruck einer harm los dementen Kranken, die ohne Affekt ihre \Vahnideen 

1) F = Staatskrankenanstalt Friedrichsberg. 

4* 
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auBert. Die Zuckungen haben zugenommen. Ihr Gesichtsausdruck ist blode. Sie macht 
einen vorzeitig gealterten Eindruck. 

In den nachsten Jahren andert sich in ihrem Zustande nichts Wesentliches; doch wird 
die Kranke immer stiller und dementer. Zu spontanen sp rachlichen AuBerungen 
kommt es kaum mehr_ Gefragt, au Bert sie gelegentlich noch ihre alten Wahnideen, 
sitzt fiir gewohnlich stumm und affektlos herum und fallt nur durch ihre choreatische Un­
ruhe auf- Auch in den Jahren 1911, 1912 Ilnd 1913 zeigt die Kranke im allgemeinen das 
gleiche Bild. Die choreatische Unruhe ist dauernd vorhanden und steigert sich bei irgend­
welcher Emotion erheblich_ Auch die Gesichtsmuskulatur ist in standiger Unruhe. Die 
Zunge kann nicht herausgestreckt werden. Bewegungsaufforderungen sucht die Kranke 
nachzukommen, jedoch gelingtes ihr wegen der groBen Unruhe nicht. Auf Frage antwortet 
sie auch nur mit Gesten und unverstandlichen, abgehackten sprachlichen Lauten; man 
kann jedoch aus ihrem Gebardespiel erkennen, daB sie Gegenstande und Personen richtig 
auffaBt und auch Aufforderungen richtig versteht. Ihr Gang ist sehr unsicher, unter Fiih­
rung sicherer. Sie kann sich wohl allein an- und ausziehen, wobei jedoch die stark hervortretende 
choreatische Unruhe sehr stort. In ihrer Stimmung ist sie sehr labil. Sie zeigt gar kein 
Interesse fiir ihre Umgebung, murmelt leise vor sich hin und macht den Eindruck einer 
tief verblodeten Kranken. Die Reflexe sind samtlich sehr lebhaft. Babinski ist 
nie nachzuweisen. Der Tonus der Muskulatur ist nicht erhoht. In diesem Zustande 
bleibt die Kranke auch in den nachstenJahren. 1914 wird sie immer hinfalliger. Das Korper­
gewicht sinkt auf 29 kg. Es treten Temperaturen auf und die Erscheinungen einer schweren 
allgemeinen Tuberkulose, welcher die Kranke im Januar 1!Jl5 erliegt. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Es handelt sich urn eine chronisch progressive bilaterale Chorea mit nach­
gewiesener Vererblichkeit und den charakteristischen psychischen Begleitsym­
ptomen. Die Krankheit begann zwischen dem 40. und 50. Lebensjahre mit chorea­
tischer Bewegungsunruhe, Vergiftungsideen, Gereiztheit und intellektueller 
EinbuBe. Die Sprache ist sehr schwer betroffen. Nach mehr als 10 jahriger Dauer 
der Krankheit stirbt die Kranke bei unverminderter choreatischer Allgemein­
unruhe und bei besonders starker EinbuBe des sprachlichen Ausdruckvermogens 
in tiefer Verblodung und unter den Erscheinungen einer allgemeinen Tuberkulose. 

A nat 0 m i s c her B e fun d. 
Bei der Sektion zeigt sich eine schwereallgemeine Tuberkulose der Lunge, des Darmes 

und der Mesenterialdriisen. Bei Eroffnung der Dura entleert sich vipl klarer Liquor. Die 
Pia ist iiber der ganzerl Konvexitat ganz leicht verdickt; die basalen GefaBe sind zart. Das 
GroBhirn 1st klein, wiegt mit dem Kleinhirn und Hirnstamm 850 g (Hypophysengewicht 
0,5 g). Die Windungen ~ind deutlich geschrumpft mit klaffenden Furchen, besonders auf­
fallend im Stirnhirn. Auf dem Durchschnitt ist die Rinde stark verschmalert, die Seiten­
ventrikel sind erheblich erweitert, mit klarem Liquor. Die basalen Stammganglien, vor­
nehmlich das Caudatum, sind geschrumpft. Auch der gesamte Hirnstamm ist etwas kleiner 
als normal. Sonst sind makroskopisch keine Veranderungen festzustellen. 

Die mikroskopische Untersuch ung des Zentralnervensystems 
ergibt Folgendes: 

Die Pia zeigt auBer chronischen Bindegewebswucherungen nichts Besonderes, nament­
lich keine entziindlichen Veranderungen. 

Auch im ganzen iibrigen Gehirn finden sich nirgends entziindliche infiltrative Erschei­
nungen; es zeigt sich aber ein schwerer allgemeiner degenerativer 
ParenchymprozeB, del' sich besonders in der gesamten GroBhirn~ 
ri n d e u n dim S t ria tum 0 ff e n bar t. 

Die GroBhirnrinde erweist sich auch mikroskopisch gegeniiber dem Normalen im all­
gemeinen -um ein Drittel verschmaIert, dabei ist der architektonische Aufbau nirgends bis 
zur Unkenntlichkeit gestort. Mit schwacheren Linsen erkennt man eine allgemeine Zell­
armut in der Rinde, sehr haufig Schiefstellung von groBeren Ganglienzellen, namentlich in 
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der Lamina pyramidalis und in den untersten Zellschichten, bei deutlich hervortretender 
auBerer und innerer Kornerschicht, welch letztere im ganzen Gehirn durch ihren Zellreichtum 
auffallt. An der allgemeinen Verschmalerung der Rinde nimmt die Ve r k u m me rung der 
dreil) untersten Rindenschichten besonders deutlichen Anteil (Abb. 13). Hier sind 
sehr viele Ganglienzellen ausgefallen. Aber auch die Pyramidenzellschicht ist auffallend 
verarmt, besonders an kleineren Ganglienzellelementen. 

Mit starkeren Linsen (vgl. auch Abb. 14) erweist sich das Stratum zonale kernreicher 
durch protoplasmatische Gliawucherungen. Nur die Randzone enthalt faserbildende Glia­
zellen mit einem vermehrten Gliafaserfilz von nicht erheblicher Breitenentwicklung. Die 
auBere Komerschicht ist normal. Die dritte Schicht laBt sehr schwere Veranderungen 
erkennen: Hier besteht ein 
starker Ausfall von Ganglien­
zellen, namentlich von klei­
neren Elementen, so daB es 
stellenweise zu kleineren Ver­
odungsherden kommt. Klei­
nere Gliazellen mit zarten pro­
toplasmatischen Auslaufen 
sind vermehrt anzutreffen, 
haufig auch zu dreien und 
vieren zusammengelagert. Die 
innere Kornerschicht, die mit 
schwacheren Linsen jeweils 
einen recht geschlossenen Ein­
druck macht, erweist sich bei 
starkerer VergroBerung gleich­
falls deutlich gelichtet an 
Ganglienzellen; der Korner­
reichtum dieser Schicht ist 
vornehmlich bedingt durch 
protoplasmatisch gewucherte, 
einzeln zerstreut oder in klei­
nen Haufchen beisammenlie­
gende Gliazellen. Die drei 
unterstenRindenschichten,die 
besonders stark gelitten ha­
ben, sind im gleichen Sinne 
wie die Pyramidenzellschicht 
verandert. Auch hier kommt 
es nicht selten zu kleineren 
Verodungsherden. 

Dasdeutlichgeschrumpf­
te Marklager fallt durch sei­
nen Reichtum an dichtgestell­
ten Gliakernen auf. 

I 

II 

III 

IV 

V 

VI u. 
VII 

Mark 

Abb. 13. Fall I. Granulare Frontalregion, allgemeine Rin­
denverschmiHerung, besonders schwere Entartung von Lam. 
V bis VII. Lam. IV von gewucherten Gliazellen durch­
setzt. Mark sehr gliakernreich (im Gliafaserpraparat sehr 
faserreich). Nisslbild. Mikroph. Zeiss-Plan. 20, Ausz. 96. 

Was die Intensitat der Rindenveranderung in den verschiedenen Areal@n angeht, so 
sind die Veranderungen jeweils im Frontalhirn am ausgepragtesten, und zwar hier sowohl 
in der granularen als in der agranularen Frontalzone (vgl. Abb. 13 und 14). Etwas weniger 
hochgradig ist das Temporal-, Parietal- und Occipitalhirn befallen. Die Are a occi pi talis 
(Abb. 15), im ganzen stark verschmalert, erweist sich in den untersten Rindenschichten 
sehr atrophisch und fallt durch eine gegen die Norm verbreiterte und kernreichere innere 
Kornerschicht auf (Abb. 15). Auch hier ist es wieder der Reichtum der protoplasmatisch 
gewucherten Gliazellen, welche die Kernvermehrung ausmachen. Sonst gilt fur dieses Rinden­
gebiet das gleiche wie oben ausgefuhrt. 

Eine besondere Erwahnung verdient die Veranderung in der Centralis anterior (vgl. 
Abb. 16 und 17). In ihrer Breite ist sie gleichfalls urn ein Drittel reduziert, wobei sich 

1) Mit C. und O. Vogt teile ich im allgemeinen die Rinde in 7 Unterschichten. 
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an der Ubergangszone von Lam. III und V (V ar) eine deutliche Pseudokiirnerschicht zeigt, 
wiederum bedingt durch protoplasmatische Gliawucherung. An diese gliiise Pseudokiirner­
schicht schlieBt sich die Lamina giganto pyramidalis (V g) an mit etwas an Zahl gelichteten 
und chronisch geschrumpften Bee tzschen Pyramidenzellen. Die darauffolgenden Ganglien­
zellschichten machen einen stark gelichteten und geschrumpften Eindruck. 

Die feineren Veranderungen, die sich histologisch an den Ganglienzellen verraten, sind 
im allgemeinen die der chronischen Sklerose (vgl. Abb. 14). Die Ganglienzellen sind stark 
geschrumpft, besitzen im Nisslbilde einen sich dunkel farbenden Protoplasmaleib mit haufig 
korkzieherartig geschlangelten Fortsatzen nnd dunklen geschrumpften Kernen. Daneben 
finden sich vereinzelte Ganglienzellen in fettig wabiger Degeneration oder im Stadium akuter 
Schwellung. An den kleineren Ganglienzellen der Rinde, deren Zahl stark verringert ist, 
erkennt man haufig eine Blahung des Zellkernes, verbunden mit einem hell sich farbenden 
Protoplasmaleib. 

Wie schon betont, ist die Gliareaktion ganz allgemein eine protoplasmatische, und 
zu kraftigeren gliiisen reaktiven Veranderungen wie Gliarosetten u. dgl. ist es so gut wie 
nirgends gekommen, ebensowenig zu einer Gliafaservermehrung in der Rinde mit Ausnahme 
der auBersten Zonalschicht. Ab und zu lassen sich zarte Gliafasern auch noch in Lam. II 
und III darstellen; in dem Marklager sind entsprechend der Schrumpfung die Gliafasern 
stark" vermehrt. 

Die Darstellung der Abbauprodukte laBt kleinere lipoide Tropfen im Gliaprotop1asma 
der Rinde in diffuser Verteilung und etwas griiBere Ansammlung von 1ipoiden Abbau­
produkten in den GefaBlymphscheiden und den GefaBwandelelementen erkennen. Auch 
die Ganglienzellen tragen hin und wieder reichlichere Fettstoffe in sich, ohne daB aber 
das Fettpraparat ein irgendwie charakteristisches Geprage diesbeziiglich annimmt. 

Eine besondere GefaBveranderung auBer leichten fibriisen Wandverdickungen ist nicht 
nachzuweisen; von GefaBen abhangige Herdbildungen fehlen ganzlich. 

Die schon makroskopisch deutliche Atrophie der basalen Stammganglien zeigt 
sich auch mikroskopisch in charakteristischer Veranderung. Auf Markscheidenpraparaten er­
kennt man eine hervorstechende Volumenverminderung des gesamten Caudatum 
und Putamen, wobei die vorderste Halfte des Caudatum in auffalligster Weise ge­
schrumpft und abgeflacht ist (vgl. Abb. 18 und 19). Die Fissura strio-pallida ist weniger 
deutlich, wie im normalen Bilde zu erkennen. Auch hier fehlen jegliche Herdbildungen, und 
die feineren histologischen Veranderungen haben sich hier im gleichen Sinne wie in der 
Rinde entwickeIt, aber in unverkennbar schwererer Form. Auf We ige rtschen Markscheiden­
praparaten fallt im ganzen Striatum die Verarmung an den feineren Markfasern auf, wahrend 
in den Innenteilen der geschrumpften Gebiete - also gegen die innere Kapsel und das Palli­
dum zu - die dicke striopallidare Faserung in reicherer Entwicklung auffallt (Abb. 19 
und 20). So ist hier der Vogtsche Status fibrosus in schiinster Weise entwickelt. 

Auch im Nisslbilde erweist sich das Striatum als der Sitz schwerster Veranderungen. 
Der architektonisch gut gegliederte Aufbau des Striatum mit seinem Reichtum an kleinen 
Ganglienzellen und regelmaBig eingestreuten griiBeren Ganglienzellelementen (Abb. 2) 
ist aufs schwerste betroffen. Die kleinen Ganglienzellen sind fast viillig ausge­
falle n, wahrend die groBen Ganglienzellen in vermehrter Menge das Bild beherrschen 
(Abb. 21). Zwischen ihnen treten die geschlossenen weiBen Markbiindel deutlich hervor 
(Abb. 21). Auch eine relative GefaBvermehrung ist unverkennbar. Diese architektonischen 
Veranderungen sind entsprechend dem Markscheidenausfall in der vordersten Halfte des 
Caudatum am hochgradigsten entwickelt, in etwas geringerem MaBe in der vordersten Halfte 
des Putamen, um nach hinten zu an Intensitat abzunehmen. 

Mit starkeren VergriiBerungen erkennt man, daB nicht aIle kleinen Ganglienzellen 
viillig ausgefallen sind, manche von ihnen liegen noch in geschrumpftem Zustande im Gewebe, 
wobei ganz vornehmlich der Protoplasmaleib stark atrophisch ist, sich diffus kiirnig farbt, 
wahrend derKern etwas geblaht erscheint. Derartige Veranderungen sind gegen die Striatum­
mitte hin mit zunehmender Haufigkeit anzutreffen. Auch die groBen Ganglienzellen kiinnen 
nicht als normal angesehen werden, sie far ben sich im ganzen dunkler als normal, sind im 
Kern und Protoplasmaleib geschrumpft, wobei letzterer haufig einen zerrissenen Eindruck 
macht. Der Kern ist zumeist randstandig, jedoch deutlich gezeichnet (Abb. 22). 

Trotz dieser schweren Parenchymdegeneration wird eine starkere reaktive Gliawucherung 
vermiBt. Das geschrumpfte Gebiet ist reicher an kleinen Gliazellen mit deutlicher Kern-



1'111. 

1'1111. 

Abb. 18. Normales Caudatum, Putamen und Pallidum im Markscheidenpraparat. Photogr. 

1'111. -

( '1\ 

Pa ll. 

Abb. 19. Fall 1. Schnitthohe und Vergr. wie Abb. 18. Caudatum· und Putamenschrumpfung. 
Caudatum abgeflacht ohne besonders charakteristische .Formveranderung. Fissura strio­
pallida nicht deutlich zu erkemien. Stat. fibr. im Put. Leichte Markscheidenaufhellung im 
~<\uBenglied des Pallid. Caps. int. (Gi) relativ verbreitert, Commisso ant. (Ga) norc-nal. Seiten-

ventrikel (/ /) erweitert. Photogr. 
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zeichnung und zarten Protoplasmaausstrahlungen (Abb. 22). Hin und wieder trifft man auch 
Gliakerne, die etwas griiBer und gelapptfiirmig sind, abel' nirgends zeigen sich deutliche An­
satze zu Gliafaserbildung, wie auch die Gliafaserpraparate ein negatives Resultat geben. Mit 

Abb 20. Fall 1. Stat. fibI'. im Putamen bei starkel'er Vergro13erung. 
Markscheidenbild. Mikroph. 

Abb.21. Fall 1. Striatum im Nisslbild bei gleicherVergriiBerung wie Abb. 2. 
Untergang del' kleinen Striatumzellen. Relative Vermehrung der an sich ge­

schrumpf ten groBen Striatumzellen. i = Markinseln. Mikroph. 

Protoplasmafarbung laBt sich ein sehr engmaschiges Gliareticulum feststellen. In dem gliosen 
Protoplasma finden sich feinere Fetttropfchen in geringer Menge, ohne daB es abel' zu einer 
diffusen Verfettung des Parenchyms gekommen ware. 1m allgemeinen enthalten diese Striatum­
teile noch weniger Abbauprodukte als die Rinde. Besondere Konkrcmente sind nicht zu finden. 
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Die Gefii,l3e, die in relativ vermehrter Menge auffallen, zeigen keine Sprossungsvorgange, 
sondern nur leichtere vVandveranderungen im Sinne von Fibrose. In ihren Lymphscheiden 
liegen el'hebliche Mengen lipoider Abbauprodukte. 

Das Pallid u m nimmt zweifellos auch an dem allgemeinen Schrumpfungsprozesse 
des Gehirns Anteil, erweist sich aber im Markscheidenpraparat auBer einem deutlichen Aus­
fall an feineren Fasern und einer maBigen Verkiimmerung der Lamella pallidi extern a (Abb. 19) 
nicht charakteristisch verandert. 1m Nisslbilde fallen nur entsprechend del' allgemeinen 
Schrumpfung die etwas dichter gestellten Ganglienzellen auf, die abel' keine schwereren Ver­
anderungen histologisch aufweisen. Das gleiche gilt fiir den gesamten Thalamus und Hirn­
stamm, wo viele der groBen Zellgruppen des Thalamus l'eichlichere lipoide Einlagerungen 
zeigen 1). Del' Luyssche Karper ist beiderseits verkleinert, aber markfaserreich. Del' rote 
Kern und die Bindeal'me sind normal, ebenso die Substantia nigra. 

Das Kleinhirn und das Dentatum ist im wesentlichen normal. Stl'angdegenerationen 
sind nirgends nachzuweisen, insbesondere sind die Pyramidenbahnen vallig intakt . 

• 

go. 

• 
• gl 

gao 

gat 

Abb. 22. Fall 1. Veranderung des mittleren Teiles des Caudatum bei 
starkerer Vel'graBerung im Nisslbilde. Zeiss' Ol-Imm. 1/ 12' Komp.-Ok. 4. 
Zeichnung. Degenerationserscheinungen an· den kleinen (ga) und den 

groBen (gal) Striatumzellen. gl = Gliakerne, g = GefaB. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Das makroskopisch au Berst geschrumpfte Gehirn laBt mikroskopisch em en 
reinen degenerativen ParenchymprozeB erkennen, del' in erster Linie 
das gesamte Striatum befallen hat, in zweiter Linie die Hirnrinde. Vom 
Striatum hat die orale Halfte weitaus mehr gelitten als die hintere, und besonders 
schwer ist die vordere Halfte des Caudatum affiziert. In dem stark geschrumpften 

1) Es ist dies ein Befund. del' sich in diesel' Form fast regelmaBig in den Gehirnen 
iiltel'er Individuen zeigt. 
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Striatum ist der Status fibrosus von C_ und O. Vogt deutlich zu erkennen, wahrend 
im Nisslbilde die hochgradige Entartung dieser Stammganglienteile 
an kleinen Ganglienzellen, die weitgehende Verarm ung an solchen 
Elementen bei relativem Erhaltensein der groBen Ganglienzellen 
klar hervortritt. Auch die ubrigen Teile der basalen Stammganglien wie der ganze 
Hirnstamm sind geschrumpft, wo bei vornehmlichnoch die Verkleinerung der L u y s­
schen Korper auffallt und eine Verarmung des Pallidum an feineren Fasern; aber 
besonders ausgesprochene Entartungen sind in diesen Ge bieten nicht festzustellen. 

Die gesamte Hirnrinde und das Marklager sind gleichfalls geschrumpft. 
Auch hier zeigen sich prinzipiell die gleichen Veranderungen wie in dem schwerst 
betroffenen Striatum. Die Rinde aller Gegenden ist hochgradig verarmt an 
Ganglienzellen, ganz vornehmlich an den kleineren Elementen, wobei das Stirn­
hirn besonders schwer erkrank't ist, etwas weniger das Temporal-, Parietal­
und Occipitalhirn. Die Centralis anterior, stark verschmalert, weist in der Uber­
gangszone von Lam. III und V eine gliose Kornerschicht auf, bei relativem Er­
haltensein der Beetzschen Pyramidenzellen. Die innere Kornerschicht tritt 
in allen Rindengebieten, welche sie normalerweise enthalten, besonders deutlich 
hervor infolge starkerer Untermischung mit protoplasmatisch gewucherten Glia­
zellen und infolge der Ganglienzellverarmung der dritten Schicht und der drei 
untersten Rindenschichten_ Letztere und die innere Kornerschicht haben im 
allgemeinen weit mehr gelitten als die dritte Schicht_ 

Die Veranderungen an den Ganglienzellen sind die der chronischen Sklerose 
und, etwas weniger ausgesprochen, die der fettig wabigen Degeneration. An 
den erheblich an Zahl verminderten kleineren Ganglienzellen der Rinde erkennt 
man haufig Erscheinungen im Sinne der primaren Reizung. 

Die Gliareaktion ist eine zart protoplasmatische. In der Rinde zeichnen sich 
LaII1- I und II durch starkeren Gliafaserreichtum aus, in viel ausgesprochener 
Weise das geschrumpfte Marklager_ Die Abbauprodukte sind im gliosen Proto­
plasma etwas vermehrt, reichlicher in den GefaBlymphscheiden anzutreffen. Es 
finden sich nur leichte fibrose GefaBwandveranderungen, nirgends entzundliche 
Erscheinungen. 

Epikrise_ 

Bei dieser chronisch progressiven bilateralen Chorea mit nachgewiesener 
Vererblichkeit und charakteristischen psychifilchen Begleitsymptomen zeigt 
sich ein besonders schwerer ParenchymprozeB im Striatum und im Cortex 
cerebri. Bei relativem ErhaItensein der groBen Striatumzellen sind die kleinen 
ausgefallen oder hochgradig entartet, bei Auspragung des Status fibrosus C_ und 
O. Vogts im Markscheidenbilde. Hierin ist offenbar der anatomische Ausdruck 
der choreatischen Bewegungsstorung zu erblicken, wahrend wir in den Rinden­
veranderungen das Substrat der psychischen Storungen sehen. 

Ich bringe im folgenden einen zweiten Fall von H untingtonscher Chorea, 
dessen Vererblichkeit ebenfalls nachgewiesen ist_ Er ist insofern bemerkenswert, 
als er nur leichtere Bewegungsstorungen und geringgradige psy­
chische Veranderungen aufwies und verhaltnismaBig £ruh nach den 
erstenAnzeichen desLeidens einer interkurrentenKrankheit erlag. 
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Er bietet so Gelegenheit, die anatomischen Veranderungen in ihrer Entwicklung 
besser zu iibersehen. Der Fall ist von Herrn Dr. Meggendorfer klinisch be­
obachtet worden, dessen klinischen Aufzeichnungen ich folgendes entnehme: 

Fall II. 

Rnntingtonsche Chorea: Fruh- nnd Abortivfall mit Parakinesen. 
Der Kranke Vorster, 1863 geboren, wird im Alter von 59 Jahren der offenen Station 

von F. tiberwiesen. 
Seine Mutter ist bereits mit 49 Jahren gestorben, zeigte noch keine choreatische Be· 

wegungsstorungen, dagegen litt ihre Schwester an Chorea und der Vater der Mutter an 
Chorea. Von seinen 9 Kindem leben nur noch 4, die gesund sind. 

Seine Krankheitmachte sich erst mit 58 Jahren bemerkbar, er hatte hauptsachlich 
keinen Halt mehr in den Knien, er bemerkte dann, daB seine Glieder unruhig wurden und 
hatte dabei das Gefiihl, als ob alles durcheinander ginge. Er hatte viel Streit mit seiner Frau 
und wurde besonders wegen seiner Unvertraglichkeit dem Krankenhaus zugefiihrt. Frtiher 
bestand Bieralkoholismus, in der letzten Zeit trank er keinen Alkohol mehr, Lues wird negiert. 

Hier zeigt sich eine leichte, aber in allem charakteristische'choreatische Unruhe: Ins· 
besondere wird der Kopf in fast regelmaBigen Abstanden nach rechts gewendet, es werden 
haufig ruckweise Bewegungen mit den Schultem ausgefiihrt, die Hande pro· und supiniert, 
geoffnet und geschlossen, die Finger zeigen eine bestandige Unruhe, bald Beugung, bald 
Streckung, die Bewegungen erinnem in etwas an Athetose. Die oberen Extremitaten werden 
ruckweise zum Kopf gehoben und dann wieder heruntergeschleudert, beim Sitzen bemerkt man 
an den Knien eine bestandige Unruhe, der Gang ist breitspurig, wobei der Korper nach vorn 
geneigt ist; der Kranke stottert etwas und seine Sprache ist vielfach schwer verstandlich. 
Neben der echten choreatischen Unruhe konnte man auch haufig Parakinesen (Greifen 
nach dem Gesicht, Mundwischen u. dgl.) beobachten und nicht selten machte der Kranke 
mehr den Eindruck eines "zappeligen" nervosen Menschen mit zahlreichen 
Re a k ti v be we g u nge n als den eines Choreatikers. Der Muskeltonus zeigt keine besonderen 
Abweichungen, zeitweise ist eine gewisse Hypotonie deutlich. Sonst sind keine korperlichen 
Anomalien nachzuweisen. 

Ebenso wie die choreatische Bewegungsstorung eine dem Grade nach sehr wenig aus· 
gesprochene ist, so daB sich der Kranke mit kleineren Arbeiten fleiBig und gut beschaftigen, 
auch z. B. Karten spielen kann, ebenso leicht und dennoch charakteristisch ist die psychi­
sche Veranderung: Sie auBert sich vomehmlich in starker gemtitlicher Ubererregbarkeit, 
in dem Geftihl des Versagens, in einer gewissen Umstandlichkeit, in einer deutlichen Be· 
eintrachtigung der Auffassung, in einer Beeintrachtigung des ]j:rwerbs neueren geistigen 
Eigentums, in einer gewissen Interesselosigkeit seinem Leiden und seiner Umgebung gegen· 
tiber und in dem gelegentlichen AuBeren von Beziehungsideen. 

Der Zustand bleibt im allgemeinen gleich und der Kranke stirbt 8 Monate nach der 
Krankenhausaufnahme, also nicht ganz 2 Jahre nach deutlichem Ausbruch des Leidens, 
an einem Erysipel. 

Anatomische Untersuchung. 

Bei der Sektion fand sich eine Myodegeneratio cordis und bronchopneumonische Herde. 
Das Gehim, das 2 Stunden nach dem Tode seziert wurde, bot normalen Windungs. 

typus mit nur angedeuteten Windungsverschmalerungen (Himgewicht 1270 g, Dura 60 g, 
Schadelinhalt 1420 ccm, Hypophysengewicht 0,5 g). 

Auf Frontalschnitten durch das Gehim zeigt sich eine deutliche Erweiterung der Seiten· 
ventrikel mit Schrumpfung des Caudatum und Putamen um ungefahr ein Drittel 
des gewohnlichen Volumens. Sonst sind makroskopisch keine Veranderungen festzustellen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: 
Die Pia zeigt nur chronische Bindegewebswucherungen maBigen Grades. 
Die Rinde ist in ihrem architektonischen Aufbau im allgemeinen nur sehr wenig ge· 

stort. Ganglienzellausfalle sind in den obersten drei Schichten nicht sicherzustellen, wohl 
aber solche in den untersten Rindenschichten von der inneren Kornerschicht 
an. Auch sie halten sich in verhaltnismaBig engen Grenzen, fuhren aber in zahlreichen Rinden­
arealen zu einer immerhin erheblichen Verschmalerung der unteren Rindenschichten, be-



62 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

Abb.23. Fall II. Striatum (orales Drittel des Putamen) im Nisslbild. Mikroph. 
bei gleicher VergroJ3erung wie Abb. 2. Relative Vermehrung der gut erhal­
tenen groBen Striatumzellen; deutlicher Ausfall der kleinen Striatumzellen, 
doch weniger hochgradig als im FaIle 1. Vgl. Abb. 21. GefaBe normal. 

Abb. 24. Fall II. Striatum im Nisslbild bei starkerer VergroBerung. 
Mikroph. Gut erhaltene groBe Ganglienzellen, die kleinen Ganglienzellen 
z. T. ausgefallen, z. T. mit geblahten Kernen und deutlichen Fortsatzen. 
Dazwischen zahlreiche faserbildende Gliazellen mit mittelgroBen Kernen 

und maBig kraftigem Plasma. 
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sonders im Stirn- und Temporalhirn; die inneren Kornerschichten treten gegeniiber der 
Norm deutlicher hervor. 

Mit starkeren Linsen erkennt man, daB hier eine Degeneration samtlicher Ganglienzell­
elemente vorliegt, die, an sich in ihren einzelnen Formen nicht charakteristisch, zu einem 
erheblichen Ganglienzellausfall gefiihrt hat. Die Entartung der kleinen Ganglienzellen ist 
noch etwas' starker betont als jene der groBen. Die Gliakerne sind ganz allgemein in diesen 
Rindenteilen vergroBert, bieten reichlichere Protoplasmaausstrahlungen und sind in ihrem 
Protoplasma haufig mit zarten lichtbrechenden Granulae angefiillt. Eigentlichen Astro­
cytenformen begegnet man nur ausnahmsweise. Fettpraparate ergeben einen vermehrten 
Reichtum an lipoiden Abbauprodukten in solchen Arealen, sowohl in den Ganglien als be­
sonders im Gliaprotoplasma. Die lipoiden Stoffe stellen sich dar als ganz feine Kornelungen. 
Abgerundete Kornchenzellen sind nirgends festzustellen. Gliafaserpraparate zeigen eine 
leichte feinfaserige Vermehrung des faserigen Grundgewebes in gleicher Lokalisation an. 

Besondere GefaBwandveranderungen sind nicht zu beobachten, abgesehen von vermehrten 
lipoiden Abbauprodukten in den GefaBwandzellen. Eine GefaBverm.ehrung fehlt. 

Die vordere Zentralwindung ist im gleichen Sinne verandert, wobei wieder das 
Erhaltensein der drei obersten Zellschichten besonders auffallig ist. Die Entwicklung einer 
Pseudokornerschicht zwischen Lamina III und V ist nur an einzelnen Stellen angedeutet, 
doch zeigt sich gerade in entsprechender Lokalisation ganz allgemein eine lebhaftere klein­
zellige Gliareaktion. Die Beetzschen Pyramidenzellen sind gut erhalten. 

Durchaus charakteristische und schwere architektonische und histologische Verande­
rungen bietet das gesamte Striatum. Hier sehen wir im Prinzip die gleichen Erscheinungen 
wie im Fall I, nur daB der kleinzellige Degenerationscharakter noch deutlicher betont und 
die Schwere der anatomischen Lasion bei weitem nicht so ausgesprochen ist wie dort (Abb. 23). 
In jedem Gesichtsfelde ist die vermehrte AnzaW der groBen Ganglienzellen auf den ersten 
Blick iiberraschend, wahrend das Zwischengewebe vornehmlich durch den Reichtum" an 
kleinen Gliazellen sich auszeichnet. 

Mit starkeren Linsen (Abb. 24) erkennt man, daB die kleinen Striatumzellen nur zum 
Teil ausgefallen sind, samtlich aber sich in verschiedenen Degenerationsstadien befinden. Ich 
habe keine einzige kleine Ganglienzelle gesehen, die als normal anzusprechen ware. Es handelt 
sich auch hierbei um die gleichen einfachen Entartungsvorgange, wie sie im Falle I beschrie­
ben sind. Der Protoplasmaleib schwindet, wird granular, und die Kerne machen haufig 
einen geblahten Eindruck. In dem zarten Protoplasmaleib liegen feine lichtbrechenden Sub­
stanzen, die auch die Fortsatze anfiillen, welch letztere haufig nur durch solche Erscheinungen 
zur Darstellung ge angen. Ab und zu begegnet man auch diffusen Anfarbungen der Ganglien­
zelliortsatze, die dann in abnormer Weise weithin sichtbar', sind. Gerade auf letztere Er­
scheinung hat F. H. Lewy hingewiesen. Nach allem handelt es sich urn ein langsam progre­
dientes Absterben von Ganglienzellen ohne starkere gliose Begleiterscheinungen im Slnne von 
Trabantzellwucherungen oder Gliarosettbildungen. Ein Ausfall an groBen Ganglienzellen 
ist nicht sicherzustellen, doch erweisen auch sie sich durchschnittlich als mehr oder weuiger 
verandert im Sinne der chronischen Sklerose. 

Schon im Nisslbilde fallt der vermehrte Reichtum an kleinen Gliazellen auf, die in fast 
gleichmaBiger Entwicklung das ganze Striatum durchsetzen. Ihre Kerne sind gegen die 
Norm etwas vergroBert, in einzelnen Exemplaren begegnet man auch gelapptkernigen Formen. 
Der Protoplasmaleib ist etwas vergroBert und reichlich gestippt. Zwischen solchen proto­
plasmatischen Gliawucherungen liegen k lei n e As t roc y ten mit verhaltnismaBig kleinem 
Zelleibe und langen faserigen Fortsatzen. Es sind dies jene Formen, die Bielschowsky in 
seinen Fallen regelmaBig gefunden hat. Es ist aber zu betonen, daB hier im Nisslpraparate 
derartige Zellformen nur seltenanzutreffen sind. Gemastete Gliaformen fehlen. Protoplas­
matische Gliafarbungen ergeben auch hier wieder ein stark verdichtetes Gliareticulum, das in 
diesem Falle eine deutliche Versteifung durch feine Gliafasern erfahren hat. Auch die Gliafaser­
praparate zeigen das Grundgewebe ausgefiillt von einem fe i nfaserige n G liage riist (Abb.25), 
dessen einzelne Fasern nur zum Teil mit Gliazellkorpern deutlich im Zusammenhang stehen, 
zum Teil aber als freie Emanzipationen erscheinen. Eine eigentliche Verfilzung tritt nicht ein. 

Die fettigen Abbauprodukte sind zweifellos vermehrt, man trifft feintropfiges Fett in 
den kleinen Ganglienzellen, be son der s a b er i m Pr ot 0 p I a sma d er prot op las­
matisch gewucherten und faserbildenden Glia. Kornchenzellentwicklungen 
fehlen ganzlich, auch in den GefaBlymphscheiden ist nur wenig Fett zu finden. Die Eisen-
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praparate geben hier wie in den iibrigen Fallen keine nennenswerten Befunde, nur findet sich 
etwas vermehrtes Abbaueisen im Gliaprotoplasma in Form feinster Kornelungen. 

Das GefaBsystem bietet nichts Charakteristisches. 
Fibrillenpraparate zeigen einen zweifellosen Ausfall an feinen Achsenzylindern an, 

ebenso wie die Markscheidenpraparate einen deutlichen aber verhaltnismaBig gering aus­

Abb. 25. Fall II. Feinfaserige Gliawucherung im Striatum. 
.x = groBe Striaturnzellen. g = GefaB. Kleine Ganglienzellen 
fehlen_ Weigertsches Gliafaserpraparat. Zeichnung bei Zeiss' 

Ol-Imm. 1,' 12' Komp.-Ok. 4. 

gesprochenen Status fibro­
sus aufweisen. 

Konkrementbildun­
gen in der Art der Cor­
pora amylacea sind nur 
im Caudatum zu finden. 

Da.s Caudatum weist 
etwas schwerere Verande­
rungen auf als das Puta­
men . Das gesamte Stria­
tum ist viel weniger hoch­
gradig verandert als im 
ersten Falle. Das gesamte 
Pallidum, der Thalamus, 
der L u ys sche Korper, die 
Substantia nigra, das 
Kleinhirn mit dem Den­
tatum wie der Pons und 
die Medulla oblongata und 
spinalis erweisen sich bei 
der histologischen Unter­
suchung als v611ig frei von 
irgendwie wesentlichen 
Veranderungen. (Die Se­
rienverarbeitung der rech­
ten Stammganglienhalfte 
auf W e i g e r t praparaten 
ist noch in Vorbereitung1 ), 

doch habe ich von samt-
lichen in Betracht kom­

menden Gegenden Orientierungsschnitte im S pie I m e ye rschen Markscheidenpraparate 
untersucht und nur Veranderungen im Striatum im obigen Sinne festgestellt.) Die Pyramiden­
bahnen sind inta.kt. 

Epikrise. 

In diesem typischen Fane bilateraler Hun ti ngto nscher Chorea, der ungefahr 
2 Jahre nach A usbruch des Leidens aneiner interkurrenten Krankhcit, starb 
und bei dem sich die klinischen Erscheinungen, sowohl die Bewegungsunruhe als 
die psychischen Storungen in verhaltnismaBig leichter Entwicklung zeigten, findet 
sich anatomisch neben einer im Stirn-, Temporalhirn und der vorderen Zentralwin­
dung besonders betonten Degeneration der inneren Kornerschicht und 
drei untersten Rindenschicht e n mit der Andeutung einer Pseudokorner­
schicht der Centralis anterior eine recht charakteristische, auf das Stria tum be­
schrankte Degeneration. Sie auBert sich in einem progredienten Unter­
gang der kleinen Striatumzellen bei leichter chronischerEntartung 
der groBen Ganglienzellelemen te, in einer diffusen feinfaserigen Gliawuche­
rung, in einer Verdichtung des protoplasmatischen Gliareticulum, in einer Ver-

1) Die Serie ist inzwischen bearbeitet; sie zeigt in der Tat nur Veranderungen im 
Striatum: hochgradige Schrumpfung des Caudatum, etwas geringere des Putamen, mit 
Ausbildung eines deutlichen Status fibrosus. (Anm. bei der Korr.) 
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mehrung feintropfiger lipoider Abbauprodukte in der gewucherten Glia und in 
dem Vogtschen Status fibrosus im Markscheidenbilde. 

Die Veranderungen beschranken sich hier an In- und Extensitat weit mehr 
als im ersten FaIle auf die genannten Gebiete, wobei noch zu beriicksichtigen ist, 
daB der vollige A usfall an kleinen Ganglienzellen im Striatum weniger stark 
hervortritt als in jenem FaIle, und die groBen Striatumzellen gieichfalls noch 
besser erhalten geblieben sind. 

In dies en gradweisen Unterschieden sehe ich zugleich die ana­
tomische Basis fiir die lntensitatsunterschiede der klinischen Sto­
rungen in beiden Fallen, besonders auch fiir das auffallige Zuriick­
treten der choreatischen Unruhe gegeniiber der Betonung von 
Parakinesen im letzten Falle. 

Von besonderer Wichtigkeit scheint mir noch die Hervorhebung folgender 
Tatsachen: 

1m Falle II sehen wir eine so gut wie ausschlieBliche, auf die innere Korner­
schicht und die drei untersten Rindenschichten sich beschrankende Degeneration 
der GroBhirnrinde, ein Befund, der auch im l. FaIle deutlich, aber zum Teil ver­
wischt war durch ahnliche Degenerationsvorgange in den obersten Schichten, 
namentlich in Lamina III. Wir diirfen daraus schlieBen, daB die Entartung 
der drei untersten Rindenschichten und der inneren Korner­
schich t als im gewissen Sinne pathognomisch fiir die Huntington­
sche Choreaangesehen werden muB. lch betone die tJbereinstimmung mit 
ahnlichen Befunden C. und O. Vogts. 

Die kleinen Ganglienzellen der Rinde scheinen im allgemeinen, wie es auch 
F. H. Lewy betont, eher und hochgradiger zu erkranken als die groBen, doch 
kann von einem ausschlieBlichen Befallensein der kleinen Ganglienzellen 
der Rinde nicht gesprochen werden. 

Dagegen ist der kleinzellige Charakter der Ganglienzelldegenera­
tion im Striatum gerade in dem letzten FaIle derart betont, daB er die ahnlich 
liegenden Verhaltnisse im ersten FaIle besonders unterstreicht. Es kann kei­
nem Zweifel unterliegen, daB die kleinzellige Striatumdegeneration 
bei relativer Verschonung der groBen Striatumganglienzellen bei 
allen pathophysiologischen Erklarungsversuchen der choreati­
schen Bewegungsstorung in erster Linie zu beriicksichtigen ist. 
Auch diese Tatsache ist bereits von Hunt, C. und O. Vogt, Bielschowsky 
und F. H. Lew y anatomisch festgelegt und gewiirdigt worden. C. und O. V 0 g t 
und Bielschowsky betonen aber, daB von einer elektiven Schadigung der 
kleinen Zelltypen, wie dies vornehmlich Hun t annimmt, keine Rede sein konne, 
denn auch die groBen Exemplare erwiesen sich quantitativ und qualitativ mehr 
oder weniger mitbefallen. Die Huntsche Auffassung muB insofern zuriick­
gewiesen werden, als Hunt die groBen Striatum- und die Pallidumzellen histolo­
gisch und funktionell identifiziert, was den tatsachlichen Verhaltnissen wider­
spricht. Wenngleich ich mit den genannten Autoren nur eine rela ti ve Ver­
schonung der groBen Striatumzellen annehmen kann, so mochte ich doch 
aus den oben angefiihrten Griinden und den sich weiterhin ergebenden Tatsachen 
den kleinzelligen Ganglienzellcharakter der Striatumdegeneration bei der Hun­
tingtonschen Chorea mit besonderem Nachdruck hervorheben. 

J a k 0 b, Extrapyramidaies System. 5 
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Bemerkenswert sind noch die Unterschiede der Gliareaktion in beiden 
Fallen. Wahrend in dem letzteren Falle, der eine leichtere und frischere Er­
krankung darstellt, die Gliafaserneubildung im Striatum betont ist, gelang in 
meinem ersten Fane der Gliafasernachweis nicht. Es ist dies um so auffallender, 
als B i e I s c how sky in allen seinen Fallen eine deutliche Gliafaservermehrung 
feststellen konnte; nach ihm kann das Astrocytenstadium auch nach langer 
Krankheitsdauer noch in fast voIlkommener Reinheit bestehen. Alzheimer 
spricht bei seinen Untersuchungen gleichfalls nur von einer Verdichtung des 
Gliareticulum. Ob hie~ nur Material- und Farbungsschwierigkeiten vorliegen, 
wie es Bielschowsky annimmt, wage ich noch nicht zu entscheiden. 

Die Untersuchungsergebnisse der obigen FaIle werden unterstiitzt durch 
die folgenden Ausfiihrungen. 

2. Chronisch-progressive Chorea ohne nachgewiesene Vererbung. 

Fall III. 

Der Kranke Kemnitz, Heizer, geboren 1869, wird 1905 in F. aufgenommen. Seine Ehe­
frau gibt folgendes an: 

Der Kranke habe mehrere Geschwister, von denen er der Jiingste sei. Von Zitterkrank­
heiten in der Familie wisse sie nichts. Seit 1892 mit dem Kranken verheiratet, habe sie 
6 Kinder im Alter von 13-3 Jahren1). Das alteste Kind bleibe geistig zuriiek. Keine Ab­
gange. Der Kranke sei von jeher reizbar gewesen, sei kein Trinker, von Gesehlechtskrank­
heiten sei nichts bekannt. Er sei in den letzten 3-4 Jahren sehr reizbar geworden. Seit 
ungefahr 2 Jahren sollen die Zuekungen am ganzen Korper des Patienten bestehen; in letzter 
Zeit sollen sie sehr zugenommen haben. Seit 1904 habe der Patient daher nur noeh voriiber­
gehend in der Fabrik gearbeitet. Die Erregungszustande seien seitdem haufiger und heftiger 
gewesen. Patient habe sieh haufig an ihr vergriffen, so daB sie jetzt die Aufnahme veranlaBt 
habe. In der letzten Zeit seien auch die Sprache und die Schrift sehr undeutlich geworden. 

Der korperliche Befund ergibt bei normalen inneren Organen am Nervensystem 
im wesentlichen folgendes: 

Die Stirn ist in starke Querfalten gelegt. Der Gesichtsausdruck ist leer. Die Pupillen 
sind mittelweit, etwas entrundet; die Reaktion auf Licht ist ungeniigend. Die Augen­
bewegungen sind frei; kein Nystagmus. Die Zunge wird ungeschickt hervorgestreckt und 
gerat dabei in unwillkiirliche ruckartige Bewegungen. Lahmungen bestehen nicht. Die 
Sensibilitat ist in Ordnung. Es besteht kein Romberg; keine Ataxie, keineHypertonie. 
Der Gang ist sicher; beim Stehen, Sitzen und Liegen werden geringe, aber deutliche chorea­
tische Zuckungen im Gesicht, der Zunge und der gesamten Extremitatenmuskulatur be­
obachtet, besonders an den Handen, den Fingern und den Zehen. Diese Zuckungen steigern 
sich bedeutend bei irgendwelcher Emotion. 1m Schlafe horen sie vollig auf. Die Sprache 
ist ungeschickt, schwerfallig, ohne artikulatorische Storung. Die Reflexe sind lebhaft, ohne 
Klonus und ohne Babinski. Die Schrift ist ausfahrend, zitterig. 

Der Kranke ist zeitlich und ortlich orientiert und gibt iiber seine Vorgeschichte im 
wesentlichen das gleiche an wie seine Frau. Von ahnlichen Storungen in der Familie wi sse 

1) Ein giinstiger Zufall hat uns iiber die Krank he i tssc hic ksa Ie di es er Kin de r 
naher unterrichtet. Zur Zeit befindet sich auf der hiesigen offenen Station Meggendorfers das 
23 jahrige dritteKind in Behandlung mit den deutlichen Zeichen einer leic h ten twickel ten 
b ila teralen Chorea. Die anamnestischen Nachforschungen Herrn Dr. Meggendorfers 
ergaben folgendes: Das oben erwahnte alteste Kind litt an Imbezillitat, starb in der Staats­
krankenanstalt Hamburg-Langenhorn; bei der Kranken fiel eine eigenartige Steifigkeit auf 
(das Gehirn wurde leide)' zur Untersuchung nicht konserviert). Das zweite Kind ist'normal, 
das dritte Kind zeigt starke psychopathische Ziige, Alkoholintoleranz, und ist zur Zeit ver­
schollen; das vierte Kind ist die Patientin mit seit einem Jahre bestehender leichter Chorea, 
das fiinfte Kind bleibt geistig etwas zuriick und zittert bei allen Kleinigkeiten, das 
sechste Kind leidet an einer Augen- und Nervenkrankheit. So ist Fall III der 
echten Huntingtonschen Form mit Vererbung zuzuzahlen. (Anm. b. d. Korr.) 
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er nichts. Seine Stimmung ist indifferent; er zeigt kein Interesse fiir die Tagesereignisse. 
Seine intcllektuellen Leistungen sind sehr miWig. 1m allgemeinen ist er still und ruhig und 
wird nur zeitweise heftig, auch manchmal beim Besuche seiner Frau. 

Nach voriibergehenden Entlassungen aus der Anstalt wird der Kranke immer wieder 
anstaltspflege bediirftig wegen schwerer Errcgungszustande, allmahlicher Steigerung der 
choreatischen Bewegungsunruhe und deutlicher EinbuBe der intellektuellen Fahigkeiten. Die 
Untersuchungen von Blut und Liquor (1910) sind negativ. In den Jahren 1910/1915 bleibt 
der Kranke dauernd in der Anstalt, die choreatische Bewegungsunruhe des ganzen Kiirpers 
ist sehr stark, die Sprache ist viillig unverstandlich, er stiiBt nur noch unartikulierte, schluch­
zende Laute aus. Die Abnahme der intellektuellen Fahigkeiten besteht dauernd fort, er 
bekommt haufig Erregungszustande. Er wird immer hilfloser, ist psychisch auBerst reduziert, 
gleicht einem vollig verbliideten Paralytiker und stirbt 1915 bei hochgradigem Marasmus. 

Zusammenfassung der Krankengeschichte. 

Es handelt sich um eine cpronische progressive bilaterale Chorea, ohne' 
nachgewiesene Vererbung und mit gleichzeitigem Auftreten ebenfalls progressiver 
psychischer und Sprachstorungen. Die Krankheitsdauer ist ungefahr 12 Jahre. 
Der Kranke stirbt im Alter von 46 Jahren. Die Atiologie ist unbekannt. 

Anatomischer Befund. 

Bei der Sektion ergibt sich, neben einer ausgedehnten Bronchopneumonie, im Gehirn 
im wesentlichen folgendes: Es besteht ein deutlicher Hydrocephalus externus, die Pia ist 
iiber der ganzen Konvexitat leicht verdickt. Die Windungen sind deutlich geschrumpft, das 
Gehirngewicht betragt 1200 g. Die basalen GefaBe sind zart, die Rinde ist verschmalert. Die 
Seitenventrikel sind erweitert, die basalen Stammganglien sind besonders stark geschrumpft. 
Das Ependym aller Ventrikel ist zart, nirgends sind herdfiirmige Stiirungen festzustellen. 

Bei der mikrosko pische n Untersuchung zeigen sich im wesentlichen die gleichen 
Veranderungen wie im Falle I. 

Auch hier handelt es sich urn einen rein degenerativen ParenchymprozeB, der sich 
im Striatum durch hochgradige Degeneration und Ausfall der kleinen Ganglienzellen bei 
relativem Erhaltenbleiben der groBen Ganglienzellen offenbart; im Markscheidenbilde zeigt 
sich ein deutlicher Status fibrosus bei allgemeiner Schrumpfung dieser grauen Teile. Die 
iibrigen basalen Stammganglien, der Luyssche Korper, der Hirnstamm, das Kleinhirn mit 
dem Dentatum sind frei von sekundaren Faserdegenerationen und schwereren Parenchym­
veranderungen. Fiir die Gehirnrinde gilt das gleiche wie im Falle I, nur daB hier der Krank­
heitsprozeB weitaus am meisten das Stirnhirn befallen hat und die Schrumpfung des Mark­
lagers nicht so stark ausgesprochen ist. Die vordere Zentralwindung ist wie im FaIle I ver­
andert bei gut erkennbarer gliiiser Pseudokiirnerschicht an der Grenze zwischen Lamina III 
und V. Die Gliareaktion ist cine zart protoplasmatische. Starkere GefuBerscheinungen fehlen. 
Die Abbauprodukte sind in den besonders befallenen Gebieten deutlich vermehrt, namentlich 
in den GefaBlymphscheiden, wahrend in den Ganglienzellen nur verhaltnismaBig wenig lipoide 
Stoffe auftreten; die vorherrschende Ganglienzelldegeneration ist die der chronischen Sklerose. 

Epikrise. 
Auch bei dieser chronisch progressiven bilateralen Chorea mit den charak­

teristischen psychischenBegleiterscheinungenohne nachgewiesene Vererbung 1) und 
ohne erkennbare Atiologie zeigt sich als anatomisches Substrat die gleiche Ver­
anderung im Zentralnervensystem wie im ersten Falle bei weniger ausgesprochener 
makroskopischer Schrumpfung des Gesamtgehirns. 1m Vordergrunde steht die Er­
krankung des Striatum in seinem kleinzelligen Anteile. In der Rinde hat das 
Stirnhirn am meisten gelitten mit besonderer Bevorzugung der drei untersten 
Rindenschichten und der inneren Kornerschicht. Ahnlich schwer und charak­
teristisch verandert ist die vordere Zentralwindung bei relativ gut erhaltenen 
Beetzschen Zellen. 

1) V gl. FuBnote S. 66. 

5* 
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Fall IV. 

Chronisch-progressive Chorea mit Psychose nach Gelenkrheumatismus. 
Die Kranke Hering, Arbeiterswitwe, geboren 1859, wird Januar 1911 vom hiesigen 

Werk· und Armenhaus in F. aufgenommen wegen choreatischer Zuckungen, Verfolgungs. 
ideen und Erregungszustanden. Die Stieftochter der Kranken macht folgende Angaben: 
Von den Eltern der Kranken weiB die Referentin nichts; sie hatte nur einen Bruder, der an 
Darmkrebs gestorben ist und eine Schwester, die als Kind starb. Von Bewegungsstorungen, 
Zuckungen u. dgl. in der Familie ist nichts bekannt. Der Mann der Kranken, dessen Kind 
die Referentin ist, trank viel, solI Delirium tremens gehabt haben und ist vor 4 Jahren ge· 
storben. Die Kranke hat 3 Tochter, die 15, 17 und 22 Jahre alt sind. Die 22jahrige Tochter 
ist oft niedergeschlagen; niemals heiter, sonst sind Nerven- oder Geisteskrankheiten in der 
Familie nicht bekannt. Die Kranke hatte vor ungefahr 14·Jahren Gelenkrheumatis­
m US; seit dieser Zeit ist Patientin in ihrem Wesen verandert, miBtr~,uisch, haufig aufgeregt, 
£aBt alles gegen sieh gerichtet auf. Die Zuekungen begannen vor 7 ;Iahren all­
mahlich und nahmen immer mehr zlI. Seit einigen Tagen war die Kranke wegen der Zuckun· 
gen und haufig einsetzender Erregungszustande im Werk· und Armenhaus. 

Die korperliche Untersuchung der Kranken ergibt keinen krankhaften Organ­
befund. Es bestehen keine Lahmungen; die Reflexe sind ohne wesentliche Besonderheiten. 
Es besteht kein Babinski. Ausgesproehene choreatische Zuckungen und allgemeine Unruhe 
fallen im Kopfe, in der Gesichtsmuskulatur und in den Armen auf, wahrend sie in den Beinen 
geringer sind. Der Gesichtsausdruck ist leer, bei haufigem Grimassieren. Der Tonus der 
Muskulatur ist nieht erhoht (bei dem Zustande der Kranken nicht genau zu priifen). Die 
Sprache ist undeutlich, abgerissen, stoBweise. Die Zunge kann dabei gerade, ohne Zittern 
herausgestreckt werden. Der Gang ist etwas unsieher. Die choreatische Bewegungsunruhe 
steigert sich, wenn man sieh mit der Kranken besehaftigt, bei allen psyehisehen Reizen, 
namentlieh sobald sich die Kranke beobaehtet fiihlt. Wenn sie unbeobaehtet im Bett liegt, 
hort die Unruhe zeitweise ganz auf. Psyehiseh maeht die Kranke einen vorgesehrittenen 
sehwaehsinnigen Eindruek. Sie ist euphorischer Stimmung, laeht viel und lehnt in alberner 
Weise haufig die Auskunft ab; sie ist zeitlieh und ortlich orientiert, erzahlt viel von Verfolgungs­
und Vergiftungsideen und hat akustisehe HaIluzinationen. tiber ihr Vorleben ist so gut 
wie keine Auskunft zu erhalten. Sie beriehtet nur, daB sie naeh einem Gelenkrheumatismus 
die Zuekungen bekommen habe, und daB sie deshalb ins Werk· und Armenhaus gekommen 
sei. Warum sie von dort hierher verlegt worden, weiB sie nieht reeht anzugeben. Sie sagt 
aus, daB man ihr im Werk· und Armenhaus haufig Gift eingegeben habe. Sie hort haufig 
Stimmen, die ihr aIle moglichen Aufforderungen zurufen, daB sie Gift einnehmen solle u. dgl. 
;,Es ist in allen Zeitungen bekannt, daB ieh umgebracht werden soIl." "Meine Ohren sind 
sehr fein, ich hore alles." Auf die Frage, warum sie dabei so vergniigt sei, meint sie: "Was 
solI man anderes machen!" Sie bekommt haufiger Erregungszustande, bei denen ihre Zuekun­
gen sich besonders verstarken. Sie hat keine adaquaten Affekte, laeht haufig, wahrend sie 
schimpft, gelegentlieh behauptet sie, sehwanger zu sein von einem Arzt des Werk- und Annen­
hauses. Der Zustand bleibt im nachsten Jahre im wesentliehen gleich; nur wird die ehoreatisehe 
Bewegungsunruhe starker. Sie kann nicht mehr allein essen und muB gefiittert werden. Aueh 
die Erregungszustande werden haufiger. Sie ist fast andauernd leicht erregt, zerreiBt die Wasehe, 
sehimpft und droht und schlagt aueh zuweilen andere Mitkranke. Der psychisehe und neuro­
logische Befund bleibt auch 1913 derselbe. In den letzten Monaten 1913 zeigen sieh die Er­
scheinungen einer perniziosen Anamie und die Kranke stirbt kaehektiseh im Dezember 1913. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Bei dieser Kranken, welche mit 38 Jahren einen Gelenkrheumatismus durch­
gemacht hat und seitdem angeblich eine Wesensveranderung im Sinne paranoider 
Einstellung und nervoser Reizbarkeit zeigt, begann im Alter von 45 Jahren eine 
allmahlich zunehmende bilaterale choreatische Bewegungsunruhe mit gleichzeitig 
einsetzenden Erregungszustanden. Bei fortschreitendem psychischen Verfalle, 
wobei die Orientierung erhalten bleibt, Verfolgungs-, Vergiftungsideen und aku­
stische Halluzinationen im Vordergrunde stehen, und bei deutlicher Zunahme der 
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allgemeinen choreatischen Bewegungsunruhe stirbt die Kranke 8 Jahre nach 
dem Ausbruch der Krankheit unter den Erscheinungen einer perniziosen Anamie. 

A nat 0 m i s c her B e fun d. 

Die Sektion bestatigt die Annahme del' perniziosen Anamie (Milztumor, Leber-, Darm­
und Knochenmarkveranderung). 

Abb. 26. Fall IV. KrMtige faserbildende GJiazellen (Ast1'ocyten) im Striatum, 
Bielschowsky-Praparat. Mik1'oph. bei starkerer VcrgroBerung. 

x 

Abb. 27. Fall IV. Lamina1'e Degene1'ationse1'scheinungen (x - x) in del' 
Subiculargegend. Nisslbild. Mikroph. 

x 

Das Zentralnervensystem zeigt folgenden Befund: Das Schadeldach ist dick mit wenig 
DiplOe. Die Dura ist normal. Bei ih1'er E1'offnung entleert sich viel Liquor. Die Pia ist za1't 
und tiberall gut durchscheinend. Das Gehirn ist klein und in seinen Windungen deutlich 
atrophiert, namentlich im Stirnhirn. Das Gehirn wiegt 1055 g. Die basalen GefaBe sind zart. 
Auf dem Durchschnitt ist die Gehirnsubstanz blaB. Auch die Rinde ist tiberall, insbesondere 
im Stirnhirn, deutlich verschmalert. Die Seitenventrikel sind stark erweitert mit klarem 
Liquor. Das Ependym aller Ventrikel ist zart. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn fallt 
die Kleinheit des Nucleus caudatus und des Linsenkerns auf. Diese grauen Kerne zeichnen 
sich durch graugelbliche Farbe aus, so daB sie stellenweise wie ma1'moriert aussehen. Auch 
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der Pons ist etwas kleiner als normal. 1m iibrigen ist das Zentralnervensystem o. B. und 
frei von herdfarmigen Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt auch hier wieder in allem den gleichen 
Befund wie in den obigen Fallen. Kur einige Unterschiede sind kurz hervorzuheben: Die 
Striatum degeneration fallt durch starkere Gliareaktion auf, wobei sich reichliche faser­
bildende Elemente in Form kraftiger Astrocyten zeigen (Abb. 26). Der ganze Proze13 ist 
diffus entwickelt ohne jeglichen herdfarmigen Einschlag. Desgleichen zeigt sich im Cortex 
bei sonst wesensgleichen Strukturstarungen wie in den friiheren Beobachtungen eine krafti­
gere protoplasmatische Gliareaktion mit eingestreuten faserbildenden Gliaformen. Das 
Te mporalhirn ist ganz vorzugsweise affiziert, stark geschrumpft, die Rinde zell­
arm mit kleinen Veradungsherden in der dritten Schicht. Auch im losen Ganglienzellbande 
des Ammonshornes zeigen sich ausgedehntere Veradungen, die dort, wo die Ammonshorn­
bildung in das Subiculum iibergeht, zu streifenfOrmigen Schichtendegenerationen fiihren 
(Abb.27). Auch hier sind es wieder kraftigere Gliareaktionen, welche die befallenen Rinden­
gebiete auszeichnen. Sekundare Strangdegenerationen fehlen, namentlich sind die Pyramiden­
strange vallig intakt. Nur das Pallidum erscheint im Markfaserpraparat etwas verarmt 
an diinnen Fasern, der Luyssche Karper ist leicht verkleinert, bei gutem Markfasergehalt, 
der ganze Hirnstamm ist gegeniiber der Norm etwas verkleincrt. 

Epikrise. 

Dieser Fall einer bilateralen, progressiven Chorea mit begleitenden psy­
chischen St6rungen bestatigt die oben gemaehten Erfahrungen. Eine Vererbung 
ist nieht festzustellen, atiologiseh ist ein Gelenkrheumatismus erwahnt. Histolo­
giseh zeiehnet sieh der Fall dureh starkere faserbildende Gliareaktionen aus und 
dureh ein besonderes Befallensein des Temporalhirns und der Ammonshorn­
formation. Vielleieht diirften die kliniseh stark betonten akustisehen Halluzi­
nationen mit den Veranderungen im Temporalhirn in Parallele zu setzen seinl). 

Ein besonderes Interesse beansprueht der folgende Fall, da hier die lange 
Jahre bestehende bilaterale progressive Chorea zum Sehlusse von 
e iner allgemeinen volligen Versteifung mit Contraeturenentwiek­
lung abgelost wurde. 

Fall V. 

Chronisch-progressive Chorea nach Gelenkrheumatismus mit Ausgang in Versteifungo 
Der Arbeiter Striibing, geboren 1862, wird 1909 in das Hafenkrankenhaus und von da 

nach einigen Tagen nach F. iiberwiesen. Vorher war er lange Zeit im hiesigen Werk- und 
Armenhaus untergebracht. Er ist iiber Ort und Zeit orientiert und gibt iiber seine Vor­
geschich te folgendes an: 

Zuckungen in Armen und Beinen habe er seit 5 Jahren, nachdem er einen Gelenk­
rheumatismus durchgemacht habe; vorher sei er vallig gesund gewesen. Verwandte 
von ihm hatten ein solches Leiden nicht gehabt. Seine Mutter lebe noeh, sein Vater sei 
gestor ben, woran, wisse er nicht. 4 Bruder und eine Sehwester seien gesund, eine Schwester 
sei im 7. Lebensjahr an Krampfen gestorben. Seit er die Zuckungen habe, kanne er nicht 
mehr arbeiten, er sei aber nicht kopfkrank, sondern nur nervenkrank - Da nie Angeharige 
des Kranken im Krankenhause erschienen, la13t sich eine objektive Anamnese nicht erheben. 

Befund: Der Kranke ist in reduziertem Ernahrungszustande von kraftigem Karperbau. 
Der Karper ist dauernd in Unruhe. Der Kranke zuekt mit den Schultern und dem Kopfe. 
Die Extrcmitaten befinden sich in choreatiseher Unruhe. Die Hande fahren immer hin und 
her; die Finger greifen planlos in die Luft, krallen sich ein oder machen Bewegungen des 
Handschlie13ens. Aufgefordert, sich gerade hinzustellen, steht der Kranke breitspurig da, 
wobei jedoch sich die allgemeine Muskelunruhe vermehrt und der Kranke abwechselnd 

1) In einem weiteren Faile, dessen Gehirn aber wahrend der Kriegszeit nur unvoll­
kommen und unvollstandig fixiert worden war, konnte ich an der Hand des vorhandenen 
Materials den glE'ichen Befund erheben wie in dem ersten Falle. Hier fanden sich auch in 
dem stark atrophischen Caudatulll zahlreiche Amyloidkarperchen. 
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auf das rechte und das linke Bein tritt. Die mimische Muskulatur ist dauernd in choreatischer 
Unruhe. Haufig tritt Zahneknirschen ein. Die Pupillen sind gleichweit, reagieren prompt 
auf L. und A. Die Augenbewegungen sind frei. Die Zunge ist im Munde fortwahrend in 
Bewegung, kann aber nicht herausgestreckt werden. Manchmal wird sie gerade noch iiber 
die Zahne heriibergebracht. Haufig gibt der Kranke knurrende, schmatzende und schnalzende 
Tiine von sich. Die Sprache ist langsam, hasitierend, verwaschen und deutet auf Spannungen 
in der Kehlkopfmuskulatur. Sam tliche M uskeln des Kiir pers befinden sich z u­
meist in einem Zustande von erhiihtem Tonus; sie fiihlen sich haufig hart 
und gespannt an. Lahmungen bestehen nirgends. Der Gang ist breitbeinig, ausfahrend, 
der Kranke geht wie auf Holzbeinen, biegt die Knie nur ganz wenig. Bei gesteigerter psy­
chischer Tatigkeit steigern sich die Muskelspannung und die Unruhe. Bei passiven Be­
wegungen ist der erhiihte Tonus in der Muskulatur deutlich, jedoch von wechselnder Inten­
sitat. Samtliche Reflexe sind vorhanden, lebhaft, Patellarklonus ist deutlich, FuDklonus 
und Babinski ist negativ. Wesentliche Sensibilitatsstiirungen bestehen nicht. 

Der Augenhintergrund ist negativ. Die Schrift besteht in kleinzitterigem unleserlichem 
Gekritzel. Die inneren Organe sind ohne Besonderheit. 

Ps ychisch ist der Kranke, wie oben betont, orientiert, auDerlich geordnet, macht 
aber einen hochgradig dementen Eindruck. Seine Sprache ist meist so undeutlich und ruck­
weise hastig, daD man sie kaum verstehen kann. Er ist stumpf, etwas euphorisch, fiihrt 
haufig Selbstgesprache, antwortet an den meisten Fragen vorbei, zeigt gar kein Interesse 
an der Umgebung und jammert viel. Seine Gemiitsstimmung ist gespannt; er wird leicht 
in Affekt gebracht und bekommt dann kurze Erregungszustande. Eine Intelligenzpriifung 
ist bei dem Zustande des Kranken nicht miiglich. Die Nahrungsaufnahme ist gut. Der Kranke 
ist sauber. Sein Zustand andert sich in den nachsten 2 Jahren nur insofern, als er psychisch 
zunehmend verbliidet. Er gibt auf Fragen kaum mehr Antwort, liegt viillig stumm da und 
hat gar keine Beziehungen mehr zur Umgebung. Seine sprachlichen BewegungsauDerungen 
bestehen nur noch aus knurrenden und schmatzenden Lauten. Er fixiert auch nicht mehr, 
wenn er angerufen wird. Die choreatischen Zuckungen bestehen unvermindert fort. Die 
Rigiditat der Extremitatenmuskulatur nimmt zu. 

In den Jahren 1913/1914 wird die choreatische Unruhe immer geringer 
bei erheblicher Zunahme der l~igiditat. Der Kranke liegt in tiefster Verbliidung 
stumpf dement da. Die Extremitaten sind starr und rigide, so daD deutliche Reflexe nicht 
mehr auszuliisen sind. In den unteren Extremitaten bilden sich Contracturen. 
Die einzigen AuDerungen bestehen in unartikuliertem Stiihnen und Grunzen. Auf den ersten 
Blick macht er den Eindruck eines verbliideten Paralytikers. Die Blut- und Liquorreaktionen 
sind nach jeder Richtung hin negativ. In diesem Zustande stirbt der Kranke im Marz 1914 
unter den Zeichen einer beiderseitigen Unterlappenpneumonie und Herzinsuffizienz. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Es handelt sich um einen Mann, der ohne nachweisbare Vererbung im Alter 
von ungefahr 42 Jahren nach einem Gelenkrheumatismus an einer progressiven 
bilateralen Chorea erkrankte, wobei ein ebenfalls zunehmender psychischer Ver­
fall im Sinne intellektueller Verbli:idung und groBer Reizbarkeit eintrat. Nach 
fiinfjahrigem Bestehen der korperlichen und psychischen Erscheinungen wird der 
Kranke anstaltsbedurftig: Neben den Erscheinungen einer charakteristischen 
bilateralen choreatischen Bewegungsunruhe wird eine allgemeine Reflexsteigerung 
bei auffalliger Tonusvermehrung in den Extremitaten festgestellt. Psychisch 
zeigt sich eine zunehmende intellektuelle Verbli:idung mit labiler, haufig zu Er­
regungszustanden neigender Stimmungslage. In den nachsten 4 J ahren nimmt 
die choreatische Bewegungsunruhe allmahlich ab, bei erheblicher Zunahme del' 
Rigiditat, ohne deutliche Spasmen und ohne Babinski. Die sprachlichen Aus­
drucksbewegungen sind bis auf ein unartikuliertes Grunzen reduziert. SchlieBlich 
bilden sich an den unteren Extremitaten Contracturen aus und der Kranke stirbt 
nach ungefahr lOjahrigem Bestehen des Leidens in hochgradigtser Verblodung. 
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.Abb. 28. Fall V. Striatum im Nisslbild, gleiche VergroBerung wie .Abb. 2. 
Volliger .Ausfall der kleinen Striatumzellen, starke Schrumpfung der relativ 
vermehrten groBen Striatumzellen. (Vgl. auch das bei gleicher VergroBerung 
aufgenommene Striatumbild einer gewohnlichen progressiven Chorea . .Abb. 21) . 

.Abb.29. Fall V. Striatum im Nisslbilde bei starkererVergroBerung. 
Mikroph. .Allgemeiner .Ausfall der kleinen Striatumzellen, schwere 
Degeneration der groBen Striatumzellen, kleinkernige Gliawucherung . 

.Anatomischer Befund. 
Bei der Sektion findet sich eine maBig entwickelte .Arteriosklerose der .Aorta, eine 

beiderseitigc Unterlappenpneumonie. Das Schadeldach und die Dura sind o. B. Bei Er· 
offnung der Dura entleert sich viel klarer Liquor. Die Pia ist odematos. Das Gehirn ist auf· 
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Abb. 30. Fall V. Putamen-Mitte im Nisslbild bei ZeiB OI-Imm. 1/12' Komp. oc. 4. 
ga = schwer degenerierte groBe Striatumzellen. Kleine Striatumzellen fehlen vollig. 

st = Stabchenzellen. g = Cappillare. Zeichnung. 

Abb. 31. Fall V. Pallidum ini Nisslbild. Mikroph. bei gieicher Ver­
groBerung wie Abb. 4. Gliawucherung und schwere Degeneration der 

Pallidumzellen. 
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fallend atrophisch, wiegt 950 g. Die Windungen sind zum Tcil kammartig verschmalert, 
namentlich im Stirnhirn. Die Sulci sind weit und klaffend. Auf Frontalschnitten durch das 
Gehirn zeigt sich die Rinde stark verschmalert, besonders im Stirnhirn. Auch das Hirn­
mark ist verschmalert. Die Seitenventrikel sind sehr weit, mit klarer Fliissigkeit gefiillt. 
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Das Ependym aller Ventrikel ist zart. Die basalen Stammganglien, vornehmlich der Schwanz· 
und Linsenkern sind in ganzer Ausdehnung hochgradig atrophiert, der Schwanzkern zu 
einer ganz zarten Lamelle reduziert. Das gesamte Zwischenhirn, Mittelhirn und Pons sind 
kleiner als normal. Das KIeinhirn, die Medulla oblongata und spinalis sind makroskopisch 
unauffallig, nirgends sind herdformige Veranderungen zu sehen. 

Mikroskopische Untersuchung. 
1m ganzen Gehirn hat sich ein schwerer, rein degenerativer ParenchymprozeB ent· 

wickelt, der seine auffalligste Betonung im gesamten Striatum zeigt. Das ganze Striatum 
ist vollig verarmt an kleinen GanglienzeIlen, die nur noch ganz selten mit ge· 
schrumpf ten Kernen und zerrissen·vakuolisiertem Plasma anzutreffen sind. Die groBen 
Ganglienzellen sind stellenweise gleichfalls ausgefaIIen, vornehmlich im Cau· 
datum, wahrend sie anderenorts, so z. B. im Putamen, das Gesichtsfeld beherrschen (Abb. 28 
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Abb. 32. Fall V. PalIidum im Nisslbild. Mikroph. bei starkerer Ver· 
groBerung. Schwere Degeneration der Pallidumzellen. (J = GefaBe 
mit kalkahnlichen Niederschlagsbildungen in ihren Wandungen. 

UIid 29). Das Puta· 
men (Abb. 29) laBt 
bei schwacherer Ver· 
groBerung im allge· 
meinen die gleichen 

architektonischen 
Veranderungen er· 
kennen, wie ich sie 
in den friiheren Fal· 
len besprochen und 
abgebildet habe (vgl. 
Abb.28). Die Mark· 
inseln und die zweifel· 
los noch mehr ge· 
schrumpf ten groBen 
Striatumzellen be· 
herrschen das Bild, 
wahrend das iibrige 
Parenchym von klei· 
nen Gliakernen aus· 
gefiilIt ist (Abb. 28). 
Mit starkeren Linsen 
(Abb. 29 und 30) er· 
weist sich der Ausfall 
an kleinen Ganglien. 
zellen als ein vollstan· 
diger, aber auch die 

groBen Elemente sind relativ stark vermindert, fehlen vielerorts, namentlich im Caudatum 
voIlig und sind dort, wo sie noch erhalten, aufs hochgradigste geschadigt. Sie zeigen einen 
dunkleren geschrumpften, unregelmaBig gestalteten K ern in einem zerrissenen, diffus dunkel 
sich farbenden und von unregelmaBigen Vakuolen durchsetzten Plasma. Die Plasma 
veranderung ist manchmal nur an der einen Seite der Zelle in besonderer Schwere ent· 
wickelt (Abb. 30). Nicht selten trifft man nur noch kornigdegenerierte Schatten von Ganglien. 
zellen mit undeutlichen K ernresten an (Abb. 30). Dazwischen liegen kleine gliose Rund· 
zellen, die stellenweise sich in groBeren Gruppen zusammenlagern (Abb. 29). Abb. 30, welche 
die Veranderungen der Ganglienzellen im Putamen b ei Olimmersion darsteIlt, zeigt gleich· 
falls den volligen Ausfall an kleinen Ganglienzellen und neben runden Gliakernen vereinzelte 
StabchenzelIen, groJ3tenteils offenbar mesodermaler Herkunft. Ein Vergleich der Abb. 30 mit 
Abb. 22 ergibt die viel ausgesprochenere Parenchymdegeneration und die wesentlich schwereren 
Entartungserscheinungen der groBen Ganglienzellen dieses Falles gegeniiber den vorigen. 

Die intracellularen Neurofibrillen sind nirgends mehr normal festzustellen, sie sind 
kornig degeneriert. Auch an extracellularen Fibrillen ist das Striatum verarmt. Beziiglich 
der Abbauprodukte gilt das gleiche wie in den friiheren Beobachtungen. In den hochgradigst 
degenerierten Partien des Caudatum liegen stellenweise in groJ3er Menge corpusculare 
Niederschlagsbildungen in den Erscheinungsformen und histochemischen Reaktionen der 
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Amyloidkorperchen. Besondere GefaBveranderungen fehlen. Das Gliareticulum ist deutlich 
verdichtet, Faserbildungen fehlen. 

Auch das Pallidum zeigt au Berst schwere Veranderungen, zum Teil sicher primarer 
Art. Bei deutlicher Schrumpfung bllt im Nisslbilde bei schwacherer VergroBerung (Abb. 31) 
schon der groBe Gliakernreichtum auf, mit dichter gestellten, diffus gefarbten Ganglien· 
zellen (vgl. Abb. 31 mit dem Normalbild der gleichen VergroBerung, Abb. 4). Mit Glim· 
mersion erkennt man auch an den Pallidumzellen ganz ahnliche schwerste Degenerations· 
erscheinlingen wie an den groBen Striatumzellen. Nirgends sind mehr Nisslschollen dar· 
zustellen, die Kerne sind unregelmaBig gestaltet, haufig ausgezackt, geschrumpft, farben 
sich diffus·dunkel, wobei hiinfig 
kaum mehr ein Kernkorperchen 
zu differenzieren ist. Die Lage 
des K ernes ist gewohnlich eine 
exzentrische. Das Protoplasma 
ist von kleinen und groBen, un· 
regelmaBig~n Vakuolen durch· 
setzt und zerflieBt in unregel. 
maBiger Abgrenzung in die Um· 
gebung. Wie im Striatum lassen 
sich auch in den Pallidumzellen 
nur geringe Mengen ganz fein· 
tropfigen Fettes nachweisen. Die 
Gliazellen sind kleine runde, 
manchmal auch oval geformte 
Elemente mit relativ gut gezeich. 
netem Kerngeriist und zarten 
Protoplasmaauslaufern. In ihrem 
Plasma zeigen sich ebenfalls nur 
feine Fettropfchen. 

Daneben fallen an manchen 
Stellen des Pallidum die eigen· 
artigen Pseudokalkniederschlage 
auf, welche die GefaBwande, vor· 
nehmlich in der Media, durch· 
setzen, stellenweise samtliche 
Schichten der GefaBwand in ein 
starres Rohr umgewandelt haben 
(Abb. 32). Nirgends finden sich 
Ansatze zur Gliafaserbildung. 

Wahrend der Luyssche 
Korper und der rote Kern keine 
schwereren histologischen Verano 
derungen aufweisen, treffen wir 
in der S u bstan tia nigra (Abb. 
33) bemeTkenswerte Erscheinun· 
gen an. Sie erscheint zunachst 
nicht wesentlich geschrumpft, 

Abb. 33. Fall V. Substantia nigra mit annahernd normaler 
Zona compacta (Zc) und Ganglienzellausfallen und Glia­
wucherung in der Zona reticulata (Zr). Nisslbild. Mikroph. 
bei gleichel' VergroBerung wie das Normalbild Abb. 9. 

aber bei genauerer Betrachtung erkennt man im Nisslbilde krankhafte Erscheinungen, die 
sich im wesentlichen auf die Zona reticulata beschranken (Abb. 33 verglichcn mit dem 
Normalbild Abb. 9). Die melaninhaltigen Ganglienzellen der Zona compacta sind nur ganz 
wenig geschrumpft und lassen keine eindeutigen Veranderungen erkennen. Dagegen fallt 
die Zona reticulata (Abb. 33 zr) durch eine lebhafte kleinzellige Gliawucherung auf, wo­
durch im Bilde der Kernreichtum des Grundgewches bedingt wird. Die Ganglienzellen der 
Zona reticulata (Abb. 33 zr) sind an Zahl vermindert, deutlich geschrumpft und zeigen Kern· 
und Plasmaveranderungen im Sinne der chronischen Sklerose. 

1m Markfaserbilde (Abb. 34) zeigt sich yom Caudaturn nur mehr eine zarte, vollig 
strukturlose Lamelle; das gleichfalls geschrurnpfte Putamen (Put) ist vollig verarmt an feinen 
Markfasern und auch die dicken Markfaserungen treten irn Vergleich zu den eingangs 

Zc 
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besprochenen Choreafallen (vgl. Abb. 34 und 19) stark zuriick. Immerhin ist noch ein ge­
wisser Status fibrosus angedeutet. Das Pallidum (Pall), im ganzen deutlich geschrumpft, 
zeigt sich verarmt an feineren und dickeren Fasern. Auch die Lamella pallidi externa 
(L. e.) ist verkiimmert, wahrend die Capsula interna (C. i.) relativ verbreitert ist. 

Des weiteren erkennt man eine deutliche Lichtung der Linsenkernschlinge, eine Ver­
kleinerung und Faserverarmung des Luysschen Korpers, wahrend in den iibrigen Partien 
des Zwischen-, Mittel- und Nachhirns mit EinschluB der Substantia nigra, wie in der gesamten 
Medulla keine geschlossenercn Degenerationen mehr zur Ausbildung gelangt sind, nur ist 
auch hier eine allgemeine Schrumpfung, vornehmlich der grauen Gebiete, unverkennbar. 

Fi. '1. J1(r. JYlll. Kaud Die Pyramidenbahnen 
sind beiderseits volligin­
takt, ebenso der Nucleus 
ruber und das gesamte 
Kleinhirn mit seinen 
Markstrahlungcn. 

'i 

-iIIf----- Pllt 

LC 

- Pall 

Abb. 34. Fall V_ Hochgradige Schrumpfung des Caudatum (Kaud) 
und des Putamen (Put), Aufhellung des Pallidum (Pflll) Fiss. 
str. pall. = Fissura-strio-pallida nicht deutlich zu erkennen. Re­
lative Verbreiterung der Capsula interna (Oi). Oa = Commisura 
anterior. Markscheidenpraparat bei gleicher VergroBerung auf-

genommen wie Abb. 18 und 19. 

Die Veranderungen 
im Cortex entsprechen 
denen der obigen Falle; 
nursind sie durchschnitt­
lich schwerer entwickelt. 
Besonders ausgespro­
chen sind die Verande­
rungen im Stirnhirn, wo 
sich stellenweise( Ab b. 35) 
kleinere Verodungsher­
de, namentlich in der 
dritten Schicht, entwik­
kelt haben. Auch die 
vordere Zentralwindung 
(Abb_ 36) erweist sich 
im allgemeinen noch 
hochgradiger verandert 
wie in den friiheren 

Beobachtungen. Die 
Bee t z schen Pyrami­
den sind relativ gut er­
halten,stellenweise vollig 
normal, an anderen Stel­
len wieder deutlich ge­
schrumpft. Die Lamina 
pyramidalis ist ganz 
hochgradig gelichtet an 
Ganglienzellen (Ab b. 36). 

Die Entwicklung einer gliosen Pseudokornerschicht ist nicht deutlich (V arlo 
Die histologische Eigenart der Ganglienzellerkrankung entspricht der chronischen 

Sklerose bei wei taus zuriicktretender lipoider Degeneration. 
GefaBveranderungen besonderer Art sind nicht festzustellen. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Das auffallend geschrumpfte Gehirn zeigt einen rein degenerativen Paren­
chymprozeB mit sch werster Ganglienzellentartung und kleinzelliger Glia wucherung. 
Ganz vornehmlich betroffen ist das Cauda tum in seiner ganzen Entwicklung, etwas 
leichter das Pallidum; im Striatum sind auch die groBen Ganglienzellen stellenweise 
ausgefallen, ganz allgemein schwer degeneriert. Dazu kommt noch eine zweifel­
lose primare Erkrankung des Pallidum und del' Zona reticulata der Substantia 
nigra. Entsprechend del' schweren diffusen Erkrankung des Striatum und Pallidum 
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sind auch zahlreiche dickere Faserziige des Striatum ausgefallen, und auch die 
pallidare Eigenfaserung hat zweifellos gelitten, ebenso die Linsenkernschlinge und 
der Luyssche Korper, zudem noch die Zona reticulata der Substantia nigra. 

1m Cortex ist das Stirnhirn besonders schwer betroffen und die vordere Zen­
tralwindung. Diese zeigt eine schwere Verkiimmerung der dritten Schicht ohne 
deutliche Entwicklung einer gliosen Pseudokornerschicht bei relativem Erhalten­
bleiben der Beetzschen Zellen und volligem Intaktsein der Pyramidenbahnen. 

Epikrise. 

Die progressive bilaterale Chorea dicses Falles mit begleitenden psychischen 
Veranderungen fallt in ihrem weiteren Verlaufe klinisch vor allem dadurch auf, 
daB sich daneben eine auffallige Tonusvermehrung in den Extremitaten einstellt, 
welche bei allmahlichem Zuriicktreten der choreatischen Bewegungsunruhe zu 
einer deutlichen allgemeinen Versteifung und Contracturenentwicklung an den 
unteren Extremitaten bei fortschreitendem psychischen Verfalle fiihrt. Die 
Sprache ist bis auf ein unartikuliertes Grunzen reduziert. Eine Vererbung ist 
nicht nachweisbar. Die Krankheit schlieBt sich an einen Gelenkrheumatismus an. 

Anatomisch findet sich prinzipiell der gleiche ProzeB wie in den friiheren 
Beobachtungen und in gleicher Lokalisation. Unterschiedlich verdienen folgende 
Punkte hervorgehoben zu werden: Die zweifellos hochgradigere Degene­
ration des Striatum hat hier ganz wesentlich auch die groBen 
Ganglienzellen mitergriffen; auch das Pallid um ist in seinem 
Faser- und Zellgehalte deutlich primar miterkrankt. Die Entartung 
der Linsenkernschlinge und des Luysschen Korpers, offenbar sekundar bedingt, 
ist stark betont. Dazu kommt noch eine zweiffellose Degeneration der 
Zona reticulata substantiae nigrae. 

Die eigenartige Entwicklung des Krankheitsverlaufes, die 
Untermisch ung der choreatischen Bewegungsstorungen mit hyper­
tonischen Zustanden und der A usgang der Erkrankung in Akinese 
mit Versteifung und Contracturenentwicklung muB in Parallele 
gesetzt werden mit der anatomisch erwiesenen, an In- undExten­
sitat schwereren Affektion des strio - pallidaren Systems, wobei 
einmal die offenbar gegebene primare Miterkrankung der groBen 
Striatumzellen und der Pallidumzellen, ferner jene der Zona reti­
culata substantiae nigrae eine kausale Rolle spielen diirfte. 

Zunachst konnte man versucht sein, gerade auf die besonders schwere, im Zellbilde 
deutlich erkennbare primare Miterkrankung des Pallidum die Besonderheit des 
klinischen Bildes zuriickzufiihren als eine gewisse Bestatigung der Ansichten von Hun t 
und Kleist. Ahnliche Auslegungen haben aber bereits C. und O. Vogt in solch allgemeiner 
Fassung als unhaltbar zuriickgewiesen, da das Pallidum in Fallen gewohnlicher Chorea 
manchmal in leichterem Grade Anteil nimmt, ohne daB sich der Charakter der Bewegungs­
storungen im wesentlichen verschiebt. Auch F. H. Lewy berichtet bei typischer progressiver 
Chorea von einer auffallend schweren Miterkrankung des Pallidum. In meinen eigenen 
drei ersten Fallen ist freilich die Zellintegritat des Pallidum zu betonen. In meinem Braun­
schweiger Referat wies ich ferner in diesem Zusammenhang darauf hin, daB C. und O. Vogt 
in ihrem 10. FaIle bei einer progressiven bilateralen Chorea ganz ahnliche Veranderungen 
im Pallidum, wie in meinem 5. FaIle beschrieben, haben, ohne daB das klinische Bild der 
Chorea eine Anderung und Verschiebung nach dem hypertonischen Syndrom erfahren hatte. 

Diese meine Auslegung des Vogtschen Falles hat inzwischen von Bielschows ky eine 
Richtigstellung erfahren. Die histopathologische Untersuchung stammte von ihm und die 
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Veranderungen des Pallidum erreichen bei weitem nicht den hohen Grad, wie icb sie angenommen 
habe. Er teilt in der gleichenStudie einenFall von progressiver chronischerChorea mit, derinden 
wesentlichen Punkten mit den weiteren Untersuchungsergebnissen meines Falles iibereinstimmt: 

"Bei einem bis zu seinem sechsten Jahre gesunden Knaben entwickeln sich offenbar 
ziemlich langsam veitstanzartige Bewegungen in den Armen und choreiforme Stiirungen 
beim Gehen, welche ein haufiges Stolpern und Hinfallen zur Folge haben. Etwas spater 
wird eine Haltungsanomalie des Rumpfes bemerkt, die in einer starken Neigung nach vorn 
besteht. Nach etwa dreijahriger Krankheitsdauer andert sich dieser Zustand insofern, als 
die GliedmaBen und spater auch der Rumpf von einer stetig zunehmenden Steifigkeit befallen 
werden, welche die urspriinglichen Hyperkinesen vollkommen iiberdecken. Weiterhin wird 
auch die Kopfmuskulatur in Mitleidenschaft gezogen (Caput obstipum). Die Versteifung 
schreitet unaufhaltsam vorwarts und verwandelt den Kiirper des Kranken in eine fast un­
bewegliche starre Masse. Einige Monate vor dem Exitus wird auch die Zungen- und Kiefer­
muskulatur von dem allgemeinen Rigor ergriffen; die .Artikulation und der Schluckakt 
sind dadurch auBerordentlich erschwert. In den letzten Lebensjahren kommen epileptische 
Anfalle vom Charakter des grand und petit mal hinzu; Hand in Hand damit geht ein stetiger 
Ve"rfall der Intelligenz, der mit ausgesprochener Verbliidung endet. Diesen klinischen Be­
funden stehen folgende anatomische Tatsachen gegeniiber. Es besteht ein diffuser Rinden­
prozeB, der auf die dritte Schicht und vornehmlich deren AuBenzone beschrankt ist, eine 
hochgradige Degeneration des Striatum, an welcher beide Ganglienzelltypen beteiligt sind 
und die sich im Markscheidenpraparat durch einen deutlichen Status fibrosus manifestiert, 
eine erhebliche Degeneration des Pallidum, die zum Untergang zahlreicher Zellen gefiihrt 
hat und an den iibrigbleibenden Exemplaren Veranderungen im Sinne des chronischen Zell­
prozesses hervorgebracht hat. Sie geht im Pallidum weit iiber das hinaus, was wir bei den 
gewiihnlichen Fallen von Huntingtonscher und chronischer Chorea zu sehen gewiihnt 
sind, und auBert sich durch eine erhebliche Reduktion seines Gesamtvolumens. Der Faser­
bestand ist unzweifelhaft vermindert. In dieser Hinsicht erinnert der Befund an den Status 
dysmyelinisatus C. und O. Vogts. Weiter warden schwere Zellausfalle und chronische Zell­
veranderungen im L u ys schen Kiirper, leichtere in der Substantia nigra konstatiert. Verande­
rungen maBigen Grades zeigt auch der Nucleus ruber, besonders in seiner proximalen Partie." 

Dieser B i els c how s k ysche Fall kann so als ein volliges Analogon zu meinem 
FaIle angesehen werden. Unterschiedlich ist nur hervorzuheben die Zellintegritat des 
Luysschen Korpers und des roten Kerns in meinem FaIle, ferner die Erkrankung 
der Zona reticulata in meinem FaIle gegenuber jener der Zona compacta im B i el­
schowskyschenFalle. Mit Bielschowsky mochte ich annehmen, daB di~ pri­
mare Miterkrankung der subpallidaren Zentren, insbesondere der 
Substantia nigra ein wesentliches zu der Verschiebung des chorea­
tischen Syndroms und seiner A blosung d urch das akinetisch-hyperto­
nische Syndrom beigetragen hat. Dazu komm t noch die verstar kte pri­
mare Miterkrankung des Pallidum und die auBergewohnlich schwere 
Affektion der groBen Striatumzellen. Ich glaube, daB wir aIle diese 
Faktoren in gleicher Weise fur die eigenartige Entwicklung des klini­
schen Bildes in Rechnung setzen mussen. Auch die Rindenveranderungen 
sind in meinem wie in dem Bielschowskyschen FaIle erheblicherwiegewohnlich­
bei der progressiven chronischen Chorea. Da aber der Rindenbefund in diesen 
Fallen ungewohnlich groBen Schwankungen unterliegt, ohne daB sich der Charakter 
der Bewegungsstorungen andert, mochte ich zunachst nicht glauben, daB wir die 
Verschiebung des neurologischen Symptomenbildes auf die starker entwickelte 
Cortexaffektion mit beziehen durfen. 

Es erhebt sich dabei die Frage, ob dieser Fall klinisch und anatomisch als 
progressive Chorea aufzufassen ist. Der Kranke machte wahrend seiner ersten 
Beobachtungszeit ganz den Eindruck einer progressiven bilateralen Chorea, was 
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ich aus eigener Beobachtung und Untersuchung des Kranken in den Jahren 1912/4 
bestatigen kann. Als sich schlieBlich die Rigiditat immer mehr in den Vordergrund 
drangte, dachte man voriibergehend an ein syphilogenes Krankheitsbild, eine 
Annahme, die durch den vollig negativen Blut- und Liquorbefund ausgeschlossen 
werden konnte. Jedenfalls ging der Kranke trotz der eigenartigen Weiterent­
wicklung des Leidens bis zum Schlusse unter der Diagnose progressive Chorea. 
Die anatomische Untersuchung hat meines Erachtens diese Auffassung des Krank­
heitsbildes als zu recht bestehend erwiesen, denn nach der ganzen Art und Lo­
kalisation des oben beschriebenen Prozesses entspricht dieser Fall in allen wesent­
lichen Punkten den gewohnlichen Befunden bei der progressiven Chorea. 

Kritischer "Oberblick iiber die bei der chronischen progressiven 
Chorea erhobenen Befunde mit Beriicksichtigung der Literatur. 

Der makroskopische Befund am Zentralnervensystem zeigt auBer einer 
zumeist deutlich ausgesprochenen Atrophie der Windungen und der basalen Stammganglien 
mit begleitendem Hydrocephalus intemus und extemus wenig Charakteristisches. In meinen 
fiinf Fallen war schon makroskopisch der SchrumpfungsprozeB recht deutlich ausgesprochen, 
das Himgewicht betrug im ersten FaIle 850 g, im vierten FaIle 1055 g, im fiinften FaIle 950 g 
und nur im zweiten und dritten FaIle 1200 g. Es sind das relativ auffallend verminderte Werte, 
die in keinem Verhaltnis stehen zu dem Alter der betreffenden Kranken. Die niederen Gehim­
gewichte werden auch in der Literatur entsprechend gewiirdigt (Kiilpin, Kronthal und 
Kalischer, Facklan, Lannois und Paviot, Kiesselbach, C. und O. Vogt, Stern u. a.). 
Jedenfalls gehiiren Gehimgewichte unter 1000 g zu haufigen Befunden bei der chronisch 
progressiven Chorea. Die Atrophie zeigt sich makroskopisch in einer besonderen Schrumpfung 
der Himwindungen und des zugehiirigen Marklagers, wobei die Stimwindungen und die 
vordere Zentralwindung (Jacobsohn, Solmersitz, D'Antona, Kiesselbach, v. Niessl­
Mayendorff, C. und O. Vogt, Stern u. a.) besonders hervorgehoben werden. Dazu ge­
sellt sich in den meisten Fallen ein weitgehender SchrumpfungsprozeB in den basalen Stamm­
ganglien, ganz vomehmlich im Caudatum und Putamen. Er bestand in allen meinen Fallen 
und ist in den Veriiffentlichungen der letzten Jahre fast regelmaBig aufgefallen (J elgers ma, 
Alzheimer, C. und O. Vogt, Stern u. a.). Hervorzuheben ist femer noch, daB auch nicht 
selten, wie in zwei meiner obigen FaIle, das gesamte Zwischen- und Mittelhim und der Pons 
auffallend klein gefunden worden sind (C. und O. Vogt, Stern u. a.). Herdfiirmige Stiirungen, 
Ependymgranulationen oder besonders schwere Veranderungen an den Meningen, abgesehen 
von einer haufig begleitenden nich t en tziindlichen Piaverdickung, gehiiren nach allem 
nicht zu dem typischen Sektionsbefunde. 

Wesentlich charakteristischer ist der histologische ProzeB: 
Bei samtlichen oben berichteten Fallen zeigt sich histologisch ein schwerer, 

rein degenerativer ParenchymprozeB, der in der Hauptsache zu einer hoch­
gradigen Degeneration und Vernichtung von Ganglienzellen, sowohl in der 
Hirnrinde als in bestimmten Teilen der basalen Stammganglien fiihrt. Die kleinen 
Ganglienzellen verfallen im Striatum dabei in besonders bevorzugter Weise der 
Entartung, auch in der Rinde werden sie starker in Mitleidenschaft gezogen. 
An ihnen zeigen sich Veranderungen der primaren Reizung, Verfliissigungs­
vorgange bis zu volliger Auflosung; die groBen Ganglienzellen sind haufig im 
Sinne der chronischen Sklerose verandert. Die Lipoidentartung der Ganglien­
zellen tritt erheblich zuriick. Die Gliareaktion ist fiir gewohnlich eine klein­
zellige protoplasmatische mit einer allgemeinen Verdichtung des Gliareticulums. 
Nurin zweiFallen zeigte sich eine starkere faserbildende Gliaproliferation 
in der Rinde und im Striatum. Entziindliche Veranderungen fehlen ganz. Auch 
irgendwie in die Augen fallende GefaBprozesse konnte ich nicht feststellen, 
auBer einer mehr oder weniger ausgesprochenen Fibrose der GefaBwande. Die 
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Abbauprodukte sind in den GefaBlymphscheiden wie in dem gliOsen Protoplasma 
vermehrt, im allgemeinen wird der offen bar langsam einsetzende Abbau durch 
die wuchernde, z. T. faserbildende Glia besorgt, ohne daB sich Kornchenzellen 
bilden. In zwei Fallen zcigen sich im Striatum auch corpusculare Niederschlags­
bildungen in der Art der Amyloidkorperchen. 

Dort, wo man am Mikroskop auf eine Progression des Parenchymprozesses 
schlieBen kann, sehen wir vornehmlich schwere Degenerationserscheinungen an 
den Ganglienzellen in Form von Blahungen des Zellkerns und unregelmaBigen 
Vakuolisierungen des Plasmas. Starkere reaktive gliose Begleiterscheinungen im 
Sinne von Neuronophagien, Gliarosettbildungen u. dgl. werden vermiBt. 

Diese Befunde betatigen im wcsentlichen die Ansichten friiherer Autoren (Raecke, 
Jelgersma, Kolpin, Rusk, Alzh~imer, Kleist - Kiesselbach, Ranke, Pfeiffer, 
P. Marie, D'Antona, C. und O. Vogt, Stern, F. H. Lewy, Bielschowsky u. a.). In 
allen diesen Arbeiten wird die hochgradige Parenchymdegeneration betont, wobei freilich 
gewisse andere Auffalligkeiten des Prozesses mehr oder weniger mitberiicksichtigt werden. 
Die Unspezifitat der vorliegenden GanglienzeUerkrankung wird gcbuhrend 
hervorgehoben, von Raecke, Rusk, Kolpin, Stern wird die chronische Sklerose der 
Ganglienzellen in den Vordergrund geriickt, wobei im Bielschowskypraparate fibrillarer 
Zerfall bis zur Fibrolyse beschrieben wird; Alzhei mer und Pfeiffer berichten uber starkere 
Lipoidentartung der Ganglienzellen. Die klcineren Ganglienzellelemente, deren schwere 
Degeneration vornehmlich von C. und O. Vogt, Hunt, F. H. Lewy, Bielschowsky 
gewurdigt ist, verraten dort, wo sie noch erkennbar sind, an augenfalligen Kernblahungen 
und unscharfen Vakuolisierungen des Plasmas (F. H. Lcwy) eine deutliche Progression 
des Prozesses. 

Ganz allgemein wird die schwache Gliareaktion bei diesem Prozesse geschildert. 
Nur Kiesselbach, Ranke, Pfeiffer, Stern und Bielschowsky erwahnen in ihren 
Fallen lebhaftere Gliareaktionen, mit reichlicher Astrocytenbildung und Ansatzen zur Faser­
bildung. Die Verdichtung des Gliareticulums wird vornehmlich von Alzheimer be­
schrieben und abgebildet. 

Die Abbauprodukte zeigen sich in uncharakteristischer Weise im Gliaplasma und 
in den GefaBen vermehrt (Alzheimer, Stern u. a.), wobei einige Autoren eigenartige, 
corpusculare Niederschlagsbildungen in den geschrumpften Gebieten der basalen Stamm­
ganglien eingehender schildern. Bekanntlich hat Flechsig und J akowenko solche "Chorea­
korperchen" flir pathognostisch fur Chorea angcsehen; es kann jedoch keinem Zweifel unter­
liegen, daB auch diesen Stoffwechselprodukten, die nach dem Orte ihrer Lagerung und ihren 
histochemischen Erscheinungsformen ganz verschieden beschriebcn werden, keine besondere 
Bedeutung zuzumessen ist, zum Teil sind sie als gewohnliche Amyloidkorperchen, wie in 
einem der obigen FaIle, aufzufassen (Pfeiffer), zum Teil unterscheiden sie sich von diesen 
wie in dem Kiessel bachschen Fall, in ihren histochemischen Reaktionen, zum Teil durften 
sie namentlich dort, wo sie im Pallidum gefunden wurden, mit den hier bei den verschiedensten 
Krankheitsprozessen auftretenden Konkrementbildungen identisch sein. Schon Wollen­
berg hat die Flechsigschen Choreakorperchen bei diesbezuglichen Nachuntersuchungen 
als voIlig unspezifisch erkannt, eine Ansicht, die auch in den spateren Untersuchungen 
sich bestatigte. 

Fast samtliche Autoren heben das Fehlen schwerer GefaBalterationen bei der 
chronisch progressivcn Chorea hervor, nur L'her mi tte und P. Marie beschreiben auf­
faIligere GefaBveranderungen; diese starke Mitbeteiligung der mesodermalen Elemente trete 
nicht nur an den GefaBen der erkrankten Gebiete hervor, sondern auch an der Pia aJs eine 
fibrose Leptomeningitis; sie fassen den ProzeB als entzundlich auf, als eine eigenartige Form 
der Encephalitis, hervorgerufen durch eine chronische Intoxikation unbekannter Art. Dem­
gegenuber ist hervorzuheben, daB die Piaveranderungen reine fibrose Verdickungen dar­
stellen, und daB sich auch an den GefaBen nur fibrOse Wandhyperplasien zeigen, die besonders 
von Ranke und Bielschowsky betont werden. 1m allgemeinen kann man sagen, daB 
GefaBerscheinungen besonderer Art dem vorliegenden histologischen Prozesse fremd sind, 
und daB ihnen dort, wo sie erscheinen, eine sekundare Bedeutung zukommt. (Altersver-

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 6 
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anderungen, fibrose und arteriosklerotische Beimischungen, relative GefaBvermehrung infolge 
Schrumpfung des Gewebes.) 

Bei dem ausgesprochenen Erblichkeitscharakter eines Teiles der chronisch progressiven 
Choreafalle wurde schon von jeher nach Entwicklungsanomalien im Zentralnerven­
system gefahndet. Als solche sind beschrieben von Stier die verschiedenen Entwicklungen 
der Hirnhemispharen, abnorme Windungsbildungen, vornehmlich der vorderen Zentral· 
windung (v. Niessl· Mayendorff, Stern), Erweiterung des Zentralkanals (Solmersitz), 
auffallige Mikromyelien (C. und O. Vogt), die Verbindung mit Syringomyelie (Hoffmann, 
Ranke, Stern). Von Stern wird in einem Falle eine ungleichmaBige Entwick1ung des 
Stirnhirns als architektona1e Anlagestorung aufgefaBt; ich kann mich jedoch nicht von der 
Richtigkeit dieser Deutung iiberzeugen undmiichte indiesem Befunde, trotz denEinwendungen 
Sterns das Resultat der starken Stirnhirnatrophie erkennen. Auch histologische Ent· 
wicklungsanomahen sind ab und zu erwahnt, wie das Vorkommen Caja1scher Ganglien­
zellen in der Molekularzone des GroBhirns und das Vorkommen zweikerniger Ganglienzellen. 
Die Deutung, welche Ko1pin deT Ofter in der vorderen Zentralwindung beschriebenen 
inneren Kornerschicht und der Verbreiterung der inneren Kornerschicht der Calcarina­
gegend als Entwicklungshemmung gegeben hat, ist schon von Brodmann als irrtiimlich 
zUriickgewiesen und neuerdings im Brodmannschen Sinne auch von C. und O. Vogt 
richtiggestellt worden. Es handelt sich dabei, wie auch aus meinen Befunden hervorgeht, 
urn das vermehrte Auftreten reaktiver Gliaerscheinungen in laminarer Betonung. 

In meinen eigenen Fallen konnte ich nirge nds, trotz darauf gerichteter Auf. 
merksamkeit, Veranderungen finden, die als Entwicklungsstorungen 
irgendwelcher Art aufzufassen waren. Die bei 2 Fallen auffallige Ver­
kleinerung des Pons mit dem Mittel- und Zwischenhirn mochte ich ebenso als Aus· 
druck des allgemeinen Schrumpfungsprozesses ansehen, wie die starke Atrophie der 
gesamten GroBhirnhemisphare. Dafiir spricht auch das Vorhandensein eines aus· 
gesprochenen Hydrocephalus externus, der in keinem meiner FaIle vermiBt wurde. 

Ein greifbarer U n t e r s chi e d in der Art des histologischen Prozesses zwischen 
den Fallen mit und ohne nachgewiesener Vererbung ist nicht sicherzu­
stellen 1 ). Von meinen Fallen gehoren nur die beiden ersten Kranken der hereditaren 
Huntingtonschen Form an, wahrend bei den 3 iibrigen keine Erblichkeit nach­
gewiesen werden konnte2). Der ganze ProzeB zeigt sich bei allen unseren Kranken 
gleichsinnig entwickelt, nur daB in dem einen Huntington-FaIle (Fall II) und 
in dem cinen FaIle (Fall IV), bei welchem die Anamnese einen Gelenkrheuma­
tismus hervorhebt, eine starkere faserbildende Gliareaktion auffallt. Da aber 
der fiinfte Kranke mit ebenfalls vorhergegangenem Gelenkrheumatismus in der 
Art des histologischen Prozesses in keiner Weise gegeniiber den bei den anderen 
Fallen erhobenen Befunden abweicht, so mochte ich in der starkeren Gliareaktion 
der beiden FaIle kein' wesentliches Unterscheidungsmerkmal gegeniiber den 
anderen Befunden erblicken. Denn aus der Literatur geht hervor, daB die gliosen 
Begleiterscheinungen bei der chronisch-progressiven Chorea mit und ohne Ver. 
erbung in gewissen Grenzen wechseln konnen. 

Jedenfalls ist es auBerst bemerkenswert, daB ~ir im histologischen Befunde 
kein sicheres Unterscheidungsmerkmal auffinden konnen zwischen der Hun· 

1) In einer neueren Arbeit F. H. Lew y s iiber die Histologie der Chorea (Zeitschr. 
f. d. ges. Neur. u. Psych. 1923, im Druck) glaubt der Verf. solche Unterschiede festlegen 
zu konnen, besonders in der Art der Gliareaktion u. in unterschied1ichen Formverande. 
rungen des Striatum. Meine oben niedergelegten Untersuchungsbefunde sprechen nicht 
in diesem Sinne, obwohl ich mein besonderes Augenmerk darauf richtete. (Anm. bei der 
Korr.) 

2) Fall III muB offenbar zur vererblichen Form gerechnet werden (vgl. FuBnote S.66). 
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tingto nschen hereditaren Form und den anderen chronisch progressiven Formen 
ohne nachgewiesene Vererbung und Atiologie. Das geht schon aus der alteren 
Literatur hervor und ist neuerdings auch wieder von C. und O. Vogt und Stern 
hervorgehoben worden. 

Wie in der Art des histologischen Prozesses, so besteht auch in seiner vor­
nehmlichen Lokalisation zwischen beiden Formen kein faBbarer Unterschied. 

Die Lokalisation des Entartungsprozesses bei der chronisch­
progressiven Chorea mit und ohne Vererbung ist aber eine besonders 
charakteristische. 

Schon Goigi fiel in einem FaIle chronischer Chorea die eigenartige Farbung, Konsistenz· 
verminderung und Atrophie der Corpora striata auf. Meynert vertrat 1868, freilich auf 
Grund von Veranderungen bei der Chorea minor, die Anschauung, daB die als Chorea be­
zeichnete Bewegungsanomalie irgendeine Beziehung zu den Stammganglien, speziell zum 
Linsenkern, haben miisse. Dann folgt freilich eine Zeit, in welcher die Autoren den basalen 
Stammganglien weniger Beachtung schenkten, bei vorwiegender Beriicksichtigung der Ver­
anderungen im Riickenmark und im Cortex. So hat z. B. Raecke offenbar der Unter­
suchung der basalen Stammganglien kein besonderes Gewicht beigelegt. Solmersitz er­
wahnt in seiner Dissertation (1903) die besonders schweren Veranderungen im Nucleus 
caudatus und lentiformis, ohne ihnen freilich die entsprechende Bedeutung beizumessen. 
Mit gr6Berem Nachdruck hat 1908 J elgers ma die starke Atrophie des Caudatum betont, 
1909 hat Anglade bei Huntingtonscher Chorea die starke Gliose der zentralen grauen 
Kerne aufgefunden und auf sie die Chorea zuriickgefiihrt. Dannhat Alzheimer 1911 in 
einem Vortrage iiber die anatomische Grundlage der Huntingtonschen Chorea und die 
choreatischen Bewegungen iiberhaupt bei 3 Fallen schwerste degenerative Veranderungen 
im Corpus striatum beschrieben, zudem waren auch die Kerne der Regio subthalamica 
(besonders im Luysschen K6rper) stark degeneriert. P. Marie und L'hermitte haben 
1912 bei 2 Fallen dieser Krankheit hochgradige Atrophie des Schwanz- und Linsenkernes, 
geringere des Thalamus opticus, bei Unversehrtheit der Regio subthalamica und der Strahlung 
des Thalamus gefunden, neben atrophischen Veranderungen des Cortex und in den Zentral­
windungcn. 1m Kleinhirn war die Zahl der Purkinjezellen vermindert. v. Niessl- Mayen­
dorff hat im gleichen Jahre besonders schwere Entartungen im roten Kern und im Klein­
hirn in einem FaIle von Hun tingtonscher Krankheit besclirieben, ohne freilich die Stamm­
ganglien genauer untersucht zu haben. Dann folgen 1914 die Ver6ffentlichungen von L'her­
mitte und Porak, welche die friiheren Befunde in den Stammganglien bestatigen. Nach. 
dem Kleist ebenfalls 1912 in einem FaIle Huntingtonscher Chorea den zweifellos be­
stehenden Zusammenhang zwischen den chorcatischen Erscheinungen und der Degeneration 
des Streifenhiigels betont hat, wurde dieser Fall von Kiessel bach 1914 eingehender be­
schrieben, wobei die besondere Schadigung des Striatum geschildert wird. Auch der Seh­
hiigel und der gezahnte Kern des Kleinhirns waren mitbetroffen. Uber ahnliche Ver. 
anderungen berichtete auch 1912 Pfeiffer in 2 Fallen progressiver Chorea. Hunt hat 
1916 mitgeteilt, daB er in 4 Fallen von Huntingtonscher Chorea eine beRonders starke 
Atrophie des Striatum mit ausschlieBlichem Untergang der kleinen Ganglienzellen gefunden 
habe. SchlieBlich folgen die ausfiihrlichen Untersuchungen C. und O. Vogts, die in allen 
ihren Fallen - sowohl bei der Huntingtonschen hereditaren Form, wie bei der progres­
siven Chorea ohne nachgewiesene Vererbung und bei jenen Fallen ohne begleitende Psy­
chose - eine im Vordergrunde stehende schwere Atrophie des Striatum mit elektivem 
Untergang der Ganglienzellen, und zwar vor allem derjenigen des kleinen Typus be­
schrieben haben. Daneben fanden sie ungleich geringere Veranderungen im Pallidum 
und im Luysschen K6rper. Ganz entsprechende Befunde hat schlieBlich Stern in 3 Fallen 
chronisch progressiver Chorea mitgeteilt, kurz auch F. H. Lewy und zuletzt noch Biel­
schowsk y 1). 

1) Auch in einem neuerdings von G. Wilson und Winkelmann (Arch. of neurol. 
a. psychiatry, Februar 1923) mitgeteilten FaIle beschreiben die Autoren die gleichen Ver­
anderungen bei starker faserbildender Gliareaktion im Striatum (Anm. b. d. Korr_). 

6* 
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Diesen positiven Befunden beziiglich der schwersten Lokalisation des Krankheitsprozesses 
in ganz bestimmten Gebieten der basalen Stammganglien stehen im wesentlichen nur die 
Untersuchungsergebnisse Rankes (1913) gegeniiber, der bei voller Beriicksichtigung der 
in der Literatur bereits erharteten Striatumtheorie in 6 Fallen Huntingtonscher Chorea 
das Striatum nie in ganz besonderem Grade verandert fand, wenn"das Striatum auch an dem 
das iibrige GroBhirn alterierenden Prozesse sich immer mehr oder weniger beteiligt erwies. 
Jedenfalls zeigen uns auch die Rankeschen Befunde die Affektion des Striatum an und 
konnen meines Erachtens nicht, wie es Ranke getan hat, gegen die Striatumtheorie ver­
wendet werden. 

Beriieksiehtige ieh meine diesbeziigliehen eigenen Befunde, so miissen die 
4 ersten oben mitgeteilten FaIle getrennt von dem letzten betraehtet werden. 
Die 4 ersten FaIle weisen eine hoehgradige Atrophie des ganzen Striatum 
auf, wobei das Caudatum in noeh starkerem MaBe sieh befallen zeigt als das Pu­
tamen. Histologiseh pragt sielt die Parenehymentartung in einer ganz vor· 
nehmliehen Affektion der kleinen Striatumzellen aus, wahrend die 
groBen Ganglienzellen des Striatum relativ erhalten sind, bei Auspragung eines 
Status fibrosus im Markseheidenbilde. Somit bestatigen diese Befunde die 
Striatumtheorie, insbesondere die Untersuehungsergebnisse von Hunt, C. und 
O. Vogt und Stern, F. H. Lewy und Bielsehowsky aus der letzten Zeit. 
Es kann aber keinem Zweifel unterliegen, daB aueh die groBen Striatumzellen 
z. T. Entartungszeiehen bieten, so daB wir nur voneinem relativen Versehont­
bleiben der groBen Striatumzellen spreehen diirfen. Dies ist besonders 
gegeniiber Hunt zu betonen, der von einem aussehlieBliehen Degenerationsvor­
gang der kleinen Striatumzellen sprieht. 

Ahnliche Verhaltnisse gelten aueh fiir das Pallidum. Auch hier ist, wie 
schon C. und O. Vogt in manchen ihrer FaIle hervorheben, der Schrumpfungs­
prozeB noeh recht deutlich ausgesprochen, wenn er auch erheblich hinter dem 
des Striatum zuriicktritt. Immerhin vermiBte ich in meinen Fallen im Pallidum 
auffallendere Degenerationserscheinungen an den Ganglienzellen, wahrend man 
im Markfaserbilde in einzelnen Fallen den Eindruck gewinnt, daB auch hier eine 
leichtere Erkrankung vorliegt. 

Wechselnd sind offenbar die Befunde in den iibrigen Teilen des Zwischen­
und Mittelhirns und des Pons. Das Corpus subthalamicum (Luysscher Korper) 
zeigt sieh bei meinen Fallen ebenfalls leicht geschrumpft, im gleichen Sinne, wie 
dies auch C. und O. Vogt in manchen ihrer FaIle hervorheben. Schwerere Ver­
anderungen sind hier von Alzheimer und Stern beschrieben. Die gesamten 
iibrigen Kerne dieser Gegenden nehmen offenbar in leichterem Grade an dem all­
gemeinen Schrumpfungsprozesse Anteil, ohne tiefer greifende Storungen zu zeigen. 

Besonders verdient hervorgehoben zu werden, daB sieh, abgesehen von dem 
starken diinnfaserigen Markscheidenausfall im Striatum und einem weniger hoch­
gradig entwickelten Markfaserausfall jm Pallidum und Corpus subthalamicum, 
keine weiteren geschlossenen Faserausfalle oder Strangdegenerationen feststellen 
lassen. Insbesondere ist die Linsenkernschlinge und die Pyramidenbahn beider­
seits als intakt anzusehen. "Ebenso fehlen in meinen Fallen deutlichere Ent­
artungsvorgange im gesamten Kleinhirn und in seinen zu- und abfiihrenden 
Bahnen; das gleiche gilt fiir das Riickenmark. 
, So finden wir, wenn wir die erhobenen Befunde kritisch iiberblicken, in den 
Fallen chronisch progressiverChorea ganz regelmaBig einen allge-
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meinen degenerativen Schrumpfungsproze13, der sich vornehmlich 
im Striatum in einer besonders hochgradigen Degeneration und 
dem Untergang der kleinen Striatumzellen bei relativem Erhalten­
bleiben der groBen Ganglienzellelemente offenbart. Der Charakter 
der Veranderungen ist der einer reinen Parenchymdegeneration; von einer 
primaren Entziindung oder einem primaren Proliferationsvorgang der Neuroglia 
kann dabei, wie ich mit Bielschowsky betone, keine Rede sein. 1m Mark­
scheidenbilde zeigt uns der Vogtsche Status fibrosus den dem 
Ganglienzellausfall entsprechenden diinnfaserigen Markfaseraus­
fall an. Die groBen Striatumzellen, wie das Pallid urn, sind relativ 
verschont. Bemerkenswert ist, daB der relativ leichterenStriatum­
affektion des II. Falles ein Zuriicktreten der ausgesprochenen 
choreatischen Unruhe bei, starkerer Entwicklung von Paraki­
nesen entspricht. 

In einem gewissen Gegensatze zu diesem Befunde, wie er offen bar als cha­
rakteristisch flir die chronisch progressive Chorea hingestellt werden darf, steht 
das Untersuchungsresultat meines flinften Falles. . 

Wie schon oben ausgefiihrt, ist offenbar hier die scltsame Entwicklung des 
Krankheitsbildes, die Untermischung der choreatischen Bewegungssti:.irungen mit 
hypertonischen Zustanden und der Ausgang der Krankheit in Akinese und Ver­
steifung in Parallele zu setzen mit der mikroskopisch festgestellten weit schwereren 
Affektion des striopallidaren Systems, wobei die ausgesprochene primare Mit~ 
erkrankung der groBen Striatumzellen und der Pallidumzellen eine wichtige Rolle 
spielen diirfte, zudem noch die Degeneration der Substantia nigra. 

In allen iibrigen Verhaltnissen entspricht aber auch dieser Fall, der nur in 
dem j iingst mitgeteilten B i e I s c how sky schen FaIle ein Analogon in der Literatur 
hat, dem iiblichen Befunde bei der progressiven Chorea, insbesondere auch, wenn 
wir die corticalen Veranderungen mit beriicksichtigen. 

Denn auch die Lokalisation des degenerativen Parenchympro­
zesses in der Rinde ist bei aller Diffusltat doch eine recht charakteristische. 
Ganz regelmaBig ist, wie dies aus meinen Fallen hervorgeht und in gleichem Sinne 
in der Literatur erwahnt ist, das Frontalhirn und die Zentralwindungen 
am schwersten betroffen (Raecke, Kiesselbach, Ranke, C. und 0_ Vogt, 
Stern u. a.). Die regionale Ausdehnung der Affektion im iibrigen Cortex ist 
eine recht schwankende, auch das Temporal-, Occipital- und Parietalhirn ki:.innen 
an dem allgemeinen Schrumpfungsprozesse recht erheblichen Anteil nehmen. 

Wie im Striatum - doch bei weitem nicht so elektiv - steht auch in der 
Rinde die Degeneration der kleinen Pyramidenzellen im Vordergrunde (F. H. 
Lewy), wahrend die groBen Pyramidenzellen, namentlich auch die Beetzschen 
Ganglienzellen relativ gut erhalten sind. Dadurch zeigt sich in gewissem Sinne 
mancherorts eine laminare Betonung des corticalen Degenerationsprozesses, wie 
es sich in der vorderen Zentralwindung, z. B. in der Entwicklung einer glii:.isen 
Pseudoki:.irnerschicht im Dbergangsareal der Lamina pyramidalis zur Lam. V 
auspragt. C. und O. Vogt fanden die vordere Zentralwindung regelmaBig in 
diesem Sinne verandert bei allen Fallen mit begleitender Rindenerkrankung. 
lch kann diesen Befund in meinen 4 ersten Fallen bestatigen, wahrend im 
letzten FaIle die ganze Lamina pyramidalis ungleich schwerer betroffen war. 
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Auch in der im Kraepelinschen Lehrbuch von der vorderen Zentralwindung 
der Huntingtonschen Chorea gegebenen Abbildung, die von Alzheimer 
stammt, laBt sich unschwer diese Pseudokornerschicht erkennen. Andere 
Untersucher wieder, ich erwahne nur Stern aus der letzten Zeit, konnten sie 
nicht feststellen. Es scheint, daB es sich dabei zum mindesten um einen recht 
haufigen Befund bei unserer Krankheit handelt, der in seiner Intensitat von Fall 
zu Fall wechseln kann. 

1m gleichen Sinne ist die Verdichtung und Verbreiterung der inneren Korner­
schicht in der Occipital- und Calcarinarinde zu bewerten, wie ganz im all­
gemeinen die auffalligen Degenerations- und gliosen Wucherungs­
erschein ungen in der innern Kornerschich t. 

Eine wichtige Frage ist die Ausbreitung des Degenerationsprozesses in den 
iibrigen Rindenschichten. Die'meisten Autoren heben die schwere Degenera­
tion der untersten Schichten hervor (Kiesselbach, Rusk, Stern, C. und 
O. Vogt u. a.), und ich muB auf Grund der obigen Ausfiihrungen diese Fest­
stellungen bestatigen und unterstreichen. Es ist aber zu betonen, daB 
namentlich im Stirn- und Zentralhirn, manchmal auch im Temporalhirn eben­
falls die dritte Schicht sehr schwere Ganglienzellausfalle erkennen laBt. 

Seltener kommt es in der Rinde zu einer Betonung des allgemeinen Degenera­
tionsprozesses in Form von kleineren Verodungsherden in der dritten und sechsten 
Schicht, seltener auch, wie in meinem Falle IV, zu groBeren Verodungen in der 
Ammonshornformation mit laminaren Verodungsausstrahlungen im Temporalhirn. 

Die chronisch progressive Chorea offenbart sich also pathologisch-anatomisch 
in einem uber weite Strecken des Zentralnervensystems verbreiteten, ganz diffusen 
reinen degenerativen Parenchymproze(3, der mit Bevorzugung gewisser grauer Teile 
zu einer besonders schweren Entartung der kleinen Ganglienzellelemente fuhrt. Seine 
Hauptlokalisation findet der Proze(3 gesetzmii(3ig im Striatum und hier wieder vor­
nehmlich im Caudatum. Dabei ist der Status fibrosus C. und O. Vogts in diesen 
Gebieten gut erkennbar. In der Rinde ist das Stirnhirn und die vordere Zentral­
windung regelma(3ig befallen, wobei sich zumeist in letzterer eine gliose Pseudo­
kornerschicht, oberhalb der Betzschen Pyramidenzellzone gelegen, gut auspragt. 
Die Entartung der inneren Kornerschicht und der drei untersten Rindenschichten 
ist in den befallenen Gebieten besonders ausgesprochen. 

Zu betonen ist die Diffusitat des Entartungsvorganges im Zentralnervensystem, 
die auch die gro(3zelligen Elemente nicht verschont. Werden sie, wie in unserem 
letzten und dem einen Bielschowskyschen Falle im Striatum und Pallidum und in 
Teilen der Substantia nigra in erheblicherem Grade mitaffiziert, so verschiebt sich 
das. choreatische Krankheitsbild nach der Seite des akinetisch-hypertonischen Syn­
droms. Bei leichterer striarer Erkrankung kOnnen Parakinesen neben der chore­
atischen Unruhe vorherrschen. 

Von besonderem Interesse scheint es mir, daB sich, wie dies aus der Literatur 
und meinen eigenen Untersuchungen hervorgeht, klinisch wie pathologisch­
anatomisch kein greifbarer Unterschied zwischen den Fallen chro­
nisch-progressiverChorea mit und ohne nachgewiesenerVererbung 
sicherstellen laBt. Dies ist um so auffallender, als die echte H untingtonsche 
Chorea, wie es Entres erst jetzt wieder betont hat, eine dominant gehende, 
mendelnde Krankheit ist, deren Entstehung nur eine direkte erbliche tJber-
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tragung ermoglicht, wahrend die Atiologie der chronischen progressiven Chorea 
ohne Vererbung vollig dunkel ist. Welches auch hierbei die inneren Zusammen­
hange sein mogen, so ist es meines Erachtens nicht erlaubt, diese beiden For­
men gleich zu setzen. 

tJber eine weitere Gruppe einer bilateralen progressiven chronischen Chorea 
ohne nachweisbare Atiologie und ohne Vererbung, die ohne psychische Sto­
rungen verlauft, fehlt mir personliche Erfahrung. Bei dieser Gruppe haben 
C. und O. Vogt und Bielschowsky die wesensgleiche Veranderung festgestellt 
wie in den anderen Fallen mitpsychischen Storungen, nur mit dem Unterschiede 
einer eng auf das Striatum beschrankten Lokalisation. Sie sprechen dabei von 
einem isolierten Status fibrosus des Striatum. Diese FaIle von reiner chronischer 
Striatumchorea geben den unwiderleglichen Beweis, daB die choreatischen Be­
wegungen auf die striare Erkrank;ung bezogen werden mussen. 

Was den KrankheitsprozeB selbst angeht, so kann er in seiner histo­
logischen Eigenart als nich t s pezifisch angesehen werden. Ais reiner degenera­
tiver ParenchymprozeB ausgepragt, zeigt er wohl in Einzelheiten gewisse Anklange 
an jene rein degenerativen Entartungsvorgange, wie wir sie z. B. bei chronischem 
Alkoholismus, bei dem senilen Involutionsvorgange, schlieBlich auch bei der 
Dementia praecox finden. Aber innigere Verwandtschaftsbeziehungen zu einem 
atiologisch und anatomisch erschlossenen Krankheitsprozesse sind meines Er­
achtens nicht zu erweisen. Das gilt sowohl fur die von Debuck betonte histo­
logische Verwandtschaft mit der Dementia praecox!), die auch Rank e und S ter n 
bis zu einem gewissen Grade vertreten, in noch hoherem MaBe aber fiir die Be­
ziehungen des Krankheitsprozesses zu jenen der senilen Demenz, welche vor­
nehmlich von Ranke und Kiesselbach hervorgehoben werden. Ais s pezifisch 
fur die chronisch- progressive Chorea ist die Art des histologischen 
Prozesses nur im Zusammenhange mit seiner charakteristischen 
Lokalisation zu bewerten. 

3. Symptomatische Chorea. 

a) Auf toxisch-infektioser Basis - Chorea minor. 

Die Ansicht, daB die BewegungsstOrungen bei der chronisch-progressiven· 
Chorea auf die eigenartige Erkrankung des Striatum zu beziehen sind, erhalt 
eine gewisse Stutze durch die Befunde bei der infektiosen Chorea (Sydenham­
sche Form - Chorea minor). Bei der toxisch-infektiOsen Chorea, die sich be­
kanntlich besonders haufig nach Gelenkrheumatismus2) entwickelt, ist auf 

1) Vgl. auch die neueren Untersuchungsergebnisse Josephys tiber Dementia praecox. 
(Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psych. 1923, im Druck.) 

2) Auch die Chorea gravidarun1 gehiirt offenbar zum Teil hierher, insofern sie infektiiisen 
Prozessen ihren Ursprung verdankt; zum anderen Teil beruht sie auf embolischen Gefal3-
prozessen mit vornehmlicher LokaIisation im Striatum. Abb. 37, 38 stammen von einer 
solchen Beobachtung, bei der sich die auf emboIischen Gefal3prozessen beruhenden Ge­
websnekrosen aul3erhalb der Rinde ausschIiel3lich auf das Kaudatum und Putamen be­
schrankten. Nach mehrwiichentIichem Bestehen der Chorea am Ende der Schwangerschaft 
wurde das Krankheitsbild von allgemeinen cerebralen Reiz- und Lahmungserscheinungen 
abgeliist, denen die Frau 4 Tage nach dem Partus erlag. Diesen Stiirungen entsprachen 
in der Grol3hirnrinde diffus eingestreute embolische Herde, zumeist deutlich jtingeren· 
Alters. 
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die Befunde von Alzheimer, Schuster, P. Marie und Tnitiakoff hinzu­
weisen, welche unter anderem herdformige Storungen im Striatum be­
tonen. Freilich sind dic Veranderungen im Zentralnervensystem dabei recht 
diffus lokalisiert· und namentIich Alzheimer hat gleichzeitig hochgradigere 
Veranderungen des cerebellaren Systems (Dentatum, roter Kern) nachgewiesen. 
Gerade auf das starke Mitbefallensein des cerebellaren Systems darf wohl die 
Eigenart des hierbei beobachteten choreatischen Bewegungsspiels im Gegensatz 
zu jener der chronisch-progressiven Chorea zuriickgefiihrt werden. Auch O. Foer­
ster hebt diesen symptomatischen Unterschied im gleichen Sinne hervor und be­
tont die bei der Chorea minor haufig im Vordergrunde stehenden Koordinations-

Abb. 37. Chorea gravidarum, 3 W ochen vor dem Partus plotzlich einsetzend; 4 Tage nach . 
dem Partus Exitus unter alJg~meinen cerebralen Lahmungserscheinungen. 1m ganzen Gehirn 
zahlreiche auf kleine Embolicn zuriickzufiihrende Herde alteren und jiingeren Datums. Zahl­
reiche kleine und auch groBere Nekroseherde im ganzen Striatum mit Mesenchymal- und 
Gliafaserwucherungen und Kornchenzellbildung. Das gauze Striatum durch kraftige GJia­
proliferation auch auBerhalb der Herde ausgezeichnet. Die Abbildung zeigt einen solchen aI­
terenNekroseherd im Striatum; Qei x x Ubergang zu dem einigermaBen erhaltenen, aber 
mit starken Gliawucherungen durchsetzten Striatumgewebe.' Nisslbild. Mikroph. bei gleicher 

VergroBerung wie Abb. 2. 

storungen; er sieht in der mangelhaften antagonistischen Dampfung, in dem 
Fehlen des Bewegungsriickschlages, dem starken Ausfahren der Bewegungen bei 
p16tzIichem Nachlassen eines vorher vorhandenen Widerstandes, der mangelhaften 
Innervation der Kollateralen und rotatorischen Synergisten und jener bei sta­
tischen Muskelleistungen - Kennzeichen der cerebellaren Koordinationsstorung. 

Des weiteren konnen mit einiger Reserve die von zahlreichen Autoren im 
Striatum festgestellten Veranderungen herangezogen werden, die sich bei den 
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choreiformen Zustanden der Encephalitis in ihrem akutcn und sub­
akuten Stadium zeigen, Befunde, die ich bestatigen kann. Ich verzichte auf die 
Wiedergabe meiner eigenen Untersuchungsbefunde in solchen Fallen, die nichts 
wesentlich Neues der hieruber schon bestehenden umfangreichen Literatur zu­
fUgen konnen. Auf der anderen Seite helfen uns auch die dabei gewonnenen Be­
funde bei der Beantwortung der Lokalisationsfrage nicht weiter, da sie in jedem 
einzelnen Falle viel zu diffus in den basalen Stammganglien, im Thalamus, in der 
Substantia nigra und in der Ponshaube entwickelt sind!). 

Ferner gehort hierher ein nach mehreren Richtungen bemerkenswerter Fall 
(Fall VI), der von uns klinisch als Chorea infectiosa wahrscheinlich auf encepha­
litischer Grundlage aufgefaBt worden war und bei dem die Sektion uberraschender-

Herd ­
(rcic:< 

. 'triatunt 

Abb. 38. Chorea gravidarum. Der gieiche Striatumherd wie Abb. 37 bei Bindegewebe­
farbung nach Ranke-Achucarro; gleiche VergroJ3erung wie Abb. 37. Starke Mesen­

chymalwucherungen im Herde. 

weise eine schwere Diphtherie des Dickdarms und der Scheide fest­
stellte mit posi ti vern Di ph therie bacille n befu nde i m Liq uor. Dieser 
Fall zeigte klinisch neben ausgesprochener choreatischer Unruhe die mannigfaltig­
sten Parakinesen, so daB die Kranke zeitweise ganz das Bild einer erregten 
Praecox machte. Da Herr Dr, Globus diesen Fall eingehend untersucht und 

1) In Ietzter Zeit konnte ich wieder 2 Falle von symptomatischer akuter Chorea mit 
reicher Entwickelung von Parakinesen untersuchen, die boi Fehlen einer vorhergehenden 
Grippe klinisch-atiologisch vollig unklar waren. Anatomisch fand ich ausgesprochene 
encephalitische Veranderungen ganz vornehmlich in der Zona compacta subst. nigra, der 
Ponshaube, dem Thalamus (besonders in der Nachbarschaft des III. Ventrikels, nur ganz 
vereinzelt im Striatum). Nach allen bisherigen Erfahrungen gehoren auch solche Faile 
zur Encephalitis lethargica und das choreatisch-parakinetische Bewegungsspiel ist indirekt 
bedingt, wobei die relative Integritat des Striatum den parakinetischen Charakter deut­
licher hervortreten laJ3t. (Anm. b. d. Korr.) 



90 Klinisch-anatomische Mitteilungen_ 

beschrieben hat, mochte ich hier unter Hinweis auf diese Veroffentlichung1) nur die 
Hauptergebnisse der anatomischen Untersuchung mitteilen. Neben ausgedehnten 
pialen und subpialen Blutaustritten und leichten meningealen Infiltraten, frischen 
und etwas alteren kleinen Hamorrhagien in verschiedenen Thalamusge bieten und 
in der Ponshaube, neben ab und zu aufzufindenden ganz zarten Gefa13infiltraten 
im nervosen Parenchym fand sich eine zweifellos im Vordergrunde stehende Er­
krankung des Striatum: das Striatum zeigte eine ausgedehnte Ver· 
fettung der Ganglienzellen, eine feintropfigeFettablagerung im 
Gliaplasma ohne Kornchenzellbildung, ferner im Nisslbilde sehr 
deutliche, als subakut anzusprechcnde Degenerationserscheinun­
gen an den gro13en und kleinen Striatumzellen. Gelegentlich beobach­
tete man auch einen Untergang der Ganglienzellen mit der Bildung schoner Glia­
rosetten. Es ist zu betonen, daB diese Veranderungen sich auf das Striatum 
beschranken und auch hier keinen vom GefaBsystem abhangigen herdfOrmigen 
Charakter zeigen. 

Dieser Fall aus der menschlichen Pathologie gibt eine gewisse Bestatigung der interes­
santen experimentellen Untersuchungsergebnisse F. H. Lewys bei diphtherieinfizierten 
Mausen: Bei der lmpfung von Mausen mit lebenden Diphtheriebacillen bestimmter Stamme 
und Menge erkrankten die Tiere zwischen dem 3. und 10. Tag unter dem Bilde einer Hyper­
kinese, die durcheinen schnellen Wechsel hyper- und hypotonischer Zustande charakterisiert 
und am ehesten mit dem Spasmus mobilis vergleichbar ist. 1m Gehirn dieser Tiere fand Lew y 
Veranderungen an den kleinen neostriaren Elementen, haufig im zentralen Thalamuskern 
und manchmal im Hypothalamus. Die Veranderungen imponieren als perakut nekrotisierende 
oder weniger akute mit Gliareaktion, wobei aber die reaktive Glia ebenfalls zugrunde geht. 
Die schwersten Veranderungen sind diffus, die leichteren miliar verteilt. 

In unserem Falle erscheint die spezifische Striatumaffektion noch mehr 
betont wie bei den Lewyschen Experimenten, wobei freilich hervorgehoben 
werden muS, daB neben den kleinen Ganglienzellen des Striatum auch 
die groBen in offenbar gleichemMaBe mitgelitten haben. Die Unter­
misch ung der choreatischen Unruhe mit Parakinesen mochte ich 
hier mit der Eigenart der Striatumlasion und - mit gewisser Re­
serve - deren leichteren Affektion unter Hinweis auf die bei dem 
zweiten FaIle der chronisch-progressiven Chorea erhobenen Be­
funde erklaren2). 

Bei dem choreatischen Symptomenkomplex, wie er sich abund zu klinisch 
im Verlaufe einer progressiven Paralyse zeigt, konnte O. Fischer und C. und 
O. Vogt besonders schwere, echt paralytische Krankheitsvorgange im Striatum 
feststellen. Letztere sprechen dabei von der Auspragung eines paralytischen 
Status fibrosus im Striatum. Bei der Paralyse finden wir aber, wie dies schon 
Alz h e i mer nachgewiesen hat, gerade die basalenStammganglien, insbesondere das 
Striatum, recht haufig fast regelmaBig mit erkrankt, ohne daB im klinischen Bilde 
choreatische Bewegungsstorungen deutlich werden. So habe ich zahlreiche Falle 
unter meinem Material, die schon makroskopisch durch cine erhebliche Schrump­
fung des Striatum auffallen, und mikroskopisch schwere paralytische Verande­
rungen im Striatum aufweisen. Nicht selten kommt es dabei tatsachlich im 
Markscheidenbilde zu der Auspragung eines Status fibrosus, immer aber nur dann, 

1) Zeitschr. f. d. gos. Neurol. u. Psychiatrie 1923. 
2) Vgl. auch Kleist: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Ncurol. Bd. 52, 1923. 
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wenn mit der Entwicklung des paralytischen Prozesses eine starke Schrumpfung 
der grauen Kerne einhergeht. Des weiteren traf ich relativ haufig im Striatum 
bei der Paralyse auf gummose Herde oder auf von begleitenden GefaBprozessen 
abhangige Erweichungsherde. In meiner jiingsten Studie iiber die "Histopatho­
logie der Paralyse und Tabes mit besonderer Beriicksichtigung des Spirochaten­
befundes'· beschrieb ich altere und frische Entmarkungsherde im 
Striatum bei reichlicher Anwesenh!;lit von Spirochaten. Zu betonen 
ist dabei, daB das Pallidum fast regelmaBig frei von wesentlichen 
Veranderungen und frei von der Spirochateninvasion bleibt, eine 
Erfahrung, die auch Spatz bestatigt. 

Bei all solchen sehr haufigen Befunden bei der Paralyse muB es iiber­
raschen, daB ausgesprochene choreatische Bewegungsstorungen der Paralytiker 
relativ selten zur Beobachtung kommen, in meinen autoptisch untersuchten 
Fallen ganzlich fehlen. Immerhin glaube ich gewisse, bei diesen JL·anken auf­
fallige Bewegungsstorungen als den Ausdruck striarer Affektion auffassen zu 
diirfen, so vor allem die besonders in solchen Fallen hervortretenden mannig­
faltigen Parakinesen, die mimischen Mitbewegungen, Komponen­
ten der Sprachstorung, die eigenartige Bewegungsunruhe in den 
Extremitaten, die bei einzelnen meinerBeobachtungen in myoklo­
nische Zuckungen bei negativem Babinski ausartete. Freilich ist es 
unendlich schwer, bei derartig im Zentralnervensystem diffus entwickelten 
Prozessen die Lokalisationsfrage einigermaBen entscheidend zu ~antworten. 

b) Symptomatische Chorea als Teilerscheinung eines syphi­
litischen, arterio-sklerotischen oder senilen Gehirnprozesses, 
Striatumveranderungen bei der Alzheimerschen Krankheit. 

Ahnliches gilt fUr die symptomatische Chorea bei den auf syphilitischen 
oder arterio-sklerotischen GefaBprozessen basierenden Gehirnerkrankungen. Ich 
werde bei der zusammenfassenden Beantwortung der Lokalisationsfrage die hier 
einschlagigen FaIle kurz besprechen. 

Den arterio-sklerotischen Krankheitsbildern verwandt, aber doch scharf von 
ihnen zu trennen sind die choreiformen Zustande, die sich hin und wieder bei 
der senilen Demenz entwickeln. Klinisch sind sie lange bekannt und schon 
Lannois erwahnt sie bei einer Klassifizierung der Choreaformen als Choroo des 
vieillards. Soeben hat auch Le yser klinisch einen solchen Fall mitgeteilt. Soweit 
ich die Literatur iiberblicke, liegt aber von einem solchen FaIle noch keine histo­
logische Untersuchung vor. In folgendem bringe ich einen Fall von seniler 
Chor~a mit nachfolgendem histologischen Befunde. 

Fall VII. 

Senile Chorea. 
Frau Mewis, 1841 geboren, wurde 1916 in einem ausgesprochen senilen Verwirrtheits­

zustande in F. aufgenommen. 
Vorgeschichte: Friiher stetsgesund. Es liegt keine hereditare Belastung vor, ins­

besondere sind keine Bewegungsstorungen irgendwelcher Art in der Familie vorgekommen. 
Seit einiger Zeit ist sie psychisch verandert, schlaflos, angstlich, verwirrt .. 

Korperlich bietet sie dieZeichen des Seniums mit leichter peripherer Arteriosklerose. 
An den oberen Extremitaten ist ein deutlicher Tremor auffallig, der Ahnlichkeit mit dem 
Zittem der Paralysis agitans hat. Es bestehen keine wesentlichen ReflexstOrungen. Der 
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Gang ist etwas unsicher mit kleinen Schrittchen. (Uber den Tonus der Extremitaten ist 
nichts erwahnt.) Psyehisch bietet die Kranke das Bild einer unruhigen, verwirrten, unorien­
tierten, in ihrer Merkfahigkeit stark geschiidigten Senilen. Naeh halbjahrigem Anstalts­
aufenthalt wird die Kranke leicht gebessert entlassen. 

Ende 1919 wird die Kranke wieder aufgenommen wegen starkerer Verwirrtheitszu­
stande und seit einiger Zeit bestehenden Zwangsbewegungen. 

Die Kranke bietet korperlich die Zeichen vorgesehrittener Senilitat, hat eine welke 
mumienhafte Raut und ist stark abgemagert. Der Mund ist vollig zahnlos. Die inneren 
Organe sind ohne wesentliehe Veranderungen, neurologisch bestehen keinerlei Lahmungen, 
die Reflexe sind ohne Storungen. 

Das Gesieht (Abb. 39) ist in dauernder Unruhe, die Wangenmuskulatur wird dauernd 
bewegt, der Mund wird unregelmaJ3ig aufgerissen, die Lippen und die Zunge sind in standiger 
Unruhe, wobei grunzende und sehnalzende Laute hervorgebracht werden. Aueh die Stirn 

wird haufig in Falten gezogen. AuJ3erdem bestehen 
fast dauernd grobe ausfahrende Bewegungen der Arme, 
und, an Intensitat etwas geringer, aueh der Beine. 
Die ganze Bewegungsunruhe erinnert an die der 
Chorea. Der Gang ist unmoglich, da die Kranke in­
folge der Bewegungsunruhe unsieher wird und stiirzt. 
1m Sehlaf hort die Unruhe auf, wahrend die Bewe­
gungen zunehmen, sobald man sieh mit der Kranken 
beschaftigt. Psyehisch bietet die Kranke den glei­
chen Zustand wie bei. der ersten Aufnahme. Die 
Sprache ist vollig unverstandlich infolge der Bewe­
gungsunruhe der Spraehmuskulatur. Der Zustand der 
Krankcn bleibt im Jahre 1920 im wesentliehen un­
verandert, die Bewegungsunruhe nimmt zu_ Auch im 
Schlaf bestehen zuweilen leichte Zuckungen. In den 
ersten Monaten 1921 bilden sich kaum noch zu 

Abb. 39. Fall VII. Senile Chorea. streckende Beugecontracturen der Beine aus bei 
Wegfall der Bewegungsunruhe in diesen Gebieten. 

Kein Babinski. Die Bewegungsunruhe im Sinne choreiformer Bewegung in der Gesichts­
und Armmuskulatur bleibt unverandert bestchen. Die Sprache besteht nur noch in un­
artikulierten Lauten, die sto/3weise herausgebracht werden. Sehr haufig bewirken die 
Zungenbewegungen schnalzende Laute. Die Kranke stirbt im April 1921 an hochgradigem 
Marasmus. 

Die klinische Diagnose lautete: Senile Demenz mit Chorea. 

Zusammenfassung des klinischen Beflindes. 

Bei einer 75jahrigen Frau entwickelt sich ncben den Zeichen einer senilen 
Demenz ein deutlicher Tremor an den oberen Extremitaten, der an das Zittern 
der Paralysis agitans erinnert, und ein Gang mit kleinen Schritten. Drei Jahre 
spater werden die Zittererscheinungen del' Kranken abgelost von ausgesprochener 
choreatischer Bewegungsunruhe des ganzen Korpers, besonders des Gesichts, de!' 
Sprachmuskulatur und der Arme bei fortschreitendem psychischen VerfaIle. Die 
Kl'anke kann wegen del' starken Bewegungsunruhe nicht gehen. SchlieBlich ent­
wickeln sich 11/2 Jahre spater Beugecontracturen in den Beinen bei Wegfall der 
Bewegungsunruhe in diesen Gebieten und bei Fortbestehen der Chorea in der 
Gesichts-, Sprach- und Armmuskulatur. Die Kranke stirbt hochgl'adig maran­
tisch in tiefster VerblOdung. 

Anatomischer Befund. 

Die Gehirnsektion ergab ein atrophisches Gehirn (Gehirngewicht 1070 g bei Schadel­
inhalt von 1250 ecm und Duragewicht von 50 g) mit leiehter Piaverdickung tiber der ganzen 
Gehirnkonvexitat. Die Gehirnwindungen sind von normaler Anlage, deutlich atrophiert, 
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namentlich in beidenSchlafenlappen. Die basalenGefiWe zeigen nur ganz geringe sklerotische 
Wandveranderungen. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn erkennt man im Marklager 
des rechten Stirnhirns nahe dem vorderen Pole eine erbsengroBe herdformige Veranderung, 
die sich scharf gegen die Umgebung absetzt, etwas harterist und von gelbroter gesprenkelter 
Farbe. Die Seitenventrikel sind ganz leicht erweitert, das Ependym aller Ventrikel ist zart, 
Nirgends finden sich sonst herdformige Storungen oder besondere Atrophien, namentlich 
sind die basalen Stammganglien von normaler GroBe und Farbung. Ebenso der Pons, das 
Kleinhirn und die ganze Medulla. 

Bei der Sektion des tibrigen Korpers fand sich eine alte Lungenspitzentuberkulose, 
ferner eine eitrige Bronchitis mit bronchopneumonischen Herden, Arteriosklerose del' Ab· 
dominalaorta und Parenchymatrophie der inneren Organe. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: 
Die Pia und die GrO,Bhirnrinde zeigen die typischen Veranderungen einer sehr sch weren 

senilen Demenz. In der Rinde findet sich eine auffallend groBe Menge seniler Plaq ues, 

.. ... ~ .. -- . . 
4 

Abb. 40. Fall VII. Striatum (orale Halfte). Nisslbild, gleiche VergroBerung 
wie Abb. 2. Degeneration del' groBen und kleinen Striatumzellen, herdf6rmige 

Verodung del' kleinen Striatumzellen (x). Mikroph. 

wie man sie in solcher Anzahl und GroBe nur seIten in senilen Fallen zur Beobachtung be· 
kommt. Dazu gesellen sich die schweren Ganglienzellveranderungen (Lipoidentartung, 
chronische Sklerose), Gliaproliferationen und ab und zu auch die Alzhei merschs Fi brillen· 
veranderung. Am hochgradigsten ist das Stirnhirn und die Temporalwindungen mit dem 
Ammonshorn betroffen, wahrend die vordere Zentralwindung keine schweren Degenerations. 
erscheinungen erkennen laBt. Insbesondere sind die Betzschcn Pyramiden gut erhalten 
und eine Pseudokornerschicht ist nicht entwickelt. 

Die GefaBe zeigen groBtenteils nur ganz leichte Veranderungen im Sinne seniler GefaB· 
wandfibrose. An den groBeren GefaBen des Hirnstammes sind nul' ganz leichte, echte arterio· 
sklerotische Veranderungen festzustellen. Der schon makroskopisch sichtbare Herd im Mark· 
lager des rechten Stirnhirns erweist sich mikroskopisch als ein ganz eng umgrenzter Er· 
weichungsherd in Vernarbung und deutlicher Abhangigkeit von GefaBen. Sonst sind nirgends 
Erweichungsherde arteriosklerotischer Natur anzutreffen. 

Besonders hochgradige Parenchymstorungen bietet das Stria tum beiderseits. 1m 
Nisslbilde (Abb.40) erkennt man in der vorder~ten Halfte dieses Gebiets einc schwere 
diffuse Parenchymstorung. Die kleinen Ganglienzellen sind mancherorts ausgefallen, so 
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daB kleine Verodungsherde entstehen. Ganz allgemein sind diese Elemente aufs schwerste 
geschadigt: es sind blasse Gebilde mit zumeist deutlichen hellen Kernen und geschrumpftem, 
diffus dunkler sich farbenden, mit kleinen Vakuolen durchsetzten Protoplasma. Sehr haufig 
trifft man nur noch auf Schattenbildung dieser Zellform. Auch die groBen Ganglienzellen, 
relativ in diesen Gebieten erhalten, befinden sich im Zustande chronischer Skierose und 
fettiger Degeneration. 

Das Gliagewebe ist deutlich protoplasmatisch gewuchert, wobei sich reichlich gut 
gezeichnete kieine Gliakerne, haufig zu dreien und vieren zusammengelagert und mit zart 
gestipptem, strahligem Plasma verbunden, finden. 

1m Silberpraparate sehen wir einen kornigen Zerfall der intracellularen Fibrillen, gam. 
vornehmIich in den kleinen Striatumzellen, nirgends ist die Alzhei mersche Fibrillenbildung 
entwickelt, auch fehien senile Plaques. 

1m Fettpraparate begegnen wir einer ganz diffusen Fettanhaufung in den Ganglien­
zellen wie in dem gliosen Protoplasma, wie auch die Abbauprodukte in den GefaBlymph­
scheiden stark vermehrt sind. Ki9rnchenzellbildungen sind nicht festzustellen. 
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Abb. 41. Fall VII. Striatummitte im Nissibild bei gieicher VergroBerung wie 
Abb. 40. Weit schwerere Verodung vornehmlich an kleinen Striatumzellen. 

GefaBe nicht wesentlich verandert ((7). Mikroph. 

Eisenfarbungen ergeben im Gliaplasma vermehrtes Abbaueisen in Form etwas groberer 
Kornchen. 

1m allgemeinen steht die diffuse Parenchymerkrankung weitaus im Vordergrunde, 
bei starkem Zuriicktreten kieinerer Verodungsherde (Abb. 40). In solchen Iiegen gewohnIich 
kieine Capillaren mit fibrosen GefaBwandveranderungen ohne sonstige Besonderheiten. 
Erweichungsherde fehlen vollig. 

Gegen die Mitte des Striatum zu und weiter caudalwarts nimmt die In­
tensitat der Erscheinungen etwas zu, so daB man fiir gewohnlich in diesen Teilen 
Storungen antrifft, wie sie Abb. 41 wiedergibt. Es handelt sich auch hierbei um prinzipiell 
den gieichen histologischen Vorgang, der aber zu einem wesentlich hochgradigeren Ausfall 
an kieineren und groBeren Striatumzellen gefiihrt hat. Dabei ist zu betonen, daB man auch 
im caudalen Striatumabschnitt auf weniger hochgradig veranderte Gebiete stoBt. Immerhin 
ist der Wechsel in der Intensitat auffallend. 

Zu einer Schrumpfung der Striata ist es nicht gekommen. 
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1m gesamten Pallidum finden sich die gleichen Vorgange, nur in wesentlich ver­
minderter Sch were. Die Ganglienzellen sind vielleicht etwas an Zahl reduziert, zumeist 
gut erhalten, mit reichlicher Lipoideinlagerung. Auch das gliose Protoplasma ist in zarter 
Wucherung begriffen. 

Ahnlichen Veranderungen wie im Pallidum begegnet man im ganzen Thalamus, im 
Luysschen Korper und im Dentatum des Kleinhirns. Wesentlich geringgradiger sind im 
gleichen Sinne betroffen die Substantia nigra und der rote Kern. 

1m Pallidum und in der Substantia nigra weisen Eisenfarbungen vermehrtes Abbaueisen 
im GIiaprotoplasma nach und zahlreiche Ganglienzellen zeigen gegeniiber der Norm grobere 
blaue Tiipfelungen. 

1m Markscheidenpraparate fallt vor allem das Fehlen einer Schrumpfung der basalen 
Stammganglien auf, zudem das Fehlen ausgesprochener geschlossener Faserdegenerationen. 
Auch die Pyramidenbahnen sind intakt. Nur das Striatum und in gewissem Sinne auch das 

Abb. 42. Fall VII. Markscheidenpl'aparat, keine wesentliche Schrumpfung des Kaudatum 
(Kaud) und Putamen (Put), diffuse Markfaserausfalle im Striatum und leichterc im Pal­
lidum (Pall). Thalamus mit seinen Kernen (aa, rna, 1), HI und H2 Substantia nigra (Sn) 

und Pes unverandert. (Die Liicken im Gewebe sind Kunstprodukte.) Photogr. 

Pallidum zeigen im Markscheidenbilde greifbare Veranderungen (Abb. 42). Das Striatum 
ist hochgradig verarmt an diinneren und auch dickeren Faserziigen, so daB es auch in den 
oralRten Partien nirgends den Status fibrosus erkennen laBt. Ein deutlicher Unterschied 
zwischen den oralen und caudalen Partien ist nicht sicherzustellen. Das Pallidum ist in 
seinen Lamellen leicht reduziert, in seinem Parenchym etwas verarmt an diinnen und dicken 
Fasern. Die Linsenkernschlinge ist stellenweise etwas aufgehellt, die Forelschen Faserziige, 
der LuysscheKorper, die Strahlungen des roten Kerns, die Substantia nigra, die Kleinhirn­
strahlungen sind im wesentlichen intakt. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben einem in schwerster Weise in der GroBhirnrinde entwickeIten senilen 
Prozesse, der mit auffallend reichlicher Entwicklung von senilen Plaques und 
mit der Alzheimerschen Fibrillenveranderung einhergeht, zeigt sich der senile 
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ParenchymprozeB besonders noch im Striatum lokalisiert. Hier ist 
es ohne makroskopische Schrumpfungen zu einer hochgradigen Degeneration der 
Ganglienzellen gekommen und daneben zu kleineren VeroduJ;lgsherden bei zarter 
protoplasmatischer Gliawucherung und fettiger Imbibition des Parenchyms. 
Wahrend in der oralen Halfte des Striatum die kleinen Ganglienzellen unzweifel­
haft starker befallen sind als die groBen Elemente, trifft man in der hinteren 
Halfte auf schwerere Parenchymvcranderungen mit durchschnittlich starkerer 
Affektion auch der groBen Ganglienzellen. Dem entspricht im Markscheiden­
bilde bei Fehlen des Status fibrosus im gall7:en Striatum ein Ausfall der feinen 
und dicken Faserzuge. 1m Pallidum sind wesentlich geringgradigere Veranderungen 
festzustellen, in gleicher Weise im Thalamus und im Dentatum. Die Pyramiden­
bahnen sind intakt. 

Epikrise. 

Der eigenartigen symptomatologischen Entwicklung dieses Falles ent­
spricht ein recht charakteristischer anatomischer Befund: Den psychischen Er­
scheinungen einer schweren senilen Demenz geht ein hochgradig ausgesprochener, 
fur eine schwerste Form der Senilitat charakteristischer RindenprozeB parallel, 
den daneben im Krankheitsbilde stark betonten Bewegungsstorungen entspricht 
eine deutliche Affektion des striopallidaren Systems. (Der kleine, in Vernarbung 
begriffene, sklerotisch bedingte Erweichungsherd im Stirnhirnmark rechts muB 
entsprechend,seiner. Kleinheit, als symptomatologisch bedeutqngslos angesehen 
werden; jedenfalls hat er keinerlei Faserdegenerationen ausgelOst.) Es kann 
keinem Zweifel unterliegen, daB die Veranderungen im Striatum dabei weitaus 
im V ordergrunde stehen. Ohne wesentliche Schrumpfung dieses grauen Kernes 
ist es hier zu einer hochgradigen Parenchymdegeneration gekommen, die be­
sonders an den kleinen Ganglienzellen ansetzt und in geringerem Grade auch die 
groBen Ganglienzellen mit befallen hat. Die caudale Halfte des Striatum ist 
gleichsinnig, aber in hoherem Grade verandert. Die eigenartige Entwick­
lung der Bewegungsstorungen - zuerst Tremor, dann allgemeine 
Chorea, schlieBlich Beugecontracturen in den untersten Extremi­
taten bei Fortbestehen der choreatischen Bewegungsstorungen in 
den oberenExtremitaten, imGesicht und in derSprachmuskulatur 
- ist offenbar auf die fortschreitende Degeneration des Striatum 
z u beziehen. Wir konnen daraus schlieBen, daB eine leich tere Parenchym­
degeneration des Striatum zunachst Zittererscheinungen bedingt, 
daB die weitere Zunahme der Degeneration Chorea auslosen kann; 
das akinetisch - hypertonische Syndrom, das in der unteren Kor­
perhalfte die choreatische Bewegungsunruhe abloste, ist offenbar 
derAusdruck der schwereren Lasion der hinteren Striatumhalfte1). 

Inwieweit die gleichzeitig geg-ebene, jedoch stark zurucktretende PaIIidum­
affektion eine bedeutsame Rolle mitspielt, muB zunachst dahingestellt bleiben. 

Die Ausdeutung dieses Fanes entspricht in den wesentlichen Punkten den 
im Fane V gemachten Beobachtungen und bestatigt ahnliche Ansichten C. und 
O. Vogts ftber die striare Lokalisation des Tremors. Zu betonen ist, daB 

1) Ganz allgemein neigen bei bettlagerigen Kranken die unteren Extremitaten weit 
mehr zu Versteifungszustanden und Kontrakturenentwickelung als die oberen. 
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sich im Striatum und Pallidum im Markscheidenbilde nur ein diffuser Untergang 
dunner und dicker Fasern zeigt, ohne deutliche geschlossene Faserdegeneration. 
Das Fehlen eines V 0 gtsehen Status fibrosus auch in den oralen Striatumteilen 
bei einer deutlich ausgepragten ehoreatischen Bewegungsunruhe der oberen 
Korperhalfte lehrt uns, daB der Vogtsche Status fibrosus nicht regelmaBig bei 
dem Choreaphanomen ausgepragt sein muB. Ieh glaube, daB er offenbar nur 
dann in Erscheinung tritt, wenn eine gleiehzeitige starke Schrumpfung des 
Striatum mit vorliegt. DaB letztere aueh bei der gewohnliehen progressiven 
Chorea, auch bei der Huntingtonschen Form fehlen kann, laBt sich aus den 
Befunderhebungen der J ... iteratur erschlieBen, z. B. aus den von Ranke er­
hobenen Feststellungen. 

In gewissem Sinne haben wir es also hier mit einer atypisehen senilen 
Demenz zu tun: Einmal ist der RindenprozeB von ungewohnlicher In- und Ex­
tensitat und entspricht so jenen atypisehen senilen Formen, welche der Alz­
hei merschen Krankheit nahestehen, dann aber zeigt er in dem starken Mit­
befallensein der basalen Stammganglien eine ungewohnliche Ausdehnung des 
senilen Prozesses und ist aueh in diesem Sinne als atypiseh anzusehen. 

Was mir weiterhin bei der Beurteilung dieses Falles und seiner allgemeinen 
Auswertung von Bedeutung erseheint, sind die Beziehungen zu den bei der Alz­
heimerschen Krankheit ganz gewohnlieh gegebenen Bewegungs­
storungen. Es ist ja bekannt, daB sich die Alzheimersehe Krankheit in 
ihrer prasenilen und senilen Form durch eigenartige Spannungszustande in der 
Gesichts- und Extremitatenmuskulatur, durch rhythmische Zittererscheinungen, 
durch Mitbewegungen, Parakinesen, durch Iogoklonische Spraehst6rungen und 
dergleichen auszeiehnet. leh habe in meinem Material 4 FaIle der Alzheimer­
sehen Krankheit, die von Lua 1920 besehrieben worden sind, auf die Veran­
derungen im Striatum und Pallidum hin untersueht und konnte dabei reeht deut­
lieh ausgesprochene Parenehymdegenerationen im Striatum und Pallidum fest­
stellen, die in ganz ahnlieher Weise, jedoch nieht so hoehgradig entwiekelt waren 
wie in obigem FaIle. Der gleiehe Befundzeigte sich mir bei drei weiteren Kranken 1 ). 

Nun sind aueh, wie es namentlieh Simehowiez hervorhebt, bei der senilen 
Demenz die basalenStammganglien ganz gewohnlieh imSinne seniler Parenehym­
st6rungen verandert. Bei vergleiehenden Untersuchungen konnte ieh abel." fest­
stellen, daB die hier lokalisierten Parenchymveranderungen einer gewohnliehen 
senilen Demenz bei weitem zuruekstehen gegenuber den Veranderungen hei der 
Alzheimersehen Krankheit oder in unserem obigen FaIle. Ieh glaube daher, 
daB diesen anatomisehen Verhaltnissen im oben angedeuteten Sinne eine ganz 
wesentliehe Bedeutung zukommt fur die Entwieklung der eigenartigen und 
polymorphen Bewegungsstorungen, die sieh bei dem atypischen Senium zeigen 2). 

Fassen wir also unsere eigenen Befunde unter Berueksiehtigung der in der 
Literatur niedergelegten Feststellungen zusammen, so drangt alles zu' der An­
nahme, daB sich die progressive Ohorea pathologisch-anatomisch offenbart in einer 
besonders Bchweren Parenchymentartung des Striatum, wobei in ganz auffallender 

1) Vgl. auch Klei'st: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 1923. 
2) Vgl. auch die Bemerkungen tiber die "senile Muskelstarre" S. 134. 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 7 



98 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

Wei8e die kleinen Ganglienzellen am mei8ten degenerieren und 8ich im M arkscheiden­
bUd die AU8bildung eine8 Vogt8chen Statu8 fibro8U8 filr gewohnlich zeigt, jedoch bei 
mangelnder Schrumpfung der Stammganglien auch fehlen kann. Auch die grofJen 
Ganglienzellen de8 Striatum 8ind gewohnlich mehr oder weniger mit befallen, wie 
auch da8 Pallidum gelegentlich leicht mit erkranken kann, ohne dafJ 8ich dabei der 
Oharakter der Bewegung88torung andern mufJ. Leichtere Striatumaffektionen konnen 
Parakinesen mehr hervortreten las8en. Bei fortschreitender 8trio-pallidarer Degene­
ration und ungewohnlicher Beteiligung 8ubpallidarer Zentren (Oorpu8 LuY8i, Sub-
8tantia nigra) an dem ParenchymprozefJ werden offenbar die choreati8chen Be­
wegung88torungen abgelo8t von dem akineti8f1h-hypertoni8chen Syndrom. 

Der histologische ProzeE gibt uns, abgesehen von den Fallen, wo die 
Chorea eine Begleiterscheinung einer senilen, arteriosklerotischen, syphilitischen, 
paralytischen oder anderen diffusen Gehirnaffektion ist, oder wie bei der Chorea 
minor eine toxisch-infektiOse, gelegentlich mehr herdformig auftretende Alter­
ration des Striatum darstelIt, keine atiologischen Hinweise. Als Ein teil u ng der 
verschiedenen Choreaformen scheint mir folgende Klassifizierung zu Recht zu 
bestehen, die einen weiteren Ausbau der vor vielen J ahren von W oIle n berg vor­
genommenen bedeutet: 

1. Die toxisch - infektiose Chorea (Sydenhamsche Form -
Chorea minor). 

2. Die symptomatische Chorea bei aIlgemeiner Erkrankung des 
Gehirns auf paralytischer, syphilitischer, arteriosklerotischer, 
seniler Grundlage (hierher gehort auch die Chorea bei Tumoren, 
bei der multiplen Sklerose, bei der tuberosen Sklerose mit ent­
sprechender striarer Lokalisation). 

3. Die chronisch - progressive Chorea. 
a) Die echte Huntingtonsche Form mit Vererbung und 

mit psychischen Storungen. 
b) Jene ohne nachgewiesene Vererbung und mit psychi­

schen Storungen. 
c) Jene ohne psychische Storungen. 

1m scharfsten symptomatologischen Gegensatz zur choreatischen Be­
wegungsstorung steht das 

II. hypokinetisch.hypertonische Syndrom des Parkinsonismus. 

Vom klinisch physiologischen Standpunkte aus hat es schon seit vielen J ahren 
die Aufmerksamkeit der Autoren auf sich gelenkt (Forster,Zingerle, Forster, 
Schilder, v. Economo, Lewy u. v. a.); in der allerletzten Zeit ist es v01'llehm­
lich von Stertz, Forster und Lewy eingehender analysiert worden. 

Die wichtigsten Komponenten dieses Syndroms sind nach Forster folgende: 
1. Tremor in der Ruhe, der nicht selten fehlen kann; 
2. Erhohung des plastischen formgebenden Muskeltonus; 
3. Erhohung des passiven Dehnungswiderstandes der Muskeln (Rigor); 
4. Spannungsentwicklung der Muskeln bei passiver Annaherung ihrer In­

sertionspunkte (Adaptationsspannung, Fixationsspannung, kataleptisches 
Verhalten der Glieder); 

5. Tonische N achda.uer der Kontraktion bei elektrischer Reizung; 
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6. Fehlen der Irridiation bei Reflexbewegungen, Fehlen der fiir das Pyra­
midenbahnsyndrom eharakteristisehen Reflexsynergien, Fenlen des Re­
flexriickschlages (rebound reaction) - tonische Nachdauer der Reflex­
bewegung; 

7. Fehlen der reaktiven Bewegung, Fehlen der Ausdrucksbewegung, evt. to­
nische Nachdauer derselben. 

8. Einschrankung der wiIlkiirlichen Spontan- und Initiativbewegung (Be­
wegungsarmut), verlangsamter Bewegungsbeginn, verlangsamter Be­
wegungsablauf, geringe Bewegungsexkursion, Ermiidbarkeit und Ab­
schwachung der groben Muskelkraft hei Willkiirbewegungen, bei apoplek­
tischer Entstehung voriibergehende totale Lahmung - tonische Nach­
dauer ausgefiihrter WiIlkiirbewegungen. 

Fehlen normaler Mitbewegu'ngen bei zusammengesetzten wiIlkiirlichen 
Bewegungsakten, mangelnde Verstarkung normaler Mitbewegungen, Fehlen 
der fUr das Pyramidenbahnsyndrom charakteristiscben Bewegungssynergien, 
daher Erhaltenbleiben isolierter WiIlkiirbewegungen einzelner Glieder und 
Gliedteile. 

In reiner und charakteristischer Form findet sich das akinetisch-hyper­
tonische Syndrom ausgepriigt bei der echten 

1. Paralysis agitans. 

Fur die nervosen Erscheinungen diesEr Krankheit ist im Laufe der Jahre das patho­
logisch-anatomische Substrat in den verschiedcnsten Organen gesucht worden. Ieh vErmeide 
es, aIle die Feststellungen und Erklarungen hier anzufuhren, welehe vom Muskel, vom peri­
pheren Nerven, vom Ruckenmark, von den Spinalganglien, von del' GroBhirnrinde als dem 
Hauptsitz del' Veranderungen ausgehen odeI' andererseits von negativen Befunden im Zentral­
nervensystem sprechen. AIle diese Arbeitw, die zum Teil mit unvoIlkommener Methodik 
und mit auf bestimmte Teile des Organsystems geriehteter Aufmerksamkeit hergestellt sind, 
konnen heute keine groBere Bedeutung mehr beanspruchen. 

Eine neue Ara setzte in diesel' Frage erst ein, als VOl' ungefahr 20 Jahren vornehm­
lich die franzosische Schule (P. Marie, Durand, Ferrand) auf die haufig bei diesel' 
Erkrankung in die Erscheinung tretenden Lacunen und Kribluren aufmerksam machte. 
1898 hat bereits Alzheimer in seinem Referat uber die Dementia senilis und die auf 
atheromatoser GefaBerkrankung basietenden Gehirnkrankheiten auch die Paralysis agitans 
nul' durch besonders lokalisierte, auf Arteriosklerose zuruckzufuhrende Veranderungen 
erklart; abel' del' Sitz des betrdfenden Krankheitsprozess€s sei nach wie VOl' unbestimmt. 
Dann fiel es auf, daB sich bei senilen Leuten, deren Gang in seiner Steifheit und Un­
sicherheit und seinen abnormen Spannungen an den Parkinson erinnert, schwerere De­
generationsvorgange in den Zentralganglien nachweisen lassen (Dejerine, Brissaud, 
P. Marie, Ferrand, L eri, v. Malaise). Inzwischen war man auch durch kasuistische 
Mitteilungen schwererer Affektionen, welehe in ihrer Symptomatologie an die Paralysis 
agitans erinnern, noch mehr auf die Beachtung diesel' Gehirnteile hingelenkt worden 
(Anton, Franceschini, Bechterew, Dana, Touche, M.Loewy). Wahrend dann 
Forster das del' Paralysis agitans verwandte Krankheitsbild del' arteriosklerotischen 
Muskelstarre auf eine Verletzung del' frontopontinen Bahnen zUrUckfuhrte, machte 1908 
J elgers rna auf Grund von Serienschnitten durch zwei Gehirne von Paralysis agitans auf 
die sehr I:\tarke Atrophie der Strahlungen des Linsenkerns und deren Fortsetzung nach 
dem Zwischenhirn aufmerksam. Er betonte vornehmlich den hochgradigen Schwund der 
dicken Pallidumfasern, die starke Entartung des Luysschen Korpers und del' Forel­
schen Bundel HI und H2 in dem einen FaIle. (In den J elgers maschen Praparaten dieses 
FaIles fanden C. und O. Vogt zudem noch einen ausgesprochenen Status cribratus und 
eine Volumenverminderung del' Substantia nigra.) 

7* 
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1912, 1913 und 1921 hat dann F_ H_ Lewy seine an einem groBen Material-ausgefiihrten 
Untersuchungen vorlaufig1 ) mitgeteilt, in denen er die Paralysis agitans als Teilerscheinung 
eines senilen oder prasenilen Prozesses auffaBt. Er beschreibt die schweren nervosen Paren­
chymveranderungen mit vornehmlichem Sitze im Striatum und Pallidum, die sich nicht regel­
maBig im Markscheidenbilde zu verraten brauchen, betont weiterhin hochgradige Verande­
rungen im Nucleus substantiae innominatae, im Tuber cinereum, im Luysschen Korper 
und ein nicht seltenes Mitbefallensein der fronto- und temporopontinen Bahnen2). Regel­
maBige Veranderungen in dem Nucleus periventricularis, im Hypothalamus und den dor­
salen Vaguskernen, in welchen letzteren bereits Borgherini, Dorose und Dana schwerere 
Degenerationen gefunden haben, bringt er mit den vegetativen Storungen im Krankheits­
bilde zusammen. Die in dies en Kerngebieten von Lewy beschriebenen eigenartigen Ganglien­
zellveranderungen mit Bildung abnormer Einschliisse konnten von Lafora bestatigt werden. 
Auch das Kleinhirn, der sympathische Oculomotorius- und Trigeminuskern sind mehr oder 
weniger regelmaBig mit befallen. 

1916 verOffentlichten A uer 1lIld Mc Cough zwei FaIle von Paralysis agitans, wobei 
sie ohne grobs Atrophie der basalen Stammganglien die Kribliiren im Linsenkern hervorheben 
und eine Abnahme der Fasern in der Lamella pallidi externa und im Pallidum beschreiben. 
1m gleichen Jahre machte Hunt in einem FaIle juveniler Paralysis agitans auf den weit­
gehenden Untergang der groBen Striatum· und Pallidumzellen aufmerksam und wies neben 
einer schweren Erkrankung des Nucleus substantiae innominatae eine Verdiinnung der 
Linsenkernschlinge nacho 

In jiingster Zeit haben C. und O. Vogt in ihrem Buche: "Zur I:.ehre der Erkrankungen 
des striaren Syatems bei der Paralysis agitans" in sieben Fallen auBer mehr oder weniger 
ausgedehnten Veranderungen in anderen Teilen des Zentralnervensystems ausnahmslos eine 
schwere Erkrankung des Striatum und eine meist geringere des Pallidum feststellen konnen, 
einen ProzeB, den sie als Status desintegrationis bezeichnen. Er auBert sich in einem zu einer 
groben Atrophie, vor allem des Caudatum, fiihrenden diffusen Untergang von Ganglien­
zellen und Markfasern (Status paradysmyelinisatus), dann in kleinen durch Nekrobiose, 
Erweichung oder Blutung entstehende Lacunen (Status lacunaris) und schlieBlich in einer 
Rarefizierung und daran sich anschlieBenden Resorption des Gewebes um die BlutgefaBe 
herum. Bei den kleinsten BlutgefaBen fiihrt dieser Vorgang zu einem Status praecribratus 
(Aufhellung und Rarefizierung der Grundsubstanz um die Capillaren). Das zweite zu dem 
bekannten, bereits 1854 von Durand· Vardel beschriebenen Status cribratus; bei den 
groBeren BlutgefaBen entwickelt sich in ahnlicher Weise aus. dem Status praelacunaris der 
Status lacunaris Pierre Maries. 

AIle diese Formen von Parenchymdegeneration in deutlichster Abhangigkeit von den 
GefaEen und ihrer Erkrankung fassen C. und O. Vogt als Status desintegrationis zusammen. 
Dieser Status desintegrationis unterscheidet sich von den gewohnlichen arteriosklerotischen 
Herderkrankungen dadurch, daB die dabei auftretenden eventuellen Lacunen nur als lokale, 
besonders intensive Ausdriicke eines diffusen Zerfallprozesses in dem allgemein erkrankten 
Zentralnervensystem und besonders schwer affizierten Striatum-Pallidum zu bewerten sind. 

AuBer der jeweils stark betonten Striatum. und Pallidumaffektion zeigten sich in den 
V 0 gtschen Fallen keine systematischen Faserdegenerationen, nur waren in mehreren Fallen 
die Pallidumlamellen und der Luyssche Korper deutlich reduziert, seltener auch die Forel· 
schen Biindel HI und H2. 

Der Tremor zeigte sich namentlich in den Fallen mit starker Striatumerkrankung, 
wahrend mit zunehmender Pallidumdegeneration eine allgemeine Rigiditat parallel ging. 

Atiologisch kommen nach C. und O. Vogt fiir diese FaIle im wesentlichen GefaBver· 
anderungen in Betracht auf seniler, arteriosklerotischer und syphilitischer Grundlage. 

SchlieBlich hat Bielschowsky in weiteren sechs typischen Fallen dieser Krankheit 
die Vogtschen Befunde bestatigen konnen, wobei er in der ausgedehnten Capillarfibrose 

1) Vgl. Lewy: "Tonus und Bewegung", 1923; in denen er seine Befunde zusammen' 
gestellt hat. 

2) Lewy unterscheidet auch in seinem Buche nicht streng zwischen reiner Paralysis 
agitans und arteriosklerotisch bedingter, ein Unterschied, der sich in vielen Fallen durch­
fiihren laBt. 
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und in dem dadurch bedingten Status praecribratus und cribratus den pathogenetischen 
Hauptfaktor der jeweils konstanten Striatum- und Pallidumveranderungen sieht. 

In den letzten Jahren hat die franziisische Schule, insbesondere Tr etiakoff, Foix, 
L'hermitte, Corni! und Souques die Aufmerksamkeit auf schwerere Veranderungen 
in der Substantia nigra gelenkt, in welchen sie das anatomisclte Hauptsubstrat, wenn 
nicht die pathologische Grundlage der Par kinsonschen Krankheit erblicken. Nachdem 
Brissaud, wie schon oben erwahnt, in dem Locus niger ein tonisierendes Zentrum gesehen 
hat, griff Tr etiakoff 1919 in einer Arbeit aus dem Laboratorium P. Maries diesen Ge­
danken wieder auf und betonte das konstante Auftreten schwerer Veranderungen in der 
Substantia nigra bei der echten Paralysis agitans. Er beschreibt konstante Ganglienzell­
veranderungen, die sich in einem Verlust des Pigmentes, in Schwellungszustanden des Zell­
kiirpers mit exzentrischer Lagerung des Kernes, in einer Fragmentation der Neurofibrillen 
und anderen Zeichen auDern, und macht allerdings darauf aufmerksam, daD er sowohl unter 
seinen eigenen Fallen, als in den bis jetzt veriiffentlichten keinen einzigen gefunden habe, 
bei welchem die Lokalisation der krankh\Lften Veranderungen auf den Locus niger begrenzt 
gewesen ware. Man habe stets in den benachbarten oder entfernteren Hirnteilen krankhafte 
Befunde festgestellt. Dennoch kommt er zu dem Schlusse, ,daD die Kardinalsymptome der 
Paralysis agitans, die Rigiditat und das Zittern, durch eine Lasion der Soemmeringschen 
Substanz bedingt werden. Neuerdings haben Foix, L'hermitte und Cornil sowie auch 
Souq ues die Angaben Tr etiakoffs iiber den Hauptsitz und die Konstanz der Verande­
rungen in diesem Zentrum bei der Parkinsonschen Krankheit bestatigt, auf Grund der 
Untersuchung von 24 Fallen. Foix hebt hervor, daD dieseVeranderungen konstanter seien 
als die, welche im Globus pallidus vorkommen und die er gleichfalls beobachtet haP). 

Wenn ich nun zur Schilderung meines eigenen Materials ubergehe, so mochte 
ich fUrs erste scharf unterscheiden zwischen j enen Parkinsonschen 
Fallen, bei denen sich anatomisch keine wesentliche, die schwere 
Parenchymerkrankung erklarende GefaBveranderung fand, und 
jenen, bei denen eine GefaBerkrankung im Vordergrunde steht. 

Erstere fasse ich auf als: 
1. reine oder genuine FaIle von Paralysis agitans. 
Aus dem mir hiervon zur Verfugung stehenden Materiale habe ich hier nur 

drei Beobachtungen ausgewahlt, die ich mit allen einschlagigen Methoden und in 
allen Teilen des Gehirns untersuchen konnte. Zuerst schildere ich einen Fall, der 
mir die reichhaltigsten anatomischen Befunde abgab. 

Fall VIII. 
Genuine Paralysis agitans. 

Die Kranke Schmidt, 1860 geboren, wird am 21. Dezember 1921 yom Barmbecker 
Krankenhaus (Abteilung Plate) nach F. iiberwiesen. 

Vorgeschich te: Die Familienanamnese ist ohne Belang. 1m Friihjahr 1915 begann 
das jetzige Leiden mit Schmerzen im linken Arm und allmahlich starker werdenden Zitter­
erscheinungen in den Armen. Die Erscheinungen nahmen im Laufe der letzten Jahre zu 
bei allmahlich starker werdender allgemeiner Steifigkeit. Am 1. November 1921 wurde sie 
in das Barmbecker Krankenhaus eingeliefert. Aus dem dortigen Befunde ist erwahnens­
wert: Starres maskenartiges Gesicht, ein starker Tremor des Unterkiefers, allgemeine Starre 
des ganzen Kiirpers, der Gang nur mit Unterstiitzung miiglich, vorniibergebeugt mit kleinen 
Schritten; die FiiDe werden dabei gut angesetzt, aber mangelhaft abgewickelt. In allen 
Extremitaten starker Muskelwiderstand, in den linken Extremitaten mehr wie rechts. Der 
linke Arm kann im Schultergelenk nur urn wenige Grad gehoben werden. Das linke Ellbogen­
gelenk in rechtwinkliger Beugestellung, ebenso das linke Handgelenk. Der linke Daumen 

1) Auch Fiinfgeld (Zur pathol. Anatomie der Para!. agit., Zeitschrift f. d. ges. Neur. 
u. Psych. 81. H. 1/2. 1923) fand neben ausgedehnten Degenerationen in den basalen 
Stammganglien mit EinschluD von Strio-Pallidum die Substantia nigra in einigen Kern­
gruppen schwer verandert (Anm. b. d. Korr.). 
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ist stark adduziert und iiberstreckt, der Zeigefinger stark iiberstreekt, die iibrige Hand ist 
zur Faust geballt (siehe Abb. 43; der Zeigefinger erinnert an den Finger des Apostels im 
Griinwaldsehen Gemalde). Die Interossei und der Daumenballen sind eingesunken. Die 
Finger der reehten Hand befinden sieh in Beugestellung, der Daumen ist opponiert. In beiden 
Armen besteht ein mittelfcinsehlagiges Zittern mit typisehem Pillendrehen. Auch in den 
Beinen besteht ausgesproehene Rigiditat, links mehr als reehts. Die Patellarreflexe sind 
eben angedeutet, die Aehillesreflexe auslosbar, die Bauchdeekenreflexe fehlen. Babinski 
ist nieht auslosbar. Da die Kranke sehr unruhig und storend ist, wird sie im Dezember naeh 
F. verlegt. 

Dem hiesigen Status (Dr. Cohen) entnehme ieh folgendes: Die Kranke zeigt ein be­
wegungsloses Gesieht mit lebhaftem, weithin siehtbarem Tremor des vorstehenden Unter­
kiefers. Die eingesunkene Oberlippe wird im gleichen Rhythmus, in dem der Unterkiefer 
zittert, eingezogen und wieder vorgewolbt, sie sehwappt wie ein Vorhang im Windzug. 1m 
halbgeoffneten Munde sieht man die zitternde Zunge. Sonst ist im Gebiete der Gesiehts­
innervation, Pupillen, Augenbewegung, Augenhintergrund u. dgl. niehts Abnormes festzu­

Abb. 43. Fall VIII. CharakteristischeHand- und 
Fingercontrac.~ur mit eigenartiger, an Athetos6 
erinnernder Uberstreckung des Zeigefingers. 

stellen. Die Kranke liegt fast dauernd auf 
der reehten Seite, das .linke Bein wird ge­
beugt gehalten und zittert feinsehlagig. Am 
deutliehsten ist das Zittern in den Beuge­
muskeln des Oberschenkels wahrzunehmen. 
Die groBe Zehe in Babinski-ahnlieher Stel­
lung zittert siehtbar, aueh das reehte Bein 
zittert zeitweise, aber weit weniger als das 
linke. Der linke Arm ist im Ellbogen ge­
beugt und zittert sehr stark. Die Musku­
latur der linken Schulter und des linken 
Armes ist sehr rigide. Der Oberarm liegt 
dem Thora.x an, ist im Ellbogen reehtwinklig 
gebeugt, die Hand zeigt den gleiehen Befund 
wie oben. Man kann die eingesehlagenen 
Finger llur ganz wenig streeken, die Kranke 
auBert dabei lebhaft Schmerz; der rechte 
Arm kann im Sehultergelenk aktiv nieht 

gehoben werden, auch im Ellbogengelenk ist die Beweglichkeit herabgesetzt, der Arm 
wird n ieht vollig gestreekt. Das Handgelenk ist frei beweglieh, die Finger werden l eicht 
gebeugt gehalten, konnen ,aber aktiv und passiv gestreekt werden. Dabei ist der rechte 
Daumen etwas iiberstreckt und die Interossei etwas eingesunken. Die Rigiditat d es 
rechten Armes erreicht nicht annahernd denselben Grad wie die links. Der rechte Unterarm 
und die rechte Hand zittern im gleichen Sinne wie links, aber weniger stark. Beide Beine 
sind rigide, links mehr als rechts. Der Tonus des linken Beines ist aber stark weehselnd 
und la Bt bei mehrfach wiederholten passiven Bewegungen a.!lmahlich nacho SchlieBlieh tritt 
dann eine Ersehlaffung ein, die an Hypotonie erinnert, dasselbe gilt yom reehten Bein. Beide 
Beine zittern feinsehlagig, doeh nicht so stark wie die Arme. Die Patellar- und Achilles­
sehnenreflexe sind in gehoriger Starke auszu16sen, es besteht kein Klonus. Die groBen Zehen 
stehen an und fiir sieh in Babinski-ahnlicher Stellung, beim Vcrsuch, den Babinski auszu­
losen, steigert sich diese Stellung, aber ein wirklicher Babinski besteht nicht, auch kein Oppen­
heim. Die Bauehdeckenreflexe fehlen. Die Kranke steht stark nac'b, vorn iibergebeugt, auch 
die Hiiftgelenke sind gebeugt; die Wirbelsaule ist im Brustteil skoliotisch, mit der Kon­
vexitat nach rechts. Die Kranke kann mit Unterstiitzung einige Schritte langsam vorwarts­
trippeln, bei sehr mangelhafter Abwieklung im FuBgelenk. 

Die inneren Organe sind ohne wesentlichen Befund, die Hcrztatigkeit ist besehleunigt. 
Psyehiseh ist die Kranke iiberaus wehleidig, querulierend, namentlieh nachts sehr laut. 
Sie weint sehr viel und klagt iiber starke Schmerzen in den' Armen, in den Beinen und im 
Kreuz. 

Der korperliehe und psyehische Zustand bleibt unverandert. Es entwickelt sieh in den 
nachsten Wochen ein Decubitus iiber dem Kreuzbein und die Kranke geht im Februar 1922 
marantiseh , zugrunde. 
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Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Die Frau erkrankte mit 55 Jahren mit Zittererscheinungen in den Armen 
und allmahlich starker werdender allgemeiner Steifigkeit. Dazu bestanden 
Schmerzen im linken Arm. Sechs Jahre spater zeigte sie im Krankenhaus den 
charakteristischen Befund einer Paralysis agitans mit Zittern. Die Erscheinungen 
sind links ausgesprochener als rechts. Das Zittern in den oberen Extremitaten 
und in der Lippenmuskulatur ist hochgradiger als in den unteren Extremitaten. 
Die Kranke auBert bei passiven Bewegungen in den versteiften Gliedern leb­
hafte Schmerzreaktion. Hervorzuheben ist noch die an Athetose erinnerrtde 
Fixationsstellung des linken Zeigefingers und der Wechsel des Tonus im linken 
Bein und sein NaGhlassen bei vliederholten passiven Bewegungen some die kon­
stante Babinski-Stellung der groBen Zehe. Psychisch ist die Kranke auBerst 
wehleidig und querulierend. Die Kranke stirbt sieben Jahre nach Ausbruch des 
Leidens an allgemeinem Marasmus. 

Anatomiseher Befund. 
Bei der Sektion fand sieh eine Bronehopneumonie und Kolloidstruma. 
Sehadeldaeh und Dura sind o. B. Bei ErOffnung der Dura entleert sich etwas klarer 

Liquor; die Pia ist ganz leieht verdickt iiber der ganzen Gehirnkonvexitat. Die basalen 
GefaBe sind vollig zart, die Gehirnwindungen ganz leieht atrophiseh (Gehirngewicht 
1380 g, Dura 60 g, Sehadelinhalt 1460 cem). Die Gehirnsubstanz ist von gewohnlichem 
Blut- und Saftgehalt. Die Stammganglien sind ohne wesentliehen Befund, nur an der Ober­
flache gegen die Ventrikel zu mit leichten beetartigen Einziehungen. Die Substantia nigra 
ist makroskopiseh unauffallig. Das, ganze Zentralnervensystem wie das Riiekenmark ist 
frei von herdformigen Veranderungen. Die Hypophyse ist makroskopisch und mikro­
skopisch normal. 

Mikroskopisc he Un t er suc hung. 
Die Pia zeigt nur geringgradige hyperplastisehe Vorgange des Bindegewebes. An den 

groBeren GefaBen der Pia, namentlich auch an denen der Basis des Gehirns sind nur hin und 
wieder leiehte sklerotisehe Wandveranderungen festzustellen. 

Die Rinde zeigt iiberall guten arehitektonisehen Aufbau. 1m Stirnhirn und im Schlafen­
lappen besteht in den untersten 3 Rindenschichten eine zweifellose Verarmung vornehmlich 
an groBen Ganglienzellen, doch ist es nirgends zu ausgesprochenen Verodungsherden oder zu 
Schichtstorungen gekommen. 

Die Randzone der Rinde enthalt protoplasmatische Gliawucherungen in groBerer 
Menge bei leicht gewuchertem Gliafaserfilz der Oberflachenzone. Die Ganglienzellen be­
finden sieh fast durehweg im Zustande lipoid-wabiger Degeneration und tragen im Fett­
praparat recht erhebliche Mengen lipoider Stoffe in ihrem Protoplasma, wobei die Verfettung 
der untersten Rindenschichten deutlich starker hervortritt. Daneben findet sieh seltener 
eine ausgesprochene ehronische Sklerose der Ganglienzellen. Das Fibrillenbild ergibt im all-' 
gemeinen das Erhaltensein der intra- und extracellularen Neurofibrillen, nirgends zeigt sieh 
die Alzheimersche Fibrillenveranderung. 

Die Abbauprodukte sind in dem leicht gewucherten gliosen Protoplasma vermehrt, 
ebenso in den GefaBlymphscheiden. An den RindengefaBen sind keine wesentlichen Ver­
anderungen zu beobachten. 

Nirgends finden sich senile Drusen. 
Das Markscheidenbild in der Rinde ergibt keine greifbaren Ausfalle. 
Wesensgleiche, nur in ihrer lntensitat hochgradiger entwickelte Parenchymstorungen 

weisen'die basalen Stammganglien auf. 
lch beginne mit den recht charakteristischen im Striatum, und Pallidum betonten 

Veranderungen: 
Wie schon makroskopisch, so laBt sich auch mikroskopisch im Stria tum beiderseits keine 

wesentliche Schrumpfung feststellen. Dagegen erkennt man im Nisslbilde recht auffallige 
Storungen des nervosen Parenchyms. Schwachere Linsen (Abb. 44) zeigen das vollige Fehlen 
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groBerer herd£ormiger Storungen. Dagegen erkennt man deutlich eine Storung im architektoni­
schen Au£baudes Striatum: diegroBen Striatu mzellen sind deutlich an Zahl vermin­
d ert, wahrend die kleinen Zellelemente in gewohnlicher Anzahl das Bild beherrschen. lch habe 
genaue vergleichende Zahlungen der groBen Ganglienzellen vorgenommen und feststellen 
konnen, daB diese Elemente um ungefahr ein Drittel an Zahl gegertuber der Norm reduziert 
sind 1). Schon bei solchen VergroBerungen lassen sich auchdeutliche Veranderungen am nervo­
sen Parenchym erkennen. Die groBen Ganglienzellen fallen durch ihre dunkle plumpe Farbung 
und durch starke Schrumpfung auf, wahrend die kleinen im allgemeinen blasser erscheinen. 

Bei starkeren VergroBerungen finden sich sehr schwere Degenerationserscheinungen 
am nervosen Parenchym. Und zwar sind es auch hier wieder die groBen Ganglienzellen, 
die in ihren schweren Veranderungen zunachst am meisten auffallen. Keine einzige der groBen 
Ganglienzellen zeigt normale Struktur. Sie sind aIle mehr oder weniger stark geschrumpft 

Abb. 44. Fall VIII. Nisslbild yom Striatum bei gleicher VergroBerung wie 
Abb. 2. Deutliche Verarmung an groBen Striatumzellen, leichtere Degene­
rationserscheinungen an den kleinen. Kfine herdformige Starung. GefaBe (g) 

normal. Mikroph. 

und es zeigen sich an ihnen recht· auffallige Degenerationserscheinungen am Protoplasma­
leib und am Kern (Abb. 45). Der Zelleib ist durchsetzt von zumeist unregelmaBig gestalteten 
Vakuolen, farbt sich vollig verwasehen im Nisslbilde und zeigt ein kornig granuliertes Plasma, 
in dem nicht selten kleine, gelbgrun leuchtende Pigmentstoffe sichtbar werden (a). Die Zellen 
sind haufig vollig abgerundet und zeigen kaum mehr Fortsatze (b u. c). Andere wieder lassen 
stark gescWangeIte Fortsatze in diffuser verwaschener Farbung erkennen, andere wieder 
zeigen einen zerrissenen, wie zersprungen erscheinenden Zelleib in ahnlicher Weise, wie es 
F. H. Lewy jungst bei den Pallidumzellen der Paralysis agitans beschrieben hat (d u. e). Die 
Kerne selbst sind zumeist exzentrisch verlagert und fallen durch starke und unregelmiiBige 
Hyperchromatose der Kernmembran auf (e). Von solchen Kernveranderungen gibt es nun aIle 
Ubergange zu den schwersten Kerndegenerationen (g, der blasse langliche Kern ist der 
Rest einer Ganglienzelle), die zu einem allmahlichen Untergang der Zelle fiihren. Man 
sieht Kerne mit ganz unregelmiiBigen Konturen und dunkler Farbung, in denen sich kaum 
mehr ein Kernkorperchen feststellen laBt. Andere Kerne fallen durch starke Schrumpfung 

1) Auch Lewy hat in seinen Fallen die gleichen Feststellungen gemacht. 
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auf, durch diffuse dunkle Farbung ohne nachweis bare Kernkorperchen (c u. f). Am Rande des 
Kernes setzt sich der Protoplasmaleib mit einer ringf6rmigen Lichtung ab (c). Bei anderen 
Zellen ist derKern nurmehr noch eine starktingierte, dunkle, plumpeMasse, die kaum mehr 

a. 

.. 

9 

b 

.+ 
k 

Abb. 45. Fall VIII. a bis g = schwere Degenerationserscheinungen der groBen Striatum. 
zellen in ihren verschiedenen Formen, h bis k = der Pallidumzellen. Nisslfarbung. Zeich­

nung bei Zeiss' OI·Imm. 1/12' Komp.·Ok. 6. 

von dem Zelleibe zu differenzieren ist. Die Variationen sind auBerodentlich vielgestaltige, 
doch herrscht im allgemeinen die lipoid - wabige, mit starker Schrumpfung ein­
hergehende Zell veranderung 1) vor. 

1) Lewy differenziert sechs besondere Formen von Zellveranderungen, die man aber 
nicht streng auseinanderhalten kann. 
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An den Zellen mit den starksten Kernveranderungen werden Erscheinungen deutlich, 
die auf einen Untergang del' Ganglienzelle schlieBen lassen. Man sieht Formen mit fast 
vollig aufgelostem Kern und nul' zartem, kornig zerfallenem Plasma bei deutlichen auBeren 
Zellkonturen (b u. d). Andere wieder mit ahnlich schweren Kernveranderungen zeigen einen 
hellen, unregelmaBig begrenzten Protoplasmaleib, in den sich Gliakerne in groBerer Menge 
einfressen (f). Doch ist dabei zu betonen, daB sich nirgends schon ausgepragte Gliarosett­
bildungen finden. Dann tri£ft man auf stark geschrumpfte Ganglienzellen, die wie in­
krustiert erscheinen, mit dunkelgriinen Pigmentstoffen, die deutlich die Ganglienzellform 
wiedergeben. Abb. 45 gibt eine kleine Auswahl der hier vorherrschenden Degenerations­
erscheinungen an den groBeren Ganglienzellelementen. 

Die Bilder, die man an den kleinen Elementen antrifft, sind wesentlich ei nformi gel'. 
(Abb. 45 a rechts oben und unten von del' groBen Zelle.) Sie sind fast durchweg blasser 

Abb. 46. Fall VIII. Striatum im Bielschowsky-Praparat, korniger Fibrillen­
zerfall in den groBen Striatumzellen (x). Auffallend gute Impragnation und 
leichte Verdickung der intracellularen Fibrillen in den kleinen Striatumzellen. 

g = Capillaren normal. Mikroph. 

gefarbt, tragen aber gut gezeichnete Kerne, bei verwaschen gefarbtem, fein retikular durch­
setztem, etwas geschrumpftem Protoplasmaleib. Schwerere Kernveranderungen vermiBte 
ich fiir gewohnlich an diesen kleineren Ganglienzellen. 

Die Gliaveranderungen im Striatum sind nicht sehr hochgradige. Das gliose Gewebe 
ist ganz allgemein in leichter protoplasmatischer Wucherung begriffen, wobei nicht selten 
leicht vergroBerte, gut gezeichnete Gliakerne und mit zarten protoplasmatischen Auslaufern 
zu dreien und vieren zusammenliegen. . GroBeren K erngruppen begegnet man nur auBerst 
selten. Gliarosettbildungen und Gliafaservermehrung sind nicht festzustellen. 

Auch das Bielschowskypraparat betont augenfallig die Degenerationserseheinungen 
an den groBen Gangliell7ellen (Abb. (6). Fibrillare Strukturen lassen sich in ihnen nur ganz 
ausnahmsweise nachweisen, die meisten Zellen zeigen einen kornigen Zerfall der Silberfibrillen 
an und die Zellformen sind abgerundet ohne Auslaufer (x). 1m Gegensatz hierzu impragnieren 
sich die kleineren Ganglienzellen auffallend gut mit weithin sichtbaren Auslaufern, wobei 
freilich die Fibrillen etwas dicker und verklumpt erscheinen. 

Das Fettpraparat (Abb. 47) bietet eine ganz diffuse hochgradige Verfettung des 
Striatumparenchyms; auch hier erkennt man die im Vordergrunde stehende Lipoidentartung 
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Abb.47. Fall VIII. Starke Verfettung des Striatum, Herxheimersche 
Fettfarbung, Mikroph. bei schwacher VergroBerung. 

Abb. 48. Fall VIII. 
Abb. 44, zeigt das 

Striatum im Nisslbild bei gleicher VergroBerung wie 
gleiche wie Abb. 44, nur in schwererer Auspragung. 
x = kleine herdformige Verodung. 
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der groBen Ganglienzellen, aber auch die kieinen Ganglienzellen sind stark mit fettigen 
Stoffen beladen, eben so das Gliaprotoplasma. Auch in den GefaBlymphscheiden finden sich 
reichliche Lipoidabbauprodukte angesammelt; dem ganzen Bilde fehit auch hier jeglicher 
herdfiirmige Charakter. 
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1m Berlinerblaupraparate £allt das Striatum schon makroskopisch durch einen ungewohn­
lich starken blauen Farbton auf und mikroskopisch sieht man rccht zahlreiche kleinere und 
groBere blaue Kornchen im glioRen Protoplasma und in den GefaBlymphscheiden. 

Abb. 49. Fall VIII. Pallidumverfettung im Herxheimerschen Fett­
praparat. Mikroph. 
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Abb. 50. Fall VIII. Pallidum im Nisslbild, gleiche VergroBerung wie 
Abb. 4. Leichter Ausfall der Ganglienzellen, die Ganglienzellen ge­

schrumpft, leichte Gliaproliferation. Mikroph. 

Die bis jetzt besprochenen histologischen Veranderungen des Striatum sind auf beiden 
Seiten in gleicher Weise entwickelt und ziemlich gleichmaBig in allen s einen Teilen. Dazu 
gesellen sich noch leichte Storungen, die einen mehr her d for mig e n Charakter betonen. 
Diese Veranderungen beschriinken sich ganz vornehmlich auf die vordere Haifte des Striatum 
und sind rechts noch deutlicher ausgesprochen als links. Es sind dies kleinere Rare­
fikationen und Verodungen, die sich in der Nachbarschaft der Capillaren entwickelt haben 



Genuine Paralysis agitans: Fall VIII. 109 

Abb.48 x). Besser als im Nisslbilde sind diese kleinen herdf6rmigen St6rungen bei den plas­
matischen Farbungen zu erkennen, so im van Gieson- oder Mallory. oder S. Fuchsin­
Lichtgriinpraparat. Diese Rarefikationen des pericapillaren Gewebes entsprechen v6llig der 
von Bielschows ky gegebenen Darstellung und sind in Parallele zu setzen mit dem Vogt­
schen Status praecribratus. An den gr6J3eren GefaJ3en lassen sich keine sicheren Verande­
rungen feststellen, an den kleineren, namentlich an den Capillaren, bestehcn hin und 
wieder einfach atrophische vVandveranderungen, wie sie von F. H. Lewy und Biel­
schowsky beschrieben sind. Hin und wieder trifft man auch Bilder einer ausgedehnten 

Abb.51. Fall VIII. Pallidumzellen im Bielschowsky-Praparat. K6rniger Zerfall der in­
tracellularen Fibrillen, starkere Impragnation und Verklumpung der Endknospen. Zeichnung 

bei Zeiss' OI·Imm. 1/12, Komp.·Ok. 6. 

Capillarfibrose im Sinne Bielschowskys. Aber auch an Stellen, wo dipse Rarefikationen 
wie in Abb. 48 etwas starker hervortreten, iiberwiegt doch noch der diffuse Charakter 
der oben gezeichneten Parenchymst6rung. 

Die histologischen Veranderungen in den iibrigen Teilen dieser Gegenden entsprechen 
sich beiderseits. Sie sind zweifellos im Pallidum noch hochgradig betont. Auch hier ist 
makroskopisch keine Schrumpfung deutlich, im Fettpraparat (Abb. 49) zeigt sich eine recht 
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hochgradige Verfettung der Ganglienzellen und auch der Glia, wobei sich im gliosen 
Protoplasma haufig groBere Fettkugeln eingelagert finden. Die Eisenfarbung ergibt auch 
hier wieder ein vermehrtes Abbaueisen im Gliaprotoplasma; auch die Ganglienzellen zeigen 
groBere, blau sich farbendc Tiipfelungen. Konkrementbildungen fehlen. Die GcfaBe sind 
intakt und perivasculare Verodungen sind hier nicht festzustellen. 

1m Nisslbilde (Abb.50) fallt das Pallid u m ebenfalls durch seine groBtenteils ge­
schrumpf ten Ganglienzellen auf, die aber nar unwesentlich gegeniiber der Norm zahlen­
maBig vermindert sind. 1m allgemeinen sind sie besser erhalten als die groBen Striatum­
zelIen, sie sind fast durchwcg im Zustande fettig-wabiger Degeneration, wobei sich aber nur 
seltener schwerere Kernveranderungen feststellen lassen. Einige der schwersten Zellver­
anderungen des Pallidum sind auf Abb. 45 h-k wiedergegeben. Derart schwere ZelI­
schadigungen, wie sie F. H. Lewy im Pallidum von Paralysis agitans beschrieben und ab­
gebildet hat, sind hier nur ganz ausnahmsweise zu beobachten. 

Das Bielschowskybild (Abb. 51) betont an den Pallidumzellen deutliche Veran­
derungen an den intracellularen Fibrillen und dem fibrillaren Begleitapparat. Auch hier 

Abb. 52. Fall VIII. Nuc!. subst. innom. Kisslbild bei schwacher Ver­
gro13erung. Schwere Ganglienzelldegeneration und allgemeine Glia­
wucherung. x = Umklammerung einer degenerativen Ganglienzelle von 

protoplasmatisch gewucherten Gliazellen. Mikroph. 

sehen wir wie:ler den kornigen Zerfall bei wabiger Durchsetzung des Protoplasmeleibes. 
In den Fortsatzen der Ganglienzellen (a) sind die Neurofibrillen besser impragniert. Manche 
dieser Zellformen sind kuglig ballige Gebilde mit auBerst geschrumpftem, kaum noch erkenn­
barem Kern und wabig durchsetztem, kornig gezeichnetem Protoplasma (b). Die osen­
formigen Endkorperchen, die vornehmlich Bielschowsky an der Oberflache der 
Pallidumzellen und ihrer Dendriten beschrieben hat, sind in eigenartig verklumptem Zu­
stande wiederzufinden. Die Alzheimersche Fibrillenveranderung konnte ich hier nicht 
beobachten. 

Die Gliareaktion ist hier wie im Striatum eine allgemein protoplasmatische mit 
ab und zu eingestreuten groBeren Kernformen. Eine Gliafaservermehrung ist nicht zu e!'­
weisen. 

1m Nucleus substantiae innominatae (Abb. 52), der nach F. H. Lewy regel­
maBig bei der Paralysis agitans betroffen ist, zeigen sich auch in unserem FaIle recht auf­
dringliche Ganglienzellveranderungen im Sinne ausgedehnter Verfettung. Hin und wieder 



Genuine Paralysis agitans: Fall VIII. 111 

trifft man hier Einkapselungen von Ganglienzellen durch starker gewucherte Glia. 1m 
Bi e I s c h 0 ws kypraparate lassen sich auffallige Verklumpungen del' Neurofibrillen fest ­
stellen, die an die Alzheimersche Fibrillenveranderung erinnern. 

Schwerer ist noch del' Luyssche Kiirper (Abb.53) verandert. Hier ist auch eine 
Verarmung an Ganglienzellen bei lebhafter Gliareaktion sicherzustellen. 1m Bielschowsky­
bilde (Abb. 53) fallen hier VOl' aUem die dickfaserigen Veranderungen del' intracellularen 
Fibrillen auf, die hier hin und wieder ganz im Sinne del' Alzheimerschen Fibrillenver­
anderungen sich darsteUen. Ab und zu erkennt man die Ganglienzellen nul' noch an ihren 
verdickten Fi brillenziigen. 

Die Substantia nigra, die ich besonders eingehend untersucht habe, erscheint 
zweifellos schwer verandert in del' Zona compacta (Abb. 54 Z c). Diesel' Anteil des Locus 
niger i~t durchweg armer an Ganglienzellen und dabei mit reichlichen Gliareaktionen durch­
setzt. Auffallend viel me­
laninhaltiges Pigment 
tragt hier das gli6se 
Protoplasma, wahrend 
viele del' Ganglienzellen 
an solchem Pigment ver­
armt sind. 1m Eisenpra­
parat {aUt in diesem 
Kerngebiet der abnorme 
Reichtum an eisenhalti­
gen Abbaustoffen im 
Glia protoplasma auf und 
fein granuliertes Eisen 
bestaubt ab und zu den 
Protoplasmaleib del' me­
laninfreien Ganglien­
zellen. 

Zu diesen diffus 
ausgesprochenen Paren­
chymveranderungen tre­
ten noch solche herd­
fiirmigen Charakters 
(Abb. 54). Man sieht 
hier mehr wie sonst auf­
IalligeErweiterungender 
perivascularen Raume, 

Abb. 53. Fall VIII. Fibrillenverdickung del' Ganglienzellen im 
Corpus Luysi. Bielschowsky-Praparat. Mikroph. 

ferner perivasculare Veriidungen und kleine Liickenherde, ohne sonstige aufdringliche Er­
scheinungen an den GefaJ3wanden. 

Die Zona reticulata (Abb. 54Z r) ist frei von wesentlichen Veranderungen. 
Die Zona compacta substantiae nigrae ist im Zellbilde zweifellos schwerer verandert 

als das Pallidum und nicht so stark wie das Striatum. 
Wesentlich leichtere Veranderungen weisen die iibrigen Kerngebiete 

des Zwischen-, Mittel- und Nachhirns auf. Die groBzelligen Gebiete des Thalamus 
zeigen lediglich starkere Verfettnngen, namentlich del' Thalamuskern v t l. .Ahnliches gilt 
fiir die dem Ventrikel benachbarten Kerngruppen, so fiir den Nucleus para ventricularis 
und das 'I.'u.ber cinereum. Die Kerngruppen del' Medulla oblongata lassen im allgemeinen 
ahnliche Verfettungen erkennen ohne schwerere Kernveranderungen. Del' vegetative Oblon­
gatakern F. H. Lewys ist dagegen frei von schweren Veranderungen und besonderen 
Ganglienzelleinschliissen. Das gesamte Kleinhirn, das Dentatum und del' rote Kern sind 
so gut wie unverandert. 

Das Markscheidenbild (Abb. 55a und 55b) bestatigt im ganzen die histologisch 
gewonnenen Feststellungen: 

Erweichungsherde odeI' griiJ3ere Lacunen sind nirgends im ganzen Zentralnervensystem 
anzutreffen. Die Hirnrinde und die innere Kapsel ist frei von greifbaren Veranderungen. 
Deutliche Stiirungen im Markscheidenbilde treffen wir erst im Gebiete del' basalen Stamm­
ganglien. Das Striatum ist beiderseits ohne wesentli6he Schrumpfung, deutlich verarmt 
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an diinneren und dickeren Markscheiden und zeigt (Abb. 55a) in seinem vorderen Drittel 
einen maBig entwickelten Status praecribratus. In den hinteren zwei Dritteln tritt der Status 
praecribratus fast vollig zuriick, wahrend auch hier die Verarmung an Markfasern deutlich 
ist. Das Pallidum (Abb. 55a und 55b) erscheint diffus aufgehellt, es ist in ihm ein diffuser 
Ausfall der feineren und zum Teil auch dickeren Fasern festzustellen. Besonders stark aus­
gepragt ist die Markarmut der Lamella pallidi externa (Le). Die Linsenkernschlinge (Al) ist 
leicht verarmt an Faserziigen, besonders in ihrem caudaleren Anteile (Abb. 55 b). Das Forel­
sche BUndel H2 (Abb. 55b H 2) ist etwas atrophisch, ebenso der Luyssche Korper. Auch 
die Strahlungen zur KapseI des roten Kernes sind markarmer (Abb. 55 lNf), desgleichen HI' 

Abb. 54. Fall VIII. Mittelschwere Substantia nigra­
Veranderung in der Zona compacta (Zc). Nisslbild. 

Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie Abb. 9. 

Der latera Ie Kern (1) ist ver­
armt an dickeren Faserziigen, 
vornehmlich vtl. Die SU9stantia 
nigra ist gleichfalls an Markfasern 
diffus gelichtet. 

All diese Veranderungen 
sind im wesentlichen bilateral­
symmetrisch, nur iiberwiegen 
zweifellos jene im Striatum auf 
der rechten Seite. 

Sonst sind keine Faser­
degenerationen mehr deutlich, 
namentlich ist der rote Kern, 
das Kleinhirn mit dem Denta­
tum, samtliche Kleinhirnstiele, 
der gesamte HirnschenkelfuB wie 
samtliche Projektionfasern der 
Medulla oblongata intakt. 

Zusammenfassung 
des anatomischen 

Befundes. 

Es handelt sich um einen 
recht diffus im ganzen Zen­
tralnervensystem entwickel­
ten, vornehmIich mit Ver­
fettung der Ganglienzellen 
einhergehenden Proze13, der 
ganz zweifellos in gewissen 
Teilen unSeres extrapyrami­
dalen Hauptsystems seine 

vornehmliche Lokalisation gefunden hat. Hier finden sich auch besonders 
schwere GangIienzelldegenerationen, die am meisten an jene der Senilitat erinnern, 
und sch"vere Veranderungen im Markscheidenbilde. 1m allgemeinen erweist sich 
das GefaBsystem intakt und herdformige Storungen fehlen. Nur in der vorderen 
Halite des Striatum und in der Substantia nigra zeigen die kleinen Capillaren 
einfach atrophische Wandveranderungen mit gelegentlichen fibrosen Wuche­
rungen, und dort finden wir auch zarte Rarefikationen des pericapillaren Ge­
webes im Sinne eines Status praecribratus C. und O. Vogts. Hervorzuheben 
ist aber in all den schwerer betroffenen Gebieten der diffuse Charakter der 
St6rung, die in einer allgemeinen Verfettung des nervosen Parenchyms, in 
schweren Ganglienzell- und Fibrillenveranderungen und in Markfaserausfallen 
ihren deutlichen Ausdruck hat. 
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Abb. 55 a und b. Fall VIII. Markscheidenpraparate, die diffusen Mark­
scheidenausfalle im Striatum (Kaud + Put) hervorhebend. Status cribratus 
im Striatum angedeutet. Das Pallidum und seine Strahlungen markarmer. 

Faserausfiille im lateralen Thalamuskern (l). Photogr. 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 8 
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Am schwersten betroffen ist zweifellos das Striatum und nach 
ihm die Zona compacta substantiae nigrae, in welch letzterer auch ein Status 
praecribratus entwickelt ist. In zweiter Linie ist das Pallidum und der Luyssche 
Karper befallen, dann folgt der Nucleus substantiae innominatae und der laterale 
Thalamuskern, ferner die dem Ventrikel benachbarten Kerngruppen. Die Mark­
scheidenschnitte betonen neben einem zarten Status praecribratus in dem vor­
deren Drittel des Striatum die Markfaserverarmung im gesamten Striatum, 
ferner eine diffuse Aufhellung des Pallidum, eine Markfaserverarmung der La­
mella pallidi externa, der Ansa lenticularis, besonders in ihrem caudalen Anteile, 
eine etwas zuriicktretende Verkiimmerung von H2 und H l , der Kapselstrahlung 
zum roten Kern, ferner starkere Markfaserausfalle in der Substantia nigra. Der 
Luyssche Karper ist leicht atrophisch und markfaserverarmt. 

All diese Veranderungen· sind bilateral- symmetrisch, nur sind die 
Striatumveranderungen rechts etwas deutlicher ausgepragt als 
links. 

Epikrise. 
Dem klinischen Krankheitsbilde einer gewahnlichen Paralysis agitans ent­

spricht anatomisch ein ProzeB, der in seiner Eigenart an jenen der Senilitat er­
innert. Dem klinisch stark entwickelten Parkinsonismus mit Tremor ist in 
Parallele zu setzen die Hauptlokalisation der Veranderungen im Striatum, in der 
Substantia nigra, im Pallidum und Luysschen Karper. Die starker entwickelten 
Zitter- und Spannungserscheinungen in den oberen Extremitaten, ferner die links­
seitige Betonung des Parkinsonismus stehen in gewissem Einklang mit den ana­
tomisch erwiesenen, in der vorderen Halfte des Striatum starker hervortretenden 
Veranderungen, die noch dazu rechts hochgradiger entwickelt sind als links. 
AIle iibrigen Erscheinungen sind bilateral-symmetrisch. 

Wie sich die Degeneration der Substantia nigra zu dem Symptomenbilde ver­
halt, laBt sich zunachst an der Hand dieses Falles nicht entscheiden. Die starken 
Schmerzen sind als zentrale Thalamusschmerzen im Sinne Edingers zu deuten. 

Fall IX. 
Genuine Paralysis agitans mit halbseitiger Betonung des Parkinsonism us. 

Der Kranke Paschen, 1857 geooren, wurde am 6. Dezember 1918 der Nervenstation 
des St. Georger Krankenhauses (Saenger) eingeliefert. 

Vorgeschiehte: Es sind keine besonderen Krankheiten in der Familie. Auch del' 
Kranke selbst war friiher gesund, bls er vor einigen Jahren einen leiehten Schlaganfall mit 
voriibergehender reehtsseitiger Lahmung hatte, insbesondere war die Spraehe gelahmt und 
die Zunge wieh abo Nach diesem Schlaganfall begann allmahlieh Zittern im reehten Arm. 
1917 war er schon einmal einen Monat lang auf der gleichen Station wegen seiner Bewegungs­
stiirung. Die Krankengeschichte von 1917 erwahnt den gewiihnliehen Befund einer Paralysis 
agitans, insbesondere: maskenartiger Gesichtsausdruek und vorniibergebeugte steife Ral­
tung; Gang mit kleinen Schritten, keine motorisehe oder sensible Lahmung, keine Reflex­
stiirungen, ausgesprochene Rigiditat in allen Extremitaten. In der rechten Rand und im 
reehten Arm besteht ein deutlicher Schiitteltremor, der sich selbst bei leiehter Aufregung 
steigert und in Ruhe iifters ganz aufhort. Die Randhaltung ahnelt der beim Geldzahlen. 

Nach der Entlassung aus dem Krankenhaus arbeitet der Kranke wieder einige Monate. 
Dann setzt aueh Zittern im linken Arm und in der linken Rand ein. Da das Zittern sich 
allmahlich verstarkt, muS er die Arbeit aussetzen und wird einige Zeit naehher wegen naeht­
lieher Unruhe dem Krankenhaus iiberliefert. 

Aus dem kiirperliehen Befund 1918 ist erwahnenswert: die Raltung ist vorniibergebeugt. 
Das Gesieht ist maskenartig, der Gang ist sehr erschwert, der Kranke geht mit kleinen, sehr-
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vorsichtigen Schritten. Es besteht keine ausgesprochene Pro- und Retropulsion. Nirgends 
Lahmungen, keine Reflexstorungen, die Zunge zittert stark, die Sprache ist langsam, monoton, 
ohne deutliche artikulatorische Storung. In allen Extremitaten besteht eine ausgesprochene 
Rigiditat, der rechte Daumen und Zeigefinger stehen in Geldzahlhaltung; am rechten Vorder­
arm ist ein gleichmaBiger, grobschlagiger, standiger Tremor vorhanden; das gleiche Zittern, 
nur etwas geringer, im linken V orderarm; hier verschwindet das Zittern beim Gehen und bei 
intendierter Bewegung. 

Psychisch ist der Kranke apathisch mit nii.chtlicher Unruhe. Der Blut-Wassermann 
ist negativ. Das Allgemeinbefinden wird in den nachsten Tagen schlechter, es treten Schluck­
storungen auf und der Kranke stirbt unter den Erscheinungen einer Bronchopneumonie. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Die Krankheit setzte zwischen dem 50. und 60. Lehensjahre mit apoplekti­
former, rasch voriibergehender rechtsseitiger Hemiparese und Sprachlahmung ein. 
1m AnschluB daran entwickelte' sich im rechten Arm Zittern und spater der 
typische doppelseitige Symptomenkomplex einer Paralysis agitans mit deutlichem 
Tremor in den oberen Extremitaten; die Parkinsonsymptome sind rechts dauernd 
starker ausgesprochen als links. Der Krankestirbt im 61. Lebensjahre an einer 
Bronchopneumonie. , 

Anatomischer Befund. 

Die Korpersektion ergibt Bronchopneumonie und Bronchitis und ein sehr schlaffes 
Herz; keine Arteriosklerose. 

Das Gehirn wurde in toto der Nervenabteilung iiberlassen und mir zur Untersuchung 
iibergeben: Die Pia ist im allgemeinen zart, 'die basalen GefaBe sind zart; Gehirnwindungen 
sind leicht geschrumpft. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn ist auBer einer leichten 
Ventrikelerweiterung nichts Krankhaftes zu erkennen. Insbesondere fehlen jegliche herd­
formige Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt in den wesentlichen Punkten eine 
vollige tJ'bereinstimmung mit Fall VIII. 

1m Cortex findet sich eine maBig starke Lipoidentartung der Ganglienzellen ohne 
senile Drusen und ohne eine besondere Fibrillenveranderung. Die Zellarchitektonik ist er­
halten; doch sind auch hier wieder die untersten Schichten mehr befallen. Nirgends sind 
Erweichungsherde festzustellen und der gesamte GefaBapparat ist intakt. 

Der Sitz der vornehmlichsten Veranderungen ist hier das Striatum und Pallidum. 
Bei Beriicksichtigung der feineren histologischen Einzelheiten gilt das gleiche wie im obigen 
FaIle, nur daB die Rarefikationsherde um die GefaBe fast ganz zuriicktreten. Sie beschranken 
sich in Andeutung auf das vordere Drittel des Striatum; das Pallidum ist frei von ihnen. 
Die ganze vorliegende Parenchymstorung betont die Unabhangigkeit vom GefaBsystem. 

Auch die tieferen Teile des Zwischen-, Mittel- und Nachhirns zeigen wesensgleiche Ver­
anderungen wie der Fall VIII, auffallend stark ist der Nucleus substantiae innominatae 
im Sinne hochgradiger Verfettung verandert. Ganglienzelleinschliisse besonderer Art sind 
auch hier nicht zu erweisen. 

Die Substantia nigra ist £rei von wesentlichen Veranderungen. 
Bei der Betrachtung der Markscheidenbilder erkennt man folgendes: nirgends 

zeigen sich herdformige Veranderungen. Die Seitenventrikel sind beiderseits leicht erweitert 
links mehr als rechts. Eine deutliche Schrumpfung der basalen Stammganglien fehlt. 1m 
Striatum (Abb.56) erkennt man neben einem angedeuteten Status praecribratus einen 
geringen Ausfall der feinen Faserung bei etwas starker betonter Lichtung der dickeren Fasern. 
Die Veranderungen im Striatum sind im oralen Drittel links deutlich kraftiger entwickelt 
als rechts_ Auch im caudalen Abschnitte (Abb. 57) ist dieser Unterschied noch angedeutet. 

Das Pallidum ist beiderseits von annahernd normaler GroBe, aber in seinen Lamellen 
sowohl wie in seiner Innenfaserung durch einen Schwund vornehmlich der dicken Fasern 
ausgezeichnet. Die Veranderungen sind auch hier links wesentIich deutlicher ausgesprochen 
als rechts (Abb.57). Ein leichter Schwund der diinnen strio-pallidaren Faserting ist mit 
starkeren Linsen ebenfalls sicherzustellen. Die Linsenkernschlinge ist beiderseits gelichtet, 

8* 
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Abb. 56. Fall IX. Markscheidenfrontalschnitt aus dem oralen Drittel des Striatum 
(Kmtd + Put). Diffuse Markscheidenausfalle ohne herdfiirmigen Einschlag, links mehr be­

tont als rechts. Photogr. 

r 

Pall Curp. "Will. .11 

Abb. 57. Fall IX. Markscheidenfrontalschnitt in der Hiihe der Corp. mam., zeigt beson­
ders die linksseitig (I) betonte Aufhellung der Pallidumfaserung (AI, HI und H 2 ) gegeniiber 

rechts (r). Keine herdfiirmigen Stiirungen. Photogr. 
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links deutlicher als rechts (Abb. 57). H2 und Hi' sowie del' Luyssche Karper sind beider­
seits verschmalert und faserarmer, links deutlicher als rechts. Die in vtl einstrahlenden 
dickeren Faserbundel sind links unverkennbar aufgehEllt. 1m ubrigen ist zu betonen das 
Fehlen weiterer geschlossener Faserdegenerationen, insbesondere sind die Strahlungen des 
roten Kerns, die Kleinhirnschenkel und die Pyramidenbahnen intakt. Die Substantia nigra 
ist beiderseits ohne wesentliche Veranderung. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Es finden sieh hier die wesensgleiehen Veranderungen wie im FaIle VIII, 
nur daB sieh hier herdfi:irmige Veranderungcn in Abhangigkeit von den GefaBen 
nur ganz wenig entwiekelt hahen. Es handelt sieh urn einen diffusen, vornchm­
lieh mit Verfettung des nervosen Parenchyms einhcrgehenden ProzeB, der ganz 
vornehmlieh im Striatum und Pallidum lokalisiert ist und links hoehgradiger 
entwiekelt ist als reehts. Der Fail entsprieht in den wesentliehen Punkten der 
J elgers masehen Beobaehtung und dem 25. und 26. FaIle von C. und O. Vogt. 
Nur fehlen hei unserem Kranken ausgesproehene Kribliiren. 

Epikrise. 

Dem Parkinsonismus dieses }<'alles mit 'fremor und reehtsseitiger Betonung 
der Erseheinungen entsprieht anatomiseh die Lokalisation der Hauptverande­
rungen im strio-pallidaren System, wobei die linke Seite deutlieh hoehgradigere 
Veranderung aufweist als die reehte. Bei dem Fehlen jeglieher aufdringlieherer 
Herderseheinungen in Rinde und Hemispharen-Marklager, insbet'ondere aueh der 
vorderen Zentralwindung bin ieh geneigt aueh den apoplektiformen Beginn 
des Leidens mit vorubergehender, raseh sieh ausgleiehender, kliniseh freilieh 
nicht genauer beobachteter reeht3seitiger Hemiparese auf das Striatum zu be­
ziehen. Wiehtig erscheint mir dabei der Umstand, daB dem apoplektiformen 
Beginne keine vom GefaBsystem abhangige Herderkrankung entsprieht, des 
weitcren, daB sieh an diesen apoplektiformen Insult als erste Dauererseheinung 
ein Tremor im Arme der betroffenen Seite ansehloB, bei allmahlieher Aus­
bildung eines aIlgemeinen Parkinsonismus. 

Ferner ist zu betonen, daB sieh hier bei wesensgleieher Auspragung des 
klinisehen Bildes und des anatomisehen Prozesses gewisse Untefsehiede gegeniiber 
dem ersten FaIle ergeben: einmal ist hier del' Status praeeribratus so geringgradig 
ausgesproehen und liherhaupt nur in einem so eng begrenzten Gebiet des Striatum 
zu erkennen, daB wir in ihm keinen bedeutsameren pathogenctisehen Faktor er­
blicken konnen. Zweitens fehlt hier eine Erkrankung der Substantia nigra. 

Aueh im folgendcn Falle, bei dem sieh im Alter von 42 Jahren eine typische 
Paralysis agitans von 4jahriger Dauer entwickelte, entsprieht die anatomisehe 
Untersuehung ganz diesen Fallen. 

Fall X. 
Gl'wohnliche genuine Paralysis agitans mit Tremor und Pulsionen. 

Del' Kranke Hagen, 1872 geboren, wird im Januar 1918 auf del' Nervenstation des 
St. GeorgeI' Krankenhauses (Saenger) aufgenommen. 

Vorgeschichte: Die Familienanamnese ist ohne Belang; er hat 7 Geschwister, von 
denen aIle bis auf zwei sehr nervassind. 1m Juli 1913 hatte ereine leichte Lungenentzundung, 
im Oktober 1914 begann das Zittern zunachst im rechten Arm, allmahlich zunehmend und 
auch auf die linken Extremitaten ubergehend. Er weiltc in mehI'eI'en Heilanstalten ohne 
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Besserung zu finden. 1m Januar 1918 wird er wegen der zunehmenden Zittererscheinungen 
im Krankenhaus aufgenommen. 

Der Kranke klagt iiber allgemeine Steifigkeit und starke Zittererscheinungen in allen 
Extremitaten_ Befund: Der Gesichtsausdruck ist maskenartig, die Pupillen und Augen­
bewegungen sind frei. Es bestehen nirgends Lahmungen, die Zunge kommt gerade, zittert, 
der Gang ist langsam, sehwerfallig, mit kleinen Schritten. Del' Kranke ist dabei ganz in sieh 
zusammengekauert und spannt aIle Muskeln stark an_ Ausgesproehene Pro- und Retro­
pulsion. In allen Extremitaten bestehen sehr starke Spannungen im Sinne von Rigiditat, 
ohne Reflexstiirungen, ohne Babinski. In Armen und Beinen ist ein grobsehlagiger, sehr 
starker Tremor festzustellen, der beim Spreehen und bei der Untersuehung viel starker wird. 
Die Blut- und Liquoruntersuehung ergibt normalen Befund_ Psyehiseh ist der Kranke 
deprimierl mit deutlieh verlangsamter Reaktion seiner intellektuellen Leistungen. Der 
Nervenzustand bleibt vollig unverandert und der Kranke stirbt im April 1918 an einem 
Erysipel. 

Bei der Sektion (Prof. Simmonds) zeigt sieh ein sehlaffes Herz mit einer sehlaffen 
Pneumonie beider Unterlappen. Das Gehirn wird in toto der Nervenstation und zur weiteren 
Untersuehung mir iibergeben. 

Die Pia und die basalen GefaBe sind zart; bei der weiteren Zerlegung des Gehirns ist 
zunaehst kein krankhafter Befund zu erheben. 

Mikroskopisch sind die Veranderungen del' Rinde und der basalen Stammganglien die 
gleiehen wie in den beiden ersten Fallen. Nur fehIen hier jegliehe GefaBveranderungen und 
davon abhangige herdfOrmige Storungen, insbesondere ist nirgends aueh nur eine 
Andeutung eines Status praeeribratus zu sehen. Der ProzeB ist ein reeht diffuser, 
wobei die fettig-wabige Degeneration der Ganglienzellen im Vordergrunde steht. Seine 
vornehmliehe Lokalisation zeigt er im Striatum bei etwas zuriiektretenden Veranderungen 
im Pallidum. Aueh der Nucleus substantiae innominatae und die dem Ventrikel benaehbarten 
Thalamuskerne sind reeht erheblieh mitbetroffen. 

Die Substantia nigra ist vollig frei. 
Das Markscheidenbild entsprieht dem des vorigen Falles, jedoch sind die Veranderungen 

auf beiden Seiten gIeiehmaBig ausgepragt und jegliehe Andeutungen von PraeeribIiiren um 
die Capillaren fehlen. Die Pallidumlamellen und die Linsenkernsehlinge sind in ihrem Faser­
reiehtum deutlieh reduziert (Abb. 58), und aueh die Forelsehen Blindel und der Luyssehe 
Korper ist ahnlieh atrophiseh wie im FaIle IX. 

In den M'lrkscheidenpraparaten fallen kleinere GefaBliicken auf, die den Verdacht 
eines Status eribratus erweeken konnten (Abb. 58). Mikroskopiseh erweisen sieh aber diese 
Liehtungen, die man reeht haufig an den betreffenden Stellen aueh sonstfindet, als erweiterte 
BlutgefaBe ohne herdformige Parenehymstorungen. 

Epikrise. 

Del' klinisch im 42. Lebensjahre ohne nachweisbare Atiologie sich ent­
wickelnden typischen Paralysis agitans mit starkem Tremor, Pro- und Retro­
pulsion von 4jahriger Dauer entspricht anatomisch ein in del' Art und Lokali­
sation wcsensgleicher ProzeB wie in dem letzten Falle; unterschiedlich gegenliber 
dem ersten FaIle (Fall VIII) ist die Integritat der Substantia nigra und das vollige 
Fehlen eines Status praecribratus hervorzuheben. 

Kritischer Uberblick libel' die bei der echten Paralysis agitans 
erhobenen Befunde. 

In den ohen beschriebenen 3 Fallen von Paralysis agitans konnte die mi· 
kroskopische Untersuchung einen in seiner Art und Lokalisation recht gleich­
formigen, krankhaften ProzeB im Zentralnervensystem aufdecken. Die Art del' 
histologischen Gewebsschadigung zeigt sich in einer diffus ausgesprochenen 
GangIienzellverfettung, del' im Nisslbilde die fettigwabige Zelldegenel'ation, 
haufig von schweren Kernveranderungen begleitet, entspricht. Die Glia bietet 
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fiir gewahnlieh protoplasmatisehe Reaktionsvorgange mit Einlagerung zahlreieher 
lipoider Abbauprodukte. Senile Drusen konnte ieh nirgends finden. In einzelnen 
Kernen der basalen Stammganglien, so vornehmlich im Nucleus substantiae 

('or]l . 
malll . 

a 

Abb. 58 a und b. Fall X. Markscheidenfrontalschnitte, diffuse nicht sehr hochgradige Mark­
scheidenausfalle im Striatum (Kaud + Put) und im Pallidum, dessen Lamellen (Le und Li) 
und dessen Strahlungen (Al, HI und H 2 ) deutlich reduziert sind bes. in b. Keine herdformigen 

Storungen. Photogr. 

innominatae und in den groBzelligen Thalamuskernen und im Luyssehen 
Karper fallen Fibrillenverdiekungen und -verklumpungen der Ganglienzellen auf, 
die zweifellos an die Alzheimersehe Fibrillenveranderung erinnern. Da-
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gegen konnte ich in dem Gesamtcortex diese Fibrillenveranderung nicht feststellen. 
1m Striatum zeigen die groBen Gallglienzellen fur gewohnlich kornigen fibrilHiren 
Zerfall, ahnlich wie die Pallidumzellen, bei denen eine eigenartige Verklumpung 
der osenformigen Endkorperchen in Erscheinung tritt. Die 1.leinen Striatumzellen, 
gleichfalls verfettet, lassen hin und wieder fibrillare Verklumpung erkennen. 

Der ganze ProzeB ist diffus entwickelt und zeigt zunachst kcine deutliche 
Abhangigkeit yom GefaBsystem. Nur im FalJe VIII, andeutungsweise auch im 
Falle IX, finden sich eng begrenzte Rarefikationen des Gewebes urn kleine GefaBe 
herum, die dem Vogtschen Status pFaecribratus entsprechen. Wir werden auf 
diesen Punkt weiter unten noch zu sprechen kommen. 

Eine GefaBerkrankung ausgesprochcner Art laBt sich in diesen 3 Fallen 
nicht erweisen. Leichte GefaBwandveranderungen von fibrosem Cha­
rakter haben offenbar keine greifbare Bezieh ung zu dem ganz 
allgemein ausgesprochenen degenerativen ParenchymprozeB. 

Gerade dieser Punkt verdient meines Erachtens hervorgehoben zu werden gegeniiber 
den Vogtschen und Bielschowskyschen Feststellungen, die in dem Status cribratus 
und praecribratus das wesentliche histologische Substrat fiir die Paralysis agitans ansehen. 
Es kann keinem Zweifel unterliegen, daB solche herdfiirmigen, von GefaBbezirken abhangigen 
Prozesse recht haufig in Fallen von Paralysis agitans festzustellen sind. Da sie aber einen 
haufigen Befund in gewiihnlichen senilen Gehirnen darstellen und da andererseits die 
Paralysis agitans, wie oben betont, und auch von F. H. Lewy auseinandergesetzt wird, solcher 
herdfiirmigen Prozesse ermangeln kann, so ist meines Erachtens der diesbeziigliche negative 
Befund in echten Paralysis agitans-Fallen mit Nachdruck zu betonen. F. H. Lewy hat 
bereits in seinen ersten Veriiffentlichungen das Vorkommen des Status cribratus erwahnt, 
ohne ihm freilich bei der vorliegenden diffusen Parenchymerkrankung eine entscheidende 
Bedeutung beizumessen - meines Erachtens mit Recht. Wenn andererseits C. und O. Vogt 
ihren bei der Paralysis agitans beschriebenen Status desintegrationis von den gewiihnlichen 
Herderkrankungen dadurch unterscheiden, daB die dabei auftretenden herdfiirmigen Stii­
rungen nur als lokale, besonders intensive Ausdriicke eines diffusen Zerfallsprozesses in dem 
allgemein erkrankten Zentralnervensystem zu bewerten sind, so nahern sie sich in dieser 
Au£fassung unserem Standpunkte ganz wesentlich. Die Differenz beruht nur in der von 
C. und O. Vogt einseitigen Hervorhebung der herdfiirmig auftretenden Veranderung, welche 
ganz zweifellos in manchen Fallen von Paralysis agitans gegeniiber der diffusen Parenchym­
erkrankung viillig zuriicktreten kann. 

In seiner Eigenart erinnert der histologische ProzeB bei dar Paralysis agitans 
am meisten an den senilen Involutionsvorgang, wie das F. H. Lewy besonders 
eindringlich betont. Wenngleich das eigentliche Characteristikum einer Haupt­
gruppe der senilen Demenz, die senilen Drusen, fur gewohnlich fchlen, so erinnern 
doch die ubrigen Veranderungen am meisten an die Parenchymstorungen der 
typischen und atypischen senilen Demenz. Fur die eventuelle Mitbeteiligimg 
von GefaBprozessen und davon abhangigen Parenchymstorungen gilt hier offen­
bar dasselbe wie fUr den senilen GehirnprozeB uberhaupt. 

Es ist ja als ein ganz wesentlicher Fortschritt in unserer Auffassung der 
senilen Involutionsvorgange anzusehen, daB wir ihre anatomische Abgrenzung 
von den GefaBprozessen kennengelernt haben. Wenn auch gewisse GefaBwand­
veranderungen und davon abhangige Parenchymstorungen ganz gewohnlich 
den senilen GehirnprozeB begleiten, so wissen wir doch heute vornehmlich aus 
den Untersuchungen Alzheimers und seiner Schule (Simchowicz), daB der 
diffuse senile Involutionsvorgang im weitesten Sinne sich unabhangig von be­
gleitenden GefaBerkrankungen entwickelt. 1m gleichen Verhaltnis stehen offen bar 
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diese beiden Komponenten des histologischen Substrat.~ bei der Paralysis agitans 
zueinander. 

Die A uffass ung der Paralysis agitans als einer Er krank u ng 
des Riickbildungsalters beriihrt innig die Frage nach der Patho­
genese!). Hiel" tappen wir aber noch recht im Dunkeln. Denn fiir das normale 
und pathologische Altern sind offenbar recht komplexe biologische Vorgange 
gegeben, die bei weitem noch nicht physiologisch und anatomisch durchschaut 
werden konnen. DaD hier endokrine Driisenstorungen eine deutliche Rolle mit 
spielen, diirfte allgemein anerkannt werden. Aber trotz Stei nach sind wir 
in der Erforschung des Problems des Alterns noch nicht weiter gekommen. 
Das gleiche gilt in noch erhohtem MaDe fiil" die Pathogenese der Paralysis agitam; 
F. H. Lewy verweist dabei auf zweifellos interessante klinische und histologische 
Analogien, die einerseits im klinischen Bilde zwischen gewissen thyreopriven 
Zustanden wie dem Myxodem und dem Senium, insbesondere dem patholo­
gischen Senium bestehen, andererseits bei tierexperimentellen Versuchs­
anordnungen sich klinisch und histologisch ergeben. Der eigenartige Zustand 
des Winterschlafes gewisser Tiergruppen geht mit einer hochgradigen Atrophie 
der Schilddriise einher und es ist dabei von Caj al und seinem Schiiler Tello 
vor vielen Jahren eine Verdickung und Verklumpung der Ganglienzellfibrillen 
festgestellt worden, Befunde, die mehrfach bestatigt werden konnten. Balli 
und Do naggio haben.durch gleichzeitige Einwirkung von Schilddriisen-Exstir­
pationen und Kalte ahnliche Fibrillenveranderungen gefunden. F. H. Lewy 
berichtet iibel" wesensgleiche Versuchsergebnisse an Affen, Kaninchen und Hunden 
mit kombinierten Exstirpationen von Schild- und Nebenschildapparat, zum Teil 
unter gleichzeitiger Kalteeinwirkung vorgenommen. "Die auf diese Weise er­
zeugten Bilder zeigen, daB die Fibrillen der Ganglienzellen nicht nur verdickt 
und verklumpt, sondern auch stark silberavidegeworden sind" (F. H. Lewy). 

Zweifellos haben die bekannten Caj alschen Bilder am winterschlafenden 
Tiere und auch die jiingst von Lewy demonstrierten Fibrillenveranderungen 
interessante Ahnlichkeiten mit der Alzheimerschen Fibrillenveranderung 
bei dem senilen Involutionsvorgange. Aber ein weitergehender RiickschluB 
ist meinesErachtens heute noch nichterlaubt. Denn wir wissen heute noch nichts 
Sicheres iiber die Ursache und Bedeutung der Argentophilie, wie sie sich in der 
Fibrillenverdickung und der senilen Plaquesbildung kundtut, wir sehen eigell­
artige Fibrillenverdickungen gelegentlich auch bei Idioten, bei denen keineBe­
ziehungen zum Schildriisenapparate gegeben sind und schlieDlich zeigt eine recht 
groBe Gruppe seniler Gehirnerkrankungen weder Fibrillenverdickung noch die 
Plaquesbildung. Dazu kommt noch, daB wir ahnliche Fibrillenveranderungen 
auch bei schweren toxischen Prozessen beim Tiere, z. B. bei Hundswut (Caj aI, 
Tello, Achucarro) antreffen, die keine Beriihrungspunkte mit den obigen 
Experimenten offenbar haben. Die eigenartigen Zelleinschliisse, die F. H. Lewy 
und Lafora vornemlich in den vegetativen Kernen nachgewiesen hat, konnte 
ich in meinen Fallen nicht feststellen. 

SchlieDlich ist zu beriicksichtigen, daB die Fibrillenverdickung im histo­
logischen Bilde der Paralysis agitans gerade in den vorziiglich betroffenen Ge-

1) V gl. auch die ausftihrliche Diskussion tiber die pathogenetischen VerhliJtnisse im 
Lewyschen Buche. Viele Einzelheiten bedtirfen hier noch eingehender Nachprtifung. 
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bieten des Striatum und Pallidum nicht aufdringlich vorherrschtl), ja an den 
schwerst affizierten groBen Zellformen fur gewohnlich fehlt. Das Wesen des 
senilen Gehirnprozesses scheint ja ganz allgemein und regelmaBig histologisch 
beherrscht von einer schweren Entartung des nervosen Gewebes, wobei die 
hochgradige Verfettung im Vordergrunde steht. In diesem Punkte liegt 
offenbar die Verwandtschaft des senilen Involutionsvorganges mit der Gewebs­
veranderung bei der Paralysis agitans. Das weitere Charakteristicum einer 
Hauptgruppe der senilen Demenz, das reichlichere Auftreten von senilen Drusen, 
gehort jedoch nicht zum histologischen Substrat der Paralysis agitans. 

So sehe ich mit F. H. Lewy zwischen beiden Prozessen auffallende Ahnlich­
keiten, mochte aber auch die Verschiedenheiten gleichfalls in eindringlicher 
Weise betonen. Und wie fur die senile Demenz die pathogenetischen Verhaltnisse 
recht komplexe sein durften, s~ wird auch die Pathogenese der Paralysis agitans 
nicht ohne weiteres mit der Dysfunktion einiger endokriner Drusen erschopft 
sein 2 ). Die alte Lundborgsche Theorie, welche in Analogie mit der Tetanie 
die Paralysis agitans als einen Hypoparathyreoidismus auffaBt und peripher 
myogen erklaren will (Lundborg, Camp, Berkeley, Alquier), ist heute 
durch die anatomischen Tatsachen uberholt; nur Alq uier und Ro uss y- Cl unch 
beschrieben schwerere, unter sich jedoch verschiedene Veranderungen an den 
Epithelkorperchen; greifbare Veranderungen in diesen Organen werden indes 
bei der Paralysis agitans regelmaBig vermiBt (Parh.on und Goldstein, 
Thomson, Koopmann u. a.), andererseits muB die zentrale Lokalisation des 
Parkinsonschen Symptomenkomplexes als sicher erwiesen gelten. Auch der 
Schildrusen-, Nebennieren- und Geschlechtsdrusenapparat laBt irgendwie regel­
maBige Veranderungen eindeutiger Art bei der Paralysis agitans vermissen. 
Darnit soIl nattirlich keineswegs die hohe Bedeutung der endokrinen Drusen, 
insbesondere des Schildrusenapparates, fur das Altern und vielleicht auch fur 
die Paralysis agitans geleugnet werden, aber die ganzen Verhaltnisse liegen 

1) Auch Lewy hebt hervor, daB die prasenilen, bzw. schweren Par.-ag.-FaIle ohne 
Fibrillenveranderung einhergehen. 

2) Ich konnte in einem FaIle S i m m 0 n d s scher Krankheit (hypophysare Kachexie) 
mit schwerster, offenbar lange bestehender Hypophysen-Vorderlappen-Zerstorung und hoch­
gradigen Schilddriisenveranderungen im Gehirn nur ganz uncharakteristische Veranderungen 
der GanglienzeIlen, cirumscripte Verodungsherde in der dritten Rindenschicht und proto­
plasmatische Gliawucherungen zum Teil atypischer Art bei Fehlen jeglicher Parenchymver­
fettung, der Drusen und der A I z h e i mer schen Fibrillenverdickung feststeIlen, ein Befund, 
der anotomisch kaum irgendwelche Verwandtschaft mit dem senilen Gehirnprozesse aufweist 
trotz starker klinischer Anklange des Krankheitsbildes an das Senium. Auch in 2 weiteren 
Fallen mit schwerster Hypophysenveranderung fanden sich nirgends die fiir das Senium 
im Zentralnervensystem charakteristischen Veranderungen. Am meisten ahneln die erhobenen 
Befunde jenen, die ich in einem FaIle Add i son scher Krankheit beschrieben habe (Zieglers 
Beitrage 69. 1921). So erwachst den Theorien, welche zwischen bestimmten Hirnveranderungen 
nach tierexperimenteIler Ausschaltung endokriner Driisen und senilen Parenchymstorungen 
im menschlichen Gehirn gewisse Analogien aufzufinden glauben, in solchen Befunden keine 
Stiitze. D era II gem e i n e sen i I e Auf bra u c hun dim s p e z i e II end e r I n v 0 -

1utionsvorgang im menschlichen Gehirn wird mit dem Schlag wort 
einer pluriglandularen Insuffizienz keineswegs erschopfend erklart. 
(V gl. auch A. J a k 0 b: Zwei FaIle von S i m m 0 n d s scher Krankheit [hypophysare Kachexie] 
mit besonderer Beriicksichtigung der Veranderungen im Zentralnersystem, Virchows Archiv. 
Festschrift fUr E. Fraenkel, 1923 im Drucke.) 
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heute noch viel zu kompliziert und undurchsichtig, um eindeutige Urteile zu er­
lauben. 

Diese Unklarheit der Pathogenese muB hervorgehoben werden gegeniiber 
den in jiingster Zeit wieder in Angriff genommenen Versuchen, die Paralysis 
agitans, ja selbst den symptomatischen Parkinsonismus durch Dberpflanzung 
von Nebenschilddriisen zu heilen. Solchen therapeutischen MaBnahmen fehlt 
jede allgemein klinische und speziell pathogenetische Begriindung. 

Das eine kann heute als gesichel't geIten, daB die Paralysis agitans 
symptomatologisch ihre Ursache in den Veranderungen des Zen­
tralnervensystems hat. Wie weit noch komplizierende Veranderungen 
im MuskelspeITgebiete (Frank) eine Rolle mitspielen, vermag ich heute nicht 
zu entscheiden. Nur in zweien meiner FaIle untersuchte ich die Muskulatur 
und fand sie im Bereiche der Extremitaten im wesentlichen intakt. Hervor­
zuheben ist jedenfalls, daB der typische Parkinsonsche Symptomenkomplex 
restlos durch die Veranderungen im Zentralnervensystem erkIart werden kann. 

Freilich ist der Degenerationsvorgang im Zentralnervensystem bei 
der Paralysis agitans, wie oben beschrieben und von allen Autoren hervorgehoben, 
ein recht diffuser, und eindeutigere Beziehungen zwischen dem klinischen 
Symtomenbilde und der Hauptlokalisation des pathologischen Prozesses gewinnen 
wir erst auf Grund einer groBeren Dbersicht iiber die Pathologie der extrapyra­
midalen Erkrankungen iiberhaupt. So zeigt es sich, wenn wir zudem die regel­
maBige Konstanz in der Lokalisation der Veranderungen entsprechend 
beriicksichtigen, daB bei der Paralysis agitans in erster Linie die Entartung 
des Striatum und Pallidum fiir die Auspragung des Symptomenbildes 
verantwortlich zu machen ist; es kann nach meinen Untersuchungen gar keinem 
Zweifel unterliegen, daB dabei die Striatumdegeneration im histologischen 
Bilde bei weitem vorheITscht, eine Feststellung, die auch neuerdings wieder 
Bielschowsky betont hat. Hier zeigt sich der EntartungsprozeB in ganz 
diffuser hochgradiger Entwicklung bei allen histologischen Methoden. Wenn­
gleich auch die kleinen Striatumzellen schwere histologische Veranderungen 
aufweisen, so ist doch der ProzeB an den groBen Zellelementen viel hochgradiger 
entwickeIt, zeigt uns schwere Kernveranderungen, die zu einem zweifellosen 
Ausfall und Untergang gerade diesel' Elemente fiihren, bei relativem ErhaIten­
bleiben der kleinen Ganglienzellen. Wir haben hier in gewissem Sinne eine Umkehr 
jener VerhaItnisse vor uns, wie ich sie obenbei der chronisch·progressiven Chorea 
beschrieben habe. Gegeniiber Hunt, der solche Differenzen gleichfalls betonte, 
ist nur die Diffusitat der Entartungsvol'gange hervorzuheben und ihr relatives 
Vorhel'rschen an den kleinen Ganglienzellen des Striatum bei der Chorea und 
den groBen bei der Paralysis agitans. Dabei ist die starke Parenchymver­
fettung des Striatum ein ganz besonders hervorstechendel' Befund. 

Die gleichen histologischen Veranderungen, die das Striatum beheITschen, 
sind auch im Pallidum festzustellen, nur treten sie in meinen Fallen wenigstens 
an Schwere deutlich zuriick gegeniiber del' Striatumdegeneration. Zu der gleichen 
Ansicht kommt auch Bielschowsky. F. H. Lewy betont, wie ich seinen bis­
herigen Ver6ffentlichungen entnehme1), bei der Paralysis agitans die im Vorder-

1) Auch in seinem Buche vertritt er die gleiche Ansicht. 
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grunde stehende Pallidumerkrankung, bei wesensgleichen Veranderungen im 
Striatum, die sich mit den oben beschriebenen Verhaltnissen decken_ Auf solche 
Differenzen wird man bei weiteren Untersuchungen um so mehr achten mussen, 
als C. und O. Vogt geneigt sind, gerade fUr die mit Tremor verlaufenden Fane 
von Paralysis agitans die vorherrschende Striatumdegeneration verantwortlich 
zu machen. Auch meine Fane boten klinisch samtlich Tremorerscheinungen, 
ebenso die neuen Bielschowskyschen Beobachtungen. 

1m Markscheidenbilde sehen wir im Striatum einen mehr oder weniger 
betonten unregelmaBigen Ausfan an feineren und auch dickeren Faserzugen, 
das gleiche im Panidum, wo ich zudem eine in den einzelnen Fallen verschieden 
hochgradige Entartung der Lamellen der Linsenkernschlinge und der Forelschen 
Bundel, des L u ys schen Karpers und der Strahlungen zum roten Kern nachweisen 
konnte. Auch die Untersuchungen F. H. Lewys und C. und O. Vogts betonen 
die UnregelmaBigkeit in den jeweils erhobenen Faserdegenerationen, wobei 
sich jedoch recht haufig eine deutliche Entartung der dicken Pallidumfasern 
feststellen laBt. In dem einen Jelgersmaschen Faile und in mehreren Beob­
achtungen V 0 gts (25. und 26. Fall) sind sie offenbar besonders betont, in ahnlicher 
Weise wie in meinem Falle Vln und IX. Das Markscheidenbild allein reicht 
nicht aus zur Beurteilung der Schwere des Parenchymprozesses; erst mit den 
feineren histologischen Methoden, namentlich auch durch die Fettfarbungen, 
gewinnen wir einen Einblick in den Grad des Entartungsvorganges. 

Zu der ausgepragten Degeneration in diesen Zentren gesellte sich in unserem 
FaIle Vln eine schwere gleichsinnige Erkrankung der Substantia nigra 
in ihrer Zona compacta, die etwas leichter entwickelt ist als die Striatumentartung. 
Diese Feststellungen verdienen besondere Berucksichtigung im Hinblick auf 
die oben kurz erwahnten, neuerdings in den Vordergrund geruckten Ansichten, 
wonach der Parkinsonsche Symptomenkomplex in erster Linie auf die Er­
krankung der Substantia nigra zu beziehen sein soIl. Ich muB nun mit Nachdruck 
die Integritat der Substantia nigra in 2 weiteren Fallen von Paralysis agitans 
hervorheben, die in allen Hauptzugen des klinischen Bildes jenen des ersten 
FaIles mit der deutlichen Erkrankung der Substantia nigra entsprechen. Diese 
Tatsachen berechtigen uns freilich, wie wir noch sehen werden, nicht zu dem 
Schlusse, daB die Substantia-nigra-Erkrankung gar nichts mit dem Parkinson­
schen Symptomenkomplex zu tun habe. Wir haben ja bereits bei der Analy­
sierung eigenartiger Choreafalle (Fall V) die Miterkrankung dieses grauen Zentrums 
entsprechend bewertet und weitere Erfahrungen, auf die ich bei der Besprechung 
der Folgezustande der Encephalitis epidemica naher eingehen werde, betonen 
wichtige kausale Zusammenhange zwischen der Auspragung des 
hypertonischen Syndroms und der Substantia nigra. Immerhin 
zeigen meine Untersuchungen wie die C. und O. Vogts, Bielschowskys und 
F. H. Lewys, daB der ausgepragte Symptomenkomplex bei der reinen 
Paralysis agitans auf eine fast ausschlieBliche Erkrankung des 
S tri a tum un d P alIi dum zuruckgefuhrt werden kann. 

RegelmaBig ist auch der Luyssche Karper mehr oder weniger miterkrankt, 
doch treten fUr gewahnlich die dort zu findenden Degenerationserscheinungen 
gegenuber jenen im Striatum starker zuruck. Nach dem ganzen anatomischen 
Bilde kann es zudem keinem Zweifel unterliegen, daB sie in vielen Fallen mehr 
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sekundarer Natur sind, im ahnlichen Sinne wie auch die Entartung der Linsenkern­
schlinge, der Forelschen Bundel und der Kapselstrahlung zum roten Kern. 

Die weiterhin beobachteten, an Schwere zurucktretenden Veranderungen im 
Zwischen- und Mittelhirn scheinen rechtinkonstant zu sein. Am meistenfallt 
dabei noch in die Augen die fettige Entartung des Nucleus substantiae innomina­
tae, die im FaIle VIn und IX recht ausgesprochen war und auch von F. H. Lewy 
stark betont wird. Dieser Kern neigt aber, wie mir Kontrolluntersuchungen 
ergaben, ganz allgemein, namentlich im Senium, zu schwereren Ganglienzell­
entartungen und Verfettungen; und mit Bielschowsky mochte ich hervorheben, 
daB wir uber die Genese, Zugehorigkeit und Abgrenzung dieses Kernes noch zu 
wenig wissen, urn ihn zur Grundlage bestimmter Theorien zu machen. 

Bezuglich des Tuber cinereum, des Nucleus paraventricularis und des vege­
tativen Oblongatakernes, deren' schwere Degeneration F. H.Lewy betont, 
wage ich auf Grund meiner Beobachtungen an so geringem Material kein Urteil. 
Die erstgenannten Kerngruppen zeigten mir bei Kontrolluntersuchungen an 
wahllos herausgegriffenem Material recht eigenartige Veranderungen und der 
vegetative Oblongatakern schien mir keine schwereren Degenerationen zu bieten 
als zahlreiche andere motorische und sensible Kerne der Medulla oblongata. 
Zudem vermiBte ich wie schon betont die von F. H. Lewy hier gefundenen 
Ganglienzelleinschlusse. 

Das Kleinhirn und das Dentatum bot in meinen Fallen keine 
schwereren Veranderungen. Auch die Kleinhirnbahnen sind intakt, ebenso 
der rote Kern. 

SchlieBlich zeigt sich in der Rinde, vornehmlich im Frontalhirn, eine 
lipoidwabige Ganglienzelldegeneration, ohne daB es dabei zu schwereren architek­
tonischen RindenstOrungen oder zu Projektionsfaserdegenerationen gekommen 
ware; dabei scheinen die 3 untersten Rindenschichten ganz allgemein 
sch werer betroffen 1). Bei aller Vorsicht, die die Beurteilung eines derart 
diffus ausgesprochenen Parenchymprozesses erheischt, mussen wir doch die jeweil8 
~tark betonte Striatum- und Pallidumdegeneration in den Vordergrund 8tellen unter 
Hervorhebung der 8chweren Entartung in den grof3en Striatumzellen. Hi8tologi8Ch 
er8cheint in meinen Fallen die Striatumdegeneration eine 8chwerere al8 die pallidare; 
in manchen Fallen, jedoch durchau8 nicht regelmaf3ig, tritt noch eine deutliche 
Attektion der Sub8tantia nigra hinzu. 

Klini8ch ent8pricht einem 80lchenBefunde die volle A u8pragung deB hypokineti8ch­
hypertoni8chen Symptomenkomplexe8, der in meinen Fallen mit Tremor und in 
einem Falle auch mit Pul8ionen einherging. Dort, wo klini8ch eine halb8eitige Be­
tonung de8 Syndrom8 gegeben i8t, laf3t 8ich gewohnlich anatomi8ch die 8tarkere Ent­
wicklung de8 Krankheit8proze88e8 auf der gegenuberliegenden Seite erwei8en. 

Die in meinem Falle VIII betonten Schmerzen in den Extremitaten 8ind aUf 
die 8chweren Degenerationen im ThalamUB, in8beBondere im lateralen Thalamu8kern 
zu beziehen 2). Die pBychi8chen StOrungen der Kranken finden ihr anatomi8che8 
Korrelat in den dittu8en Cortexveranderungeni e8 8cheint bei der gewohnlichen 

1) F ii n f gel d hebt in seinem FaIle gleichfals die starkere Lipoiddegeneration der 
untersten Rindenschichten hervor. (Anm. bei der Korr). 

2) Nach Lewy hangen ebenfalls die zentralen Schmerzen bei der Paralysis agitans mit 
Degenerationen im inneren bzw. auBeren Thalamuskern eng zusammen. 



126 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

Paralysis agitans die begleitende Rindendegeneration ganz vornehmlich in den 
3 untersten Rindenschichten ausgesprochen zu sein. 

Der histologische ProzefJ, bei dem regelmiifJig die Parenchymverfettung im Vorder­
grunde steht, erinnert am meisten an den senilen Entartungsvorgang im Zentralner­
vensystem. GefiifJveriinderungen und von ihnen abhiingige herdformige StOrungen 
gehOren nicht zum notwendigen pathologisch·anatomischen Substrat der Paralysi8 
agitans, sind aber eine nicht seltene Begleiterscheinung. Auch hierin entsprechen 
die Verhiiltnisse der Paralysis agitans jenen des senilen Rilckbildungsprozesses. Die 
charakteristischen Begleiterscheinungen einer Hauptgruppe der senilen Gehirner­
krankungen, die Fibrillenveriinderungen und die senilen Plaques, kOnnen bei der 
Paralysis agitans fehlen. 

Die Markscheidenpriiparate allein geben uns filr gewohnlich keinen zuverliissigen 
Einblick in den Grad und die Ausdehnung des Prozesses. Nur unter Zuhilfenahme 
zahlreicher histologischer Methoden ist die Beurteilung der anatomischen StOrungen 
moglich. Dabei konnen wir aus dem anatomischen Bilde wohl auf das Vorliegen 
eines Parkinsonschen Symptomenkomplexes schliefJen, aber im einzelnen Falle 
seine Schwere nicht eindeutig bestimmen. 

Nun gibt es Fane mit ausgesprochenem Parkinsonismus, bei denen kIinisch 
und anatomisch die GefaBveranderungen betont sind. Da bei ihnen fijr gewohnlich 
die Extremitatenrigiditat bei brettharter Muskulatur ungewohnlich hohe Grade 
erreicht, ist die von Forster fUr diese Kranken gepragte Bezeichnung 

2. Arteriosklerotische Muskelstarre 
sehr bezeichnend. Die beiden folgenden Falle gehoren zu diesem Krankheitsbilde: 

Fall XI. 

Arterioslderotische Muskelstarre mit kleineren GefiiBherden. 

Der Kranke Kohn, 72 Jahre alt, wurde im April 1921 in der Nervenabteilung des hiesigen 
Eppendorfer Krankenhauses (N onne) aufgenommen, in einem volligen Verwirrtheits­
zustand. 

Uber die Vorgeschich te ist nichts Naheres zu enahren, nur daB er in letzter Zeit 
korperlich und psychisch stark abgefalien sei. Von Schlaganfalien u. dgl. ist nichts bekannt. 

Korperlich bietet der Kranke die Zeichen einer peripheren. Arteriosklerose, am 
Nervensystem sind keine deutlichen Lahmungen festzustelien; lebhafte Sehnenreflexe, ohne 
Babinski und ohne Klonus. Bei dem Kranken falit eine gewisse Rigiditat der gesamten 
Korpermuskulatur auf, die bei passiven Bewegungen nachlaBt. Die Muskelharte ist deutlich 
vermehrt. Sie ist im allgemeinen auf der rechten Seite ausgesprochener als links. Zitter­
erscheinungen bestehen nicht. Aufgestellt halt sich der Kranke leicht vornlibergeneigt; die 
Arme in den Elibogengelenken angewinkelt, die Knie nicht ganz durchgedriickt; unter­
stlitzt bewegt er sich mit Ideinen schllinenden Schritten weiter, sich dabei am ganzen Korper 
auffallend steif haltend. 1m Bette liegt er vollig regungslos, nimmt keine weitere Notiz. 
von seiner Umgebung, spricht spontan liberhaupt nichts. Der Gesichtsausdruck ist stumpf 
dement, ohne eigentliche Starre; auf Reize enolgt gute Mimik. Der Lidschlsg und die Augen­
bewegungen sind normal. Er muB geflittert werden und liiSt haufig Stuhl und Urift unter 
sich. Er klagt nicht, man erhalt von ihm nur die eine Antwort auf die Frage, wie es ihm 
geht: "Gut." Die Sehnenreflexe sind lebhaft, ohne organischen Charakter, keine Pyramiden­
symptome. 

Der 72jahrige Kranke bietet das ausgepragte Bild des Parkinsonismus mit den 
charakteristischen Haltungsanomalien ohne Tremor, mit Bevorzugung der 
rechten Seite. Die Akinese ist besonders im Gebiete der Extremitatenmusku­
latur hochgradig entwickelt, wahrend die Mimik noch relativ gut erhalten 
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ist. Die Rigiditat ist deutlich, aber nicht sehr vorherrschend. Psychisch ist der 
Kranke stark reduziert. Eine periphere Arteriosklerose ist festzustellen. Der Kranke stirbt 
unter bronchopneumonischen Erscheinungen im Juli 1921. 

Anatomischer Befund. 

Bei der Korpersektion (Pathologisches Institut Eppendorf, Prof. Dr. Fraenkel) 
fand sich im wesentlichen eine Synechia totalis pericardii, bei peripherer Arteriosklerose. Das 
Gehirn, das mir in liebenswurdiger Weise zur Sektion und mikroskopischen Untersuchung 
iiberwiesen wurde, bot makroskopisch folgendes: 

Die Pia ist stellenweise blutig imbibiert, namentlich an der Basis. Die Gehirnwin­
dungen sind geschrumpft, die basalen Gefa13e zeigen sklerotische Wandveranderungen. Auf 
Frontalschnitten durch das Gehirn fallt die starke Erweiterung der Seitenventrikel auf, 

Abb. 59. Fall XI. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher Vergro13erung 
wie Abb. 2. Kleinere herdformige Storungen um GefaBe (11) mit fibros·sklero­
tischen Wandveranderungen. Konkrementbildungen (rechts unten im Bilde). 

wobei das Septum pellucidum durch starke Liquoransammlung auseinandergedrangt ist, 
und so in den oralsten Teilen der Seitenventrikel einen kirschgroBen cystischen Hohlraum 
abgrenzt. Die Rinde und das Marklager, ebenso das gesamte Kleinhirn und der Hirnstamm 
sind ohne herdformige Veranderungen. Das Caudatum ist beiderseits leicht geschrumpft, 
weniger deutlich das Putamen und Pallidum. In diesen Teilen fallen hin und wieder ganz 
kleine Cribluren auf. In den ubrigen Teilen der Stammganglien erkennt man nichts Krank­
haftes. Die Vierhugelgegend ist etwas platt gedrtickt, doch frei von herdformigen Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung zeigt in der Hirnrinde einen schweren se­
nilen Proze13 mit zahlreichen Drusen und stark betonter GefaBwandfibrose 
und -sklerose. In der Pia sowohl wie an zahlreichen Rindengegenden liegt alteres und 
frischeres Blutpigment in der Umgebung von Gefa13en. Vornehmlich die obersten drei Rinden­
schichten sind stellenweise stark verandert. 

Das Striatum und Pallidum bietet im wesentlichen die gleichen histologischen 
Erscheinungen, wie ich sie oben in den drei Fallen echter Paralysis agitans geschildert habe. 
Doch laBt sich hier nicht entscheiden, ob der Proze13 mehr die gro13en oder die klei­
nen Striatumzellen ergriffen hat. Daneben sind aber die GefaBe, namentlich 
auch die kleinen Capillaren durch arteriosklerotische und fibrose Wand-
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veranderungen ausgezeichnet. Urn zahlreiche GefaBe finden sich kleinere Verodungen 
mit Ganglienzellausfall und korniger reaktionsarmer Beschaffenheit des Grundgewebes 
(Abb. 60). Weiterhin liegt sehr viel alteres und frischeres Blutpigment in den GefaJ31ymph­
scheiden und im gliosen Parenchym in Form kleinerer Tropfchen und groBerer Kugeln. 

1m Pallidum (Abb. 60) sind die Veranderungen gegeniiber den oben be­
schriebenen Fallen echter Paralysis agitans zweifellos starker betont. Die 
Ganglienzcllen sind fast samtlich schwer degeneriert, geschrumpft, im NiJ31bilde sich diffus 
dunkel farbend, wobei sich sehr schwere Kernveranderungen feststellen lassen. 

1m ganzen Pallidum ist die Verarmung an Ganglienzellen deutlich bei allgemeiner 
kleinzelliger Gliavermehrung. Die GefaBe fallen hier durch die Einlagerung amorpher, kalk­
artiger Massen auf, die sich vornehmlieh in der Adventitia und in der Media finden_ Diese 
Veranderung, die sich bis auf die kleinsten Capillaren erstreekt, haben wir schon oben be-

Abb. 60. Fall XI. Pallidum im Nisslbild, Mikroph. bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 4. Ganglienzellen chronisch degeneriert, herdformige Ausfalle (x) urn 
fibros-sklerotische GefaBe (g) mit kalkahnlichen Niederschlagsbildungen in der 

GefaBwand. 

sprochen. Urn zahlreiche groBere und kleinere GefaBe (Abb. 60) finden sich Verodungsherde, 
die sich von denen im Striatum nicht wesentlich unterscheiden. 

Die Gliareaktion ist im Pallidum eine etwas starkere wie im Striatum und bietet hin 
und wieder, namentlich in der Umgebung von GefaBen, Gliafaservermehrung. Die Abbau­
produkte in den GefaJ31ymphscheiden, im glioscn Plasma und in den Ganglienzellen sind ver­
mehrt, wobei sich ungewohnlich viel eisenhaltiges Pigment nachweisen laBt. Zu Kornchen­
zellbildung und groBeren Erweichungsherden ist es auch in diesen Gebieten nicht gekommen. 

Ahnliche Veranderungen, jedoch bei weitem nicht so hochgradig ausgepragt, bietet 
auch die Substantia nigra. 

Das Markscheidenbild betont neben einem deutlichen Faserschwund in den obersten 
Rindenschichten einen ausgesprochenen Status cribratus, der &ich auf das Striatum 
und Pallid urn beschrankt (Abb. 61). Das Striatum zeigt in ganzer Ausdehnung kleinere 
Lacunen bei allgemeiner Verarmung an feineren Fasern. Die Veranderungen sind in den 
oralsten Gebieten nur wenig hochgradig ausgesprochen und nehmen von der Entwicklung 
des Pallidum an deutlich zu, ohne deutliche Unterschiede auf beiden Seiten. Auch im Palli-
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dum finden sich - jedoch bei weitem nicht in del' Menge wie imStriatum '­
kleinere herdformige Sti>rungen, wobei ein diffuser Ausfall an diinneren und dickeren 
Fasern deutlich wird. 

Auch in del' Capsula externa und im Claustrum finden sich noch Cribliiren, dagegen 
sind die innere Kapsel und die iibrigen Teile des Hirnstammes, der Briicke, 
derKleinhirnschenkel mit demKleinhirn und die gesamteMedullaoblongata 
frei von herdformigen Storungen oder geschlossenen Faserdegenerationen. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben einem schweren, senil-arteriosklerotischen Rindenprozesse ist das 
Striatum und Palli-
dum der bevorzugte 
Sitz diffuser Paren-

chymveranderungen 
mit deutlicher Aus­
pragung eines Status 
cribratus. Die Paren­
chymstorung gleicht 
der bei den obigen Fal-
len von Paralysis agi­
tans erwiesenen, der 
Status cribratus zeigt 
deutlicheAbhangigkeit 

( ' j 

von der fibros-arterio­
sklerotischen GefaB­
verandernng. Die oral­
sten Partien des Stri- I'II( 

atum sind am wenig­
sten betroffen; das 
Striatum ist starker 
affiziert als das Palli­
dum; weniger als die-
ses ist die Substantia 
nigra verandert.. 

Epikrise. 

Diese Beobach-
tung ist anatomisch 
als Dbcrgangsfall 
von der reinen Pa-

Abb. 61. Fall XI. Markscheidenfrontalschnitt. PhotogI'. 
Herdformige Veranderung im Striatum (Kaud + Put). Mehr 
diffuse Markscheidenausfalle im Pallidum (Pall). Capsula 

interna (Gi) intakt. 

ralysis agitans zur arteriosklerotischen Muskelstarre anzusehen. 
Dom akinetisch-hypertonischen Zustandsbild des Kranken entspricht ana­

tomisch die hochgradige Degeneration des Striatum und Pallidum und 
die leichtere in der Substantia nigra. Entsprechend dem relativen Erhaltensein 
der Mimik sind die oralsten Striatumpartien am wenigsten betroffen. Die klinisch 
deutliche Bevorzugung der rechten Seite zeigte sich nicht eindeutig im ana­
tomischen Bilde. Die Intensitat der Verandernngen im Striatum und Pallidum 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 9 

p"u 



130 Klinisch-anatomische Mitteilungen_ 

erscheint hochgradiger als in den oben beschriebenen Fallen von Paralysis agitans, 
wobei namentlich die herdformige Affektion des Striatum recht stark betont ist. 
Tremor bestand nicht und die Rigiditat trat gegenuber der Akinese und den 
HaltungsanomaIien zuruck. Die Muskelharte war deutlich vermehrt. In del' 
deutlichen und vorherrschenden Auspragung des Status cribratus in seiner 
Abhangigkeit von schweren GefaBwandveranderungen erblicke ich einen deut­
lichen Unterschied gegenuber den oben beschriebenen Degenerationserschei­
nungen der Paralysis agitans. - Der folgende Fall bietet prinzipiell die gleichen 
Verhaltnisse bei weit starkerer Auspragung der herdformigen Storungen. 

Fall XII. 
Schwere arteriosklerotische Muskelstarre. 

Der Kranke Eggerstedt, 78 Jahre alt, wurde Dezember 1920 auf der Nervenstation des 
hiesigen Eppendorfer Krankenhauses (Nonne) eingeliefert. Die Vorgeschichte ist ohne 
Belang, nur in der letzten Zeit fiel seiner Frau eine zunehmende Steifigkeit des Kranken, 
besonders in den Beinen, auf. Schlaganfalle und dergleichen sollen nicht vorgekommen sein. 
Seit einigen Tagen ist der Kranke verwirrt. 

Die korperliche Untersuchung ergwt eine starke periphere Arteriosklerose. Am 
Nervensystem wird folgender Befund erhoben: Die Pupillen und die Gehirnnerven sind 
o. R, der Gesichtsausdruck ist starr, im Gebiete dcr Extremitaten bestehen kcine deutlichen 
motorischen Lahmungen. Der Tonus der Muskulatur in den oberen Extremitaten ist nicht 
nachweisbar erhoht, an den Handen tritt zeitweise ein Paralysis agitans ahnlicher Tremor 
auf, langsam und grobschlagig. Beide Beine werden krampfhaft starr gehalten, die Mus­
kulatur ist bretthart. Bei allen passiven Bewegungen, die cine deutliche Rigiditat erkennen 
lassen, treten die Muskelbeugen und Sehnen stark hervor. Aktiv konnen aile Bewegungen 
ausgefiihrt werden, jedoeh nur ganz langsam und mit siehtlieher Anstrengung. Aueh wahrend 
des Sehlafens besteht die Starre der unteren Extremitaten; sic verharren in passiv gegebenen 
Stellungen lange Zeit. Es besteht vollige Unmogliehkeit des Gehens und Stehens. Die 
Reflcxe sind samtlich vorhanden, Kloni sind nicht zu erhalten, auch sonst fehlen echte 
spastisehe Phanomene. Sensibilitat ist bei dem psyehisehcn Verhalten des Kranken nieht 
zu priifen. Psyehiseh ist der Kranke zeitlieh und ortlieh desorientiert, gibt nur ganz ver­
worrene Antworten, die Spraehe ist langsam, dysarthriseh. Der Kranke liegt im Bette in 
eigenartig steifer Weise, die Deeke mit beiden Armen vor sieh hinhaltend, er halt den Kopf 
oft lange Zeit yom Kopfkissen steif in die Hohe. Der Augenhintergrund ist negativ_ 

Unter bronehopneumonisehen Erscheinungen erfolgt bei sonst unverandertem Befunde 
Januar 1921 der Exitus. 

Die klinisehe Di~gnosc (Dr. Fleck) lautet auf arteriosklerotische Muskel­
starre, wobei die beobachteten nervosen Schadigungen, die hoehgradige Muskelstarre ohne 
Pyramidenzeichen, die leichten hin und wieder auftretenden Paralysis-agitans-ahnlichen 
Tremorerscheinungen in den Handen auf arteriosklerotisehe Sehadigungen im Striatum­
pallidum bezogen werden. 

Anatomischer Befund. 

Die S e k t ion ergab neben hochgradiger peri pherer Arteriosklerose eine deutliche Arterio­
sklerose der basalen HirngefaBe. Bei der Sektion des Gehirns erkennt man im leieht ge­
sehrumpften Striatum-Pallidum beiderseits kleine herdformige Storungen, besonders in der 
mittleren Partie. Sonst ist das Zentralnervensystem frei von herdformigen Veranderungen. 

Die mikroskopische Untersuchung zeigt in der GroBhirnrinde im wesentliehen 
eine ehronisehe Sklerose der Ganglienzellen ohne herdformige Storungen der Rindenarchitek­
tonik. Auch das Marklager ist herdfrei. 

1m Striatum und Pallidum begegnen wir den gleichen Veranderungen wie im 
vorigen Falle_ Nur ist hier die arteriosklerotische GefaBerkrankung hochgradiger entwickelt 
und die herdformigen Storungen noch starker betont. Das Striatum ist durehsetzt yon 
groBeren und kleineren Laeunen mit den gewohnliehen histologisehen Einsehmelzungs­
vorgangen (Abb. 62), so daB der arehitektonisehe Aufbau hoehgradig gestort ist. Das gleiche 
gilt yom Pallidum (Abb. 63). 
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Abb. 62. Fall XII. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 2. Herdformige Ausfalle um GefaBe (q) mit sklerotischen Wand­

veranderungen. 

Abb. 63. Fall XII. Pallidum im van Gieson-Praparat bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 4. Ausfall an groBen Ganglienzellen, GefaBe (q) mit sklerotischen 

Wandveranderungen und perivascularen Herdbildungen (H). Mikroph. 
9* 
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1m Mal'kscheidenbilde (Abb. 64) erkennt man, daB sich die groBeren und kleineren 
Cribliiren im wesentlichen auf das Striatum und Pallidum beschranken. Zum Teil 
haben sie deutlich groBeren Umfang angenommen (Abb. 64). Dabei sind die mittleren Partien 
des Striatum ungefahr in der Rohe der oralsten Entwicklung des Thalamus am hochgradigsten 
hetroffen; und im allgemeinen ist das Striatum noch etwas mehr affiziert als 
das Pallid u m. Del' Thalamus selbst zeigt nur in den vordersten Ebenen des lateralen 
Kernes eine deutliche Cribliire, sonst ist auch el' wie die innere Kapsel, del' gesamte iibl'ige 
Hirnstamm, mit dem Pons, del' Substantia nigra, den Kleinhirnschenkeln und dem Klein­
hirn und del' Medulla oblongata frei von hel'dformigen Storungen. Die Linsenkernschlinge 
ist faserarmel'. 

Zusammenfassung des anatomisehen Be£undes. 

In diesem Gehirn zeigt sieh ein ausgesproehener, auf arteriosklerotiseher 
Basis e ntstandener Status eribratus, der sieh im wesentliehen 
auf das Striatum und Pallidum besehrankt. 

I'll 

"all 
Abb. 64. Fall XII. Markscheidenfl'ontalschnitt, schwere herdformige Prozesse im Putamen 

(Put) und leichtere im Pallidum (Pall). PhotogI'. 

Epikrise. 

Dem kIilliseh ausgepragten Bilde einer arteriosklerotisehen Muskelstarre 
entsprieht ein hoehgradig entwiekelter Status eribratus im Striatum und Pallidum. 
Kliniseh zeiehnet sieh der Fall noeh dureh zeitweise auftretenden Paralysis­
agitans-ahnlichen Tremor in den oberen Extremitaten aus bei Zuriicktreten 
der Rigiditat in diesen Gebieten und starkster Entwickelung der Starre an den 
unteren Extremitaten. Das Striatum bietet die schwersten herdformigen Sto­
rungen in der Gegend der Armregion C. und O. Vogts und ist hier unverkennbar 
schwerer betroffen als die gleiche Region im vorigen FaIle, der ohne Tremor 
einhergeht. Beide FaIle zeigen aber gegeniiber den erst besprochenen Beob-
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aehtungen von Paralysis agitl1ns mit Tremor deutlieh sehwerere Striaturr,sehadi­
gungen, so daB ieh, zunaehst wenigstens, die Ansieht C. und O. Vogts, wonaeh 
ein ausgesproehener Status eri bra tus im Striatum T rem 0 r bedingt, nieh t eindeu tig 
bestatigt finde. leh glaube, daB da bei die Korrelation der j eweils vor­
liegenden Striatum- und Pallidumsehadigung einersei ts und der 
kleinen und groBen Striatumzellen andererseits die groBte Beaeh­
tung verdien t. Leider laBt sieh bei derart diffusen und herdformigen Paren­
ehymstorungen das Verhaltni.s der Intensitat der Sehadigung zweier versehie­
dener Zentren sehr schwer eindeutig anatomisch beurteilen. 

Immerhin ist es auffallend, daB die klinische Beobaehtung das Fehlen 
einer starkeren Tonusvermehrung in den oberen Extremitaten ausdriieklieh 
hervorhebt. Offenbar neigen ganz allgemein die unteren Extremitaten weit 
mehr zur Hypertonie als die oberen Extremitaten bei anatomiseh sich im wesent­
lichen entsprechenden Befunden in den einzelnen Zentren. Der vermehrte Harte­
grad der M uskulatur ist besonders auffallend. 

SchlieBlieh verdient noeh hervorgehoben zu werden, daB sieh bei unserc,n 
letzten Kranken in den oberen Extremitaten ohne sehwerere Tonusvermehrung 
die iibliehen Erscheinungen des PaL'kinsonismus entwickelt fanden, eine Be­
statigung del' erst jiingst wieder von Forster kliniseh-physiologisch deduzierten 
Annahme eines weitgehenden Selbstandigseins der einzelnen Symptome des 
hypokinetiseh-hypertonisehen Syndroms. 

Die Falle der art er i 0 sk ler otis eh en Mus k els t a rr e unterscheiden 
sieh fiir gewohnlich von den echten Paralysis-agitans-Fallen durch den Beginn 
des Leidens erst im spateren Alter bei deutlieh nachweisbarer peripherer GefaB­
erkrankung. Wie wir bei unseren Kranken sehen, brauchen dabei nieht apo­
plektiforme Insulte vorzukommen, sondern es kann sich ebenfalls wie bei der 
Paralysis agitans das Krankheitsbild langsam progressiv entwiekeln. Aueh ana­
tomiseh zeigen unsere Kranken zum Teil keine groBeren Erweiehungsherde mit 
Kornehenzellbildung u. dgl., sondern es kann sich bei den herdformigen, deutlich 
von GefaBbezirken abhangigen Parenehymstorungen offenbar mehr urn Er­
nahrungsstorungen des perivascularen Gewebes handeln. Die franzosische Sehule, 
insbesondere Pierre Marie, spricht dabei von einer Vaginalitis dest.ruetiva 
und von der Diffusion eines "korrosiv wirkenden" St.offes aus den Arterien­
wanden. C. und O. Vogt. betonen mit Recht das Hypothet.isehe dieser An­
sehauung. Bielsehowsky bewertet die in ahnliehen Fallen von ihm naehge­
wiesene Fibrose der GefaBadventitia und fiihrt die Entstehung del' Laeunen 
auf eine Verhinderung des Abflusses der Lymphe infolge Verstopfung del' ad­
vent.it.iellen Lymphraume zuriick. Diese Ansieht Bielsehowskys hat zweifellos 
et.was Besteehendes an sieh und ieh kann heute noeh keine bessere Erklarung 
finden, wenngleieh hervorzuheben ist, daB nieht an allen GefaBen, die im Zent.rum 
von Verodungsherden liegen, deutliehe Wandveranderungen im Sinne von Fibrose 
odeI' Slderose fest.zustellen sind. Histologisch eharakterisieren sieh diese Paren­
ehymstorungen als ungewohnlieh reaktionslose, zumeist mit Rarefizierung des 
Grundgewebes einhergehende Veranderungen, wobei vermehrtes Eisenpigment 
aueh in weiterer Umgebung der Herde auf eine pathologisch veranderte Dureh­
lassigkeit von Blutfarbstoff sehlieBen laBt. Diese Storungen finden sieh in gleieher 
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Weise urn Arterien und Venen. Wahrend GefaBherde in Fallen gewohnlicher 
Paralysis agitans nach meinen Erfahrungen wenigstens nur selten anzutreffen 
sind und ganzlich fehlen konnen, beherrschcn sie bei den letztgenannten Fallen 
das anatomische Bild. 

Mit diesen Fallen der arteriosklerotischen Muskelstarre sind offenbar identisch 
jene Zustandsbilder, die von Bechterew als Hemitonie und von Boettiger 
als Hemihypertonia apoplectica (extrakapsulare H emiplegie) beschrieben 

Abb. 65. Schwere senile De­
menz mit Muskeistarre (senile 
Muskeistarre). Charakteristi­
sche Kopf-, Rumpf- und Ex­
tremitatenhaltung, starrerGe-

sichtsausdruck. 

sind. Bei diesen Kranken stehen apoplektische In­
suIte noch mehr im Vordergrunde und die halbseitige 
Entwickelung des Syndroms ist besonders betont. 

3. Senile Muskelstarre. 
Symptomatologisch der arteriosklerotischen Mus­

kefstarre nahe verwandt, aber pathogenetisch und 
namentlich auch histologisch von ihr zu trennen 
sind die Parkinsonismen, die sich nicht zu selten im 
Verlaufe einer senilen Demenzentwickeln 1). Sie 
beherrschen recht haufig gerade bei jenen Fallen das 
Krankheitsbild, die klinisch und histologisch als be­
sonders sch were Formen des Altersblod­
sinns erscheinen und auch, was die corticalen Lei­
stungen angeht, zahlreiche Her d s y m p tom e i m 
Sinne von apraktischen und aphasischen 
Storungen aufweisen. Die hypokinetisch-hyper­
tonischen Symptome konnen dabei bald in den Vorder­
grund treten, und nicht selten entwickeln sich Zu­
standsbilder, die in der ganzen Art der Bewegungs­
storung und der Haltungsanomalien vollig das Bild 
ausgepragter arteriosklerotischer Muskelstarre imi­
tieren (Abb. 65). Sehr rasch pflegen sich bei solchen 
Kranken, namentlich in Bettruhe, Contracturen, 
namentlich in den unteren Extremitaten, zu ent­
wickeln. His t 0 log i s c h charakterisieren sich die 
Veranderungen im Zentralnervensystem als hoch­
gradig senile, wobei in der Rinde eine reichliche 
Drusenent.wicklung und die Alzheimersche Fibrillen­
verdickung vorherrscht. Nicht selten sind ausge­
sprochene Schichtdegenerationen (3. und 5. Schicht), 
vorzugsweise im Temporal-und Stirnhirnfestzustellen. 
Samtliche basalen Stammganglien sind hoch-
gradigverfettet und im Striatum und Pallidum 

fallen zudem regelma13ig schwere diffuse Parenchymstorungen auf, die sich in 
mannigfaltigen chronis chen Ganglienzellveranderungen, gepaart mit protoplas­
matischen Gliawucherungen, offenbaren. 1m allgemeinen sind dabei die groBen 
S t ria tum z e 11 en, die ahnlich wie bei der genuinen Paralysis agitans an Zahl 

1) Vgl. auch L'hermitte: Les syndromes anatomo-cliniques du corps strie chez Ie 
vieillard. Rev. neurol. 29. Nr. 4. 1922. 
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deutlich vermindert sind, am s c h w e r s ten bet r 0 ff e n. Hin und wieder 
begegnet man im Striatum kleinen senilen Driisen (Abb. 66), die sonst bei 
der gewohnlichen senilen Demenz hier vermi13t werden. Die Alzheimersche 
Fibrillenverdickung ist im Striatum und PaIlidum nicht nachzuweisen. 
Das Pallid urn fallt durch Verarmung an Ganglienzellen auf, durch einfache 
Schrumpfung, chronische Sklerose und Lipoidentartung der Ganglienzellelemente, 
wobei haufig das pallidare Gewebe iiberschwemmt ist von stark lichtbrechenden 
kalkahnlichen Niederschlagsbildungen, welche der Fettreaktion ermangeln und 
sich mit Hamatoxylin blauschwarz darstellen. Abb. 67 zeigt sie in einem 
FaIle seniler Muskelstarre mit seniler Demenz im Hamatoxylingefrierschnitt; 
besonders schon stellen sie sich dar mit den sauren Anilinfarbstoffen (MaIlorysches 
Farbengemisch), wo 
sie leuchtend rot er­
scheinen (Abb. 68). 
DieSubstantianigra 
laBt schwerere Ent­
artungen vermissen, 
doch finden sich 
auch in ihr zahlrei­
che geschrumpfte 
und melaninarme 
Ganglienzellen bei 
reichlicherer Mela­
ninabwanderung in 
die gewucherte Glia 
und in die GefaB­
lymphscheiden. Das 
Markscheidenbild 

all dieser Gegenden 
ist auffallend un­

charakteristisch 

Abb. 66. Senile Muskelstarre (Abb. 59 a) mit reinem schweren 
senilen Degenerationsprozesse im Zentralnervensystem, zahlreicher 
Drusenbildung und Alzheimerscher Fibrillenveranderung in GroB­
hirnrinde. Striatum mit seniler Druse (x); (fa = kornig degenerierte 
groBe Ganglienzelle; (f = norm ales GefaB. Bielschowsky-Praparat. 

Mikroph. 

verandert, so daB es kaum die DiagnosensteIlung ermoglicht. Man erkennt nur 
einen diffusen Ausfall an feineren und dickeren Markfasern. 

Histologisch ganz entsprechende Veranderungen bieten regelmaBig die FaIle 
der Alzheimerschen Krankhei t, wo bei die pallidaren Struktur­
stor ung en jedoch viel mehr zuriicktreten gegeniiber den Stria­
tumveranderungen. Auch die Substantia nigra zeigt sich bei weitem nicht 
so konstant und schwer betroffen wie das Striatum. Wie schon oben betont, 
fiihre ich die eigenartigen Bewegungsstorungen dieser FaIle, die Haltungsano­
malien, die abnormen Spannungszustande der Muskulatur, die Sprachstorungen, die 
Zittererscheinungen und Gehstorungen auf diese Veranderungen im Subcortex im 
wesentlichen zuriick, wobei in ParaIlele zu der weniger hochgradigen Affektion des 
Pallidum die ausgesprochenen Starrezustande viel weniger hochgradig entwickelt 
sind als bei der senilen nnd arteriosklerotischen Muskelstarre. 

So fiihren klini s c h un d his to 10 gis c h e i nmal £lie 13 en de Ob e r­
gange von der genuinen Paralysis agitans iiber die Alzheimer­
Bche Krankheit zur senilen Muskelstarre mit Demenz und 
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Psychose, auf dcr anderen Seite auch zur echten arteriosklero­
tischen Muskelstarre. 

Wenn ich das gesamte mir zur Verfugung stehende Material, von dem icb 
oben nur einige beweiskraftige Schulbeispiele genauer dargestcllt habe, uberblicke, 
komme ich zur Hervorhebung folgender Punkte: 

Es gibt Falle reiner arteriosklerotischer Muskelstarre, bei denen sich die durck 
Gefa(3veranderungen bedingten herdformigen StOrungen ausschlie(3lich aUf das 
Striatum und Pallidum beschranken, wobei das Striatum gema(3 seiner gro(3eren 
Anfalligkeit fur Gefa(3erweichungsprozesse gewohnlich starker in Mitleidenschaft 

Abb.67. Senile Muskelstarre (Fall Abb. 65). Pallidum iibersat mit Pseudo­
Kalkniederschlagsbildungen, die sich mit Hamatoxylin stark farben. Die 
Niederschlagsbildungen liegen hier groBtenteils frei im Gewebe. Fettpraparat, 
gegengefarbt mit Hamatoxylin. Das Mikroph. zeigt hier die hiimatoxylin-

gefarbten Substanzen. 

gezogen ist. Die zumeist, jedoch nicht immer, gegebene apoplektiforme Entwickelung 
des Krankheitsbildes und die noch mehr hervortretende ErhOhung des formgebenden 
plastischen Muskeltonus (Muskelharte) , ferner eine nachweisbare periphere Arterio­
sklerose scheint im allgemeinen diese Falle von jenen der genuinen Paralysis agi­
tans auszuzeichnen. 

Die symptomatologisch-lokalisatorische Analyse solcher Krankheitsfalle gibt 
eine Bestatigung der oben niedergelegten Erfahrungen bei der Paralysis agitans. 

Ahnlich wie bei den senilen Rindenaffektionen gibt es auch hier flie(3ende 
Ubergange von der reinen degenerativen ParenchymstOrung der genuinen Paralysis 
agitans zu jenen auf Gefa(3prozessen basierenden Parkinsonismen. Als Ubergangs­
falle sind jene (wie Fall XI) anzusehen, bei denen leichtere Gefa(3wandveranderungen 
im Sinne einer Fibrose vorherrschen, Erscheinungen, die nicht selten auch bei de,. 
reinen Paralysis agitans gegeben sind. In dem Vorherrschen der herdformigen, 
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deutlich vom Gefii(3proze(3 abhiingigen StOrung liegt aber meines Erachtens das ent­
scheidende Moment fur die Abgrenzung auch solcher Krankheitsfiille und fur die 
Annahme niiherer Beziehungen zur arteriosklerotischen Muskelstarre Forsters. Diese 
ist dureh die deutliche A uspriigung einer arteriosklerotischen Gefii(3erkrankung und das 
Vorherrschen von Verodungs- und Erweichungsherden anatomisch leicht abzugrenzen. 

Andererseits fuhren von der Paralysis agitans flie(3ende Ubergiinge zu den 
schweren BewegungsstOrungen und gelegentlichen ausgesprochenen Parkinsonismen 
der senilen Demenz, besonders bei deren atypischen Formen. Sie zeigen nach meinen 
Erfahrungen neb en einem schweren senilen Rindenprozesse stark betonte wesensgleiche 

Abb.68. Senile Muskelstarre (Fall Abb. 65). Pallidum mit modifizierter Mallory­
farbung; x = leuchtend rote, z. T. geschichtete Konkrementbildungen an den 
GefaEen (g) oder auch frei im Gewebe, ga = gut erhaltene Ganglienzelle; die 
meisten Ganglienzellen des Pallidum sind hochgradig chronisch degeneriert. 

Mikrophotogr. 

Degenerationserscheinungen in dem gesamten Subcortex, insbesondere im Striatum und 
Pallidum. Fur gewohnlich ist dabei das Striatum und Pallidum wesentlich hoch­
gradiger affiziert als bei der senilen Demenz im allgemeinen. A uffallend rasch und 
hochgradig entwickeln sich in solchen Fiillen die Contracturen, Erscheinungen, die 
ich auf die schwere corticale Begleiterkrankung beziehen mochte1). Auch hier ist zu 
betonen, da(3 solche Fiille jeglicher herdformigen StOrungen entbehren konnen. Man 
kann solche Fiille als senile Muskelstarre mit Demenz bezeichnen; sie sind klinisch 
und anatomisch der Alzheimerschen Krankheit nahe verwandt; bei letzterer herrscht 
die striiire Parenchymerkrankung vor, wobei offenbar ganz regelmii(3ig die gro(3en 
Striatumzellen hochgradiger betroffen werden als die kleinen. 

1) Vgl. auch Byschowski und Sternschein, "Zur Kenntnis der Beziehungen 
zwischen den corticalen Ausfallserscheinungen und dem Allgemeinzustand des Gehirns". 
(Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr., im Druck.) 
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Die Fiille der arteriosklerotischen M uskelstarre sind sehr hiiulig kompliziert 
durch zahlreiche kleine herdlormige StOrungen in anderen Gebieten des Zentral­
nervensystems; besonders in der Substantia nigra und im Ironto-ponto-cerebellaren 
System1). Nur mit Hille leinerer klinischer Untersuchungsmethoden scheint es mir 
in Ubereinstimmung mit Lewy u. a. moglich, solche komplizierten Fiille bereits 
klinisch genauer zu ditferenzieren. Jedenlulls kann die arteriosklerotische Muskel­
starre rein striopallidiir bedingt sein. 

4. Parkinsonismen auf dem Boden syphilitisch bedingter GefiiBerkrankung. 

Besonders haufig entstehen Parkinsonismen auf dem Boden friiherer 
Syphilis 2). . 

In Anbetracht der zumeist gegebenen ausgesprochenen psychotischen Be­
gleiterscheinungen begegnet ihre klinische Abgrenzung namentlich auch von 
der Paralyse oft erheblichen Schwierigkeiten. 1m folgenden mogen einige solcher 
Beobachtungen als charakteristische Beispiele, einem groBeren Material ent­
nommen, geschildert werden. 

Fall XIII. 

Paralyse-iihnliches Krankheitsbild mit deutlichem Parkinsonismus. 

Der Kranke Hamann, 1859 geboren, wird im Januar 1909 obdachlos yom Hafen­
krankenhaus F. wegen Geisteskrankheit iiberwiesen. 

Eine objektive Vorgeschichte ist nicht zu erhalten; er selbst macht nur ungenaue 
Angaben, aus denen hervorgeht, daBer Matrose war. KorperIich ist folgender Befund fest­
zusteIlen: Der Gesichtsausdruck ist maskenartig starr; dabei ist die rechte Gesichtshalfte 
weniger innerviert als die linke und die Zunge weicht nach rechts abo Die Zunge zittert 
sehr stark. Die Pupillen sind gleich, beide entrundet, reagieren auf Licht sehr wenig prompt 
und ausgiebig, auf Akkomodation besser. Der Augenhintergrund ist normal. Hin und wieder 
tritt Divergenzschielen beider Augen auf. Die Sprache ist monoton, schwer artikulatorisch 
gestort, mit deutlichem Silbenstolpern. 1m Gebiete der Extremitatenmuskulatur sind keine 
Lahmungen nachzuweisen, keine Reflexstorungen. Es fallt auf, daB aIle Bewegungen mit 
den Extremitaten auBerst langsam erfolgen und daB in allen Extremitaten eine starke Span­
nung herrscht. Der Gang ist unsicher, taumelnd, mit kleinen Schritten. Es besteht starkes 
Schwanken beim Stehen, auch ohne AugenschluB. Zitterbewegungen in den Extremitaten 
sind nicht erwahnt. 

Psychisch ist der Kranke vorgeschritten verblodet, kann sein Alter nicht angeben, 
ist zeitIich desorientiert, zeigt gar keine Spontaneitat. Er Iiegt starr und stumm zu Bett. 

In den nachsten Tagen fallt auf, daB der Kranke den ganzen Tag schlaft und selbst 
zu den Mahlzeiten geweckt werden muB. Er ist auch dann nur mit J.\{iihe wach zu bekommen. 
Gelegentlich naBt er ein. Wenn man ilm weckt, brummt er argerlich und schlaft gleich wieder 
weiter. 

In diesem Zustande bleibt der Kranke wahrend des ganzen nachsten Jahres. 1m April 
1909 ist noch erwahnt, daB das linke obere Augenlid mjtunter etwas hangt und daB eine 
Facialisungleichheit nicht mehr besteht. Dagegen ist ein deutliches Vibrieren der Gesichts­
muskulatur sehr haufig, namentlich beim Sprechen vorhanden. AugenmuskelstOrungen sind 
nicht nachzuweisen. Der Kranke liegt wie friiher stumm und starr und unbeweglich im 
Bett. Er naBt haufig ein. 1m Gegensatz zu dem stark verblodeten Eindruck, den del Kranke 

1) Ich verfiige tiber die Untersuchungsergebnisse zahlreicher solcher FaIle, auf deren 
Wiedergabe ich hier verzichte, da es mir auf moglichst reine Erkrankungen unseres extra­
pyramidalen Hauptsystems ankommt. 

2) Auch L' her mit t e (Rev. neurol. 29. 1922) macht auf die Haufigkeit solcher 
FaIle aufmerksam, ebenso Wi m mer. 
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zunachst macht, zeigt er sich angeredet auffallend gut orientiert; er gibt jetzt Alter und 
Geburtsdatum richtig an, weiLl das heutige Datum und ungefahr die Zeit seines Hierseins; 
er kennt seinen Aufenthaltsort. Die Angaben tiber seine Vergangenheit sind jedoch sehr 
ltickenhaft, er gibt an, vor 12 Jahren einen Schanker gehabt zu haben. Die Sensibilitat er­
scheint in den Extremitaten herabgesetzt. Er schlaft, in Ruhe gelassen, fast dauernd. Eine 
leichte Ptosis ist einmal rechts, das andere Mal links festzustellen. 

Der Zustand des Kranken bleibt wahrend des ganzen .Jahres 1910 und 1911 unver­
andert. Er liegt vollkommen stumpf und starr im Bett, mit an den Oberkiirper angezogenen 
Armen, in auffallend ungeschickter starrer Lage, zumeist den Kopf von der Unterlage ab­
geboben. Er ktimmert sich urn nichts und zeigt keinerlei Spontaneitat, noch MfektauBerungen. 
Es fallt jetzt ein deutlicher Tremor der Unterarme und Hande auf. Reflexstiirungen und 
Babinski sind nicht festzustellen; sehr schwere artikulatorische Sprachstiirung. Der Wasser­
mann ist im Blut und Liquor plus, Phase I plus, es besteht Zellvermehrung 
(Zellzahl ist nicht argegeben). 

In diesem Zustande bleibt del' Kranke auch 1912; er bietet jetzt das Bild eines viillig 
verblii:leten Paralytikers, er muB sorg1'altig geftittert werden, da er sich sehr haufig ver­
schluckt. 1m Mai 1912 stirbt er hochgradig marantisch. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Ungefahr 10 Jahre nach einer syphilitischen lnfektion erkrankte der 50jahrige 
Mann an zunehmender Demenz, artikulatorischer Sprachstorung mit Silben­
stolpern und starker Schlafsucht. Es besteht Pupillenentrundung und schlechte 
Lichtreaktion. 1m Gebiete der Gesichts- und Extremitatenmuskulatur faUt 
eine allgemeine Starre und Bewegungsarmut bei normalen Reflexen auf, bei 
leichter Facialis- und Hypoglot<susschwache rechts. Der Gang ist mit kleinen 
Schritten und deutlichem Romberg. In diesem Zustande bleibt der Kranke 
drei Jahre lang, wobei hin und wieder voriibergehende Lahmungserscheinungen 
im Gebiete der Augenmuskeln festgestellt werden. Er liegt schlieBlich vollig 
starr und stumpf im Bett in ungeschickter Korperhaltung, den Kopf von der 
Unterlage abgehoben, ohne jegliche Sponta,neitat und mit gegen Ende des Krank­
heitsverlaufes deutlich sich entwickelndem Tremor der Unterarme und Hande. 
Die Sprache ist sehr schwer artikulatorisch gestort, der Blutwassermann ist 
positiv, ebenso die Wassermannsche Reaktion im Liquor bei Zellvermehrung 
und positiver Phase 1. Er bietet das Bild eines vollig verblOdeten und versteiften 
Paralytikers und geht ungefahr 3 Jahre nach Ausbruch der Krankheit unter 
Schluckstorungen zugrunde. 

Die klinische Diagnose lautete auf progressive Paralyse. 

Anatomischer Befund. 

Bei der Kiirpersektion findet sich eine Mesaortitis syphilitica und bronchopneu­
monische Herde. 

Schadeldach und Dura sind o. B. Die Pia ist tiber der ganzen Gehirnkonvexitat leicht 
getrtibt und verdickt; die Gehirnwindungen sind schmal (Gehirngewicht 1300 g). Die Rinde 
ist leicht verschmalert, die Seitenventrikel sind stark erweitert; die Stammganglien, be­
sonders das Caudatum, sind stark atrophisch. Das Caudatum ist beiderseits in seiner 
vorderen Halfte eingesunken, griiBtenteils erweicht und gelblich gefarbt. 
Ebenso finden sich im Putamen beiderseits in seiner vorderen Halfte aus­
gedehntere braungelbe Erweichungen, links griiBer als rechts. Auch in der mitt­
leren und hinteren Partie des Thalamus gelbbraune kleine Erweichungen. Sonst ist das 
Gehirn, namentlich auch die innere Kapsel, das Kleinhirn, Pons, Medulla oblongata und 
spinalis frei von herdfiirmigen Stiirungen. Das Ependym des vierten Ventrikels ist stark 
granuliert. Die basalen GefaBe zeigen leichte sklerotische Wandveranderungen. 
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Bei der mikroskopischen Untersuchung zeigt sich im wesentlichen folgendes: 1m 
ganzen Gehirn zeigen sich nirgends Veranderungen im Sinne einer progressiven Paralyse. 
Vielmehr sehen wir in der Rinde einen ProzeB ausgepragt, wie er fiir die Arteriosklerose 
der kleinen RindengefaBe (Alzheimer) als charakteristisch gelten kann. Die Pia zeigt 
nur geringgradige bindegewebige Hyperplasien mit hin und wieder eingestreuten lympho­
cytaren Elementen. Ihre GefaBe sind durch leichte sklerotische Wandveranderungen aus­
gezeichnet. In der Rinde ist fiir gewahnlich die Architektonik erhalten, es faUt nur eine 
gewisse Lichtung an Ganglienzellen auf, Schiefstellung von Ganglienzellen und eine chronische 
Entartung der Ganglienzellen nach Art der chronischen Sklerose. Die lipoid-wabige Gang­
lienzelldegeneration tritt demgegeniiber im Bilde zuriick. An zahlreichen Rindenstellen 
unterbrechen kleinere, deutlich von GefaBen abhangige Herde den architektonischen Aufbau. 
In ihrer Art entsprechen sie vallig den Rindenherden bei gewahnlicher Arteriosklerose, sie 
liegen zumeist in der dritten Brodmannschen Schicht, gewinnen aber nicht selten graBere 
Ausdehnung und durchsetzen samtliche Rindenschichten, senkrecht gegen die Pia gestellt. 

Die Rindenherde sind i m Stirnhirn am ha ufigsten, die Zen tral wind ungen 
sind un versehrt. 

An den RindengefaBen sehen wir Veranderungen, die wir kaum von denen gewahn­
licher Arteriosklerose unterscheiden kannen. Die GefaBwande tragen erhebliche Verfettungen, 
namentlich die Adventitia und die Intima. Die elastischen Lamellen sind leicht gewuchert. 
ebenso sind die GefaBwandzellen, namentlich die der Intima und der Adventitia, etwas ver­
graBert. Aber all diese Erscheinungen sind noch im Rahmen einer gewahnlichen Arterio­
sklerose ausgepragt und bei weitem nicht so vorherrschend, wie wir es in den Fallen end­
arteriitischer Lues der kleinen HirnrindengefaBe sehen. Dazu kommen hin und wieder ganz 
geringgradige perivasculare Infiltrate mit Lymphocyten. GefaBsprossungen sind auBerst selten. 

Die allgemeine Gliaproliferation ist eine protoplasmatische, jedoch nicht sehr hochgradig 
entwickelt. In den Herden selbst sehen wir auch Ansatze zu Gliafaserbildung und Binde­
gewe bsvermehrung. 

Das Marklager des GroBhirns ist vallig frei von herdfOrmigen Stiirungen. 
1m Kleinhirn ist ein Hemispharenlappchen herdfarmig betroffen, im Sinne der 

Rindenherde des GroBhirns. Das Dentatum zeigt keine schwereren Veranderungen. 
Ungleich schwerere Prozesse haben sich im Striatum und Pallidum entwickelt. 

Namentlich das Striatum ist in ganzer Ausdehnung mit kleineren und graBeren Erweichungs­
herden durchsetzt (Abb. 69). Hier zeigen sich auch ausgepragtere sklerotische GefaBwand­
veranderungen. Wir sehen kleine Cribliiren, wie sie in den obigen Fallen beschrieben sind, in 
reicher Menge, zudem auch"graBere Erweichungsherde mit ausgedehnter Einschmelzung des 
Gewebes, Karnchenzellbildung und mit nur teilweise deckender Gliafaser- und Bindegewebs­
wucherung (Abb. 69). Diese herdfarmigen Starungen beschranken sich ausschlieBlich auf 
das Striatum, ohne die innere Kapsel zu verletzen. Am hochgradigsten ist die oralste 
Halfte befallen. 

Das P alli dum zeigt ganz allgemein einen starken Ausfall an Ganglienzellen bei chro­
nischer Schrumpfung der noch erhalten gebliebenen und auffalligen Gliakernvermehrung 
(Abb. 70). Kleinere Lacunen und Narben sind auch hier anzutreffen, graBere Erweichungen 
fehlen. Die arteriellen Capillaren und auch die graBeren Arterien tragen die bereits mehrfach 
erwahnten Pseudokalkmassen in ihren Wandungen, leichtere lymphocytare Infiltrate sind 
in den GefaBlymphscheiden des Pallidum (Abb. 70) und auch des Striatum anzutreffen. 

Ahnlichen herdfarmigen Starungen wie im Striatum begegnen wir noch im hinteren 
lateral en Kern des Thala"mus beiderseits. Der iibrige Hirnstamm, Pons und Medulla 
oblongata sind frei von herdfarmigen Starungen. 

Die Markscheidenfarbung gilt uns die entsprechenden Bilder und zeigt vor allem 
das Intaktbleiben der Pyramidenbahn und der Kleinhirnsysteme. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Der Fall bietet uns Rindenveranderungen im Sinne der Arteriosklerose 
der kleinen HirnrindengefaBe. Sitz der schwersten herdfOrmigen Veranderung 
ist das gesamte Striatum mit Bevorzugung der oralsten Halfte. Das Pallidum 
ist chronisch geschrumpft. Auch ein Kleinhirnlappchen ist eingeschmolzen. 
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Abb. 69. Fall XIII. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 2. GroBer Erweichungsherd des Striatum mit Kornchenzellbildung und 
dgl. (J = GefaBe mit hyaliner GefiiBwandveranderung und leichten !ymphocytaren 

Infiltraten. 

Abb. 70. Fall XIII. Pallidum iill Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 4. Degeneration und Ausfall der Pallidumzellen. GJiawucherung. 

(J = lymphocytar infiltriertes GefaB. 
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Auch in den hinteren lateralen Kernen des Thalamus sind herdfOrmige 
Storungen nachgewiesen. Die Pyramidenbahnen sind intakt. 

Histologisch ist der ProzeB nicht von dem einer gewohnlichen Arterio­
sklerose zu unterscheiden, wobei nur leicht angedeutete lymphocytare Infiltrate 
an den GefaBen der Rinde, der Stammganglien und auch in der Pia auffallen. 

Letzterer Umstand ist im Hinblick auf die anamnestisch und klinisch fest­
gestellte syphilitische Atiologie des Falles bemerkenswert. Nach meinen Er­
fahrungen sieht man aber auch in Fallen gewohnlicher Arteriosklerose hin und 
wieder leichte Lymphocytenansammlungen, sowohl in der Pia als auch vereinzelt 
in den GefaBlymphscheiden des nervosen Parenchyms, so daB es rein histologisch 
schwer fallt, eine sichere ati610gische Entscheidung zu treffen. Immerhin scheinen 
mir in diesem FaIle die entzundlichen Veranderungen etwas mehr und regel­
maBiger betont, als in den Falltm gewohnlicher Arteriosklerose. 

Epikrise. 

Die klinisch aus dem Krankheitsverlaufe, dem Zustandsbilde und den 
serologischen Reaktionen erschlossene Annahme einer progressiven Paralyse 
laBt sich anatomisch nicht aufrechterhalten. Es handelt sich vielmehr urn eine 
sklerotische GefaBerkrankung, wobei leichte entziindliche Infiltrate vielleicht 
einen Hinweis auf die syphilitischc Atiologie geben konnen. Symptomatologisch 
entspricht der progressiven Demenz eine diffuse Rindenerkrankung im Sinne 
del' Arteriosklerose der kleinen HirnrindengefaBe. Hauptsitz der Rindenverande­
rung ist das Stirnhirn. Der ausgepragte Parkinsonismus ist zuruckzufuhren 
auf die herdformige Erkrankung des Striatum mit begleitender chronischer 
Schrumpfung des Pallidum. Erwahnenswert ist, daB sich bei jahrelang bestehen­
dem ausgepragtem Pat'kinsonismus erst gegen Ende des Krankheitsverlaufes 
ein deutlicher Tremor der Unterarme und Hande herausbildete. Wir seheu daraus 
wieder die Unabhangigkeit in der Entwicklung der einzelnen Erscheinungen 
des Syndroms. Wie weit die histologisch erwiesene Kleinhirnhemispharenschadi­
gung fur die AuslOsung des Tremors eine Bedeutung gewinnt, laBt sich eindeutig 
nicht entscheiden, wohl aber mochte ich den starken Romberg unsel'es Kranken 
auf die Kleinhirnschadigung beziehen. In der dysarthrischen Sprachstorung 
bis zur volligen Stummheit und in del' schlieBlichen Schluckstorung erblicke 
ich den Ausdruck striopallidarer Schadigung. Die auffallende Schlafsucht des 
Falles ist entsprechend unseren Erfahrungen an dem Encephalitis -lethargica­
Materiale (v. Economo u. v. a.) auf die Thalamusaffektion in den hinteren 
lateralen Kernen zu beziehen. 

Fall XIV. 
Paralyseiihnliches Krankheitsbild mit Parkinsonismus von 11 jiihriger Dauer. 
Patient Janenz, geboren 1861, wird im Dezember 1903 in F. von der Nervenabteilung des 

EppendorferKrankenhauses (N onne) unter derTIiagnose Paralyse eingeliefert. 1m Eppen­
doder Krankenhaus war er nur 3 Tage in Beobachtung. 

Aus der Vorgeschichte ist bemerkenswert: Eine syphilitische Infektion wird negiert; 
der Kranke ist 16 Jahre verheiratet und hat 4 gesunde Kinder, seine Frau hatte eine Fehl­
geburt. Der Kranke war fmher immer gesund, seit einem halben Jahre ungefahr ist er 
psychisch verandert, auffallend euphorisch, sehr labil in der Stimmung. Einige Tage vor der 
Aufnahme hatte der Kranke einen schweren Erregungszustand, in welchem er von Hause 
weglief. Alkoholismus wird in Abrede gestellt. Kiirperlich: Die Pupillen sind ungleich, 
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rechts groBer als links, die rechte reagiert wenig ausgiebig und nicht ganz prompt auf Licht. 
Nirgends sind Paresen nachweisbar, auch keine Sensibilitatsstorungen. Die Reflexe sind ge­
steigert ohne deutliche spastische Phanomene. Babinski ist negativ. In der Gesichtsmusku­
latur besteht starkes Flimmern. Die Zunge zittert stark, die Sprache ist zittrig, hasitierend, 
verwaschen. Die Schrift ist sehr zittrig. Kein Romberg. Psychisch ist Patient im allge­
meinen orientiert, sehr euphorisch, auBert GroBenideeen, zeigt deutliche Zeichen von Demenz, 
rechnet schlecht, naBt haufig ein und bietet so das BUd einer euphorischen Paralyse. In den 
nachsten Monaten wird der Kranke ruhiger, hat ab und zu apoplektiforme Insulte ohne nach­
folgende Lahmungserschetnungen und wird im April 1904 auf Wunsch der Frau entlassen, 
mit der Diagnose: ParaJyse. 

Ende 1905 wird der Kranke wegen erneuter Erregungszustiindewieder inFo aufgenommen. 
Der korperliche Befund ist im wesentlichen der gleiche wie friiher, die rechte Pupille ist jetzt 
viel weiter als die linke; die Lichtreaktion ist rechts weniger ausgiebig, die Konvergenzreak­
tion ist beiderseits erhalten, der Facialis wird rechts etwas weniger innerviert als links. In 
der ganzen Gesichtsmuskulatur besteht ein starkes Flattern und Vibrieren, das besonders 
deutlich wird bei Beschaftigung mit d'ern Kranken und bei sprachlichen XuBerungen. Die 
Sprache ist sehr zittrig, langsam und artikulatorisch gestort. Lahmungen im Gebiete der 
Extremitaten bestehen nicht. Es fallt auf, daB sich der Kranke auffallend steif halt, und daB 
sich namentlich bei passiven Bewegungen starke Spannung in der Arm- und Beinmuskulatur 
zeigt, die aber wechselt. Bei haufig wiederholten passiven Bewegungen oder wenn man den 
Kranken mit der Untersuchung iiberrascht, ergibt sich gelegentlich ein wesentlich geringerer 
Tonus. Der Gang ist sehr unsicher, kleinschrittig. Die Reflexe sind samtlich sehr lebhaft, 
beiderseits gleich, ohne spastische Phanomene, ohne Babinski. Es besteht ein grobschla­
giges Zittern, besonders der rech ten Hand. Die Schrift ist ausgesprochen zittrig, ausfah­
rend, sehr verlangsamt. Sensibilitatsstorungen bestehen nicht. Psychisch bietet der Kranke 
das Bild einer dementen euphonschen Paralyse, er ist haufig erregt und unrein. In diesern 
Z ustande blei bt der Kranke wahrend der nachsten 4 Jahre. 1909 ist erwahnt, 
daB jetzt die rechte Pupille vollig lichtstark ist, die Zittererscheinungen und die 
Spannungszustande in der Gesichts- und der Extremitatenmuskulatur be­
stehen unverandert fort. 1m Laufe des Jahres 1909 hat der Kranke mehrere epilepti­
forme AnfalJe, ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen. Romberg besteht nicht, 
der Blutwassermann ist positiv. 1910 und 1911 bleibt der Zustand unverandert bei 
erheblicher Zunahme der Demenz und haufig wiederkehrenden epileptiformen Anfallen. 
1912 ist Patient hochgradig verblOdet, zeigt keinerlei Spontaneitat. Er hat durchschnitt­
lich wochentlich einen epileptiformen Anfall. Er spricht spontan gar nicht. Wenn man sich 
mit ihm zu beschaftigen sucht, stoBt er verwaschene Laute aus und schlagt mit Armen und 
Beinen urn sich. In Ruhe gelassen liegt er ruhig im Bett, sein Gesichtsausdruck ist starr, die 
Muskulatur zeigt starke Spannung, rechts mehr als links ohne spastische Phanomene, ohne 
Babinski. Zittererscheinungen bestehen nicht mehr, das Vibrieren der Gesichtsmuskulatur 
ist viel geringer geworden und hat einer ausgesprochenen Starre Platz gemacht. Blut­
wassermann ist jetzt negativ, die Liq uoruntersuch ung (Kafka) gi bt vollig 
normale Werte. Unter Zunahme der epileptiformen Anfalle und in starkster Verblodung 
stirbt der Kranke im Marz 1914. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

1m Alter von 42 Jahren erkrankt Patient 1903 an psychischen und korper­
lichen Erscheinungen, die ganz im Sinne einer euphorischen Paralyse entwickelt 
sind. Es besteht starkes Flimmern in der Gesichtsmuskulatur, starkes Zittern 
der Zunge, und die Sprache ist dysarthrisch gestort. Apoplektiforme Insulte 
ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen unterbrechen den Krankheitsverlauf. 
Nach vorubergehender Entlassung aus dem Krankenhause wird cler Kranke 
1905 wegen erneuter Erregungszustande wieder aufgenommen, bei im wesentlichen 
gleichem psychischen und korperlichen Befund. Nur fant jetzt zudem die steife 
Korperhaltung des Kranken auf und eine stark wechselnde Tonusvermehrung 
in der Extremitatenmuskulatur, bei grobschlagigem Zittern, besonders der rechten 
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Hand. Die Pupillen sind ungleich, die Lichtreaktion ist rechts wenig ausgiebig 
bei erhaltener Konvergenzreaktion beiderseits. In diesem Zustande bleibt der 
Kranke die nacbsten 4 Jahre unverandert bei deutlicher Zunahme der Demenz. 
1909 treten epileptiforme Anfalle ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen 
auf, der Blutwassermann ist positiv. Die folgenden 3 Jahre ist keine wesentliche 
Anderung im Zustandsbilde festzusteIlen, nur werden die epileptiformen Anfalle 
haufiger. 1912, also 9 Jahre nach Beginn des Leidens, ist der Krankehochgradig 
verblodet ohne aIle Spontaneitat, hat wochentlich durchschnittlich cinen epilepti­
formen Anfall, seine Sprache ist bis auf verwaschene Laute reduziert, zumeist 
liegt der Kranke vo1lig stumm und starr im Bett, wobei die Muskulatur im Gesicht 
und in den Extremitaten starke Spannungen zeigt, rechts mehr als links, ohne 
spastische Phanomene und ohne Babinski. Die Zittererscheinungen haben 
aufgehort und einer ausgesprochenen Stane Platz gemacht. Blut und Liquor 
geben jetzt normalen Befund. Unter Zunahme der epileptiformen AnfaIle und 
in starkster Verb16dung stirbt der Kranke 1914, elf Jahre nach Beginn des 
Leidens. 

Die klinische Diagnose lautete auf paralyseahnliches Krankheitsbild (Stati­
onare Paralyse 1 Syphilitische Gehirnerkrankung 1) 

Anatomischer Befund. 

Die Sektion ergibt keine wesentliche periphere Arteriosklerose, aber eine deutIiche 
syphilitische Mesaortitis am Aortenbogen und beiderseits hypostatische Pneumonie. Die 
Pia ist iiber der ganzen Gehirnkonvexitat leicht verdickt, nicht wesentIich getriibt. Das 
Gehirn ist in seinen Windungen atrophiert, besonders im Stirnhirn (Gehirngewicht 1310 g). 
Die basalen GefaBe zeigen maBige sklerotische Wandveranderungen, die mehr herdformig 
angeordnet sind. Die Rinde .ist im allgemeinen verschmalert. Die auBere Halfte des 
linken Putamen ist von einem alteren Erweich ungsherd eingenommen, der 
die Capsula interna mit verletzt. Das Pallidum und die iunere Kapsel sind herdfrei. 
1m iibrigen sind die basalen Stammganglien beiderseits deutlich atrophisch, aber frei von 
herdformigen Storungen. Auch das gesamte iibrige Zentralnervensystem ist frei von herd­
formigen Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt einen bemerkenswertenBefund, und zwar 
stehen dabei die GefaBveranderungen zweifellos im Vordergrunde. Die GefaBe der Pia 
sowohl wie die der Rinde (Abb. 71) sind in ihren Wandungen verdickt und zeigen eine be­
sonders starke Mediaerkrankung in der Art der hyalinen Entartung. Um die GefaBe der 
Pia finden sich leichte lymphocytare Infiltrate (Abb.71). 

Die GefaBe der Rinde ermangeln fiir gewohnlich jeglicher Infiltrate, die groBeren 
zeigen auch hier recht haufig die hyaline Mediaentartung; an den kleineren, vornehmlich 
an den Capillaren erkennt man eine auffallige VergroBerung der GefaBwandelemente, 
insbesondere der Endothel- und Adventitiazellen, mit GefaBneubildung und zahlreichen 
GefaBprozessen, Vorgange, wie wir sie von der Endarteriitis syphilitica der kleinen 
HirnrindengefaBe her kennen. Die elastischen Strukturen sind in den groBeren und 
kleineren GefaBen in Wucherung begriffen. In der gesamten Rinde ist eine leichte GefaB­
vermehrung deutlich. Nur selten begegnet man in den perivascularen Raumen der Rinden­
capillaren vereinzelten Lymphocyten und Plasmazellen. 

Die Rindenarchitektonik ist im allgemeinen gewahrt, nur ist die Rinde namentlich 
im Frontalhim stark verschmaIert und verarmt an Ganglienzellen. Die Lamina zonalis ist 
verbreitert und mit starkeren Gliaproliferationen, zum Teil auch faserbildender Art besetzt. 
Die Ganglienzellen befinden sich fast durchweg im Stadium chronischer Sklerose, einige von 
ihnen sind auffallend geblaht. Dazwischen fallt eine diffuse protoplasmatische Gliawucherung 
auf (Abb. 71). Nicht selten begegnen wir kleineren VerOdungsherden um die Capillaren, 
die vornehmlich in der dritten Schicht liegen. GroBere herdformige Storungen sind in der 
ganzen Rinde nicht zu entdecken. 
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Abb. 71. Fall XIV. Rinde im Nisslbild. Mikroph. Leicht lymphocytar infiltrierte Pia, 
GefaBe mit Mediahyalinisierung. In der Rinde die kleinen Capillaren mit Endothel­
schwellungen; Ganglienzelldegeneration und protoplasmatische Gliawucherungen leichten 

Grades. 

Abb. 72. Fall XIV. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher 
VergriiBerung wie Abb. 2. Gliiis gedeckte Narbenbildungen. g = Ge­
faBe mit Mediahyalinisierung und adventitiellen Wucherungen und 

Infiltraten. 

.T a k 0 b, ExtrapyramidaJes System. 10 
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Die vordere Zentralwindung zei gt keine besonderenStorungen, ebensowenig das Kleinhirn. 
Das gesamte Marklager ist frei von herdformigen Storungen. 
Der schon makroskopisch erwahnte groJ3ere Herd im linken Putamen erweist sich 

mikroskopisch als ein Hohlraum, in dessen Begrenzung alte Narbenvorgange mit starker 
Gliafaservermehrung und Resten von Blutpigment und lipoiden Abbauprodukten auffallen. 
Das iibrige linke Striatum ist im gleichen Sinne wie rechts verandert: Das ganze Striatum 

a 

b 
.... , 

oW' • 

c 
.{ .. :~,,. .. .. ,. . 

Abb. 73. Fall XIV. Atypische groJ3e Gliazellen im Striatum, mit griinem Pigment im 
Protoplasma, Nisslbild. k = Capillare mit geschwollenen Endothelkernen (e). gl = normal 

groJ3e Gliakerne. Zeichnung, Zeiss' Ol-Imm. 1/12' Komp.·Ok. 6. 

ist durchsetzt von kleineren glios gedeckten Narben, die deutlich in Ab­
hangigkeit stehen von kleineren GefaJ3en (Abb.72). Dabei sind die GefaJ3wande 
im Striatum im gleichen Sinne verandert wie in der Rinde (Abb. 72). 

Die groJ3en und kleinen Ganglienzellen des Striatum sind ganz allgemein chronisch 
verandert, wobei namentlich an den groJ3eren Ganglienzellen die starke Schrumpfung und 
schwere Kernveranderung deutlich wird. Bei der reichlichen herdformigen Durchsetzung 
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des Striatum laBt sich nicht erkennen, ob Unterschiede in dem Befallensein der groBen und 
kleinen Ganglienzellen bestehen. 

Besonders auffallig und bemerkenswert sind die starkcn protoplasmatischen 
Gliareaktionen, welche ganz allgemein das Striatum bietet. Neben den gewohnlichen 
Formen protoplasmatisch gewucherter Glia begegnen wir recht haufig ganz at y pis c hen 
Zellformen (Abb. 73). Wir sehen hier ungemein groBe gelappte Kerne mit unregelmaBigen 
Einstiilpungen, auffallend groBen K ernkorperchen, die urn ein vielfaches die gewohnlichen 
Gliakerne (Ol) an GroBe iibertreffen und zum Teil nur von einem zarten Plasma (Abb. 73 a) 
umgeben sind, zum Teil reichlichere protoplasmatische Ausstrahlungen erkennen lassen 
(Abb. 73 b-d). Fast r egelmaBig farben sich mit Toluidinblau in dem Protoplasm a dieser 
Zellformen reichliche griinliche 
Abbauprodukte, die bei Eisen­
brbung blaulich erscheincn. 
Was das Groteske der Form, 
die UnregelmaBigkeit der Ge­
stalt und ihre GroBe angeht, so 
sind sie zweifellos den Alzhei­
mer schen a typischen Gliazellen 
bei der Pseudosklerose und W i 1-
sonschen Krankheit vergleich­
bar. Sie liegen frei im Gewebe, 
nicht nur in den Herden selbRt 
und schlieBen sich haufig Gefa­
Ben (k) an, welche leichte En­
dothelschwellungen erkennen 
lassen (Abb. 73 d). 

Das Pallidum ist demgegen­
iiber viel weniger hochgradig 
verandert,es bestehteinechroni­
sche Schrumpfung mit diffusem 
Ausfall und chronischer De­
generation der Pallidumzellcn. 
Herde sind hier nur selten anzu­
treffen, es zeigt sich eine allge­
meine protoplasmatische und 
auch faserbildende Gliareaktion 
von gewohnlichem Typus. 

In den iibrigen Teilen des 
Hirnstammes, des Kleinhirns 

Abb. 74. Fall XIV. Markscheidenfrontalschnit.t. H = groBer 
Herd im Putamen, teilweiser Markschwund im Pallidum. 

Photogr. 

und des Dentatum sind wohl auch chronische Degenerationserscheinungen am nervosen 
Parenchym zu beobachten, die aber stark gegeniiber den Veranderungen im Striatum und 
auch gegeniiber jenen in der Hirnrinde zuriicktreten und jeglicher Herdbildung entbehren. 

Das Mar kscheiden bild ergibt im wesentlichen folgendes: Die Hirnrinde zeigt einen 
Ausfall der Tangentialfaserung in den obersten Schichten. Das Hirnmark ist frei von herd­
fOrmigen Storungen. 

Das Caudatum (Gaud) ist im allgemeinen geschrumpft und faserverarmt und zeigt 
bei starkeren VergroBerungen kleine herdformige Storungen. Das ganze Putamen (Put) 
links (Abb. 74) ist von einem Hohlraum (H) begrenzt, der seine auBere Haifte mit einbezogen 
hat, die Capsula externa und das Claustrum in gleicher Weise. Basalwarts miindet der Hohl­
raum stellenweise in das Unterhorn des Seitenventrikels. Dieser Hohlraum beginnt mit der 
Entwicklung des Putamen und hOft an seinem distalen Ende auf. Er greift nirgends auf die 
innere Kapsel, nirgends auf das Pallidum selbst iiber. Das Pallidum (Pall) ist in ganzer 
Ausdehnung deutlich verkleinert, faserarm, ebenso die Linsenkernschlinge, die Forelschen 
Biindel, der Luyssche Korper und in geringer Weise auch die Strahlungen zum roten Kern. 

Rechts erkennen wir im wesentlichen eine Schrumpfung des ganzen Striatum und 
Pallidum, wobei sich im Striatum kleine Cribliiren zeigen. 

Die Pyramidenbahnen, die Substantia nigra, die Kleinhirnstrahlungen sind intakt. 

10* 
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Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben in der Hauptsache chronis chen Parenchymdegenerationen ist der 
Prozel3 beherrscht von Gefaf3vcranderungen im Sinne hyaliner Mediaentartung, 
verbunden mit auffalligen Wucherungserscheinungen an den Endothel- und 
Adventitialzellen mit Gefal3neubildungen und Gefaf3sprossungen, Vorgange, 
wie sie von der Endarteriitis syphilitica der kleinen Hirnrinden­
gefal3e her bekannt sind. Dazugesellen sich leich te perh-asc ulare, lym pho­
cytareInfiltrate an derPia und stellenweise auch an denCapillaren 
der Rinde. 

Die Rinde zeigt einen diffusen Ganglienzellausfall bei vornehmlich proto­
plasmatischer Gliawucherung und eingestreuten kleinen perivascularen Ver­
odungsherden, vornehmlich in der dritten Schicht. 

Das linke Pu ta me n ist von einem sich als Hohlraum darsteUenden alteren 
Erweichungsherde eingenommen, der die auBere Halfte des ganzen Putamen 
vernichtet hat, gleichzeitig auch die auf3ere Kapsel und das Claustrum. In den 
iibrigen Teilen des St;:iatum beiderseits finden sich zahlreiche perivasculare, 
glios gedeckte Verodungsherde. Das Striatum faUt durch starke protoplasmatische 
Gliareaktionen auf, die zum Teil ZeUformen bieten, vergleichbar jenen der aty­
pischen Alzheimerschen Gliazellen. 

Das Pallidum und die Linsenkernschlinge, die Forelschen Faserungen 
sind beiderseits. geschrumpft. Die Pyramidenbahnen, die Substantia nigra und 
die Kleinhirns:trahlungen sind intakt. 

Epikrise. 

Der eigenartigen EntwickluIlg des klinischen Krankheitsbildes entspricht 
ein bemerkenswerter anatomischer Befund. Wahrend die psychischen Erschei­
nungen und gewisse korperliche Symptome, namentlich die Pupillenstorungen, 
im Sinne der Paralyse gewertet werden konnten, sprach der auffallend lange 
Verlauf (lljahrige Dauer), die apoplektiformen Insulte und schlieBlich die hau­
figen epileptiformen Anfalle mehr im Sinne einer andersgearteten syphilitischen 
Erkrankung des Gehirns. Auffallend waren auch nach vorlibergehendem positiven 
Blutwassermann die spateren negativen Reaktionen in Blut und Liquor, ferner 
die Auspragung eines ausgesprochenen Parkinsonismus, welcher von vornherein 
symptomatologisch im Vordergrunde stand. 

Histologisch ist eine Paralyse ausgeschlossen, vielmehr handelt es sich 
um eine Gefaf3erkrankung des Gehirns, wobei an den gro13eren Gefa13en eine 
hyaline Mediaentartung und an den kleineren Gefa13en eine Endarteriitis sy­
philitica deutlich ausgesprochen ist. Dazu gesellen sich leichte meningeale Infil­
trate und seltenere Capillarinfiltrate der Rinde. So entspricht dieser Fall im 
wesentlichen dem Krankheitsbilde der E ndarterii tis s yphili tica der klei nen 
Hirnrindengefa13e mit leichten Infiltrationserscheinungen, wie es von Nissl 
und Alzheimer und 1919 auch von mir ausfiihrlicher beschrieben worden ist. 
Gerade auch das haufige Auftreten von apoplektischen und epileptiformen 
Anfallen konnte schon klinisch die histologisch gestellte Diagnose vermuten 
lassen. 

Bemerkenswert sind dabei noch die eigenartigen atypischen Glia­
rea k t ion en i m S t ria tum. In ihren Erscheinungsformen sind sie durchaus 
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vergleichbar jenen atypischen Gliareaktionen, wie sie fiir gewohnlich die Pseudo­
sklerose und WilsonscheKrankheit auszeichnen. Die Befunde dieses atiologisch 
klarliegenden Falles diirften meine erst, jungst ausfiihrIicher begrundete Ansicht. 
unterstutzen, daB derartige gliose Erscheinungen als unspezifisch aufgefaBt 
werden mussen. (Vergl. meine Studie uber atypische Gliareaktionen in Zieglers 
Beitrage 1921, Bd. 69.) 

Die psychischen Erscheinungen finden ihre Erklarung in der Rindendegene­
ration. Die Bewegungsstorungen des Fallesvon deutlichem extrapyrami­
dalen Typus sind eindeutig auf die Veranderungen im Striatum-Pallidum zu be­
ziehen: der zeitweise im Krankheitsverlaufe erwahnten rechtsseitigen Betonung 
des Parkinsonismus entspricht die weit schwerere Striatumverletzung links. 
Inwieweit die Verletzung der auBeren Kapsel und des Claustrum fur das sympto­
matologische Bild von Bedeutung'ist, bleibt zunachst eine offene Frage. 

Hervorzuheben ist noch die Tatsache, daB die lange Jahre bestehenden 
Tremorerscheinungen gegen Ende des Krankheitsverlaufes einer ausgesprochenen 
Starre Platz machten, einer Erscheinung, die wir vielleicht mit der progressiven' 
Entartung des Striatum-Pallidumsystems in Verbindung bringen konnen. In 
der starken dysarthrischen Sprachstorung unseres Falles, die sich schlieBlich 
bis zur fast volligen Stummheit entwickelte, sehe ich gleichfalls in der Hauptsache 
ein striares Symptom, denn bei der mikroskopischen Untersuchung erwies sich 
die Zentralwindung und die hintere untere Frontalregion frei von groBeren Herden .. 
Ebenso waren die Strahlungen dieser Gegenden intakt. 

Diese auf syphilitischer Basis beruhenden FaIle bestatigen 
und erganzen jedenfalls unsere obigen Ausfuhrungen bezuglich des 
Zusammenhanges des Parkinsonismus und der strio-pallidaren 
Affektion. Freilich muB dabei beriicksichtigt werden, daB bei all diesen 

. Kranken eine recht diffuse Degeneration des ganzen Zentralnervensystems vor­
liegt, wobei gerade auch das Stirnhirn recht erheblich ruitbetroffen ist. So 
unterliegt es keinem Zweifel, daB die lokalisatorische Bedeutung von Einzel­
befunden stark eingeengt ist und erst im Rahmen groBerer Untersuchungsreihen 
an Bedeutung gewinnt. 

Besondere Betonung verdient die relativ haufige Auspragung. 
des hier in Frage stehenden Syndroms bei syphilitogenen Krank­
heitsprozessen. Ich habe die diesbezuglichen obigen FaIle (XIII und XIV) 
nur als Beispiele herausgegriffen aus einer groBeren Anzahl von ahnlich liegenden 
Beohachtungen. Der symptomatologische Rahmen ist dabei au Berst weit, die 
psychischen Begleiterscheinungen sehr variabel und die serologischen Befunde 
wechseln stark und sind in den einzelnen Beobachtungen auch zeitlich groBen 
Schwankungen unterworfen 1). Ich mochte aber gerade die Aufmerksamkeit auch 

1) Nicht selten findet man bei solchen Fallen mi t si c her erwie sen er voran­
ge gangener Lues negat. BI u t- und Liq uorwassermann; im Liquor zeigt 
sich dabei ftir gewohnlich leichte Zellvermehrung und schwache Phase I, haufig· auch eine 
Lueszacke bei der Mastix-Reaktion. Bei all solchen Fallen - selbst bei vollig negativem 
serologischen Befunde-soll man den Versuch einer spezifischen Behandlung nicht 
unterlassen. Ich erzielte in mehreren solchen Fallen durch Schmierkur und J od, in letzter 
Zeit auch durch Bismogenol auffallende Besserungen, zum mindesten Stillstand des vor-
her progessiven Leidens. . 
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der Kliniker auf solche FaIle lenken,da sie haufig diagnostisch verkannt werden 
und nach meinen Erfahrungen durch spezifische Mittel therapeutisch manch­
mal gut angreifbar sind. 

Die Art der GefaBerkrankungen kann bei den syphilitogenen Prozessen 
recht unterschiedlich sein. Einmal konnen sie ganz in der Art der Arteriosklerose1) 

erscheinen, ohne daB irgendwelche histologischen Momente eindeutig eine spezi­
fische Beimengung anzeigen - ein solcher Fall ist offenbar der Westphalsche 
Kranke Grohe, der von Sioli und C. und O. Vogt anatomisch untersucht ist 
und der symptomatologisch und in der Art der Lokalisation des Krankheits­
prozesses mit den obigen Fallen, insbesondere mit Fall XIII, verwandt ist 2). 

Recht haufig sehen wir - gelegentlich mit andersartigen GefaBwandverande­
rungen untermischt - starkere Reizvorgange an den Endothel- und Adventitial­
zellen der kleineren Capillaren im Sinne der Endarteriitis syphilitica der kleinen 
HirnrindengefaBe, wobei lymphocytare Infiltrationsvorgange in der Pia und 
an den GefaBen des Nervenparenchyms mehr oder weniger ausgepragt sein konnen. 
Ebenso wechseln die herdformigen Storungen, von kleinsten Cribliiren ange­
fangen bis zu groBeren Erweichungsherden. Allch die begleitende diffuse Paren­
chymdegeneration kann eine sehr unterschiedliche sein; daraus resultiert ein 
ungemein mannigfaches anatomisches wie histologisches Bild, das die weiten 
Grenzen der klinischen Erscheinungen, namentlich auch den Umfang der psy­
chischen Storungen erklart. 

1m folgenden sollen noch einige solcher auf syphilitischer und arterio­
sklerotischer GefaBerkrankung basierenden Beobachtungen mit­
geteilt werden, die in ihrer klinischen und anatomischen Analy­
sierung groBeren Schwierigkeiten unterliegen. 

o. Striopallidar bedingte Parkinsonismen mit begleitenden Thalamus­
affektionen, auf GefaBerkrankung beruhend. 

Fall XV. 
Parkinsonismus mit nachfolgender schlaffer Hemiparese und Pariisthesien. 
Die Kranke Manecke, 1865 geboren, wurde am 3. Januar 1921 in F. wegen angstlicher 

Verwirrtheitszustande aufgenommen. Die Kranke hat ungefahr im Jahre 1885 (vor 35 Jahren 
etwa) Geschwiire an den Geschlechtsteilen gehabt, die antisyphilitisch behandelt wurden. 
1887 heiratete sie. Sie hat 5 Kinder geboren und fiinfmal abortiert. Von den 5 Kindem 
ist das alteste ganz klein gestorben, das zweite starb mit 25 Jahren an einer Sepsis, das dritte 
war schwachsinnig, mikrocephal und ist mit 24 Jahren gestorben; das vierte Kind starb 
mit 2 Jahren an einer Gehimhautentztindung. Ein fiinftes Kind lebt und ist gesund. Seit 
19151ebt sie getrennt von ihrem Manne, er konnte ihre Schulden nicht mehr bezahlen. Vor 
ungefahr 15 Jahren hatte sie einen syphilitischen UvulaprozeB, der antisyphilitisch 
behandelt wurde. In den letztenJahren trieb sie sich auf den StraBen herum, war Prostituierte. 

Vor 2 Monaten konnte sie plotzlich nicht mehr recht sehen. Die Storung ging aber 
vortiber. Seitdem leidet sie an zunehmender Angst, vergiftet zu werden und auBert Ver­
folgungsideen. 

Bei ihrer Aufnahme ist sie ruhig, macht einen stumpfen, leicht depressiven Eindruck, 
klagt tiber Gedachtnisschwache und tiber Angstgeftihle. 

1) Nach meinen Erfahrungen sind dabei zumeist die sklerotischen Veranderungen 
mehr herdformig an den GefaBwanden der basalen HirngefaBe entwickelt, was bereits 
makroskopisch auffallend ist; zudem vermiBt man selten eine deutliche Mesaortitis. 

2) Von Pette sind auf der Neurologentagung in Halle 1922 ahnliche Falle mitgeteilt 
worden. . 
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Der Gesichtsausdruck ist leer, maskenartig und unbeweglich. Sie geht allein, aber nur 
langsam und etwas steif. Ihre Sprache ist langsam und monoton. 1m ganzen fallt eine groBe 
Bewegungsarmut an ihr auf. Zitterbewegungen u. dgl. werden nicht beobachtet. Sie ist zu­
nachst ruhig und macht geordnete Angaben. 

Einen Tag nach der Aufnahme fallt auf, daB die Kranke ausschlieBlich die rechte Hand 
benutzt und auch das linke Bein nur kraftlos ansetzt. Sie kann nicht allein gehen noch 
stehen. Der linke Mundwinkel hangt. Die linke Pupille ist groBer als die rechte, reagiert 
nur eine Spur auf Licht. Die rechte reagiert besser auf Licht, Konvergenzreaktion beider­
seits plus. Deviation conjugee nach rechts. Die grobe motorische Kraft ist in den linken 
Extremitaten deutlich herabgesetzt, der Bauchdeckenreflex fehlt links, die Periost- und 
Sehnenreflexe links und rechts sind gleich, links sogar schwerer auszulosen. Links besteht 
eine deutliche Hypotonie. Kein deutlicher Klonus, kein deutlicher Babinski. Rechts zeigt sich 
an den Extremitaten nichts Besonderes. Es bllt weiterhin eine allgemeine Bewegungsannut 
auf. Der Augenhintergrund ist negativ. Psychisch ist die Kranke schwer besinnlich, leicht 
benommen, macht nur ungenaue Angaben,und macht einen vorgeschritten dementen Eindruck. 

Schon nach einigen Tagen ist die Beweglichkeit in den linken Extremitaten wieder 
normal, auch deutliche Reflexdifferenzen bestehen nicht. Die Kranke klagt tiber starke 
Schmerzen in allen Extremitaten. Haut und Muskulatur ist bei Beruhrung und Druck 
stark schmerzhaft. Der Gesichtsausdruck ist unbeweglich, maskenartig, die Sprache langsam, 
monoton, ohne wesentliche artikulatorische Storungen, die Bewegungsarmut besteht weiter 
fort. Eine Tonusvermehrung ist nicht festzustellen. Es besteht eher der Eindruck einer 
Hypotonie. Die Kranke kann weder stehen noch gehen. Der Blutwassermann ist positiv, 
die Liquoruntersuchung ergibt nach allen Richtungen hin nonnalen Befund. Psychisch 
wird die Kranke immer stumpfer, zeigt gar keine Spontaneitat, antwortet sinngemaB auf 
einfache Fragen. 

In diesem Zustande bleibt die Kranke und stirbt am 31. Marz 1921. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

N ach vorangegangener Syphilis erkrankt Patientin ungefahr im Alter von 
>65 .J ahren an Sehstorungen, an Vergiftungs- und an Verfolgungsideen. Korperlich 
faHt vor aHem eine ausgesprochene Bewegungsarmut auf bei maskenartigem 
,Gesichtsausdruck, langsamem und steifem Gang und monotoner, langsamer 
Sprache. Einen Tag nach der Aufnahme im Krankenhause erleidet die Kranke 
eine linksseitige schlaffe Hemiparese mit Deviation conjugee nach rechts ohne 
deutlichen Babinski. Schon nach einigen Tagen hat sich die linksseitige Hemi­
parese wieder zuriickgebildet, und auch weiterhin ist das Zustandsbild beherrscht 
von einer allgemeinen Hypokinese ohne Tonusvermehrung in den Extremitaten. 
Es besteht eher der Eindruck einer Hypotonie. Dazu kommen starke Schmerzen 
:in allen Extremitaten, deren Haut und Muskulatur bei Beriihrung und Druck 
sehr schmerzhaft ist. Es besteht Astasie und Abasie. Der Blutwassermann 
ist positiv, die Riickenmarksfliissigkeit ist normal. Die Kranke bleibt in diesem 
Zustande bis zu ihrem Tode nach 3 Monaten. 

Die klinische Diagnose lautet auf syphilitische GefaBerkrankung des 
Gehirns mit vornehmlicher Lokalisation in den basalen Stammganglien. 

Anat omisc her Befu nd. 

Bei der Sektion findet sich ein durchgebrochenes Ulcus duodeni mit beginnender Peri­
tonitis; ferner Mesaortitis syphilitica mit Aneurysmabildung, Hepar lobatum syphiliticum. 

Schadeldach und Dura sind o. B. Bei Eroffnung der Dura entleert sich Liquor in maBigen 
Mengen. Die Pia ist nur ganz leicht verdickt, die Gehirnwindungen sind leicht geschrumpft 
(Gehirngewicht 1080 g, Dura 60 g, Schadelinhalt 1220 ccm). Die basalen GefaBe zeigen 
leichte sklerotische Wandveranderungen, die Gehirnsubstanz ist ziemlich blaB, die Rinde 
ist im allgemeinen nicht wesentlich verschmalert, frei von Herden. Das Marklager der linken 
.ersten Temporalwindung zeigt eine streifenfOrmige kleine gelbbraune Erweichung. Ahnliche. 
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etwas groBere Erweichungen finden sich beiderseits im auBeren Marklager des Occipital­
hirns, stellenweise die Rinde mitergreifend; sonst sind GroBhirnrinde und Marklager mit 
der inneren Kapsel makroskopisch herdfrei. Die Seitenventrikel sind leicht erweitert. Di~ 
oralsten Teile der basalen Stammganglien sind herdfrei. Kleinere gelbbraune Erwei­
chungen finden sich beiderseits im mittleren Teile des Putamen und Cau­
datum, beiderseits symmetrisch gelegen, rechts in groBerer Ausdehnung. 
Auch der Thala m us zeigt in seinen oberen hinteren Partien kleinere herdfOrmige Storungen, 
die rechts im hintersten obersten Teil und in dem Pulvinar eine groBere gelbbraune Erweiehung 
bieten. 1m iibrigen ist das Zentralnervensystem o. B. 

Die mikroskopische Untersuehung ergibt im wesentliehen folgendes: 
Die Pia ist nur ganz leicht bindegewebig verdickt ohne Beimengung infiltrativer Ele­

mente. Ihre GefaBe wie die an der Basis zeigen sklerotisehe Wandveranderungen maBigen 
Grades ebenfalls ohne perivasculare Infiltrate. Die Rindenarehitektonik ist im allgemeinen 

Abb. 75. Fall XV. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie Abb. 2_ 
Schwere herdformige Prozesse. g = GefaBe mit sklerotischen Wandveranderungen und 

perivasculiiren Infiltraten. 

gewahrt, jedoch finden sich an zahlreichen Stellen namentlich des Stirn-, Frontal- und Oeci­
pitalhirns kleinere perivasculare Verodungsherde in den verschiedensten Stadien der gliOsen 
Vernarbung. 1m Oecipitalhirn beiderseits und in der ersten Temporalwindung links liegen 
groBere Erweiehungsherde, die bis in das Markhiger herunterreiehen. 

Die vordere Zen tral wind ung laBt beiderseits ebenfalls vereinzelte perivasculare 
Verodungsherde verschiedenen Alters erkennen, und zwar ausschlieBlich in den oberen 
Rindenschichten gelegen, bei volligem Intaktbleiben der Beetzsehen Pyramidenzellen. 

Diekleineren GefaBe der Rinde, vornehmlieh dieCapillaren, fallendurch VergroBerung 
der Endothel- und Adventitialzellen auf, durch zahlreiche GefaBsproBbildungen und GefaB­
neubildungen. Die elastischen Strukturen sind gewuchert. Infiltrate fehlen, wahrend sich 
im Adventitialraum der groBeren GefaBe mit sklerotischen Wandveranderungen nieht selten 
lymphocytare Elemente angesammelt finden. Dazu gesellt sich eine bemerkenswerte, diffus 
verbreitete protoplasmatische Gliareaktion bei ehronischer Entartun·g der Ganglienzellen_ 

AuBer den obenerwahnten Herden ist das gesamte GroBhirnmarklager, insbesondere 
die innere Kapsel aueh makroskopisch frei von herdformigen Storungen. Sehr sehweren Ver-· 
anderungen begegnen wir in den basalen Stammganglien. 
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Das Striatum ist in allen seinen Teilen durchsetzt von griiBeren und kleineren Ver­
iidungsherden und Cribliiren, und die histologischen Veranderungen entsprechen in allen 
wesentlichen Punkten jenen im FaIle XIII, nur mit dem Unterschiede, daB hier an den arterio­
sklerotisch veranderten GefaBen die adventitiellen Wucherungserscheinungen und lympho­
cytaren Infiltrate noch ausgesprochener zutage treten (Abb. 75). An einigen Stellen des 
Striatum beobachtet man thrombotische Prozesse und starkere Endothelwucherungen, die 
zu einer auBersten Lumenverengerung fiihren. Um soIche GefaBe gruppieren sich faser­
bildende Gliaelemente in griiBerer Menge und bilden so eine perivasculare Gliose (Abb. 75 (f). 
Vereinzelt begegnen wir frischen Blutaustritten. . 
. Auch die Veranderungen im Pallidum entsprechen denen yom FaIle XIII. Das 
Pallidum ist chronisch geschrumpft, es besteht ein starker Ausfall an Ganglienzellen, chro" 
nische Entartung der noch erhaltengebliebenen bei sinnfalliger Gliakernvermehrung. Kleinere 
Lacunen und Veriidungsherde sind auch hier festzustellen, die GefaBe zeigen durchweg 

r 

/'II! 

Pllt 

}'II/I 

dill /'/111 

Abb. 76. Fall XV. Markscheidenfrontalschnitt mit herdfiirmigen Veranderungen im 
Kaudatum (Kaud) und Putamen (Put). Aufhellung des Pallidum (Pall) und griiBere 

Thalamusherde (vtm, 1) rechts mehr als links. Photogr. 

Entartung ihrer Wandungen mit Einlagerung amorpher Kalkmassen, die im Nisslbilde zum 
Teil nicht schwarz, wie in den oben erwahnten Fallen, sondern griinblau erscheinen. 

Einen Vberblick tiber die Lokalisation und Schwere der Veranderungen gewinnen wir­
am besten an den Markscheidenpraparaten. Bei Intaktbleiben des Marklagers des 
Stirnhirns und Zentralhirns und der inneren Kapsel zeigt das Striatum beiderseits 
einen ausgesprochenen Status cribratus, geringer auch das in seinem 'O m­
fang e geschrumpfte und etwas faserverarmte Pallidum. Die Striatum-Pallidum­
veranderungen durchsetzen in annahernd gleicher Schwere das ganze Kerngebiet auf beiden 
Seiten (Abb. 76). Der rechte Seitenventrikel (r II) ist gegeniiber links erweitert. Das dorsale 
Drittel des rechten Thalamus ist eingesunken. 1m vordersten Teil des lateralen Kerns. 
(Abb. 76) zeigt sich ein griiBerer Erweichungsherd. Der Vogtsche Kern aa fehlt viillig, des 
weiteren sind rechts in den Thalamuskernen vtm griiBere Erweichungen anzutreffen (Abb. 76), 
weiter nach hinten zu zeigt sich eine griiBere, etwas frischere Erweichung in v t 1, die bis ins 
Pulvinar reicht. Links sind nur vereinzelte Erweichungsherde in v t 1 und v t m festzustellen. 
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Die ubrigen Teile der basalen Stammganglien, insbesondere die rote Kerngegend, der ge­
samte Pons, die Kleinhirnstrahlungen, die Medulla oblongata und die Pyramiden sind intakt. 

Zusammenfassung des anatomisehen Befundes. 
1m Vordergrunde steht eine sehwere GefaBerkrankung arteriosklerotiseher 

Art, bei der auffallige Endothel- und Adventitialwueherungen, besonders aus­
gesproehen an den CapiIIaren, uns vieIleieht einen Hinweis geben diirfen auf die 
spezifiseh syphilitisehe Atiologie. Die hin und wieder festzustellenden peri­
vaseularen Infiltrate sind vielleicht von ahnlieher Bedeutung, doch sehen wir 
ahnliche Veranderungen auch in Fallen offenbar reiner Arteriosklerose. Die 
GefaBerkrankung fiihrte zu kleineren Verodungs- und Erweichungsherden der 
Rinde, besonders des Stirnhirns und der Zentralwindungen, mit vornehmlicher 
BeteiIigung der auBersten drei Rindenschichten und Erhaltenbleiben der Beetz­
schen Pyramidenzellschicht. Gr'6Bere Erweichungen zeigen die linke erste Tem­
poralwindung und die lateralen Teile des Occipitalhirns. 

Der Sitz der schwersten herdformigen StOrullgen ist das Striatum- Palli­
dum und der Thalamus. Das Striatum- Pallidum zeigt beiderseits 
einen ausgesprochenen Status cribratus, der rechte Thalamus 
ist in seinen vorderen Kerngebieten (l und aa) besonders stark be­
troffen, ferner in seinen Kernen v t m, t't lund Pulvinar. Links 
zeigen sieh n ur klei nere Erweieh ungen in v t lund v t m. 

Die innere Kapsel, die Pyramidenbahnen, die Substantia nigra und die Klein­
hirnstrahlungen sind intakt. 

Epikrise. 
Die klinische Diagnose auf syphilitische GefaBerkrankung findet histologiseh 

ihre Bestatigung, wobei freilich im Vordergrunde eine arteriosklerotisehe GefaB­
wandveranderung steht und nur gewisse Auffalligkeiten uns vielleieht einen 
Hinweis auf die syphilitisehe Atiologie des Falles abgeben. 

Der Beginn der Erkrankung mit Sehstorungen, Vergiftungs- und Verfolgungs­
ideen ist auf die Cortexschadigung zu beziehen, in gleicher Weise das das Kran.\­
heitsbild eroffnende hypokinetisch-hypertonische Syndrom auf den Status cri­
bratus des Striatum-Pallidum. Die drei Monate vor dem Tode einsetzende 
und sich rasch zuriickbildende, ohne deutlichen Babinski einhergehende links­
seitige schlaffe Hemiparese mit konj ugierter A ugenablenkung 
nach rech ts ist bei der Diffusitat der herdformigen StOrungen sehr schwer 
eindeutig zu lokalisieren. Der Umstand, daB sich bei beiderseitiger annahernd 
gleicher Verletzung des Striatum -Pallidumsystems gewisse ThaI am u s g e b i e t e 
rechts (l, aa, v t m) besonders schwer affiziert zeigen, weist auf diese Lokalisation 
des apoplektiformen Insultes hin. Die klinische Feststellung, daB sich postapo­
plektiform bei allgemeiner Hypokinese eher eine Tonusverminderung entwickelte 
bei begleitenden starken Schmerzen in den Extremitaten, weist in ahnlicher 
Richtung im Sinne des Thalamussyndroms von Dej erine und Roussy_ SchlieB­
Hch ist noch zu beriicksichtigen, daB auch die vorderen Zentralwindungen selbst 
von kleineren Herden befallen sind. Immerhin mochte ich bei dem anatomisch 
€rwiesenen Intaktsein der Pyramidenfaserung die eigenartige Entwicklung 
derBewegungsstorung mit sensiblenReizerscheinungen im wesent­
lichen extrapyramidal erklaren und auf die Affektion des Strio­
Pallidum und Thalamussystems zuriickfiihren. 
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Nicht minder kompliziert liegt der folgende Fall einer gleichzeitigen 
schweren Schadigung des strio-pallidaren und Thalamussystems. 

Fall XVI. 
Parkinsonism us mit nachfolgender fast schlalfer Hemiparese und Parlisthesien und 

Wiederauftreten des Tremors in der gellihmten Seite. 
Der Kranke Strathmann, 68 Jahre alt, wird am 27. August 1921 in die Nervenstation 

des Krankenhauses St. Georg (Tromner) wegen Lahmungserseheinungen eingeliefert. 
Aus der von der Frau des Kranken erhobenen Vorgesehieh te ergibt sieh folgendes: 

Patient ist verheiratet, die Frau von ihm hat 6 gesunde Kinder, auBerdem ein lebens­
'8ehwaehes, friih gestorbenes Kind und 4 Fehlgeburten. Von friiherer Syphilis ist nichts 
bekannt. Schon seit liingerer Zeit (ein genauerer Termin ist nicht zu erzielen) ist den An­
gehorigeneinesteife Haltung des Kranken mitZittererschein ungen an denArmen 
aufgefallen. Vor 3 Monaten erlittPatient, alsermorgensaufstand, einenSchlaganfall mit 
nachfoIgender linksseitiger Liihm,ung. Seitdem liegt er dauernd zu Bett, wobei sich 
das Befinden allmahlieh verschleehterte. Er kann seitdem nicht mehr gehen noeh stehen. 

Aus dem Befunde ist erwahnenswert: Der Kranke liegt ziemlieh benommen da, auf 
Anruf antwortet er nur mit undeutliehem Gemurmel. Der Kranke ist sehr fett, es bestehen 
die Zeichen peripherer Arteriosklerose. Lidspalten sind mittelweit, beiderseits gleich; die 
Pupillen sind rund, mittelweit, beiderseits gIeieh; die Liehtreaktion ist nicht sehr prompt 
und ausgiebig, direkt und konsensuell beiderseits gleich. Auch die Konvergenzreaktion ist 
nicht sehr prompt, die Augenbewegungen sind frei. Der Cornealreflex fehlt links, der Augen­
hintergrund ist o. B. 1m Gebiete der Gehirnnerven ist eine leichte motorisehe Sehwaehe 
des Iinken unteren Faeialis festzusteIlen, die Zunge zittert, der Raehenreflex ist erhalten. 

Die Spraehe ist artikulatoriseh Ieieht gestort; die grobe Kraft ist an der linken oberen 
Extremitiit herabgesetzt. In der linken oberen Extremitat ist der Tonus nieht verlJ'.ehrt, aIle 
Bewegungen konnen aktiv nur kraftlos ausgefiihrt werden. Bei passiven Bewegungen der 
.inken oberen Extremitat empfindet Patient sehr heftige Sehmerzen. Keine Zitterersehei­
nungen links. Die Reflexe sind links nieht gegen reehts erhoht. In der reehten oberen Ex­
tremitat ist die rohe Kraft etwas herabgesetzt und der Tonus erhoht. Hier besteht ein Para­
lysis-agitans-ahnlieherTremor. Die Bauehdeekenreflexe sind nieht auszulOsen, die Cremaster­
reflexe sind beiderseits plus, der Tonus der unteren Extremitiiten ist erhoht, die grobe Kraft 
ist hier links gering, reehts im wesentliehen normal; Patellar- und Achillessehnenreflexe 
sind nieht sieher auszulOsen, links besteht ein deutlicher Babinski und Oppenheim. Psychisch 
jst Patient desorientiert, konfabuliert, im allgemeinen ruhig. 

3. 9. Wa. im Blut ttt, Lumbalpunktion ergibt einen Anfangsdruek von 140. Der 
Liquor ist klar; Phase Itt, Zellen 144/3, Wa. von 0,05 bis 1,0 ttt. Nach der Punktion tritt 
-eine Minute lang rechtsseitiger Rueknystagmus auf; die rechte Pupille ist fiir kurze Zeit 
enger als die linke. 

4.9. 1m rechten Arm ist das Zittern lebhafter geworden; der Kranke gibt auf Befragen 
an, das Zittern habe er seit dem Sehlaganfall. 

13. 9. 1m Verlaufe der am 5. 9. begonnenen antisyphilitisehen Behandlung (Schmier­
kur plus Jodkali) bekommt Patient reiehliehes Erbrechen. Die Kur muB ausgesetzt werden, die 
nach einigen Tagen wieder begonnene Kur wird gut vertragen. Der Kranke ist tagsiiber meist 
ruhig, nur ungenau orientiert, konfabuliert, bei deutlieher Merkfahigkeitsstorung. Nachts ist 
er hiiufig laut. Er ist auch dureh entsprechende Medikamente kaum zum Sehlaf zu bringen. 

20. 9. Der psychisehe Zustand des Kranken ist besser geworden, er ist jetzt dauernd 
orientiert und tagsiiber ruhig; manehmal klagt er iiber Sehwindelanfalle. Der Kranke hat 
jetzt auBer dem dauernden Paralysis-agitans-ahnlichen Tremor in dem reehten Arm auch 
ab und zu leichte Zitterbewegungen von demselben Typus in der geliihmten 
Unken oberen Extremitat, vornehmlich in der linken Hand. Aktiv konnen aIle Be­
wegungen in den linken Extremitiiten ausgefiihrt werden, jedoch nur langsam und mit 
beschrankter Kraft. Bei passiven Bewegungen besonders der linken Extremitiiten zeigt 
der Kranke starke Schmerzreaktion. 

27. 9. Die Zitterbewegungen in der reehten und linken oberen Extremitat besteheD 
fort und werden aueh links lebhafter. Der linke Arm bessert sich immer mehr in seiner 
Beweglichkeit. - In den nachsten Tagen bekommt Patient dauerndes Erbrechen bei schleehtem 
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Allgemeinbefinden. Die Ausheberung des Magens ergibt keinen abnormen Befund. Die 
antisyphilitische Behandlung wird jetzt ausgesetzt, das Erbrechen nimmt zu, es tritt 
sehr haufig Singultus auf. Der ~ervenbefund bleibt im wesentlichen gleich, der Paralysis­
agitans-Tremor rechts ist dauernd deutlich, links auch fast immer vorhanden, jedoch etwas 
langsamer und schwacher. Die Pupillen reagieren nur sehr wenig ausgiebig auf Licht. Unter 
zunehmender Somnolenz stirbt der Kranke am 16. 10. 1921. 

Zusarr.menfassung des kliniscwn Befundes. 

Der 68jahrige Kranke, bei dem sich seit langerer Zeit eine steife Haltung 
mit Zittern der Arme entwickelt hatte, erleidet einen Schlaganfall mit nach­
folgender linksseitiger fast sehlaffer Lahmung und zunehmender Benommenheit, 
bei Fortbestehen des Parkinsonismus mit Tremor der reehten Seite. Die Lieht­
reaktion der Pupillen ist eingesehrankt, ebenso die Konvergenzreaktion. Der 
Blutwassermann ist stark positiv, der Liquor zeigt stark positive Phase I, 
Zellvermehrung und stark positiven Wassermann von 0,05 bis 1,0. Neben sehwerer 
Sehlafstorung faUt auf, daB aueh in der gelahmten linken oberen Ex­
tremi ta t, deren Beweglichkeit sich allmahlieh bessert, der Paralysis-agitans­
ah nlicheTre mor wieder hervortri tt und daB bei allen passivenBewegungen, 
besonders der linkcn Extrcmitatcn, starke Sehmerzen geauBert werden. 
Es besteht dauernde Astasie und Abasie. Die antisyphilitisehe Behandlung 
muB wegen starkem Erbreehen und Singultus ausgesetzt werden und der Kranke 
stirbt ungefahr 4 Monate naeh dem apoplektiformen Illsulte bei Fortbestehen 
der Tremorerseheinullgen in beiden Armen, reehts lebhafter als links. 

Die klinisehe Diagnose lautete auf Parkinsollismus auf syphilitiseher 
Grundlage. 

Anatomischer Befund. 

Bei der S e k ti 0 n wurde im wesentlichen cine periphere Arteriosklerose festgestellt. 
Die Gefa13e der Gehirn basis zeigen sklerotische Wandveranderungen. Die Pia ist 

leicht getriibt, die Hirnwindungen nicht besonders geschrumpft. Die Hirnrinde und das 
Gro13hirnmarklager, der Balken und die innere Kapsel sind herdfrei, nur an (Ier Basis des 
rechten Occipitalhirns liegt eine gelbbraune Erweichung. Die Seitenventrikel sind erweitert, 
rechts mehr als links. Das Ependym der Seitenventrikel ist grobkornig granuliert. Das 
Striatum ist beiderseits leicht geschrumpft, eben so wie das Pallidum frei von makroskopischen 
Herdcn. Der rechte Thalamus ist etwas eingesunken und zeigt auf :Frontalschnitten mehrere 
gelbbraune Erweichungsherde, vornehmlich in ma, in dem vorderen lateralen Kern (I), ferner 
in dem hinteren lateralen Kern, von hier aus bis in das Pulvinar reichend. Links erscheint 
der Thalamus herdfrei, auch der Pons und die Medulla oblongata wie das Kleinhirn sind 
frei von herdformigen Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung weist einmal eine sehr schwere Arterio­
sklerose der Hirngefa13e nach mit Bcvorzugung der gro/3eren Gefa/3e der Basis und des 
Hirnstammes, dazu ei ne besonders an der Basis rech tie bhaft ausges prochene I ym­
phocytare Infiltration mit perivascularer Betonung (Abb.77). Diese piale Infil­
tration ist auch an der Hirnkonvexitat in verminderter Schwere festzustellen, sie greift nirgends 
diffus auf das Nervenparenchym tiber, es finden sich aber an zahlreichen gro/3eren und kleineren 
Gefa/3en der Rinde, des Marklagers, der basalen Stammganglien, des Thalamus und des Pons 
haufig recht lebhafte Iymphocytare Infiltrate, untermischt mit vereinzelten Plasmazellen. 

Nirgends zeigen sich Schichtstorungen oder schwerere Parenchym­
veranderungen im Sinne einer Paralyse. Au/3er dem schon makroskopisch nach­
gewiesenen Herd an der Basis des rechten Occipitalhirns, der sich als ein in Organisation 
begriffener artcriosklerotischer Erweichungsherd darstellt, zeigt die Rinde und das Gro/3-
hirnmarklager keinerlei herdformige Storungen. 

Sehr schweren Parenchymveranderungen begegnen wir aber im Bereich der basalen 
Stammganglien: histoIogisch handelt es sich auch hier einmaI urn artcriosklerotisch 
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bedingte herdfiirmige Stiirungen im Sinne kleiner Cribliiren, frischer Blutaustritte und in 
Organisation begriffener Erweichungen offenbar verschiedenen Alters, dazu gesellen sich 
die obenerwahnten Gefal3infiltrate auch in herdfiirmig nicht affizierten Gebieten. 

In ihren histologischen Einzelheiten entspricht die Parenchymdegeneration jener yom 
Faile XIII und XV. 

"Uber die Ausdehnung der herdfiirmigen Stiirungen in den basalen Stamm­
ganglien orientieren uns am besten die Markscheidenpraparate an Frontalschnitten (Abb. 78, 
'79): an solchen erkennen wir einen ausgesprochenen Status cribratus im gesamten 
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Abb. 77. Fall XVI. Arteriosklerotische Wandveranderungen der Arteria basil mit adven­
titiellen lymphocytaren Infiltraten. g = sklerotisch veranderte PiagefaBe mit perlvascu­
laren Infiltraten. Basale lymphocytare Meningitis an der Hirnbasis. Mikroph. Nisslbild. 

Striatum (Gaud + Put) und etwas zuriicktretend auch im Pallidum (Pall). 
Links durchsetzen auch zahlreiche Cribliiren die auBere Kapsel und das Claustrum. Der 
Status cribratus ist im allgemeinen im linken Striatum lebhafter entwickelt als im rechten. 
Die Pallidumfasermrg ist aufgehellt, ebenso die der Linsenkernschlinge. 

In den verschiedenen Kernen des linken Thalamus finden sich nur ganz feine Cribliiren, 
jede griiBere herdformige Verletzung fehlt hier. Rech ts hingegen treffen wir im Thalam us 
auf griiBere Erweichungen, welche den groBen vorderen Dorsalkern viillig eingeschmolzen 
haben, weiter nach hinten zu sich in" dem lateralen Thalamuskern (I) breitmachen (v t /) und 
bis ins Pulvinar reichen. v t m und die hinteren dem Ventrikel benachbarten Thalamusgebiete, 
die gesamte innere Kapsel, der Lu yssche Kiirper, der rote Kern und die caudalwarts gelegenen 
Abschnitte des Hirnstammes, ferner die gesamten Kleinhirnstrahlungen sind herdfrei. Die 
Pyramidenbahnen sind intakt. 
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Abb_ 78- Fall XVI. Markscheidenfrontalschnitt im Beginne des Thalamus (rna, l). StatuB 
cribratus im Striatum und Pallidum. Linsenkernschlinge (Al) verschmalert. Caps. into (Ci) 

herdfrei. Mikroph. 

Abb. 79. Fall XVI. Markscheidenfrontalschnitt in der Hiihe des Nucl. ruber 
(Nr). Schwere herdfiirmige Prozesse im rechten Thalamuskern l. Photogr. 
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Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben einer schweren Arteriosklerose vornehmlich der groBeren Hirnstamm. 
gefaBe zeigt sieh eine besonders an der Basis ausgesprochene, aber auch uber 
die Gehirnkonvexitat verbreitete lymphocytare piale Infiltration. Die infiltrativen 
Erscheinungen sind, weniger hochgradig, in diffuser Ausdehnung an den GefaBen 
des Nervenparenchyms festzustellen. Die GroBhirnrinde bietet aber keinerlei 
Anzeichen fur die Entwicklung eines paralytischen oder herdfOrmigen syphi 
litischen Prozesses. Herdformige Veranderungen arterioskleroser Natur zeigen 
sich nur an der Basis des rechten Occipitalhirns; das Striatum und Pallidum 
bietet einen ausgesprochenen Status cribratus, der im linken Striatum schwerer 
entwickelt ist, in ganz leichter Weise ist ebenso der linke Thalamus befallen. 
GroBeren arteriosklerotiseh bedingten Einschmelzungsvorgangen begegnen wir 
im rechten Thalamus, und zwar ist hier der vordere Dorsalkern und ferner der 
hintere Lateralkern (v t l) mit dem Pulvinar aufs schwerste affiziert. Die ubrigen 
Strahlungen und Kerngebiete, insbesondere die innere Kapsel, die Kleinhirn­
strahlungen und der rote Kern sind intakt. 

Epikrise. 

Der ProzeB, der diesem eigenartigen Krankheitsbilde zugrunde liegt, erweist 
sich histologisch als eine Kombination schwerer Arteriosklerose der 
HirnstammgefaBe und einer lymphocytaren Meningitis. Besonders 
bemerkenswert ist dabei die Ausdehnung des kleinzelligen Infiltrationsprozesses 
auf die GefaBe des Nervenparenchyms. Spricht schon die Art der meningealen 
Infiltrationsvorgange fur die Annahme einer syphilitischen Genese, so wird diese 
Auffassung gestiitzt durch denpositiven Ausfall der Blut· und Liquorreaktion. 
Liq uorserologisch sprach das Untersuchungsergebnis fur die Annahme 
eines paralytischen Krankheitsvorganges; histologisch ist aber eine Para­
lyse mit Sicherheit ausgeschlossen, und wir sehen nur als spezifische 
Veranderung einen diffusen lymphocytaren Infiltrationsvorgang ohne begleitende, 
fur die Paralyse charakteristische Parenchymdegeneration. Es mag dahin­
gestellt bleiben, ob wir in diesem Befunde vielleicht den Beginn einer paraly. 
tischen Krankheitsentwicklung sehen durfen, ich personlich bin auf Grund 
meiner Erfahrungen an relativ frischen Paralysen der Ansicht, daB sich der obige 
Befund prinzipiell durch das Fehlen schwerer Parenchymveranderungen abhebt, 
und mochte die Auffassung vertreten, daB wir es hierbei mit einer ziemlich 
akuten schweren Form syphilitischer Meningitis zu tun haben. Die Ver­
schlechterung im Laufe der antisyphilitischen Behandlung mit zunehmender 
Benommenheit des Kranken spricht fur eine Art Herxheimerscher Reaktion, 
worin vielleicht auch der ungewohnliche Befund der diffusen Ausbreitung der 
Entzundungsvorgange im Nervenparenchym selbst seine Erklarung finden konnte. 
Leider ist in diesem Falle am Liquor keine Colloidreaktion ausgefuhrt worden, 
die uns klinisch wohl weiter gebracht hatte. Die so haufig wiederholte Forderung 
Kafkas, die Liquordiagnostik mit allen zu Gebote stehenden Verfeinerungen 
zu betreiben, wira: hier wieder in ein helles Licht geruckt. 

Der GefaBprozeB unterscheidet sich in nichts von jenem einer gewohnlichen 
schweren Arteriosklerose, und es muB die Frage offen blciben, inwieweit die 
Lues auch hier eine atiologische Rolle mit spielt. 
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Auch symptomatologisch-Iokalisatorisch bietet der Fall recht komplizierte 
Verhaltnisse_ Der Beginn der Krankheit mit steifer Haltung und Zittern 
der Arme durfte wohl zuruckzufuhren sein auf die allmahliche 
Entwicklung des Status cribratus im ·Striatum und Pallidum, 
wobei die starke Auspragung der Veranderung im Striatum her­
vorzuheben ist. Fur den apoplektiformen linksseitigen Insult, 
4 Monate vor dem Tode des Kranken, mit nachfolgender linksseitiger fast 
schlaffer Lahmung (Babinski vorubergehend positiv) kommt meines Er­
achtens nur die schwere herdformige Storung des rechten Thalam us 
in Betracht. Wir wissen ja, daB sich Thalamusherde nicht selten klinisch der­
artig aufiern, wobei dic Frage schwer zu entscheiden ist, ob es sich dabei um 
cine Fernwirkung auf die innere Kapsel, oder um ein direktes Thalamussymptom 
handelt. Bei der schwcren Ve'rletzung des hinteren lateralen Thalamuskernes, 
wo ja die sensible Schleife ihre hauptsachlichste subcorticale Endigungsstatte 
hat, sind fUr das Auftreten motorischer Lahmungserscheinungen ganz iihnliche 
Bedingungen gegeben wie fur die intracorticale Hemiplegie bei intakter Pyra­
midenbahn (Spielmeyer, Hostermann, Bielschowsky, A. Jakob) vgL 
auch den weiter unten erwahnten Bischoffschen Fall (S. 333). Auch die schwere 
Schlafstorung kann als Thalamussymptom gedeutet werden, ebenso 
die starken Schmerzreaktionen des Kranken, besonders bei passiven Be­
wegungen der gesamten Extremitaten. 

Die Symptomatologie des Falles beansprucht noch besonderes Interesse 
durch das Wiederauftreten des Tremors bei Ruckbildung der mo­
torischenLahm ungserschein ungen, wobei der Tremor auf derungelahmten 
Seite lebhafter bleibt. Wie diese Erscheinung gehirn-physiologisch auf Grund 
der nachgewiesenen Storungen zu deuten ist, ist kaum eindeutig zu beurleilen. 
lch mochte der Ansicht sein, daB sich dcr ursprungliche agitierte Parkin­
sonismus, zuruckzufuhren auf die direkte Schadigung des 
Striatum-Pallidumsystems, bei dem allmahlichen Ausgleich der 
extrastriar bedingten motorischen Lahmungserscheinungen kli­
nisch wieder d urchsetzen konnte. 

Wir sehen also aus den beiden letzten Fallen (XV und XVI), daB ein strio­
pallidar bedingter Parkinsonismus durch das weitere Hinzutreten 
von Thalam usherden, namentlich in dessen lateralem Kern, d urch 
Paresen von schlaffem Charakter und mit starken Parasthesien 
einhergehend komplizierend beeinfl uBt werden kann; es besteht 
Astasie und Abasie. Auch Schlafstorungen treten dabei in den 
Vordergrund. Bei dem allmahlichen Ausgleich der thalamisch 
bedingten Lahmungserscheinungen kann der Tremor des Parkin­
.Bonismus in den paretischen Gliedern wieder auftreten. 

6. Arteriosklerotische (oder syphilitisch bedingte) Muskelstarre mit hinzu­
tretenden Hyperkinesen. 

a) mit Athetose: 

Hierher gehOren die beiden folgendcn FaIle: 
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Fall XVII. 

Arteriosklerotische Muskelstarre mit apoplektiform einsetzender einseitiger schlaffer 
Parese und kontralateraler athetotischer Parakinese. 

Die Kranke Jarmatz, 1838 geboren, wird wegen seniler Demenz (Verwirrtheit, Unruhe) 
am 3. Januar 1921 F. zugefiihrt. Eine Vorgeschichte ist nicht zu erhalten. Die Kranke 
ist stumpf, fast viillig taub, kiirperlich sehr hinfallig. Das Gesicht ist maskenartig, starr; 
in allen Extremitaten besteht eine starke Rigiditat; sie kann weder stehen noch gehen; die 
Beine kiinnen aktiv nicht viillig gestreckt werden, auch passiv nicht. Bei dem Versuch, die 
Kranke auf einen StuhI zu setzen, zieht sie die Beine an den Kiirper und fallt nach vorn iiber. 
Die Rigiditat in den Beinen ist starker als die in den Armen. Der Pupillen- und Augenbefund 
ist negativ, die Reflexe sind samtlich vorhanden, ohne abnorme Qualitaten. Es besteht 
kein Babinski. Die Kranke ist desorientiert, ziemlich teilnahmslos, konfabuliert; schlaft 
nachts trotz starker Schlafmittel kaum, wahrend sie tagsiiber fast dauernd dahindammert. 

In diesem Zustande bleibt die Kranke die ganzen nachsten Monate iiber. Am 27. 6. 21 
ist erwahnt, daB in der Nacht offenbar ein leichter Schlaganfall eingesetzt hat. Am nachsten 
Morgen hangt der rechte Mundfacialis etwas, jedoch sind im Gebiete der Extremitaten keine 
wesentlichen . Veranderungen gegen friiher zu bemerken. Reflexe und Rigiditat sind wie 
oben. Die Sprache ist undeutlicher als bisher. In den nachsten Wochen bleibt der Zustand 
unverandert, nur schlaft die Kranke jetzt auffallend viel. Am 26. 8. setzt ein neuer Schlag­
anfall ein. Einige Stunden nachher liegt die Kranke tief benommen da mit geschlossenen 
Augen, die Bulbi sind beide nach rechts gewendet. 1m linken Arm treten unwillkiir­
liche ausfahrende Bewegungen auf, die an parakinetische Ausdrucks- und 
Reaktivbewegungen erinnern, und in ihremAblaufe deutlichen athetotischen 
Charakter tragen. Der rechte Arm liegt ruhig auf der Bettdecke ohne alle Spannung. 
Auf Kneifen erfolgt am rechten Arm keine Abwehrbewegung, am linken eine sehr schwache. 
Die Beine werden beide bewegt, keine deutliche Reflexdifferenz. Babinski ist links negativ, 
rechts erfolgen Pseudobabinski-ahuliche Abwehrbewegungen. Die Kranke schlaft auch 
in den nachsten Tagen dauernd, spricht nicht mehr, schluckt etwas fliissige Nahrung und 
am 2. 9. erfolgt der Exitus. 

Zusammenfassung des klinisehen Befundes. 

Die 82jahrige Kranke bietet zunaehst neben Korsakoff-Symptomen das Zu­
-standsbild einer arteriosklerotisehenMuskelstarre, bei volliger Unmoglieh­
keit des Stehens, Gehens und Sitzens. Naeh einem leichten apoplektiformen 
Insult zeigt sieh eine voriibergehende reehtsseitige Mundfaeialis-Parese mit deut­
lieher Versehleehterung der Spraehe. Naeh einem weiteren Sehlaganfall 
ist die Kranke tief benommen, die Bulbi sind naeh reehts gewendet, in der 
linken Hand bestehen unwillkiirliehe ausfahrende Bewegungen 
im Sinne von Parakinesen mit Athetoseeharakter, wahrend der 
reehte Arm sehlaff paretiseh ist. An den unteren Extremitaten zeigt 
sieh der gleiehe Befund wie friiher, wo bei j etzt reehts bei Bestreiehen der FuBsohle 
Pseudobabinski-ahnliehe Abwehrbewegunge:ri. beobachtet werden. Seehs Tage 
naeh dem letzten Sehlaganfall stirbt die Kranke in tiefer Benommenheit. 

Die klinisehe Diagnose lautet auf Arteriosklerosis eerebri mit Herden 
in den basalen Stammganglien. 

Anatomischer Befund. 

Die Sektion ergibt.: Schadeldach und Dura o. B. Die Pia ist leicht verdickt. Bei 
Eriiffnung der Dura entleert sich etwas klarer Liquor. Die Gehirnwindungen sind atrophisch 
(Gehirngewicht 1120 g, Dura 60 g, Schadelinhalt 1300 ccm). Die basalen GefaBe zeigen 
sklerotische Wandveranderungen. Bei der Zerlegung des Gehirns in Frontalschnitten ist 
die Rinde und das Marklager des GroBhirns, das Kleinhirn, Pons und Medulla oblongata 
herdfrei. 

J a k 0 b. Extrapyramidales System. 11 
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Die Seitenventrikel sind leicht erweitert, die basalen Sta m mganglien sind im all­
gemeinen geschrumpft. 1m Kopfe des rechten Caudatum und im mittleren Teile des rech ten 
Putamen und der angrenzenden Partie des Pallidum finden sich kl einere 
gelbbraune erweichte Einsenkungen. Der mittlere Teil des Caudatumkorpcrs rechts 
ist stark eingesunken, rechts ist die innere Kapsel in ihrem vorderston 'chenkel von einem 
ahnlichen Erweichungsherde durchsetzt. Sonst sind keine Verletzungeh der innercn Kapsel 
festzustellen. Links sind die oralsten Partien der basalen Stammganglien frei von groDeren 
Herden. Von der Entwicklung des Pallidum anist das Putamen links von einer groDen 
frischen roten Erweich ung eingenommen, die nach auDen das Claustrum mit zerstort 
und bis hart an die innere Kapsel heranreicht,ohne sie direkt zu verletzen. Das Thalamus­
gebiet ist links nicht betroffen. In ihren hinteren Auslaufem reicht die Erweichung bis 
zu den letzten inselformigen Aufsplitterungen des Putamen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: In der GroDhimrinde zeigen 
sich die Erscheinungen einer schweren senilen Demenz mit zahlreichen Drusen 

1'111 Poll Pu' 

Abb. 80. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt in der Hohe des vorderen 
Schenkels der Caps. into Status cribratus im Striatum (Kaud + Put) und Palli­
dum (Pall). H = alter Erweichungsherd vom Kaud. aus, die Caps. into durch­
setzend, in das auDere Pallidumglied einbrechend. HI = links groDer frischer Er-

weichungsherd im Putamen. Photogr. 

und schweren Ganglienzellverfettungen. HerdfOrmige Storungen sind in der gesamtcn Rin4e. 
in dem GroDhirnmarklager und im KleiiIhirn nicht festzustellen. 

Die groDeren GeUDe, vornehmlich die des Hirnstammes lassen schwere arterio­
sklerotische Veranderungen erkennen. Die histologische Untersuchung der basalen 
Stammganglien ergibt, von den groDeren herdformigen Storungen abgesehen, annahernd 
den gleichen Befund wie im FaIle XI und XII (Arteriosklerotische Muskelstarre), wobei 
hervorzuhcben ist, daD sich beiderseits im Striatum und Pallidum neben zahlreichen deutlich 
alteren Erweichungsherden solche frischeren Datums nachweisen lassen. Der graDe rate 
Erweichungsherd im linken Putamen erweist sich histologisch als eine umfangreiche Blutung 
mit beginnenden Abbau- und Organisationsvorgangen in den Randpartien. 

Die Markscheidenpraparate geben uns einen ltberblick iiber die Verteilung der 
herdfOrmigen Storungen: Ganz im allgemeinen ist das gesamte Striatum und weniger hoch­
gradig auch das Pallidum beiderseits von kleineren und groDeren Cribliiren durchsetzt. 
Rechts zeigt der Kopf des Caudatum einen groDeren Liickenherd (Abb.80 H), der den 
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vorderen Schenkel der inneren Kapsel durchsetzt und in den oralsten Beginn des Pallidum 
einstrahlt (Abb. 80). Das auBere Glied des Pallidum ist in seinem mittleren Teile viillig 
rarefiziert und aufgehellt, wobei die auBere und mittlere Grenzlamelle erhalten bleibt 
(Abb. 80,81 H). Die innere Kapsel ist leicht herdfiirmig durchsetzt und im vordersten Teil 
des lat·eralen Thalamuskerns (Abb. 81 l) liegt ebenfalls eine griiBere streifenfiirmige Er· 
weichung. Das gesamte Pallidum ist rechts faserarmer, ebenso die Linsenkernschlinge. 
Weiter eaudalwarts ist die innere Kapsel unverletzt und eine griiBere Erweiehungshohle 
findet sich nur noeh im dorsalsten Anteil des Striatum in den Sehnitthiihen der Corpora 
mamillaria (Abb.82 H 2 ). Aueh die auBerste Ecke des hinteren lateralen Thalamuskerns 
ist herdfiirmig affiziert (Abb.82 l). Das Caudatum ist in diesen Sehnitthiihen viillig ein· 
gesunken (Abb.82, Kaud). 

1m iibrigen zeigt der Thalamus beiderseits einen leichten Status cribratus in allen 
Kerngebieten. 

Links ist im gesamten Striatum und Pallidum der Status cribratus deutlich ausgepragt, 

.'If. 

Put 

I'IIU 
Put 

Pall 

Abb. 81. Fall XVII. Markscheidenfrontalschnitt in der Hiihe der Commisso med. H = der 
alte Erweichungsherd rechts im pallidaren Armzentrum. HI = links frischer Blutungs· 
herd, das ganze Putamen zerstiirend. Str. = normale Striatumbriicke, die O. i. dureh-

ziehend. Sonst wie Abb. 71. 

zudem treffen wir von der oralsten Entwicklung des Pallidum an auf den b ereits makroskopiseh 
erwahnten groBen relativ frischen Blutungshcrd, der die laterale Halite des Putamen mit 
der gesamten auBeren Kapsel und dem Claustrum zerstiirt (Abb. 80 HI)' In den mittleren 
Striatumhiihen (Abb. 81 HI) friBt er sich tiefer in das Striatum hinein, hat hier den griiBten 
Teil des Putamen verletzt und reicht stellenweise bis zur auBeren Grenzlamelle des Pallidum. 
In den Schnitthiihen d er Corpora mamillaria (Abb. 82 HI) erreicht er seine griiBte Aus­
dehnung, um sich weiter caudalwarts rasch zu verjiingen und in den hintersten Hiihen der 
Striatuminseln aufzuhiiren. Die innere Kapsel ist links unverletzt geblieben. Der' rote Kern, 
die Substantia nigra und die Kleinhirnstrahlungen sind unversehrt. Die Pyramidenbahnen 
zeigen keine Degenerationen. 

11* 
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Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben einem schweren senilen Rindenprozesse zeigen sich hochgradige 
herdfOrmige Sti:irungen auf arteriosklerotischer Basis in den basalen Stamm­
ganglien, und zwar ist das gesaptte Striatum und Pallidum beiderseits 
von einem alten Status cribratus beherrscht, der rechts groBere 
Ausdehnung zeigt und in der Hohe des Vogtschen Armzentrums 
eine starke Rarefikation im auBeren Pallidumglied aufweist,. 
AuBerdem zeigt der Thalamus beiderseits einen leichteren Status ;;ribratus. 
Links ist fast das gesamte Putamen, die auBere Kapsel und das 

Pllt 
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Abb.82. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt in der H6he der Corp. mam. HI = frischer 
Blutungsherd im Putamen. H2 = rechts gr6Berer alter Herd im Putamen. Daneben alter 
Erweichungsherd im lateralen Thalamuskern (1). Kaud = rechts eingesunken. Pall = auf-

gehellt. Photogr. 

Claustrum durch einen frischeren Blutungsherd zerstort. Die 
innere Kapsel ist nur rechts in ihrem vorderen Schenkel circumscript herd­
fOrmig betroffen. 

Epikrise. 

Das Korsakoff-ahnliche psychische Zustandsbild ist auf die 
senile Rindenveranderung zu beziehen. Die zunachst auffallige, deutlich 
ausgepragte arteriosklerotische Muskelstarre hat ihr anatomisches 
Substrat in dem Status cribratus des Striatum und Pallidum. Die 
wahrend der Beobachtungszeit des Kranken auftretenden apoplektiformen 
Ins ulte, die zunachst zu einer leichten rechtsseitigen Facialisschwache mit 
Verschlechterung der Sprache fiihrten, und nach einer erneuten Attacke bei 
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tiefer Benommenheit eine ausgesprochene, schlaffe Parese des rechten Armes 
und Pseudobabinski-ahnliche Abwehrbewegungen des rechten FuBes bedingten, 
miissen wohl auf den ausgedehnten Blutungsherd im linken Putamen 
(auBere Kapsel und Claustrum) zuriickgefiihrt werden. Offenbar hat hier zunachst 
eine kleinere Blutung eingesetzt, die den ersten apoplektischen Insult bedingte, 
wahrend das erneute gleich lokalisierte Einsetzen einer umfangreichen Blutung 
die letzte Apoplexie ausloste. Der histologische Charakter des groBen Blutungs­
herdes im linken. Striatum deckt sich mit dem ungefahr sechs Tage bestehenden 
Alter der letzten Apoplexie. Inwieweit die postapoplektischen Lahmungserschei­
nungen als Fernwirkung auf die innere Kapselstrahlung aufzufassen sind, laBt sich 
bei so ausgedehnten Blutungsherden nicht entscheiden, ebensowenig die Rolle 
der begleitenden Thalamusveranderung bei dem AuslOsen der klinischen Symptome. 

Von besonderem Interesse ist noch die Entwicklung von unwillkiirlichen 
ausfahrenden Athetose-ahnlichen Parakinesen des linken Armes 
nach dem letzten Schlaganfall. In jenem Teile des Pallidum, der dem 
VogtschenArmzentrum entspricht, zeigte sich rechts eine besonders 
starke, freilich altereRarefikation, die meinesErachtens mit der links­
seitigen athetotischen Parakinese im Armgebiet in genetischen Zu­
sammenhang gebracht werden muB. 

Nun wissen wir, daB die beiden pallidaren Systeme j a faseranato­
misch und funktionell gegenseitig in Verbindung stehen und wir 
miissen daraus und aus noch weiter unten zu erorternden Griinden schlieBen, 
daB ein Pallidum nicht nur die gegeniiberliegende Seite, sondern 
auch die gleiche Seite funktionell beeinfluBt. Der besprochene Fall 
zeigt uns, daB ein alter pallidarer Herd d urch das Hinzutreten einer 
starkeren Verletzung des gegeniiberliegenden Striopallidum zu 
einer athetotischen Hyperkinese der kontralateralen Seite fiihrt. 
Diese Tatsache kann nur so gedeutet werden, daB zunachst der Funktions­
ausfall des Striopallidum mit dem groBeren pallidaren Herd durch 
das relativ funktionstiichtige Striopallidum der anderen Seite 
kompensiert wurde. Erst durch den infolge der umfangreichen Erweichung 
eingetretenen Funktionsausfall dieses grauen Zentrums trat die palli­
dar bedingte Athetose der anderen Seite klinisch in Erscheinung. 

DaB fiir die AuslOsung der athetotischen Bewegungsstorung ganz vor­
nehmlich der pallidare Herd angeschuldigt werden muB, ergibt sich meines 
Erachtens daraus, daB sich das zugehorige Striatum in ganzer A usdehn ung 
von Cribliiren durchsetzt zeigte, wahrend die Bewegungsstorung sich nur auf 
das Armge biet beschrankte, also einer enger lokalisierten Lasion ihren Ursprung 
verdanken muB. Hierfiir kommt aber nur die fokale pallidare Verletzung 
in Frage, die sich auf das Armgebiet des Pallidum beschrankte. Inwieweit 
die anatomische Mitlasion des Striatum dabei von Bedeutung ist, und ob ihr 
vielleicht die AuslOsung des parakinetischen Einschlags der Bewegungsstorung 
zuzuschreiben ist, wage ich zunachst nicht zu entscheiden1). Meine friiheren 

1} Vgl. auch die neuerlichen Ausftihrungen von Kleist (Monatsschr. f. Psychiatrie 
u. Neurol. 5~, 1923). Kleist hat hier gleichfalls das Auftreten von einseitigen Hyper- und 
Parakinesen bei kontralateraler Hemiplegie in ahnlicher Gedankenfolge mit alteren strio­
pallidaren Verletzungen in den zur Bewegungsunruhe gegenseitigen Stammganglien in 
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Ausfiihrungen iiber die Chorea und noch spater zu erorternden trberlegungen 
sprechen in diesem Sinne. 

Solche FaIle und deren pathophysiologische Ausdeutung bringt auch jene 
auffallende Tatsache unserem Verstandnis naher, daB durchaus nicht aIle 
herdformigen striopallidaren Verletzungen klinisch deutlich in 
Erschein u ng treten. Die striopaIlidaren Zentren beeinflussen sich einmal 
gegenseitig und stehen, wie wir bei der Erorterung der normal-anatomischen 
Verhaltnisse gesehen haben, mit den subpallidaren Zentren sowohl in einseitiger 
wie kontralateraler Beziehung. Schon daraus miissen wir schlieBen, daB das 
Striopallidum einer Seite nicht nur die kontralaterale Korperhalfte, sondern 
auch die gleichseitige innerviert. Es sind hier ganz ahnliche Mechanismen ge­
geben, wie sie uns die Pathogenese der subcortical bedingten Pseudobulbar­
paralyse fiir die doppelseitig vertretene Bulbarfunktion an die Hand gegeben hat 
(Hartmann, J ako bu. a.). Dazu kommt noch, daB diegesamten subeortiealen 
Apparate unter dem EinfluB des Gro13hirns arbeiten und von der eorticalen 
Funktionstiiehtigkeit in ihren Leistungen mit abhangig sind. SehlieBlich sehen 
wir in dem fronto-ponto-cerebellaren System noch ein extrapyramidales Hilfs­
system, das unserem Hauptsystem in seinen Funktionsleistungen in gewissem 
Sinne koordiniert erscheint. 

Diese komplizierten anatomischen und physiologischen Be­
dingungen bilden die Basis fiir das wechselvolle Auswirken strio­
pallidarer Verletzungen in der menschlichen Pathologie. Wir sehen 
so, daB striopallidare Verletzungen zum Teil durch die Funktions­
tiichtigkeit anderer Zentren, vornehmlich der kontralateral ge­
legenen, unterUmstanden weitgehend ausgeglichen werden konnen, 
daB aber weiterhin frisch hinzutretende Lasionen soleher Zentren 
zu Funktionsgleichgewichtsstorungen Veranlassung geben, die 
altere Herde in Erscheinung treten lassen. Dabei scheint ahnlich 
wie im Kleinhirn und im Vestibularapparat das gegenseitige Ver­
haltnis in der Schwere der Lasion auf beiden Seiten von einer ge­
wissen Bedeutung zu sein. So konnen doppelseitig in den gleichen 

Zusammenhang gebracht, wobei er neben fiinf eigenen Beobachtungen auf einen von N oethe 
(Archiv f. Psychiatrie u. Neurol. 52, 1913) beschriebenen Fall und eine friihere Beobachtung 
Hartmanns (Pathologie der Pseudobulbarparalyse, Zeitschr. f. Heilkunde 1902, Fall J) 
hinweist. Er ist auf Grund der Eigenart seiner FaIle geneigt, das Auftreten von kompli­
zierteren Parakinesen auf leichtere herdformige Verletzungen des Striatum zu beziehen. 
"DaB in dem einen FaIle die BewegungsstCirung das Bild der Chorea oder Athetose, im anderen 
das der komplizierteren psychomotorischen Hyperkinese darbietet, scheint lediglich von 
dem Umfang und dem Grade der Schadigung des Striatum abzuhangen. Je tiefer die Zer­
stCirung, desto tiefer auch der Abbau der Funktionen, der Bewegungszerfall. Je leichter die 
Schadigting, dcsto mehr nahern sich die hyperkinetischen Erscheinungen den physiologischen 
Bewegungsformen. Denkbar ware ja auch, daB gewisse Teile des Striatum die verwickelteren 
hyperkinetischen Erscheinungen, andere die primitiveren choreatisch·athetotischen Be­
wegungen hervorgehen lieBen. Man konnte an Funktionsunterschiede zwischen Caudatum 
und Putamen und zwischen den einzelnen Gliedern des Pallidum denken. Aber aus den bisher 
vorliegendenBefunden laBt sich das nicht beweisen." Die Kleistschen Gedankengange 
decken sich im wesentlichen mit der obigen Ausdeutung des Falles, wobei ich aus bestimmten 
Grunden die paIlidare Verletzung fiir die Athetose anschuldigen muB. DaB ich auch fiir die 
Parakinese ahnliche, vornehmlich striar lokalisierte pathophysiologische Grundlagen fordere. 
geht aus meinen fruheren und spateren Ausfiihrungen hervor. 



Fall XVIII: Muskelstarre mit halbseitiger Athetose. 167 

Zentren gleichmaBig entwickelte herdformige Storungen von 
leichteren Ausfallserscheinungen begleitet sein als solche von 
relativ (an Schwere) ungleichmaBiger Entwicklung. Das Funk­
tionsgleichgewicht, das von beiden Seiten her bestimmt wird, 
ist hier von ausschlaggebender Bedeutung. 

Zusammenfassend ergibt sich also: Ein alter striopallidarer Herd 
kann durch das Hinzutreten einer groBeren striopallidaren Ver­
letzung der anderen Seite zu einer mit Athetose einhergehenden 
Parakinese angeregt werden, die sich auf der zu dem alten strio­
pallidaren Herd kontralateralen Seite entwickelt. Dabei sind die 
Parakinesen als A usdruck der Striatumschadigung, ihr atheto­
tischer Einschlag auf die fokale pallidare Verletzung zu beziehen. 
Apoplektiforme Verletzunge'n des Striatum bedingen schlaffe 
Paresen. 

Das Striatum und Pallidum innerviert vornehmlich kontra­
lateral, steht aber auch mit der gleichen Korperseite in funktio­
neller Verbindung. Bei den j eweils klinisch in Erscheinung treten­
den Funktionsstorungen spielt diese doppelseitige Innervation 
der striopallidaren Zentren eine groBe Rolle, ebenso ist dabei 
die Storung im Funktionsgleichgewicht auf beiden Seiten fur 
die En twic kl ung der motorische n extra p yra midalen A usfallerschei­
nungen von ausschlaggebender Bedeutung. 

Die Beziehungen der Athetosebewegung des oben analysierten Falles 
zu dem kontralateralen Pallidumherd finden eine weitere Stutze in den 
Untersuchungsergebnissen des folgenden, histologisch und lokalisatorisch gleich­
falls recht kompliziert liegenden Falles: 

Fall XVIII. 

',Syphilitisch bedingter Parkinsonismus mit zeitweise bestehender einseitiger Athetose. 
Der Kranke Schidlowski, 1858 geboren, wird am 7. November 1919 aus dem Allgemeinen 

Krankenhaus St. Georg F. zugeliefert. Dort war er am 4. Oktober 1919 eingeliefert worden 
wegen Verwirrtheitszustanden. Der dort ge£iihrten Krankengeschichte ist folgendes zu ent­
nehmen: Vorgeschichte, von ihm selbst erhoben: 1884 harter Schanker mit Queck­
silberbehandlung, spater sei er an einem syphilitischen Gaumengeschwiir operiert worden. 
Er ist unverheiratet, Schiffer, er sieht aber seit 5-6 Jahren keine Arbeit mehr wegen all­
gemeiner Schwache und Steifigkeit. Diese hat in den letzten Wochen stark zugenommen 
und er kann sich jetzt nicht mehr allein aus- und anziehen. Besondere andere KIagen be­
stehen nicht. 

Korperlicher Befund: Alte syphilitische Hautnarben an beiden Unterschenkeln; 
,der weiche Gaumen ist stark zerkliiftet, der harte Gaumen zeigt einen Defekt. Es bestehen 
die Zeichen peripherer Arteriosklerose. Die Pupillen sind o. B., die Augenbewegungen frei, 
kein Nystagmus; Augenhintergrund o. B. Der Kranke ist ziemlich verwirrt und setzt der 
korperlichen Untersuchung Widerstand entgegen. Es bestehen keinerlei periphere Lahmungen 
-im Gebiete der Gesichts-, Rumpf- und Extremitatenmuskulatur. Der Gesichtsausdruck 
ist starr. Die Sprache ist naselnd (Gaumendefekt), langsam und deutlich artikulatorisch 
gestort. Besondere aphasische Symptome sind nicht nachzuweisen. In der Gesichtsmusku latur 
besteht auffalliges Grimassieren. Der Tonus in den Extremitaten ist deutlich vermehrt, 
:bei im wesentlichen normalen Re£lexen, ohne spastische Phanomene. Besondere Sensibilitats­
storungen sind nicht festzustellen (eine genaue Priifung nicht moglich). Zeitweilig treten 
unwillkiirliche rhythmische Bewegungen in der linken Hand und den linken 
Fingern auf, die mit den letzteren ausgefiihrten Bewegungen erinnern an 
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Pillendrehen, wahrend mit dem linken Handgelenk mehr Drehbewegungen 
ausgefiihrt werden. Der Gang ist steif mit kleinen Schritten, die Korperhaltung dabei 
steif und vorniibergebeugt. Die Blut- und Liquoruntersuchung crgibt normalen Befund. 
Psychisch zeigt der Kranke eine fortgeschrittene Demenz, ist leicht gereizt, wird haufig aus~ 
fallend, schmiert; es scheinen auch leichte apraktische Storungen vorzuliegen, wie aus 
dem Hantieren des Kranken mit Gegenstanden zu schlieBen ist. 

1m Verlauf des nachsten Monats nimmt die Demenz weiter zu und der Kranke wird 
unruhiger. Die rhythmischen, an Athetose erinnernden Bewegungen in der linken oberen 
Extremitat sind zeitweise sehr deutlich. Der Kranke wird wegen seines st5renden Verhaltens 
am 7. November 1919 mit der Diagnose: Dementia arteriosclerotica (alte Lues), mit Herden 
in den basalen Stammganglien hierher iiberwiesen. 

Erganzend wird hier folgendes festgestellt: Der Kranke hat im allgemeinen einen starren 
Gesichtsausdruck, der gelegentlich durch Grimassieren belebt wird. Der Gang ist unsicher, 
mit vorniibergebeugtem Korper mit kleinen Schritten, ohne deutlichen spastischen oder 
ataktischen Charakter. Der Kranke,steht vorniibergebeugt mit krummen Knien und zittert 
dabei am ganzen Korper. Die oberen Extremitaten, besonders die linken, weisen einen 
besonders deutlichen Tremor auf, der sich an ihrem distalen Ende zu rhythmischen. 
groben, pro- und supinierenden Bewegungen verstarkt. Der Tonus der Extre­
mitatenmuskulatur ist erhoht, samtliche aktive Bewegungen erfolgen sehr langsam, die 
Reflexe sind samtlich normal, ohne spastische Phanomene. 1m Bette liegt der Kranke mit 
angezogenen Beinen und gekriimmten Armen. Die Sprache ist undeutlich, verwaschen, 
sehr schlecht artikuliert, auBerdem liegen Storungen im Sinne einer partiellen sensori~ 
s c hen A ph a s i e vor, deren gena uere Priifung unmoglich ist. Der Kranke ist desorientiert. 
gereizt, in seinem geistigen Besitzstand stark reduziert und schlaft sehr viel. 

Am 29. Dezember 1919 erleidet der Kranke einen Schlaganfall, er ist hinterher be­
nommen, Speichel flieBt aus dem Munde. Der linke Mundfacialis sowie der linke 
Arm ist schlaff gelahmt, das linke Bein ist weniger betroffen und kann aktiv bewegt 
werden. In den nachsten Tagen gehen diese Lahmungen wieder zuriick und der Kranke 
bietet den gleichen Zustand wie vor dem Schlaganfall, jedoch sind die Athetose - ahn-· 
lichen Bewegungen nicht mehr zu beobachten. In den nachsten Monaten bleibt 
der neurologische Zustand im wesentlichen unverandert, die Rcflexe sind vielleicht in den 
linken Extremitaten etwas lcbhafter als rechts. Babinski ist links nicht deutlich, die Zitter­
bewegungcn haben aufgehort und einer allgemeinen Starre Platz gemacht, links starker als 
rechts. Contracturen bildeten sich nicht. Unter den Zeichen zunehmender Demenz geht 
der Kranke an den Symptomen einer Herzschwache mit Ausbildung von Odemen im Mai 
1921 zugrunde. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Der 6ljahrige Patient erkrankte nach friiherer Syphilis und nachfolgendem 
syphilitischen Gaumengeschwiir in den letzten 5 bis 6 Jahren an zunehmender 
Schwache und Steifigkeit des ganzen Korpers. Neben einer peripheren Arterio­
sklerose, Demenz und Verwirrtheitszustanden zeichnet sich das Zustandsbild 
durch eigenartige Bewegungsstorungen aus: Bei allgemeinem Parkinsonis­
m us in Gang und Korperhaltung besteht in der Gcsichtsmuskulatur auf­
falliges Grimassieren und zeitweilig in der linken Hand und in. 
dem linken Arme unwillkiirliche rhythmische Bewegungen im 
Sinne von Pillendrehen und Athetose-ahnlichen Drehbewegungen. 
Die Sprache ist langsam und dysarthrisch, dazu gesellen sich leichte apraktische 
Storungen und solche im Sinne einer partiellen sensorischen Aphasie. Die A the­
tose-ahnlichen Bewegungen der linken oberen Extremitat nehmen. 
in der nachstenZeit zu und haufig ist einZittern am ganzenKorper 
zu beobachten. Die unwillkiirlichenBewegungen werden als rhyth­
mische grobe pro- und supinierende Bewegungen beschrieben. 
Die Blut- und Liquoruntersuchungen ergeben normalen Befund. Sechs Wochen. 
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nach der Aufnahme in das Krankenhaus erleidet der Kranke einen Schlag­
anfall mit sich rasch zuriickbildender schlaffer Parese des linken 
Mundfacialis und des linken Armes und in Andeutung auch des 
linken Beines. Einige Tage nach dieser Apoplexie ist der gleiche Befund zu 
erheben wie vor dem Schlaganfall, jedoch haben die Zitter- und eigen­
artigen Athetose- ahnlichen Bewegungen vollig aufgehort. Bei zu­
nehmender allgemeiner Starre der gesamten Korpermuskulatur (l> p) ohne 
Babinski und Contracturenentwicklung und fortschreitender Demenz stirbt 
der Kranke J1 /2 Jahre nachher. 

Die klinische Diagnose lautete: GefaBerkrankung des Gehirns (auf 
syphilitischer Grundlage) mit Herden in den basalen Stamm­
ganglien. 

Anato~ischer Befund. 

Bei der Korpersektion fand sich im wesentlichen eine Mesaortitis luica, konzentrische 
und exzentrische Herzhypertrophie, Schrumpfniere, syphilitische Lebernarben mit Atrophie 
des linken Leberlappens und Odeme an allen Extremitaten. 

Das Schadeldach und die Dura sind o. B. Die Pia ist tiberall zart und durchscheinend. 
die Gehirnwindungen sind im leichten Grade allgemein atrophiert (Hirngewicht 1220 g, 
Duragewicht 60 g, Schadelinhalt 1410 ccm; bei Eroffnung der Dura entleert sich nur wenig 
Liquor). Das rechte Parietalhirn ist von einem groBeren gelbbraunen Erweichungsherd 
eingenommen, welcher sich streifenformig von der Parieto-Occipitalgegend bis zur Spitze 
des rechten Temporalhirns erstreckt und hier vornehmlich die erste Temporalwindung ein­
nimmt. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn finden sich ganz kleine gelbe Erweichungen 
im Marklager beider Stirnhirne, ferner etwas groBere im Kopfe des Caudatum beiderseits, 
in den mittleren Partien des Thalamus beiderseits. GroBere gelbbraune streifenformige Er­
weichungen durchsetzen rechts das Putamen und greifen teilweise auch auf das Pallidum 
iiber, das in seinen mittleren Ebenen besonders stark ergriffen ist. Die innere Kapsel ist 
makroskopisch frei von Herden. Das Marklager des mittleren Teiles des rechten Parietal­
hirns ist mit EinschluB der Rinde in eine gelbe cystische Erweichung verwandelt, welche bis 
an die Konvexitat des mittleren Occipitalhirns nach hinten reicht und nach vorn sich bis 
zum Pol der ersten Temporalwindung erstreckt. Samtliche herdformigen Storungen sind 
alterer Natur. Sonst sind keinerlei Herde festzustellen. Auch die Medulla oblongata, das 
Kleinhirn und das Riickenmark zeigen nichts Besonderes. Die Ventrikel sind o. B. Die Ar­
terien an der Basiszeigen bei allgemeiner zarter Wandung circumscripte fleckige Wand­
verdickungen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: 
Es besteht eine ausgesprochene GefaBerkrankung, die sich an den groBeren GefaBen 

in arteriosklerotischen Veranderungen mit haufig begleitender Media-Hyalinisierung zeigt, 
wahrend die kleineren, vornehmlich die der Rinde, durch starke Endothel- und Adventitial­
zellwucherungen, GefaBsprossungen und GefaBneubildungen auffallen. 1m allgemeinen ent­
sprechen die histologischen Veranderungen des Falles jenen des Falles XIV, wobei hier die 
progressiven Veranderungen an den Capillarwanden noch hochgradiger entwickelt sind. 
Samtliche Herde der GroBhirnrinde und ihres Marklagers sind typische GefaBherde alteren 
Datums, deren Organisation noch nicht zum AbschluB gekommen ist. Die vordere Zentral­
windung ist beiderseits herdfrei, ebenso das Kleinhirn und seine Strahlungen. 

Neben den makroskopisch bereits erwahnten herdformigen Prozessen in den GroBhirn­
hemispharen, die hier nicht in ihren Einzelheiten genauer beriicksichtigt werden sollen, 
zeigen nus die Markscheidenpraparate folgende Veranderungen in den basalen Stamm­
ganglien: Das Striatum und Pallidum ist beiderseits im: ganzen Verlaufe eingenommen 
von einem Status cribratus, der das Striatum lebhafter in Mitleidenschaft gezogen hat und 
stellenweise das Caudatum rechts besonders stark herdformig affiziert hat (Abb. 83 und 84 a). 
Von der Entwicklung des Thalamus an begegnen wir rechts einer groBeren Zerfallshiihle, 
welche das gesamte Pallidum und das anliegende Drittel des Striat·um einnimmt. 
In den oralsten Partien des Pallidum zeigt dieser Herd (Abb. 83 H) eine streifenformige 
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Gestalt, parallel der Lam. pall. ext., wahrend er weiter caudalwarts (Abb. 84a H) an Aus­
dehnung gewinnt und das gesamte Pallidum mit dem b enachbarten Drittel des Putamen 
einnimmt. Die innere Kapsel bleibt unversehrt. Weiter caudalwarts verjiingt sich diese Er­
weichungshiihle rasch und macht wieder dem gewohnlichen Status cribratus Platz mit vor­
herrschender Beteiligung des Putamen. Die dorsalenPartien des rechten Thalamus (Abb. 84 b l) 
sind eingesunken und zeigen noch in verstarkterem MaBe wie links einen ausgesprochenen 
Status cribratus, besonders in dem hinteren lateralen und medialen Kern (Abb.84b). Der 
Luyssche Korper ist rechts noch mehr geschrumpft als links. Die Auslaufer des groBen 
Erweichungsherdes im rechten Parieto-Occipitalhirn reichen bis an den Ventrikel, ohne in 
ihn einzubrechen. Die Balkenstrahlung ist auf der rechten Seite dort, wo sie sich in das 
H emispharenmark einsenkt, deutlich durch den Herd affiziert (Abb. 84 b HI). 

Von der Entwicklung des roten Kernes an sind keine herdformigen Storungen mehr 
.caudalwarts festzustellen. Auch die Pyramidenbahnen erweisen sich beiderseits intakt. 

Put 

/I 

"ull 

Abb. 83. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt im oralsten Thalamusbeginn. Status 
.cribratus im Striatum (Kaud + Put). H = langgestreckter Erweichungsherd im auBeren 

Pallidumglied rechts. Photogr. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Wir sehen hier eine schwere GefaBerkrankung, die an den groBeren Ge­
faBen mit gewohnlichen arteriosklerotischen Veranderungen 
einhergeht und an den kleineren mit auffalligen Endothel- und 
Adventitialzellwucherungen, die wohl im Sinne der Endarteriitis 
syphilitica der kleinen HirnrindengefaBe zu deuten sind. Diese 
Veranderungen sind im gesamten Striatum iInd Pallidum recht stark aUg­
gesprochen und haben an zahlreichen Stellen des GroBhirns und der basalen 
Stammganglien zu kleineren und gr6J3eren herdformigen Storungen alteren 
Datums Veranlassung gegeben. AuJ3er kleinen Erweichungen in beiden Stirnhirn­
marklagern ist das gesamte rechte Parietalhirn von einem groJ3eren gelbbraunen 
Erweichungsherde eingenommen, der sich bis ins Temporal- und Occipitalhirn 
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erstreckt und die Balkenfaserung zum Parietalhirn deutlich unterbricht. Das 
gesamte Striatum und Pallidum und auch der Thalamus ist von 
einem schweren Status cribratus befallen mit deutlicher Bevor­
zugung der rechten Seite. Dazu gesellt sich noch rechts ein gr6Berer 
Erweich ungsherd, der in den mittleren Ebenen des Pallid urn (dem 
Vogtschen Armzentrum entsprechend) lokalisiert ist und dort 
fast das gesamte Pallidum mit den angrenzenden Teilen des Stria­
tum ergriffen hat. Die innere Kapsel und die Pyramidenbahnen sowie die 
Kleinhirnbahnen sind un­
verletzt. 

Epikrise. 

Atiologisch ist die 
Krankheit auf eine GefaB- P,u 
'er krank u ng zuriickzu­
fiihren, wobei sich arte­
riosklerotische un d 
syphilitische Veran­
derungen untermischen. 
Die allgemeinen psychi­
schen Erscheinungen basie­
ren auf der diffusen Rin­
denaffektion, die Sym­
ptome partieller Apraxie 
und sensorischer Aphasie 
sind auf die umfangreichen 
Herde im rechten Tempo­
ral- und Parieto-Occipital­
hirn zuriickzufiihren, welch' 
letztere deu tlich die Balken­
strahlung unterbrechen. 
Der zunachst im Krank­
heitsbilde ausgesprochene 
Parkinsonism ushatsein 
anatomisches Substrat in 
dem Status cribratus 
des Striatum und Pal-
ti dum; auch k6nnen dabei 
die kleinen Herde im Stirn­

Abb. 84. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt. 
a = etwas hinter Abb. 74, b = im hinteren Thalamus­
teil. H = Herd das ganze Pallidum rechts einnehmend. 
Hl = Herd in der Balkenstrahlung. Status cribratus 
im Striatum und Thalamus (l) bdst., besonders rechts. 

Photogr. 

hirnmarklager mit beriicksichtigt werden. Die Athetose-ahnlichen Be­
wegungen des linken Armes miissen auch hier offenbar in Paral­
lele gesetzt werden mit dem gr6Beren Erweichungsherde im Arm­
zentrum des rechten Pallidum. Bemerkenswert ist, daB sich diese Athe­
tosebewegungen nach einem apoplektiformen Insulte verlieren, 
welcher eine rasch sich zuriickbildende schlaffe Parese des linken 
Mundfacialis, des linken Armes und in Andeutung auch des linken 
Beines bedingt hatte. Postapoplektiform stand eine zunehmende allgemeine 

1/ 

,. 
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Starre im Vordergrunde, die links starker entwickelt war als rechts. Ich mochte 
annehmen, daB auch der apoplektische Insult auf den groBen Pallidum­
herd rechts zu beziehen ist. Es ware dann die symptomatologische Ent­
wicklung der Bewegungsstorung so zu deuten, daB zunachst kleinere Er­
weichungen des pallidarenArmzentrums dieAthetosebewegungen 
hedingten und eine brusk erfolgende VergroBerung des pallidaren 
Erweich ungsprozesses j ene Apoplexie mit der postapoplekti­
formen Starre zur Folge hatte. Inwieweit die begleitende Thalamusaffektion 
fur die symptomatologische Auspragung der Bewegungsstorungen von Bedeutung 
ist, laBt sich flirs erste nicht entscheiden. 

Jedenfalls verdient das Zusammentreffen von zeitweilig im Krank­
heitsverlaufe auftretenden Athetoseerscheinungen mit kontra­
lateralen groBeren pallidaren Erweichungsherden in entsprechen­
der Lokalisation bei den letztgenannten beiden Fallen unsere 
Be ac h tung. Freilich begegnet die physiologische Ausdeutung ihrer Entwicklung 
noch recht groBen Schwierigkeiten. DaB aber die Athetosebewegungen der 
heiden FaIle mit der PallidumverIetzung irgendwie zusammenhangt, ergibt sich 
auch aus ahnlichen in der Literatur niedergelegten Beobachtungen, auf die 
ich bei der zusammenfassenden Erorterung der Lokalisationsfrage nochmals 
zu sprechen kommen werde. Esmoge nur an den von A. Berger mitgeteilten 
Fall erinnert werden, in dem eine einseitige Striatum- plus Pallidumerkrankung 
ausgesprochene kontralaterale Athetose bedingte. Des weiteren gehort hierher 
der Status dysmyelinisatus C. und O. Vogts, auf den ich weiter unten 
noch zu sprechen kommen werde, und der neben Hypertonie ausgesprochene 
Athetose bedingt. 

Weniger beweiskraftig, aber doch in ahnlichem Sinne zu deuten ist die 
symptomatologische Entwicklung des arteriosklerotisch bedingten Steckschen 
Falles l ) und jener eigp,nartige bis zu Torsionsspasm us (Tho malIa, Wimmer 
u. a.) sich steigernden Bewegungsstorungen, die sich nicht selten im VerIaufe 
der Wilsonschen Krankheit einstellen. Es finden sich dabei hochgradige strio­
pallidare Degenerationen, deren klinischer Ausdeutung jedoch bei der extensiven 

1) In einem jiingst von H. Richter (Beitrage zur Klinik und pathologischen Anatomie 
der extrapyramidalen Bewegungsstorungen, Arch. f. Psychiatrie 67, 1923) mitgeteilten Fall 
einer arteriosklerotischen Hemiathetose war das Pallidum unverletzt und neben Thalamus­
herden lagen die Hauptherde im Kopfgebiete des Caudatum und oralsten Teil des Putamen. 
Die innere Kapsel war in ihrem vorderen Schenkel mit affiziert. Bemerkenswert in diesen 
Falle ist, daB das klinische Bild ausgezeichnet war durch mobile Spasmen und athetotische 
Bewegungen der herdkontralateralen Seite im Arm vornehmlich aber iin BeiJ,l, das Gesicht 
ganzlich freilassend. Anfangs war auch das 0 p pen h e i m sche Zeichen angedeutet, spater 
wurden die athetotischen Bewegungen durch choreiforme Ruck- und Greifbewegungen im 
gleichen Arm kompliziert. Dazu trat in der gleichen K6rperbalfte eine starke Rigiditat 
bis zu Contracturenentwicklung, ferner Schmerzen, Hyperasthesie und Hyperalgesie als 
Thalamussymptome. Der Umstand, daB sich nicht nur entsprechend der ladierten striaren 
Armregion der Arm an der Bewegungsstorung beteiligte, sondern auch das Bein, der weitere 
Umstand des deutlichen Hervortretens einer ausgesprochenen Rigiditat mit der Neigung zu 
Kontrakturenentwicklung, spricht dafiir, daB fiir die Hyperkinesen nicht nur die reine Stri­
atumaffektion anzuschuldigen ist. Es spielen hier vielleicht Fernwirkungen auf die Pyramiden­
hahn eine Rolle, die den eigenartigen Charkter der choreatisch-atheotischen Hyperkinese be­
dingen. Das typische choreatische Phanomen ist ja an sich nicht zu vereinbaren mit Spasmen 
und Rigiditat, und es ist wohl denkbar, daB durch das Hinzutreten einer extra striar bedingten 
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Entwicklung des Krankheitsprozesses nur eine indirekte Beweiskraft zukommt. 
Das gleiche gilt fur ahnliche Beobachtungen aus der Encephalitis lethargica­
Gruppe, wo besonders auf den Westphalschen Fall Johann Reichardt (ana­
tomisch untersucht von Sioli, Bielschowsky und C. und O. Vogt) hinzu­
weisen ist. 1m Vordergrunde auch dieses FalIes stand anatomisch eine schwere, 
vornehmlich encephalitisch bedingte Erkrankung des Striatum und Pallidum. 

Jedenfalls scheint nach den bisherigen Untersuchungsergebnissen - wenigstens 
bei den Erkrankungen des reifen Gehirns - eine Mitverletzung des Palli­
d um fur die A uslosung von A thetose bewegungen und verwandten 
Bewegungsstorungen notwendig zu sein, wobei es zunachst dahingestellt 
bleiben muS, inwieweit die dadurch bedingte funktionelIe Striatumschadigung, 
zumeist aber auch die anatomisch vorhandene gleichsinnige Striatumaffektion 
eine wesentliche Rolle mit spielt. Auf die anatomische und funktionelle Wechsel­
wirkung der jeweils gegebenen gleichzeitigen Striatum- und Pallidumlasion 
wird hier bei besonders zu achten sein. C. und O. V 0 g t betonen mit Recht, daB 
besonders intensive Erkrankungen beider Pallida eine allgemeine Versteifung 
haufig in ganz vertrakten Stellungen bedingen, bei Aufhoren der vordem bei 
solchen Kranken in Erscheinung tretenden Hyperkinese in "Form von Athetose­
bewegungen. Wir sehen dies aus den Endzustanden des Vogtschen Status 
dysmyelinisatus und der Wilsonschen Krankheitsgruppe. Auch fur den letzt­
beschriebenen obigen Fall treffen ahnliche Bedingungen zu. 

Bei den zuletzt beschriebenen KrankheitsfaIlen, bei denen die schweren 
herdformigen Storungen im Striatum und Pallidum im Vordergrunde 
stehen, beruht die Erkrankung eindeutig auf GefaBprozessen arterio­
sklerotischer und syphilitischer Natur. Bei den haufig symmetrisch 
gelegenen, schon makroskopisch erkennbaren Affektionen des Striatum und 
Pallidum erinnern sie an die vornehmliche Lokalisation der herdformigen Prozesse 
bei der Krankheitsgruppe der Westphal-Strumpelschen Pseudosklerose 
und Wilsonschen Krankheit, mit welcher sie aber genetisch und histologisch 
nichts weiter zu tun haben. Das gleiche gilt von dem Antonschen FaIle (1908) 
einer Dementia choreo-asthenica mit juvenilet knotiger Hyperplasie der Leber, 
bei dem die hereditarsyphilitische Atiologie sichergestellt werden konnte. 

So sehen wir auf dem Boden von Gefiipveriinderungen arteriosklerotischer, 
acquiriert syphilitischer und hereditiir syphilitischer Natur sich Krankheitsprozesse 
entwickeln von recht polymorpher klinischer Gestaltung. Die psychischenErscheinungen 
konnen in weiten Grenzen variieren. 1m Vordergrunde steht die Auspragung eines 
deutlichen Parkinsonismus mit in einzelnen Fallen zeitweise hervortretenden hyper­
kinetischen Erscheinungen, von Athetose und verwandten BewegungsstOrungen. Hiiufig 
im Krankheitsverlaufe auftretende apoplektiforme 1nsulte und die klinische Fest­
stellung schwerer Gefiipveriinderungen geben uns einen Hinweis auf die Atiologie. 

1m anatomischen Bilde erkennen wir die Auspriigung kleinerer und groperer 
herdformiger Prozesse mit vornehmlicher Lokalisation im Striatum und Pallidum 
und sehen hier in tJbereinstimmung mit den fruheren Befunden und Ausfuhrungen 

rigiden Komponente die choreatische Hyperkinese einen der Athetose 
v e r wan d ten Einschlag annimmt. Es ist zu erwarten, daB sich derartige Hyperkinesen 
von der echten pallidaren Athetose durch genauere klinisch-physiologische Untersuchungen 
unterscheiden lassen. 
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das anatomische Substrat fur den Parkinsonismus. Apoplektiforme Insulte des 
Striatum mit und ohne gleichzeitiger Verletzung des Pallidum bedingen schlatfe, sick 
fur gewohnlich rasch ausgleichende kontralaterale Paresen und konnen unter Um­
standen altere strio-pqllidare Herde der anderen Seite in klinische Erscheinung treten 
lassen, indem jetzt in der nicht geliihmten Seite Hyperkinesen im Sinne von Athetose 
und mit athetotischen Bewegungen einhergehenden Parakinesen sich entwickeln. 

Die bisherigen Befunde machen es wahrscheinlich, dafJ sich im reifen Gehirn die 
athetotische Hyperkinese nur bei Mitverletzung des Pallidum zeigt; bei apoplektiform 
eintretenden VergrofJerungen fokaler pallidarer Verletzungen, die eine Athetose be­
dingten, hart die Athetose auf und geht nach einer schlatfen Parese in akinetische 
Starre aus. Ahnlich wie im Striatum besteht auch im Pallidum eine somatotopische 
Gliederung. 

b) Arteriosklerotische M~skelstarre mit hinzutretendem Hemi­
ballism us. 

Fall XIX. 

Frau Beulke, 1846 geboren, wird im November 1921 F. yom Krankenhaus St. Georg 
zugeliefert. 

Vorgeschich te: Die Familiengeschichte ist ohne Belang, die Kranke ist seit 1910 
Witwe und seit 6 Jahren blind. Das linke Auge erblindete vor 26 Jahren nach ungliicklicher 
Operation (Netzhautabliisung). Rechts wurde 1913 ein Star operiert, 21/2 Jahre spater er­
blindete sie auch hier an Netzhautabliisung. In den letzten 5 Jahren erlitt sie etwa fiinfmal 
leichte Schlaganfalle, bei denen es ihr schlecht wurde und sie ohne BewuBtseinsverlust fiir 
ganz kurze Zeit die Sprache verlor. Sie konnte dann nur lallen. Weihnachten 1920 hatte 
sie einen schweren AnfaU: es wurde ihr schlecht, sie wurde gleich gestiitzt und ins Bett ge­
bracht, die Sprache war lallend. Nach 14 Tagen leichter Benommenheit ging es ihr wieder 
besser. Der Tastsinn blieb etwas gestort und zeitweise traten Verwirrtheitszustande auf, 
Lahmungserscheinungen motorischer Art bestanden nicht. Am 30. 9. 1921 fiel sie morgens 
beim Anziehen pliitzlich um und konnte nicht mehr sprechen. Die linke Seite war etwas 
gelahmt und der linke Mundwinkel hing. Dabei war sie verhaltnismaBig klar und jammerte 
dauernd iiber heftige Kopfschmerzen. Am 8. 10. 1921 wurde sie der Nervenstation des 
St. Georger Krankenhauses (Trii mner) iiberwiesen. 

Der dort gefiihrten Krankcngeschichte ist folgendes zu entnehmen: Es bestehen die 
Zeichen einer schweren peripheren Arteriosklerose. Dcr rechte Bulbus ist eingesunken. 
die Hornhaut ist getriibt, ahnlich auch das linke Auge. Es besteht eine konjugierte Blick­
richtung nach links, jedoch kann die Kranke fiir Augenblicke auch nach rechts sehen. Die 
linke Gesichtshalfte ist verstrichen, die Zunge weicht vielleicht etwas nach links ab, die 
Sprache ist lallend, das Gehiirvermiigen ist anscheinend intakt. 1m Gebiete der Extremitaten 
bestehen keine ausgesprochenen Lahmungserscheinungen, doch ist die rohe 
Kraft allgemein deutlich herabgesetzt, links mehr als rechts. Es besteht eine 
linksseitige leichte Reflexsteigerung in Armen und Beinen ohne Klonus, ohne Babinski. 
Der Tonus des rechten Beines ist starker als links. In beiden Knien besteht arthritisches 
Knirschen. Rechts ist der Plantarreflex deutlich in Form eines Fluchtreflexes, links ebenfalls, 
jedoch erst bei starkerem Reiz. Die Sensibilitat ist schwer zu priifen, anscheinend besteht 
links eine erhiihte Schmerzempfindlichkeit. Der Abdominalreflex ist links vorhanden, rechts 
fraglich. Romberg und Ataxie sind nicht zu priifen. Psychisch ist die Kranke benommen. 
Sie liegt viillig teilnahmslos da, reagiert jedoch sofort, wenn man sie anspricht und tastet 
mit ihrer Hand nach der der Arzte und freut sich anscheinend. 

Die Lumbalpunktion ergibt keinen pathologischen Befund bei etwas niedrigem Druck .. 
Die Wassermannschc Reaktion ist in Blut und Liquor negativ. 

Einige Tage nach der Krankenhausaufnahme (13. 10.) ist erwahnt, daB die Kranke 
stets auf der linken Seite liegt, und daB diese linke Seite jetzt sich in eigenartiger 
walzender Unruhe befindet: besonders die Schulter, aber auch die Hiifte,. 
Arm, Knie und FiiBe machen bestandig wiihlende, walzende Bewegungen. 
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Die Unruhe erinnert am meisten an Chorea, ist aber wesentlich bizarrer und betrifft gleich­
zeitig groBe Kiirperabschnitte. Auf energisches Zureden vermag die Kranke diese Bewegungen 
flir einige Sekunden zu unterdriicken, dann beginnen sie aber wieder. 1m Schlafe hiiren 
sie auf. Die Kranke laBt unter sich. In den nachsten Wochen bleibt bei Fortbestehen der­
groben wiihlenden Unruhe links der allgemeine Zustand unverandert. Zeitweilig werden 
auch unwillkiirliche Bewegungen von dem gleichen Charakter wie links auf 
der rechten Seite beobachtet, jedoch von verminderter Heftigkeit. Wenn die Kranke 
auf der rechten Seite liegt, ist nur die Bewegungsunruhe links zu beobachten. Nach einigen 
Tagen verschwindet die Unruhe rechts viillig, wahrend sie links bestehen bleibt. 

Die konjugierte Augenbewegung wechselt einmal nach rechts, dann auch nach links. 
Auch in Ruhestellung der Augen ist Nystagmus festzustellen, zumeist in kurzen Zuckungen 
nach links. Da die Kranke sich dauernd beschmutzt und durch ihr WiiWen und Stiihnen, 
das jetzt auch nachts auf tritt, sehr stiirend wirkt, wird sie nach F. verlegt am 2. 11. 1921. 
Einen Tag vor der Uberfiihrung hat die Unruhe links etwas nachgelassen. 

Hier wird im wesentlichen der gleiche Befund erhoben wie oben, die Kranke kann 
keinen Schritt gehen und ist benommen,'sie auBert sich in keiner Weise gegen die Umgebung~ 
laBt unter sich und muB gefiittert werden. Die Gesichtsinnervation ist ohne wesentliche 
Auffalligkeiten, das Schlucken gelingt aber miihsam. Der linke Arm ist ganz schlaff und 
fallt nach jeder passiven Bewegung schlaff herunter. Es fallt auf, daB die Kranke mit dem 
linken Arm geringe Bewegungen ohne wesentliche Ataxie ausfiihren kann. Das linke Bein 
ist ebenfalls schlaff. kraftlos, fiir gewiihnlich wird es im Knie gebeugt und mit angezogenem 
Oberschenkel gehalten. Von Zeit zu Zeit treten im linken Bein choreiform-athetotischt7 
ausfahrende Bewegungen von offenbar unwillkiirlichem Charakter auf. 1m rechten Arm ist 
eine leichtere Rigiditat deutlich. Auch hier scheint die grobe Kraft leicht herabgesetzt, 
Zitterbewegungen bestehen hier nicht. 1m rechten Bein besteht eine deutliche Tonuserhiihung. 
Die Reflexe sind rechts gut auszuliisen, ohne Klonus, links sind die Armreflexe lebhafter 
als rechts, der Patellarsehnenreflex ist nicht sicher zu erhalten; die Achillessehnenreflexe 
sind beiderseits schwach ausliisbar. Beim Bestreichen der FuBsohlen beiderseits treten 
fluchtartige Bewegungen der FiiBe auf, gefolgt von einer geringen Dorsalflexion aller Zehen. 
Oppenheim ist negativ. Eine genauere Sensibilitatspriifung ist unmiiglich. Auf Beriihrung 
mit dem Reflexhammer oder mit der Hand reagierte die Kranke zuweilen mit Wegziehen der­
betreffenden Extremitaten. Die Kranke spricht nicht. Ataxie, Gang, Romberg sind nicht 
zu priifen. Die Kranke reagiert sinngemaB auf einige Aufforderungen wie Zungenausstrecken, 
Handedriicken u. dgl. 

Einen Tag nach der Aufnahme stirbt die Kranke mit den Zeichen bronchopneumo­
nischer Erscheinungen. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 
Die 75jahrige Kranke erleidet in den letzten 5 Jahren mehrere leichte 

ohnmachtsahnliche Schlaganfalle mit voriibergehender Sprachlahmung. 
Einigc Tage vor ihrer Aufnahme in das Krankenhaus erkrankt sie unter 
schwerer Benommenheit an den Zeichen einer linksseitigen Hemiparese 
ohne deutliche spastische Phanomene und Augenablenkung nach links. Der 
Tonus ist im rechten Bein starker als links. Die Bauchdeckenreflexe sind 
vorhanden, die Sprache ist lallend. Einige Tage nach der Aufnahme in das 
Krankenhaus entwickelt sich aus diesem Zustandsbilde heraus eine eigenartige 
Bewegungsstorung der linken leicht hemiparetischen Seite in del' 
Form eines Hemiballism us. Zunachst sistieren die unwillkiirlichen Be­
wegungen im Schlafe, treten aber spater auch wahrend des Schlafes auf. Einige 
Tage spater sind ahnliche Bewegungen voriibergehend auch rechts 
festzustellen, jedoch nur vongeringer Heftigkeit. Rechts horen sie bald wieder 
auf. Die Bewegungsstorung, die links so stark ist, daB sich die Kranke an mehreren 
Stellen durchscheuert, laBt nach 14tagigem Bestehen etwas nach und hart schlieB­
lich einen Tag vor dem Tode fast ganz auf: Einen Tag vor dem Tode zeigt sich 
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im wesentlichen eine allgemeine motorische Schwache in allen Extremitaten, 
besonders links. Der Tonus ist links vermindert und rechts erh6ht; spastische 
Phanomene bestehen nicht. Die Kranke kann mit dem schlaff paretischen 
linken Arme geringe Bewegungen ohne wesentliche Ataxie ausfiihren. 1m linken 
Bein bestehen noch choreiforme athetotische unwillkiirliche Bewegungen. Die 
Kranke spricht nicht, schluckt nur miihsam und laBt dauernd unter sich. 

Die klinische Diagnose lautet auf arteriosklerotische Gehirnerkran­
kung mit Erweichungsherden in den basalen Stammganglien. 

Anatomischer Befund. 

Bei der Sektion £and sich im wesentlichen eine schwere periphere Arteriosklerose mit 
Myodegeneratio cordis arterio sclerotica und Lungenodem. Das Schiideldach und die Dura 
sind o. B. Die Pia ganz leicht verdickt, die Windungen geringgradig geschrumpft (Hirn­
gewicht 1260 g, Hypophyse 0,55 g, bura 60 g, Schiidelinhalt 1400 ccm). Die Gefii.J3e an der 
Hirnbasis zeigen sehr schwere arteriosklerotische Wand- und Lumenveranderungen, nament­
lich der Carotisstamm und seine Verzweigungen rechts. In der GroBhirnrinde und im ge­
samten Marklager des GroBhirns sind keine herdformigen Veranderungen festzustellen. Die 
Seitenventrikel sind ganz leicht erweitert. Das Striatum und Pallid urn ist in allen seinen 
Ebenen von kleinen gelbbraunen Erweichungsherden durchsetzt, rechts intensiver als links, 
das Striatum scheint dabei starker betroffen ala das Pallidum. Li~s scheinen auch einige 
Erweichungsherde ganz leicht auf die innere Kapseliiberzugreifen. Rechts ist eine sichere 
Herdlasion der inneren Kapsel nicht nachweisbar. In einigen Teilen des Thalam us, vor­
nehmlich im hinteren lateralen Kern, sind ebenfalla kleinere gelbbraune Erweichungsherde 
festzustellen. Ein deutlich frischerer rotbrauner BI utungsherd mit beginnender 
Erweichung der Randpartien liegt rechts im Luysschen Korper und durch­
setzt dieses Ganglion in seiner ganzen Ausdehnung. Die Substantia nigra ist 
beiderseits herdfrei, ebenso die caudaleren Partien des Pons- und Hirnstammes und die 
Medulla oblongata. In der linken Kleinhirnhemisphiire sind auBen unten einige Kleinhirn­
lii.ppchen von einer aUeren Erweichung eingenommen, sonst finden sich auch im Kleinhirn 
keine weiteren herdformigen Storungen. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: 
Die Pia zeigt nur Bindegewebsvermehrung, die gesamte Rinde keine wesentliche archi­

tektonische Storung bei chronischer Ganglienzellentartung und Ganglienzellverfettung. Es 
lieB sich kein einziger Herd in der GroBhirnrinde und im GroBhirnmarklager nachweisen. 
Auch die Centralis anterior ist unversehrt. Die GefaBe des Hirnstammes, namentlich 
die Arteriae fossae sylvii und ihre Verastelungen bieten schwerste arteriosklerotische Wand­
veranderungen und hochgradige Lumenverengerungen. 

Das histologische Bild, das wir im Striatum und Pallidum antreffen, gleicht 
vollig jenen Verandenp1gen, die wir in den oben beschriebenen Fallen arteriosklerotischer 
Muskelstarre eingehender beschrieben haben (vgl. Fall XII). Samtliche kleineren und groBeren 
Erweichungsherde erweisen sich im Hinblick auf die Organisationsvorgange und begleitenden 
Gliareaktionen als alteren Datums. Es findet sich auffallend viel eisenhaltiges Abbaupigment 
in den Gefii.Blymphsclieiden und den Gliazellen des Striatum und Pallidum. 

Einzelne Herde des Striatum zeichnen sich durch starke Gliawucherungen 
aus, bei denen die gemasteten Gliazellen faserbildender Art ungewohnlich groBe Formen 
entwickeln (Abb. 85 a und b). Die vielgestaltigen Formen solcher Gliawucherungen er­
i~ern wieder in ihren Einzelerscheinungen an jene monstrosen Gliazellen, wie wir sie bei 
Gliomen und der tuberosen Sklerose zu finden pflegen. Wir erkennen auch hieraus wieder 
die auBergewohnliche Mannigfaltigkeit der Gliareaktionen und die Vorsicht, die bei ihrer 
genetischen Bewertung angebracht ist. 

Das Pallidum zeigt neben hochgradiger chronischer Sklerose vieler Ganglienzellen 
andere wieder im Zustande ausgesprochener Schwellungen (Abb. 850 und d). Das Pallidum 
ist geschrumpft und durchsetzt von Gliareaktionen protoplasmatischer und faserbildender Art. 

Der histologische Charakter der Thalamusveranderungen entspricht vollig den oben 
erorterten Striatumprozessen. 
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Die schon makroskopisch erwahnte rotbraune herdformige Storung in der Gegend 
des rechten Luysschen Korpers erweist sich mikroskopisch als ein Blutungsherd, wobei 
die Blutkorperchen groBtenteils ausgelaugt erscheinen und am Rande Organisationsvorgange 
mit Abbauerscheinungen eingesetzt haben. 1m gesamten Hypothalamus und auch in der 
Substantia nigra (Abb. 86) begegnen wir schweren GefaBveranderungen mit perivascu­
laren Gliosen auf beiden Seiten in ahnlich schwerer Entwicklung, jedoch ist der rote Kern 
und die Substantia nigra frei von groBeren Herden. Auch im linken Luysschen Korper 
sind keine groBeren Herde festzustellen. Das gleiche gilt fur die Ponshaube und fur die ge­
samte Medulla oblongata. In den Gebieten der mittleren Kleinhirnschenkelliegen vereinzelte, 
deutlich altere Cribluren. Die makroskopisch erwahnten herdfOrmigen Veranderungen circum­
scripter Windungen in der linken Kleinhirnhemisphare erweisen sich histologisch als in 
Vernarbung begriffene Sklerosierungen auf arteriosklerotischer Grundlage. Sie sind zweifellos 
alteren Datums. 

Die Markscheidenpraparate ergeben, was herdformige Storungen angeht, in der 
gesamten GroBhirnrinde und dem GroBhirnmarklager negativen Befund. 1m gesamten 

b 

c 

Abb. 5. Fall _ - lX. (/. I) - Ilo!!e-wi)hnlieh groB!' ge lllastete Glia­
zel\en illl S trintulIl. c geschrlllllpftc Pnlli ,llllll'l.l \\(. mi t geblahte111 
F rtslllz{'. d - ' ebla h!e Pallidlllllze\\l' mit ge-uliiht ' n Fortsii tzen. 
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, 

Striatum und Pallidum zeigt sich ein in fast allen Ebenen gleichmaBig entwickelter 
Status cribratus ohne wesentliche Differenz auf beiden Seiten. Dabei ist das Striatum 
deutlich hochgradiger verandert als das Pallidum (Abb. 87, 88). 1m vorderen Schenkel 
der inneren Kapsellinks wird der Beginn der Kapselstrahlung in seiner dorsolateralen Ecke 
von einem striaren Erweichungsherde durchsetzt. Ein ahnlicher Erweichungsherd sitzt 
noch weiter hinten links am Rande der Kapselstrahlung und des Caudatum (Abb. 87 H l ). 

Die Linsenkernschlinge (Al) ist beiderseits leicht aufgehellt. Die Forelschen Bundel, nament­
lich links, gut entwickelt. Der Thalamus zeigt in seinen samtlichen Kerngebieten einen 
leichten Status cribratus. Etwas groBere herdformige Storungen finden wir im Nucleus 
dorsalis medialis rechts (Vogtscher Kern aa) - hier auch eine kleine frische Blutung. -
Ferner im hinteren lateralen Kern (v t l) rechts und links und beiderseits auch unter Bevor­
zugung von rechts in vtm. Die innere Kapsel selbst ist rechts unversehrt (Abb. 87, 88). 

;r a k 0 b. ExtrapyramidaJes System. 12 
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Abb.86. Fall XIX. Fibros-sklerotisches GefaB (g) mit periadventitiellen Wuche­
rungen und perivascularer Gliose. Substantia nigra. Nisslbild Mikroph_ 

(' L im oral len Bl'ginn 

Abb. 87. Fall XIX. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe der Corp_ mam_ Status cribratus 
im Striatum, Pallidum und Thalamus_ Corpus Luysi im oralsten Beginn (0 L) rechts von 

einem Blutungsherd eingenommen. Photogr. 
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Wahrend links der gesamte Hypothalamus, insbesondere der Luyssche Korper, rote 
Kern und die Substantia nigra herdfrei sind, sehen wir rechts vom Beginn des Luys­
schen Korpers an und zwar in engster B eschrankung auf dieses Ganglion 
(Abb.87 und 88) einen Blutungsherd, welcher die Forelschen Biindel HI und H2 
nach aufwarts verdrangt und sich auf den Markscheidenpraparaten streng 
gegen die innere Kapsel (Abb.87) und gegen die Substantia nigra (Abb.88) 
abgrenzen laBt. Er beginnt mit der Entwicklung des Luysschen Korpers als zarter 
heller Streifen (Abb. 87), urn mit der weiteren Ausdehnung dieses Ganglions an GroBe zuzu­
nehmen (Abb. 88) und mit dem Ende des LuysschenKorpers aufzuhoren. Medial dehnt er 
sich iiber den Luysschen Korper gegen den Ventrikel zu etwas aus. Die Strahlungen des 
roten Kernes werden so teilweise noch leicht mit betroffen, der rote Kern selbst bleibt intakt. 

Put 

Abb. 88. Fall XIX. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe der Substantia nigra (Sn). Das 
gleiche wie Abb. 78. Corpus Luysi (0 L) rechts vollig von einem Blutungsherd eingenommen. 

Dec. For. = Forelsche Kreuzung. Photogr. 

Die Substantia nigra ist beiderseits etwas arm an Fasern, die HirnschenkelfiiBe sind 
frei von sicheren Degenerationen, ebenso die Pyramiden in ihrem ganzen Verlaufe. 1m 
System der mittleren Kleinhirnschenkel (fronto-ponto-cerebellares System) zeigen sich ver­
einzelte altere Cribliiren. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Histologisch charakterisiert sich der ProzeB als eine schwere Arterioskle­
rose ganz vornehmlich des Hirnstamms mit zumeist alteren in Organisation 
und Erweichung begriffenen herdformigen Storungen. Die GroBhirnrinde zeigt 
nur chronische Ganglienzellveranderungen. Das GroBhirnmarklager ist frei. 
Das Striatum-Pallidum bietet beiderseits einen ausgesprochenen Sta­
tus cribratus bei Aufhellung der Linsenkernschlinge, in geringerem MaBe 
auch des Thalamus, vornehmlich in seinem Kern a a, v t lund v t m. Diese 

12* 
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Veranderungen sind auf beiden Seiten ziemlich gleichmaBig entwickelt. Rechts 
liegt noch ein frischerer Blutungsherd, dessen histologischer Cha­
rakter fur ein hochstens 3 bis 4 Wochen langes Bestehen spricht, 
im Luysschen Korper mit volliger Zerstorung dieses Ganglions. 
Links ist die innere Kapsel an mehreren Stellen leicht herdformig affiziert, rechts 
herdfrei. Die Pyramidenbahnen sind frei von Degenerationen, das fronto-ponto­
cerebellare System ist auf dem Wege Pons-Kleinhirn von kleineren alteren Herden 
durchsetzt, altere Vernarbungsherde befinden sich noch in den Rindenpartien 
der linken Kleinhirnhemisphare an circumscripter Stelle ohne Verletzung des 
Dentatum. 

Epikrise. 

Die das Krankheitsbild einleitenden ohnmachtsahnlichen Schlaganfalle 
mit vorubergehender Sprachlahillung mochte ich auf leichte Apoplexien im strio­
pallidaren System beziehen, das anatomisch einen deutlichen Status cribratus 
alteren Datums aufweist. Es fehlen leider aus dieser Zeit jede klinischen Unter­
suchungen, aber aus den spateren Feststellungen einer ausgesprochenen Tonus­
erhohung in der nicht gelahmten Extremitatenmuskulatur laBt sich wohl auf 
einen damals bestehenden allgemeinen Parkinsonismus schlieBen in Analogie 
zu dem beiderseitigen schweren Status cribratus im Striatum und Pallidum. 
Der drei Wochen vor dem Tode auftretende schwere apoplekti­
forme Insult mit einleitender linksseitiger Hemiparese ohne spa­
stische Phanomene, A ugenablenkung nach links, lallender Sprache 
und linksseitiger Hyperasthesie, gefolgt von linksseitigem, 
schwerem Hemiballismus, muB auf den Blutungsherd im rechts­
seitigen Luysschen Korper bezogen werden, der als die einzige bedeut­
samere Herderscheinung entsprechenden Alters sich anatomisch feststellen 
laBt. Bemerkenswert ist dabei, daB die hyperkinetischen Erscheinungen der 
Lahmung erst um einige Tage nachfolgten und kurz vor dem Tode wiederum 
an Heftigkeit nachlieBen. Die Deutung dieser klinischen Erscheinungsfolge 
ist recht schwierig. Neben Fernwirkungen auf die innere Kapsel kann dabei 
auch die allmahliche Ausdehnung des hamorrhagischen Herdes eine gewisse 
Rolle spielen. Vielleicht sind hier ahnliche Bedingungen gegeben wie bei jenen 
interessanten k;linischen Beobachtungen, auf die auch Forster hinweist, bei 
denen in Fallen von Athetose nach der operativen Excision der motorischen 
Rindenzentren zunachst eine totale, meist schlaffe Hemiplegie beobachtet wird, 
welche aber bald wieder gefolgt ist von dem erneuten Auftreten der Athetose­
bewegungen. 1m gleichen Sinne, wie Forster fUr solche Falle, mochte ich auch 
hier die einleitende Hemiplegie durch die fur die spinale Vorderhornzelle akut 
gesetzte Unterbrechung einer wesentlichen Quelle ihres Zustroms (pyramidal 
oder rein extrapyramidal oder am wahrscheinlichsten gemischt) erklaren, so daB 
infolge einer heftigen Diaschisis die V orderhornzelle funktionell gelahmt und 
fUr weitere Reize zuna~hst nicht ansprechbar ist. Erst allmahlich gleicht sich 
diese Fernwirkung wieder aus und die Vorderhornzelle wird wieder fUr den jetzt 
ungehemmten Zustrom pallidarer und subpallidarer Reize ansprechbar. Das 
weitere n ur zeitweise Hinzutreten ahnlicher Bewegungsstorungen 
auf der gegenuberliegenden Seite mochte ich auf die funktionelle 
Beeinflussung der gegenuberliegenden pallidaren und subpalli-
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daren Zentren, insbesondere desCorpusLuysi, durch den einseitig 
gegebenen Blutungsherd beziehen. Es muB allerdings dabei beruck­
sichtigt werden, daB auch das gesamte striopallidare System der dem Herde 
kontralateralen Seite mit der Substantia nigra und dem Luysschen Korper 
als anatomisch geschadigt angesehen werden muB. Die schlieBliche einen 
Tag vor dem Tode beobachtete Zuruckbildung der Hyperkinese kann vielleicht 
als allgemeines Erschopfungssymptom gedeutet werden oder auch in der Annahme 
einer weiteren Ausbreitung des Blutungsherdes eine Erklarung finden. Auch 
hier ist wieder die Mitverletzung des Thalamus symptomatologisch schwer zu 
fassen, doch wird die Hyperasthesie der linken Seite als Thalamussymptom 
zu deuten sein. Die konjugierte Augenablenkung, die uns ja schon mehrfach 
in unserem Material begegnet ist, ist gleichfalls auf die basalen Stammganglien 
zu beziehen, ebenso die Sprachsto~ng und die schlieBliche Schluckstorung. 
Die anatomisch erwiesene leichte linksseitige Verletzung der Kapselstrahlung, 
sowie des fronto-ponto-cerebellaren Systems und einzelner Kleinhirnlappchen 
- samtlich alteren Datums - kommen fUr die Erklarung der uns hier vornehmlich 
interessierenden linl{sseitigen Bewegungsstorung relativ kurzen Bestehens nicht 
in Frage. 

DaB die linksseitige eigenartige Bewegungsstorung dieses Falles mit der 
herdformigenAffektion des gegenuberliegenden L u ys schenKorpers inZusammen­
bang gebracht werden muB, dafur sprechen nicht nur die speziellen klinisch­
anatomischen Beziehungen meiner Beobachtung, sondern auch 
einige fruher in der Literatur niedergelegte Tatsachen. So hat 
O. Fischer 1911 einen akut entstandenen linksseitigen Hemiballismus beschrieben 
bei leichter motorischer Schwache der gleichen Seite, und im Gehirn dieses Falles 
stellte er neben deutlich iilteren Erweichungsherden eine frische Blutung in dem 
gesamten Luysschen Korper der anderen Seite fest, deren Alter gut mit dem 
Auftreten der klinischen Bewegungsstorung zusammenpaBt. Gleichfalls gehort 
hierher ein 1910 von Economo veroffentlichter Fall, der mit 71 Jahren plotzlich 
an einer linksseitigen Hemiparese erkrankte, an die sich am nachsten Tage eine 
"Hemichorea" anschloBl). Der Tod trat nach 9 Tagen ein. 1m Gehirn fand sich 
eine Blutung von KirschkerngroBe, die in der gegenuberliegenden Regio subthala­
mica sitzend, die Substantia nigra und den Luysschen Korper zerstort haP). 

Dber die Funktion des Luysschen Korpers wissen wir bekanntlich 
noch nichts Sicheres. Die meisten Autoren bringen diesen grauen Kern mit 
vasovegetativen Funktionen in Zusammenhang und stutzen sich dabei auf 
die bekannten experimentellen physiologischen Untersuchungen von Karpl us 
und Kreidl. Letztere Autoren beobachteten beim Tiere bei Reizung von in­
fundibularen Stellen, die Teilen des Luysschen Korpers entsprechen, maximale 
Pupillen- und Lidspaltenerweiterung zugleich mit Tranen und SchweiBsekretion 
und Kontraktion der BlutgefaBe. Sie konnten weiter nachweisen, daB dieses 
infundibulare Zentrum unter dem EinfluB eines Zentrums im Stirnhirn steht 

1) Nach miindlicher Mitteilung von Herm v. Economo handelte es sich auch in seinem 
Falle um einen ganz typisehen Hemiballismus. 

2) leh konnte einen weiteren Fall beobaehten, der zeitweise an hemiballistischen 
Erscheinungen litt und bei dem ieh bei der Sektion einen Erweiehungsherd im L u y s schen 
Korper feststellen konnte. Die mikroskopische Untersuchung ist noch nieht abgeschlossen. 



182 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

und daB die von ihm ausgehenden Erregungen iiber den Halssympathicus ver­
laufen. Nach Spiegel kommt der Luyssche Korper fUr die Blasenfunktion 
in BetrachtI). 

Konnen aber schon die experimentell-physiologischen Ergebnisse bei den 
kompliziert liegenden Bahnen und Kernverhaltnissen des Infundibulum und 
Hypothalamus kaum irgendwie beweisend die Funktionsleistungen eines dort 
gelegenen grauen Kerns bestimmen, so gilt dies in erhohtem MaBe fUr die diffusen 
Veranderungen dieser Gegend, welche von der menschlichen Pathologie her 
bekannt sind. So konnen uns auch z. B. die interessanten FaIle, wie sie von 
Meyer und Segall mitgeteilt sind, nicht ejndeutig iiber die Funktionsleistungen 
des L u ys schen Korpers aufklaren. 

Freilich liegen die anato:m,ischen Verhaltnisse bei den obenerwahnten 
Fallen gleichfalls sehr kompliziert. Es kann aber meines Erachtens nich t als 
Zufall angesehen werden, daB jetzt drei FaIle der menschlichen Patho­
logie mit fokalen Zerstorungen des Luysschen Korpers ganz cha­
rakteristische und wesensgleiche Bewegungsstorungen zur Folge 
hatten. Besonders der oben mitgeteilte neue FaIl biet,et eine so streng fokal 
lokalisierte Verletzung dieses Ganglions, daB ihr eine prinzipielle Bedeutung 
nicht abzusprechen ist. 

Ich mochte daher auf Grund der iibereinstimmenden Befunde dieser drei 
Beobachtungen aus der menschlichen Pathologie den Hemiballism us mit der 
herdformigen Zerstorung des kontralateralen Luysschen Korpers 
in kausalen Zusammenhang bringen. 

Der Fall zeigt uns also, daB als Folge einer einseitigen Zerstorung 
des Luysschen Korpers ein kontralateraler Hemiballism us auf tritt, 
der sich aus einer zunachst bedingten schlaffen Lahm ung (Dia­
schisiswirkung) heraus entwickelt. Die vermindert und n ur zeit­
weise bestehenden gleichsinnigen Bewegungsstorungen auf der 
Herdseite sprechen im gleichen Sinne, wie oben fiir das Striatum 
und Pallid um a usgefiihrt, fiir eine do ppelseitige Beeinfl uss ung 
beider Korperhalften durch den LuysschenKorper, wobei die lion­
tralaterale iiberwiegt. 

Ich habe schon oben mehrlach betont, daB die Innervationsbedingungen 
der Motilitat eine gewisse trberdeckung des FunktionsausfaIls des extrapyrami­
dalen Hauptsystems, insbesondere des Strio-pallidum bei dessen partiellen 
Lasionen garantieren. Es ist ja eine jedem Kliniker und Anatomen bekannte 
Tatsache, daB wir verhaltnismaBig haufig namentlich im Striatum bei alteren 
Leuten herdformige Storungen antreffen, ohne daB die Klinik auffalligere Be­
wegungsstorungen betont. Solche Feststellungen wurden in der Literatur immer 
wieder gegen die Bedeutung der basalen Stammganglien fUr die Erklarung 
UllSerer Symptome ins Feld gefUhrt. Diese Verhaltnisse erklaren sich aber aus 
der Eigenart der extrapyramidalen Innervationsbedingungen, wobei noch zu 
beriicksichtigen ist, daB bei der kritischen Beurteilung dieser Frage nur solche 
FaIle herangezogen werden diirfen, deren klinische Untersuchung einwandfrei 
durchgefiihrt ist. Leichtere Storungen werden sich zum mindesten in Andeutung 

1) Auch Lewy halt das Corpus Luysi fiir ein vaso-vegetatives Zentrum. 
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bei all solchen Fallen feststellen lassen, wenigstens finde ich bei kritischer Durch­
sicht meines gesamten Sektionsmaterials keinen einzigen Fall, der bei geniigender 
klinischer Untersuchung gegen unsere Auffassung spricht. Die Vorsicht, die hier 
am Platze ist, erhelh aus der Beschreibung folgenden Falles, bei dem in der 
Krankengeschichte nirgends von Bewegungsstorungen besonderer 
Art berichtet wird, bei dem a ber, angeregt d urch den anatomischen 
Untersuch ungsbefund, weitereNachforsch ungen eine einwandfreie 
Bestatigung des anatomisch zu fordernden Parkinsonismus er­
gaben. 

Fall XX. 

Das Vorliegen eines Parkinsonismus, erschlossen aus dem anatomischen Befunde. 
Der Kranke Petersen, 1852 gebore~, wurde im Juni 1918 wegen Schwachsinn und Er· 

regungszustanden in F. aufgenommen. Yom September 1913 bis Januar 1914 stand er in 
Behandlung des Eppendorfer Krankenhauses (Abteilung Nonne). 

Er war starker Trinker, vor 30 Jahren syphilitische Infektion. 1m Eppendorfer Kranken· 
haus klagte er iiber Kopfschmerzen, Mattigkeit in allen Gliedern. Damals wurde festgestellt: 
rechte Pupille etwas groBer als die linke, beiderseits verzogen, doch gut reagierend. Sonst 
ist das Nervensystem frei von besonderen Veranderungen; der Blutwassermann ist positiv, 
die Liquorreaktionen sind normal. Der Kranke war psychisch etwas schwer besinnlich und 
zeigte in den nachsten Tagen eine beiderseitige Abducensparese und Singultus. Die Abducens· 
parese und Singultus verschwinden wieder und der Kranke wird am 18.1. 1914 aus der 
Krankenhausbehandlung entlassen. 

Am 15. 6. 1918 wird der Kranke wegen Erregungszustand der hiesigen Staatskranken· 
anstalt eingeliefert. Neurologisch sind keine besonderen Veranderungen festzustellen, nur 
lebhafte Patellarreflexe beiderseits. Gang, Sprache und Motilitat sind o. B. Psychisch 
ist der Kranke in allen intellektuellen Leistungen deutlich reduziert, wird leicht gereizt 
und neigt zu Erregungszustanden. Fiir gewohnlich sitzt er stumpf herum. In den nachsten 
Monaten arbeitet er in der Schneiderei und bietet auBer der Interesselosigkeit und Stumpfheit 
nichts Besonderes. Gelegentlich treten Verwirrtheitszustande auf, weshalb er die Arbeit 
leitweise unterbrechen muB. Der Kranke arbeitet wahrend des ganzen Jahres 1920 in der 
Schneiderei, es treten keine bemerkenswerten nervosen Storungen bei ihm auf. Anfangs 
Februar 1921 erkrankt er an einer Bronchitis und am 8. 2. 1921 stirbt er. 

Die Diagnose lautete auf Dementia arteriosclerotica (Lues). 
Die Korpersektion ergab eine schwere Mesaortitis syphilitica, mit Aneurysma am 

Aortenbogen, dazu eine diffuse Bronchitis. Das Schadeldach und die Dura sind o. B. Die 
Pia ist iiber der ganzen Gehirnkonvexitat leicht verdickt, die Gehirnwindungen atrophisch 
(Hirngewicht 1240 g, Dura 60 g, Schadelinhalt 1400 ccm). Die basalen GefaBe sind geschlangelt 
und mit starken sklerotischen \Vandverdickungen. Die Rinde ist fast iiberall verschmalert, 
namentlich im Stirn- und Temporalhirn. Die Seitenventrikel sind erweitert; die basalen 
Stammganglien atrophisch. Das Caudatum und Putamen beiderseits in allen Teilen durch­
setzt mit kleinen lacunaren Erweichungen. Das Pallidum und der Thalamus makroskopisch 
herdfrei. Pons, Medulla oblongata und. spinalis, Kleinhirn makroskopisch o. B. 

Bei der mikroskopischen Untersuchung ergab sich im wesentlichen eine chronische 
Sklerose der Ganglienzellen der Rinde, eine schwere Arteriosklerose der GefaBe des Hirn­
stammes und der Arteriae fossae sylvii, mit einem ausgedehnten Status cribratus 
im ganzen Striatum, weniger hochgradig auch im Pallidum. Die Pyramiden­
bahnen sind intakt, und die herdformigen Veranderungen beschranken sich auf das Striatum 
und Pallidum. 

Epikrise. 

Wir haben hier also einen Fall vor uns, bei dem atiologisch Lues und Alkoho­
lismus gegeben ist und klinisch ein intellektueller SChwachezustand im Vorder­
grunde steht, wie er bei chronischen Alkoholikern gelaufig ist. Anatomisch 
entspricht der psychischen Erkrankung die chronische Sklerose der Ganglienzellen 
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des gesamten Cortex, wahrend die anatomisch crwiesene, durchaus 
schwere Affektion des Striatum und Pallidum zunachst im klini­
schen Bilde kein Analogon zu haben scheint. 

1ch habe nun nachtraglich mit vorsichtiger Fragestellung Erkundigungen 
bei den Stationsarzten und in der Schneiderwerkstatte, wo der Kranke die letzten 
Jahre uber beschMtigt war, eingezogen, und es wurde mir in objektiver Weise 
folgendes mitgeteilt: der Kranke ging mit vornubergebeugtem Karper, 
mit trippelnden kleinen Schritten, seine Sprache war langsam 
und schlecht verstandlich. Flicken und grobe Schneiderarbeiten 
gelangen sehr gut, trotzdem derKranke mit denArmen feinschlagig 
zitterte_ 

Aus dieser Beschreibung, die, ich bet one es noch einmal, vollig objektiv 
gegeben wurde, ohne entsprechende Beeinflussung meinerseits, geht einwandfrei 
hervor, daB wir es hier mit einem Parkinsonismus zu tun haben, der ganz vor­
nehmlich in Gang und Sprachstorung sich dokumentierte, Manipulationen 
aber trotz des bestehenden Tremors ermaglichte. Jedenfalls zeigt uns dieser 
Fall, daB wir bei dem anatomischen Bestehen eines Status cribratus im Striatum 
und Pallidum auf Bewegungsstorungen im Sinne des Parkinsonismus schlieBen 
durfen. Er zeigt uns ferner, zu welch groben Fehlschliissen oberflachliche Be­
urteilung, fehlende Grundlichkeit und methodische Unsicherheit der klinischen 
Untersuchung fiihren kannen. 

So bestatigen also die Feststellungen bei den durch Gefaf3erkrankungen ver­
schiedenster Atiologie bedingten Fallen von Parkinsonismus unsere Anschauungen, 
die wir bei der Analyse der genuinen Paralysis agitans erortert haben. Wenn auch 
die jeweils vorliegende Diffusitat der Gehirnerkrankung zweifellos die Beantwortung 
der Lokalisationsfrage bedeutend erschwert, so spricht doch die Konstanz der Ver­
anderungen eindeutig fur ihren kausalen Zusammenhang mit dem Parkinsonschen 
Symptomenkomplex. Dabei ist die relative Schadigung des Striatum einerseits 
und Pallidum andererseits, ferner die relative Schadigung der Heinen und grof3en 
Striatumzellen zweifellos von Bedeutung fur die spezielle Auspragung der Einzel­
erscheinungen, insbesondere fur Tremor und die Hyperkinesen. Jedenfalls kann 
der Tremor rein striopallidar bedingt sein, wobei die Striatumaffektion eine be­
sondere Rolle spielen durfte. 

Apoplektiform einsetzende grof3ere Insulte des Striatum und des Striopallidum 
bedingen fur gewohnlich sich rasch ausgleichende schlaffe Paresen der Gegenseite. 
Eine einseitige fokale Verletzung des Pallidum kann zu Athetose der gegenuber­
liegenden Seite fuhren, ebenso wird die Zerst6rung des Luysschen Korpers von 
einem kontralateralen Hemiballismus beantwortet, der sich aus einer zunachst be­
dingten schlaffen Lahmung heraus entwickelt und sich in geringerer Heftigkeit und 
zeitweise beschrankt auch auf der Herdseite zeigt. 

Das extrapyramidale Hauptsystem, insbesondere das Striopallidum und der 
Luyssche Korper innervieren doppelseitig, stehen aber vornehmlich der kontra­
lateralen Korperseite vor. Nur so erklart sich die Beeinflussung eines alten strio­
pallidaren Herdes durch eine frisch einsetzende kontralaterale Striatumzerst6rung 
in ihren klinischen Erscheinungen: schlaffe Hemiparese auf der dem frischen 
Striatumherd kontralateralen Seite und gleichzeitiges A uftreten einer athetotischen 
Parakinese der anderen Seite, welche zu dem alten striopallidaren Herd kontra-
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lateral liegt. Die Athetose ist Ausdruck der fokalen Pallidumatfektion; die Para­
kinese selbst ist wohl auf das Striatum zu beziehen. 

Treten im Verlaufe eines striopallidiir bedingten Parkinsonismus Thalamus­
herde hinZ1t, so zeigen sich diese in schlatfen Paresen, heftigen Pardsthesien, Astasie 
und Abasie und in Schlafstorungen. 

Die anatomische herdfOrmige Liision des striopallidiiren Systems liipt im all­
gemeinen auf die klinische Entwicklung eines Parkinsonismus schliepen. Sie gibt 
uns jedoch kein absolutes Map fur die jeweilige Schwere und Auspriigung des ganzen 
Symptomenkomplexes. Die jeweils klinisch in Erscheinung tretenden Funktions­
ausfiille sind mit abhiingig von dem Gesamtzustand des ganzen Gehirns, insbesondere 
der Rinde und dem fronto-cerebellaren System. Fur die Entwicklung der moto­
rischen extrapyramidalen Ausfallserscheinungen ist die StOrung im Funktions­
gleichgewicht auf beiden Seiten des' Striopallidum und des gesamten extrapyrami­
dalen Apparates von ausschlaggebender Bedeutung. 

6. Die Krankheitsgruppe Wilson-Pseudosklerose. 
Dem Parkinsonismus der obigen Beobachtungen symptomatologisch nahe 

verwandt, pathogenetisch aber scharf von ihm zu trennen ist die Krankheits­
gruppe 

W ilso n-Pseudosklerose. 

Es sind dies bekanntlich Erkrankungen des j ugendlichen Alters 
mit besonderer Betonung der konstitutionellen Komponente, 
wobei sich fast regelma/3ig die Erkrankung des Zentralncrvensystems 
mi t eigenartigen Le berveranderungen kombiniert und gewohnlich 
extrapyramidale Bewegungsstorungen neben mehr oder weniger 
betonten psychischen Veranderungen das im allgemeinen chro­
nische Krankhei ts bild beherrschen. Die Erkrankungist nicht angeboren 
und nicht direkt vererblich, doch hat Hall das Vorkommen in 2 Generationen 
beschrieben. Wahrend man zunachst klinisch vornehmlich in Anbetracht 
der bei der Pseudosklerose mehr im Vordergrunde stehenden psychischen Ver­
anderungen eine Sonderstellung der Westphal- Strumpellschen Pseudo­
sklerose gegenuber der offenbar enger lokalisierten Wilsonschen Krankheit 
forderte, haben die weiteren Beobachtungen am Krankenbette (Strumpell, 
Stertz u. a.) die Schwierigkeiten einer diagnostischen Auseinanderhaltung 
beider Erkrankungen dargetan. Dasselbe gilt in erhohtem MaBe bei der Be­
rucksichtigung des pathologisch-anatomischen Substrates. Nach Alzheimers 
Untersuchungen in dem bekannten v. Hoslinschen FaIle von Pseudosklerose, 
die in der Folgezeit bestatigt werden konnten, zeigten sich die wesentlichen 
Symptome dieses Krankheitsprozesses in dem Auftreten riesengroBer Gliaelemente 
bei schweren Degenerationserscheinungen an den Ganglienzellen ohne Kornchen­
zell- und Luckenbildungen und ohne Gliafaservermehrung. Die Ausdehnung 
des Prozesses war eine recht diffuse. Neben der Rinde waren am starksten das 
Striatum, der Sehhugel und die Regio subthalamica, die Brucke und das Dentatum 
erkrankt. 1m Gegensatz dazu schien die Wilsonsche Krankheit, die gemeinhin 
als "progressive Linsenkerndegeneration" bezeichllet wird, in ihrer auf das 
Linsenkerngebiet beschrankten Lokalisation, ferner in der auffalligen mit 
Kornchenzellbildung einhergehenden Einschmelzung des Gewebes und in dem 
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Fehlen der Alzheimerschen Gliazellen ihre Sonderstellung zu betonen. Weitere 
Untersuchungen (Bostroem, Stocker, Spielmeyer, Wimmer, Pollack, 
H. C. Hall, A. Westphal und F. Sioli) konnten uberzeugend dartun, daB auch 
anatomisch sich die Grenzen zwischen beiden Krankheitsformen 
vollig verwischen. Namentlich war es Spielmeyer, der an der Hand von 
6 histologisch untersuchten Fallen 1920 nachwies, daB sich die histologischen 
Kardinalsymptome der beiden Erkrankungen jeweils stark untermischen konnen, 
und daB auch die cystische Linsenkerndegeneration bel weitem nicht so eng 
lokalisiert ist, wie man es zunachst annahm. Hall bestatigte die Spiel meyer­
schen Befunde und Ansichten. 

Es zeigte sich namlich, daf~ die Wilso nsche Krankheit neb en der Linsenkern­
affektion auch in den anderen bei der Pseudosklerose vornehmlich betroffenen 
Kerngebieten entsprechende schwere Veranderungen aufweisen kann (Dentatum, 
GroBhirnrinde) und daB dabei der histologische ProzeB starke Anklange an jenen 
der Pseudosklerose bieten kann (Alzheimersche atypische Gliazellen, das 
Fehlen einer Einschmelzung, rein degenerative Parenchymerkrankung ohne 
Kornchenzellentwicklung). Auf der anderen Seite gibt es wieder Pseudosklerosen, 
bei denen in den verschiedenen grauen Pradilektionsstellen eine verschiedene 
Auspragung des histologischen Prozesses gegeben ist. Je nach dem jeweils 
gegebenen Vorherrschen der pseudosklerotischen Komponente 
(degenerative Parenchymerkrankung mit der Bildung Alzheimer­
scher atypischer Gliazellen ohne freie Kornchenzellentwicklung 
und ohne Einschmelzung) oder derWilsonschen Komponente (Ein­
schmelzungs- und Zerfallsvorgange mit Kornchenzellentwickiung 
und Gliafaser- und GefaBneubildungen) wird man mit Spiel meyer 
die Gruppierung vornehmen konnen und m ussen. 

Die Atiologie dieser Erkrankung ist heute noch vollig ungeklart. Die 
Gehirnveranderungen sind rein degenerativer Art und geben uns keinen ein­
deutigen atiologischen Hinweis. Die bei den Hom enschen Fallen betonte 
syphilitische Atiologie darf keineswegs verallgemeinert werden, bei weiteren 
Beobachtungen haben aIle neueren Feststellungen eine derartige Atiologie als 
unbegrundet zuruckgewiesen. Die fast regelmaBig vorkommende eige!lartige cir­
rhotische Lebererkrankung, die von den verschiedensten Untersuchern in 
verschiedenem Sinne gedeutet wurde, bringt uns zunachst auch nicht weiter. 
Schminke hat auf Grund seiner Leberuntersuchungen an den Munchener Fallen 
die hieruber geauBerten Ansichten kritisch zusammengestellt, deren hypothe­
tischen Charakter betont und sich vorlaufig zu einem Ignoramus bekanntl). Der 
Umstand, daB sich nicht selten Lebererkrankungen mit sole hen des Gehirns, 
namentlich der basalen Stammganglien (vergl. die van Woerkomschen Falle) 

1) Auch die neueren Untersuchungen von Hall, A. Westphal und Sioli kommen 
diesbeziiglich zu keinem abschlieBenden Urteil. Hall deutet die Affektionen der Leber 
und des Gehirns als aUf angeborener Minderwertigkeit dieser Organe beruhend, wobei 
exogenen Momenten hiichstens eine ausliisende Rolle zufalle. A. Westphal und F. Sioli 
besprechen gewisse klinische und anatomische Verwandschaftsbeziehungen zwischen diesen 
Erkrankungen und jenen der Encephalitis epidEmica an der Hand eines bemerkenswerten 
Falles, bei dem sich die Degenerationsvorgange von Wi Iso n - P s e u d 0 skI e r 0 s emit 
infiltrativen Erscheinungen wie bei der Encephalitis epidemica untermischten. Sie sprechen 
von einem toxisch-infektiiisen Prozess und sehen keine Anhaltspunkte fiir die Annahme 
congenitaler Anomalien (vgl. auch die epikritischen Bemerkungen von Fall XXII). 
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kombinieren, darf uns jedoch zunachst keineswegs dazu verleiten, hier direkte 
Beziehungen anzunehmen. Neuere klinische (Bostroem, F. H. Lewy, Leyser 
u. a.) und auch experimentelle Untersuchungen (Fuchs und Pollak, F. H. Lewy 
und Pinkussen) weisen wohl mit Nachdruck auf die entgiftende Funktion 
der Leber hin, so daB bei Leberschadigungen besondere als Nervengifte anzu­
sprechende, im Korperhaushalt selbst entstehende Stoffe in die Zirkulation durch­
filtrieren konnen. Bei solchen experimentellen Leberschadigungen haben Fuchs 
und Pollak, F. H, Lewy und Pinkussen neben Gehirnveranderungen auch 
solche im Striatum festgestellt. Es liegt weiterhin die Annahme nahe, daB bei 
bestehender Leberschadigung und bei hierdurch bereits gegebener krankhafter 
Disposition gewisser Gehirnterritorien die Auswirkung weiterer endogener und 
exogener Giftstoffe auf das Zentr!l'lnervensystem, namentlich auf die bereits 
krankheitsanfalligen Gehirnterritorien in erhohtem MaBe verstarkt wird. In 
diesem Sinne konnen die experimentellen Versuchsanordnungen F. H. Lewys 
und Tiefenbachs gedeutet werden, vornehmlich die an Mangan vergifteten 
Tiere. Bei dieser Erkrankung kommt es zu einer proliferativen GefaBerkrankung, 
die in ihrer Lokalisation den Streifenhiigel ganz besonders bevorzugt, wofiir 
Lewy die Ursache in der primaren Leberschadigung sucht. Bei so vorbehandelten 
Tieren kann es zum Virulentwerden. eines haufigen Kaninchem:chmarotzers, 
des Bacillus cuniculosepticus, kommen, der dann in die Blutbahn einbricht und 
sieh nun gerade in den vorgesehadigten GefaGcn, d. h. VOl' aIlem im Streifenhiigel, 
seltener in der Hirnrinde und an anderen Stellen ansiedelt, um nun seinerseits 
Ausgangspunkt einer echten Entziindung zu werden (Lewy). 

Meines El'achtens liegen aber auch diese Verhaltnisse heute noch nicht so 
einfaeh, urn bindende Schliisse zu erlauben. Herr Dr. Kirschbaum hat es 
in meinem Labol'atorium unternommen, sowohl a n me nschliche m Ma teriale 
VOIl akuter gelber Leberatrophie, als aueh hei tierexperimenteller 
Leberschadigung verschiedener Art histologisch genau das Zentral­
nervensystem zu priifen; die Befunde, die Kirschbaum bei 3 Fallen 
menschlicher akuter gelber Le beratrophie im Zentralnervensystem erheben konllte, 
sind rein degenerativer Art und mahnen, was die Annahme einer bevorzugten 
Disposition bestimmter Gehirnterritorien bei primarer Leberschadigung angeht, 
zur groBten Vorsicht. Wohl zeigten sich bei den Kirschbaumschen Fest­
stellungen die uns interessierenden Gehirnteile, besonders das Striatum und 
Pallidum, histologisch affiziert, die Veranderungen waren abel' keineswegs in 
diesen Gehirnterritorien schwerer als in den iibrigen Teilen des Zentralnerven­
systems, insbesondere im Cortex. 

Die tierexperirnentellen Untersuchungen sind auch heute noch nicht vollig 
abgeschlossen. Herr Dr. Kirschbaum hat iiber die bisherigen Resultate auf 
der Neurologentagung in Halle (1922) kurz berichtet; er konnte bei den ver­
schiedensten Versuchsanordnungen zweifellos schwere Gehirnveranderungen 
bewirken, die aber recht diffus entwickelt sind und Rinde und Subcortex in zu­
nachst nicht eindeutig unterscheidbarer Weise und Intensitat befallen. Von 
einern bevorzugten Befallen werden des Striopallid urn kann da­
bei offenbar nicht gesprochen werden l ). 

1) V gl. auch die K irs c h b au m schen Veroffentlichungen tiber seine Versuche ill der 
Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psych. 1923 (im Drucke). 
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Derartige Un ters uch ungserge bnisse fordern ei ndringlich z u­
nachst noch groB e Z uriic khal tung boi Beurteilung der ganzen Sachlage, und 
ich meine, wir tun heute noch besser daran, die Frage Le ber-Gehirn offen zu 
lassen als s1e, auf ungeniigendes Tatsachenmaterial gestiitzt, aIlzu einseitig zu 
beantworten_ 

Das vollige atiologischeDunkel verm e hrt noch unsere Unsicher­
heit bei der Bewertung und Gruppierung klinisch und histologisch 
atypischer FaIle. Zeigt schon das klinische Krankheitsbild entsprechend 
der Vielseitigkeit der anatomischen Lokalisation einen bunten Wechsel der 
Symptome, so sehen wir andererseits, daB auch andere Kardinalsymptome 
der Erkrankung fehlen konnen; so namentlich die Lebererkrankung oder der 
1902 von Kayser und Fleischer entdeckte Cornealring. Desgleichen kann 

a b 

( '(//lfl 

Abb. 89. Fall Detmer. a = Markscheidenpraparat mit Caudatum-Kopf (Caud. sehr mark­
arm) und Entmarkungen im WeiB (x) und Herdbildung H. Rinde von Herden zerfressen. 
b = aus dem Stirnhirn zeigt besonders die schweren Rindenherde, Entmarkungen im WeiB 

(x) und einen gr6Beren Liickenherd (H) im WeiB. Photogr. 

die Familiaritat fehlen. Auch der zeitliche Kran k he i ts ver la uf liegt nicht 
in bestimmten Grenzen. Wahrend es sich fUr gewohnlich urn eine Erkrankung des 
jugendlichen Alters handelt, entwickelt sich das Leiden wie in dem W est p h alschen 
FalJe erst im 20. bis 30. Lebensjahre oder wie in dem jiingst von Sie mer ling und 
Oloff beobachteten FaIle erst im 40. Lebensjahre. Dieser Kranke bietet klinisch 
ein typisches Bild mit LebervergroBerung und zeigt noch neben dem Kayser­
Fleischerschen Cornealring einen eigenartigen doppelseitigen Scheinkatarakt, 
der nur bei seitlicher Beleuchtung sichtbar ist, und der als toxisch aufgefaBt wird. 

Die Schwierigkeiten, die man bei del' histologischen Differenzierung von 
offenbar hierher gehorigen Beobachtungen antreffen kann, lehrt in besonderer 
Schonheit der Fall Bertha H ., den Stertz - S pielmeyer veroffentlicht haben. 

Der Vater litt seit seinem dritten Lebensjahrzehnt an einer chronisch-progressiven 
Chorea mit hypochondrischer Einengung, paranoid-querulatorischer Gedankenrichtungen 
und Neigung zu Erregungszustanden und erlag diesem Leiden mit 39 Jahren. Die Mutter 
war zweimal wegen Manie in klinischer Beobachtung. Von acht Kindern ist das dritt- und 
fiinftgeborene Madchen erkrankt mit unverkennbar gleichartiger Entwicklung der klinischen 
Erscheinungen. In dEm einen von diesen Fallen, dessen vorlauf;ge histologische Dnter-
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suchung durch Spielmeyer vorliegt, begann die Krankheit ungefahr im 7_ Lebensjahre 
nach einer Rippenfellentziindung mit Storung des Ganges, Apathie und scheuem Wesen. 
Allmahlich bildeten sich ganz im Sinne der Wilsonschen Krankheit Symptome einer all­
gemeinen Bewegungsarmut, Muskelrigiditat und Innervationsstarungen aus, welch letztere 
sich schlieBlich auch auf die bulbaren Funktionen erstrecken. Dazu gesellen sich epileptiforme 
Anfalle mit tonischer Versteifung und Zittern ohne BewuBtseinsverlust. Nach einem Krank­
heitsverlauf von iiber 9 Jahren stirbt die Kranke an einer Miliartuberkulose. Bei der Sektion 
fanden sich neben einer allgemeinen Tuberkulose nur Stauungserscheinungen in der sonst 
normalen Leber (Schmincke); im Gehirn fiel eine starke derbe Atrophie des Striatum, 
besonders des Putamen auf, 
ohne aIle Erweichungen, nur 
bestanden klaffende Liicken 
urn die GefaBe des Linsen­
kerngebietesmithaufigdich­
tern perivascularem Glia­
faserwall. Den enormen Aus­
fallen des nervosen Gewebes 
entspricht mikroskopisch im 
Caudatum eine dichte Wu­
cherung von Gliazellen ohne 
Faserbildung, wahrend letz­
tere im Putamen und Palli­
dum betrachtlich ist. Ein­
schmelzungen des Gewebes 
oder Zeichen frischeren Zer­
falls und Abbaues sind in 
erheblichem MaBe nicht vor­
handen. Die atypischen 
Alzhei merschen Gliazellen 
sind nirgends festzustellen. 
Zudem hat Nissl bei Unter­
suchung der Rinde des Am­
monshorns eine eigenartige 

Ganglienzellveranderung 
mit schweren Kerndegenera­
tionen gefunden, die stellen­
weise zur V erad ung der Rinde 
gefiihrt hat_ Man wirdS piel­
meyer durchaus beipflich­
ten, wenn er gerade an der 
Hand dieses Falles die Ru­
brizierungsschwierigkeiten 

betont und seine Sonderstel­
lung besonders im Hinblick 
aufdieEigenartdesanatomi­
schen Befundes hervorhebt. 

Umgekehrt konnte 
ich jiingst einen Krank­
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Abb. 90. Fall Detmer. Rindenverodung bei starkerer Ver­
groBerung. Hochgradiger Ganglienzellausfall in der Lam.'pyra­
midalis (III). geringerer in der Lam. gran. ext. (II). gl = aty­
pische Alzheimersche Gliazellen (protoplasma-nackt) . g = Ge­
faBe mit leichter Endothelschwellung. Nissl-Farbung. Mikroph. 

heitsprozeB des Zentralnervensystems bei einer 10 Jahre dauernden, erst 
i m spateren Alter auftretenden chronischen Psychose mit katatonen 
Symptomen (Fall Detmer) beschreiben, der in seinen vornehmlich­
sten histologischen Ziige n mit de nen der Wilso nschen Krankheit und 
Pseudos klerose ii bereinstimmt, seine Ha u ptlokalisation a ber in der 
Rinde entsprechend den weitaus im Vordergrunde stehenden psy­
chotischen Ziigen hat. Erst in zweiter Linie ist das Dentatum und 

II 

III 

IV 
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noch weniger intensiv das Striatum befallen. Klinisch handelte es sich 
um eine Erkrankung des mittleren Alters (48 Jahre) ohne jegliche familiare Kom­
ponente, jedoch bestand ein angeborener Schwachsinn maBigen Grades und auch 
die Mutter war geistesschwach. Symptomatologisch war das Krankheitsbild durch 
katatone Erscheinungen ausgezeichnet, wobei leichte Pupillenerscheinungen, 
Reflexstorungen, eine allgemeine Bewegungsarmut und ein apoplektiformer Insult 
mit rasch sich ausgleichender Hemiparese die grob-organische Natur des Leidens 
betonte. Die Kranke ging unter der klinischen Diagnose: Katatonie. Histo­
logisch charakterisiert sich der ProzeB, der schon makroskopisch durch eigen­
artige Markherde und stellenweiser Rindenverfarbung auffallig war (vgl. auch 

•• • 
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Abb. 91. Fall Detmer. Atypische Alzheimersche Gliazellen (gl) im Striatum mit 
schweren Ganglienzelldegenerationen_ x = gelb-griinliches Pigment im Gliaplasma. 
Ganglienzellen gr613tenteils blaB und geschrumpft. Gliazellen z. T. mit Kern-Hyper-

chromatose und Pyknose. Nissl-Farbung. Mikrophotogramm. 

Abb. 89a und b), als eine reine Parenchymdegeneration mit schweren Ganglien­
zellveranderungen verschiedenster Art und eigenartigen Gliareaktionen_ An zahl­
reichen Stellen der affizierten grauen Gebiete lassen sich atypische Alzhei mersche 
groBe Gliazellen feststellen, die in allem an die grotesken Formen der Krank­
heitsgruppe Wilson-Pseudosklerose erinnern (Abb. 90-92). Auch in der Pur­
kinje-Zellschicht des Kleinhirns fallen reichlich atypische 
Gliaformen auf. An anderen Stellen finden sich regressive Veranderungen 
im Sinne von amoboider Glia, an wieder anderen kommt es zur Gliafaserbildung. 
Die Markherde (Abb. 89) sind unregelmiiBig sich in der Umgebung verlierende 
Entmarkungsherde mit teilweiser Verschonung der Achsenzylinder und klein­
zelliger Gliawucherung, nur in den groBeren Markherden ist eine Gliafaser­
vermehrung deutlich. Fur gewohnlich vollzieht sich der Fettabbau im Grau 
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und Wei13 innerhalb der im Gewebe fixierten GliazeIlen, an vereinzelten Stellen 
im Wei13 beobachtet man aber auch Herde von ausgesprochenem Kornchen­
zelltypus. In einzelnen Herden HWt sich auch eine Gefa13neubildung feststellen. 
Abb.89 zeigt von diesem FaIle die Markscheidenpraparate aus der Gegend des 
Striatumkopfes und aus dem Stirnhirn, an welchem man die Rinde und Mark­
herde erkennen kann und einen ausgesprochenen Luckenherd im Marklager, 
wahrend das Striatum nur durch seine Armut an Markfasern auffallt. 

2 

Abb. 92. Fall Detmer zeigt die atypischen Alzheimerschen GliazelJen im Striatum (1-3) 
und Dentatum (4-6). Fig. 1: gl = stark vergroBerte blasse Gliazellen; im Plasma zahl­
reiche blau-schwarze und griin-blaue Pigmentstoffe. ga = Ganglienzelle in Nissls schwerer 
Veranderung. Fig. 2 a: vergroBerte blasse Gliazellen in den gleichen Pigmentstoffen; ebenso b. 
Fig. 3: gl = stark vergroBerte blasseGliazellen mit unscharfen Kernmembranen und der­
gleichen Pigmentstoffen im Plasma. Homogene Ballen (Degenerationsprodukte) gl' = nor­
mal groBe Gliazellen mit griinem Pigment. Fig. 4: zwei greBe Gliakerne (gl) in einem 
zarten mit Auslaufern versehenem Plasma. gl' = normal groBe Gliazellen. Fig. 5: eigen­
artige unscharf begrenzte Kernmasse in einem zarten Plasma, von mehreren, etwas ver­
groBerten Gliazellen (gl) umgeben. Fig_ 6: zwei groBe Gliakerne (gl) im Zelleib einer 
Ganglienzelle (ga). gl' = normal groBe Gliazelle. Nach einer farbigen Zeichnung bei Zeiss' 

Ol-Imm. 1/12' Komp.-Ok. 4. 
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Der Fall hat eine ganz besondere Bedeutung, einmal weil wir bei ihm 
die samtlichen histologischen Kriterien der Krankheitsgruppe 
Wilson- Pseudosklerose ausgepragt finden, wahrend klinisch keinerlei 
Anhaltspunkte fiir seine Zugehorigkeit zu dieser Gruppe vorliegen. 
DaB die Hauptlokalisation der Veranderungen gegeniiber jenen bei der Krankheits­
gruppe Wilson-Pseudosklerose mehr nach der corticalen Seite hin verschoben 
war, bedeutet nur wenig im Hinblick auf die auBerordentlich schwankende 
Ausdehnung des pathologischen Prozesses bei Wilson-Pseudosklerose. 

Andererseits sehen wir eigenartige Markherde auftreten, die bis jetzt wenig­
stens bei Wilson-Pseudosklerose nur in dem von Hall anatomisch untersuchten 
Fall in offenbar ahnlicher Entwicklung beschrieben sind und die, wie Biel­
schowsky meint, eine zweifellose Ahnlichkeit mit den kleinen Markherden 
in Gehirnen Neurofibromatoser haben. Klinisch pfropft sich die Krankheit 
erst im spateren Alter auf einen angeborenen Schwachsinn maBigen Grades 
auf, und eine hereditare Komponente konnen wir in dem Schwachsinn der Mutter 
erblicken. Jedenfalls mochte ich heute noch auf Grund der klinischen und ana­
tomischen Verhaltnisse die Sonderstellung dieses Falles betonen. Auch 
Wi m mer hat bei seinen Studien iiber das extrapyramidale System eigenartige 
Falle ohne Lebererkrankung beschrieben, deren Zugehorigkeit zur Pseudosklerose 
nach dem gegebenen histologischen Befunde recht fraglich erscheint. 

1m AnschluB an die Untersuchungsergebnisse des oben kurz skizzierten Falles Detmer 
habe ich die Entstehungsbedingungen der Alzheimerschen atypischen Glia­
zellen diskutiert und dabei die Ansicht ausgesprochen, daB wir es dabei mit Entwicklungen 
progressiver und regressiver Art zu tun haben, die zum Teil stlirmisch verlaufen und mit 
dem schweren degenerativen ParenchymprozeB Hand in Hand gehen; sie kiinnten uns kein 
Hinweis sein auf etwa vorliegende und mitspielende Entwicklungsstiirungen 
oder blastomatiise Prozesse. Man kann mit Spielmeyer bei den flir die Krankheits­
gruppe Wilson-Pseudosklerose charakteristischen Alzhei merschen atypischen Gliazellen 
zwei Formen unterscheiden, einmal solche, bei denen sich die abnorm groBen und abnorm 
gestalteten Keme mit einem groBen plumpen, haufig mit Auslaufem versehenen Protoplasma 
umgeben, und andere auffallend blasse Zellen, bei denen der Protoplasmaleib stark zuriick­
tritt, oft kaum nachweis bar ist und die Keme sich bei haufig eingekerbten und miBgestalteten 
Formen durch ihre Chromatinarmut auszeichnen. Ich habe schon oben mehrfach betont, 
daB groBe und abnorm gelappte Gliakeme mit mehr oder weniger ausgepragtem Protoplasma­
leib unter den mannigfaltigsten pathologischen Bedingungen vorkommen, wie dies ja auch 
Getzowa, Spielmeyer, Creutzfeld, F. H. Lewy und Bielschowsky festgestellt 
haben. Gerade im Pallidum und im Striatum sind sie unter den verschiedensten atiologischen 
Bedingungen recht haufig anzutreffen. Freilich sah ich dabei noch nirgends derart groteske 
protoplasmareiehe Formen, wie sie meinen Fall Detmer auszeichnen und wie sie vornehmlich 
von Alzheimer und Bielschowsky bei der Pseudosklerose gefunden worden sind. Trotz 
der zweifellos gegebenen morphologischen A.hnlichkeit dieser Zellen mit jenen der tuberiisen 
Sklerose kann ich mich auch heute noch nicht dazu entschlieBen, sie mit diesen auf eine 
Stufe zu stellen und in ihnen den Ausdruck blastomatiiser Prozesse zu sehen, eine Auffassung, 
die Alzhei mer zuerst vertreten hat. Die von Bielschowsky erst jiingst wieder gegen diese 
meine Ansicht und deren Begriindung vorgebrachten Einwande wiirdige ich dabei voll und 
ganz, fordere aber fiir einen so weitgehenden RiickschluB in atiologischer Hinsicht noch 
bestimmtcre und eindeutigere Kriterien. SchlieBlich schreibt ja auch Bielschowsky 
selbst, daB von den von Alzheimer fiir die Pseudosklerose als charakteristisch aufgestellten 
Kriterien nach dem heutigen Stande unserer Forschung nur die Riesengliazellen mit den 
groBen und chromatinarmen Kernen iibrig bleiben. Auch diese Form sah ich in meinem 
Falle Detmer, konnte aber, freilich viel seltener bei atiologisch sichergestellten Gehim­
prozessen, so z. B. bei stationarer Paralyse, ahnliche groBe chromatinarme nackte Gliakerne 
in der Rinde entdecken. Spiel me yer laBt gerade im Hinblick auf diese Zellform die Miiglich-
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keit offen, daB bei solchen yom Gewohnlichen abweichenden Vorgangen Entwicklungs­
storungen mitspielen konnen. Hall, der jetzt in einer groBeren Monographie die Symptomato­
logie, Histologie und Pathogenese del' mit Leberveranderungen einhergehenden Erkrankungen 
des Striatum abgehandelt hat, und der sich beztiglich der Zugehorigkeit von Wilson und 
Pseudosklerose ganz auf den Standpunkt Spiel me yers stellt, betont, daB die dabei auf­
tretenden reeht eharakteristischen gliosen Proliferationserscheinungen nicht als gewohnliche 
Reaktionsphanomene aufgefaBt werden konnen, denn sie seien auch in Gebieten nachweisbar, 
wo man von einer Degeneration des nervosen Gewebes nichts crkenne. Bielschowsky 
kommt in seiner neuesten Studie tiber die normale und pathologische Histologie des striaren 
Systems bei Berticksichtigung der bisher gegebenen Tatsachen zu dem Schlusse, daB es 
heute wohl kaum eine andere Denkmoglichkeit gcbe als die, den fiir die Wilsonsche Krank­
heit charakteristischen circumscripten EinschmelzungsprozeB und die progressiven Glia­
phanomene del' Pseudosklerose auf eine gemeinschaftliche 'Wurzel, und zwar auf eine fehler­
hafte Anlage von Parenchym und Glia zurtickzuftihren; "so kommt man zur Konzeption 
von Krankheitsformen, bei denen eine Abiotrophie bestimmter Grisea sich mit einer aty­
pischen Differenzierung und Reaktionstendcnz del' Glia vereinigt und die man als Nekro­
hamartosen bezeichnen kann, wobei der erste Bestandteil des Terminus auf die regressiven 
Parenchymvorgange, del' zweite auf die durch fehlerhafte bzw. atypische Anlage bedingte 
Proliferationsweise der Neuroglia hinweisen solI. Ob die Neuroglia bei derartigen Zustanden 
immer erst cines reaktiven AnstoBes von seiten zerfallender Parenchymelemente zur Bildung 
ihrer excessiven Zell- und Kernformen bedarf, odeI' ob sie nicht wenigstens gelegentlich 
auch spontan in diesel' Weise wuchern kann, wird mit diesem Ausdruck nicht prajudiziert. 
Bei dieser Definition des Prozesses wird das MiBfallen erregende Epitheton "blastomatos" 
vermieden und die Entwicklungsst6rung, an welche Alzheimer gedacht hat und auf 
die es auch nach meinen vergleichend histologischen Ergebnissen hauptsachlich ankommt, 
gentigend betont. Auch dem fast konstanten heredodegenerativen Faktor in der Atiologie 
ist dabci Rechnung getragen. Man muB sich freilich dartiber klar scin, daB derartige 
Definitionsversuche die Dinge mehr umschreiben als erklaren". A. We s t p h a lund 
F. S i 0 Ii unterstreichen jedoch meine Auffassung. Klarheit herrscht hier also nach keiner 
Richtung hin und erst weitere Erfahrungen werden uns hier bindende Schliisse erlauben. 
Zunachst mochte ich aus fmher er6rterten Grtinden und auf Grund weiterer Erfahrungen 
bei meiner Ansicht bleiben, daB die atypischen Alzheimerschen Gliazellen eigen­
artige Reaktionsphanomene darstellen, deren blastomatoser Charakter in 
keiner Weise erwiesen ist. 

In del' gleichen Studie hat Bielschowsky einen Fall mitgeteilt, den er del' Wilson­
sehen Krankheit zurechnet und del' ebenfalls viel Ungewohnliches bietet. Bei einem Manne 
ohne familiare Belastung, bei dem offenbar ein angeborener Sehwachsinn Yorlag, setzten die 
charakteristischen Krankheitssymptome erst im spateren Mannesalter ein, und del' Kranke 
starb nach 20jahriger Dauer del' klinisehen Erscheinungen mit 58 Jahren. Auf Frontal­
schnitten durch das Gehirn bemerkte man in beiden Putamina symmetrisch eine Auflockerung 
des Gewebes ohne gr6bere Substanzverluste. Auch die chronischen histologischen Ver­
anderungen beschrankten sich im wesentlichen ganz auf die Putamina, ganz besonders auf 
deren dorsolateralen Bezirk. Es zeigte sich hier das typische Bild des spongiosen Schwundes 
Die Parenchymelemente sind fast samtlich regressiven Veranderungen anheimgefallen und 
ihre Degenerationsprodukte werden durch massenhafte gliogene Fettkornchenzellen nach den 
adventitiellen Lymphscheiden del' GefaBe hin abgeraumt. Es kommt wohl zu einer Produktion 
plasmareicher Faserbildner und freier Gliafasern, abel' nirgends zur Entwicklung eines narbigen 
Gliafilzes. Das gliose Fasermaterial bleibt tiberall ein sehr lockeres und durchsichtiges. Nul' 
an den GefaBwanden entwickeln sich etwas breitere Deckschichten. An den GefaBen kommt 
es nicht nul' zu einer starken Kernvermehrung in del' Wandung, sondern auch zur Bildung 
zahlreicher GefaBsprossen und einer Unzahl feinster Mesenchymbrticken 1). 

Makroskopisch war die Leber normal, mikroskopisch bot sich das Bild einer auffallenden 
Verbreiterung del' Glissonschen Kapsel und del' von ihr in das Organinnere einstrahlenden 
gr6beren Bindegewebsztige. Bielschowsky sieht hierin Veranderungen, die zwar mit 
dem bei del' Wilsonschen Krankheit "bisher zumeist beobachteten Bildc del' grobknotigen 
Cirrhose nicht vollkommen iibereinstimmen, abel' sich ihr doch in gewissen Ztigen nahern". 

1) V gl. auch die Bemerkungen in der Epikrise von Fall XXII . 

.J a k 0 b, Extrapyramida/es System. 13 



194 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

DieseFalle mogen beweisen, wie kompliziert und unubersehbar heute 
noch die Ver hal tnisse hier liegen, namentlich wenn wir versuchen, unter Be­
rucksichtigungaller klinischen und histologischen Befunde, die Gruppenzuge­
horigkeit einzelner FaIle genau zu bestimmen. SolchenSchwierigkeiten unter­
liegt auch der von Maas beschriebene Krankheitsfall des mittleren Lebensalters, 
bei dem eine Erweichung vollig fehlte und die Linsenkerne durch feinfaserigen 
Gliafilz vollig sklerosiert waren. Wir sind heute in der Tat noch nicht 
imstande, die anatomischen und auch wohl klinischen Grenzen der 

ganzen Krankheits­
gru ppe irgend wie ein­
deutig festzulegen. 

Zweifellos gehort 

1'lIt --~~-

hier her auch ein Teil der 
gemeinhin als juvenile 
Paralysis agitans be­
zeichneten Krankheits­
falle, ein anderer Teil 
wird der Encephalitis­
gruppezuzurechnensein, 
wie uns die Erfahrungen 
der letzten Jahre u ber die 
Nachkrankheiten der epi­
demischen Encephalitis 
hinreichend belehrt ha­
ben. Dann bleibt noch eine 
Restgruppe, deren noso­
logische ZugehOrigkeit 
und atiologische Genese 
erst weitere anatomische 
Erfahrungen aufklaren 
konnen. 

Pnll -

Abb.93. Thomallascher Fall von Torsionsspasmus. Mark­
scheidenpraparat (von C. und 0_ Vogt zur Verfiigung ge­
stellt): zeigt die Entmarkung und kleihere Herdbildung 
im PutameI\ (Put) mit einem Liickenherd am auBeren 
Rande und Ubergreifen des Prozesses auf das auBere Glied 

(Ge) des Pallidums. Le und Ge = st.ark faserarm. 

Bei allen heute noch 
bestehenden Unklarheiten 
erscheint es mir v 0 m 
anatomischen Stand­
punkte aus zweck­
maBig, fur die sichere 
Zugehorigkeit zur 
Krankhei tsgrupp e 
Pseudosklerose - Wil-
son bei allen Fall en 

das gleichzei tige Vorliegen der beiden Kardinalsymptome zu fordern: 
Einmal vornehmlich im Striatum lokalisierte Parenchymverande­
rungen und ferner die charakteristische knotige Lebercirrhose. 

Die Lokalisationsfrage bei der Krankheitsgruppe Pseudosklerose-Wilson 
ist in Anbetracht der oben betonten, zumeist vorliegenden diffusen Ausdehnung 
des krankhaften Prozesses im Zenttalnervensystem recht schwer eindeutig zu be­
ftntworten. Wenngleich Spiel meyer beizupflichten ist, daB dabei von einer 
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Systemerkrankung nicht mehr gesprochen werden kann, so sehen wir doch als 
immer wiederkehrenden Befund die vorherrschende Vision des Striatum und 
Pallidum. Hierin diirfen wir in gewissem Sinne eine weitere Bestatigung unserer 
oben begriindeten Anschauungen iiber die Lokalisation des Parkinsonismus, der 
ja symptomatologisch bei dieser Krankheitsgruppe im Vordergrunde steht, er­
blicken. Zur Beantwortung der feineren Lokalisationsfrage konnen freilich nur 
solche Falle herangezogen werden, die bei sorgfal tiger anato mischer U nter­
suchung eine weitgehende Beschrankung des pathologischen Pro­
zesses auf das Striatum und Pallidum anzeigen. Solche Forderungen 
scheinen erfiillt in dem rasch verlaufenden v. Economoschen FaIle und in dem 
von C. und O. Vogt und Bielschowsky bearbeiteten Thomallaschen Falleund 
in dem soeben besprochenen neuen Wilson-Fall Bielschowskysl). 

Der v. Eeonomsehe Kranke z~iehnete sieh bei Fehlen jeglieher Spontanbewegungen, 
namentlieh aueh des Zitterns, dureh starke Rigiditat aus, daneben dureh Dysarthrie und 
Dysphagie und mimisehe Starre. Der ganze Korper fiihlte sieh bretthart an. Die Unter­
suehung ergab eine restlose Degeneration des Kopfes des Nucleus eaudatus, ferner eine 
ebensolehe im ganzen Putamen und im auBeren Drittel vom Pallidum externum. AuBer 
den hierdureh bedingten sekundaren Faserdegenerationen waren die iibrigen Teile des Zentral­
nervensystems intakt, namentlieh aueh der ganze Thalamus, der Pons und das Dentatum. 

Bei dem Thomallasehen Patienten begann das Leiden mit anfallsweise auftretenden 
Torsionsbewegungen einzelner Extremitaten und Drehattaeken des ganzen Korpers. Ganz 
allmahlieh gingen die Erseheinungen in dauernde Steifigkeit iiber, wobei jedoeh eine gewisse 
Neigung zu Mitbewegungen und Athetose bestehen blieb. Aueh in diesem FaIle besehrankten 
sieh die Veranderungen im wesentliehen auf Teile des striopallidaren Systems. Das Caudatum 
war beiderseits verkleinert, die Nekrose durehsetzte in herdformiger Besehrankung das ganze 
Putamen und den angrenzenden Teil des Pallidum externum (Abb. 93), stellenweise aueh 
iibergreifend auf die auBere Kapsel und das Claustrum. Zudem war das Pallidum internum 
faserarmer und der L u ys sehe Korper sehr verkleinert und faserarm. Aueh hier zeigten sieh 
die iibrigen Teile des Zentralnervensystems, abgesehen von sekundaren Faserausfallen, intakt. 

Als wesentlichen Unterschied gegeniiber dem v. Economoschen Fall 
mochte ich hervorheben, daB, wie aus der Beschreibung und den Abbildungen 
und Praparaten C. und O. Vogts hervorgeht, sich die Putamennekrose 
des Thomallaschen Kranken mehr herdformig auswirktund stellen­
weise noch Inseln einigermaBen erhaltenen Gewebes zwischen sich 
laBt. Die Economosche Erkrankung, die,zudem einen ungewohnlich stiirmi­
schen Verlauf nahm, stellt hingegen eine weit schwerere und zusammenhangendere 
Nekrose des Putamen dar als die Thomallasche. Die Pallidumaffektion 
scheint bei beiden Fallen annahernd gleich stark gewesen zu sein. 
Daraus diirfte wohl der SchluB berechtigt sein, daB die Krankheit im Tho m a II a­
schen FaIle zunachst mehr inselformig am Putamen ansetzte, wahrend bei 
v. Economo von vornherein eine mehr diffuse Ausdehnung des Prozesses 
anzunehmen ist. In solchen Differenzen miissen wohl die Verschiedenheiten 
der klinischen Bilder ihre Erklarung finden, wo bei ich geneigt bin, den Tor s ion s -
spasmus als Athetosesymptom auf die pallidare Lasion zu beziehen. 

1) Der von Hall mitgeteilte anatomiseh untersuehte Fall kann wegen der ausgedehnten 
Erkrankung des GroBhirnmarklagers hier nieht als beweisend herangezogen werden; 
ebensowenig der von H a II kliniseh erwahnte und von Wi m mer aueh anatomiseh genauer 
mitgeteilte Fall "Infantil, progressiv Torsionspasme", der histologiseh zur Gruppe Wi 1 son­
P s e u d 0 skI e r 0 s e gehort, aber eine sehr ausgedehnte, aueh das Dentatum stark destru­
ierende Lokalisation hat. Jedenfalls sehen wir aueh aus dieser interessanten Beobaehtung, 
daB der ehroniseh-progressive Torsionsspasmus eine klinisehe Form 
vo n Wilson - Pseudoskleros e sein kann. 

13* 
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Ich habe ja bei der Besprechung des fruheren Materials schon immer betont, 
daB bei der klinischen Auspragung einer striopallidaren Schadigung jeweils das 
relative Verhaltnis der Lasionsintensitat des Striatum und Palli­
dum eine ganz wesentliche Rolle spielt, und wir haben weiterhin, namentlich 
bei der Gegenuberstellung der Chorea und der reinen Paralysis agitans gesehen, 
daB je nach der besonderen Auswahl der affizierten Striatumelemente sich ein 
durchaus verschiedenes klinisches Bild entwickelt. SchlieBlich konnte ich auch 
an meinem Materiale die von C. und O. Vogt ausgesprochene Ansicht bestatigen, 
daB fortschreitende striopaHidare Degenerationen ganz gewohnlich das hyper­
tonische Syndrom mit Fehlen jeglicher positiver Hyperkinesen herbeifUhren. 
Aus der oben gegebenen Gegenuberstellung der beiden Wilsonfalle ergibt 
sich gleichfalls, daB bei vornehmlicher striopallidarerLokalisation die 
Intensitat und Ausdehn ung des Prozesses im Striat urn fur die Aus­
pragung der Symptome von groBter Bedeutung ist. 

Die Athetose setzt offenbar ein wenigstens partiell funktions­
tuchtiges Striatum voraus, wahrend die zunehmende Degeneration 
und die dadurch bedingte pallidare Regulationsstorung die Mog­
lichkeit j eglicher posi ti ver Hyper kinesen a ufhe bt. 

DaB ganz vorwiegend striar lokalisierte Prozesse, die n ur Teile 
des Striatum befallen, beimErwachsenen fur gewohnlich keineA the­
tose auslosen, erkennen wirausdemneuen WilsonfallBielschowskys. 

Hier waren die Putamina nur in ihrem dorsolateralen Bezirk erkrankt, ihre Haupt­
ausdehnung hatten die Herde etwa im Niveau des Knies der inneren Kapsel, aber auch hier 
lieBen sie die ventrale und die dem Pallidum benachbarte Innenzone des Putamens beider­
seits frei. Die Pallida waren von dem herdfiirmigen ProzeB vollkommen unberiihrt geblieben 
und weiscn neben chronischen Zellveranderungen in ihren AuBengliedern nur Markfaser­
lichtungen in den Lamellae externae und den ihnen benachbarten Zonen auf, welche zwanglos 
als Ausdruck einer sekundaren Degeneration gedeutet werden kiinnen. Klinisch war in diesem 
FaIle das alteste und hervorstechendste Symptom ein grobes vVackeln und grobschlagiges 
Zittern. Die Spraehe maehte einen monotonen, langsamen und skandierenden Eindruck. 
Erst spater fiel auch die Unbeholfenheit und Langsamkeit aller Bewegungen auf. Spasmen 
waren an den Extremitaten urspriinglich nieht vorhanden, erst naeh langerem Krankenhaus­
aufenthalt machte sich bei passiven Bewegungen der Extremitaten ein deutlieher Rigor geltend. 

So sehen wir, daB partielle, diffuse, striare A usschaltungen in 
erster Linie neben Dysarthrie Wackelbewegungen und Tremor 
erzeugen. Diese Symptome finden wir ja auch als Fruherscheinung der Krank­
heitsgruppe Pseudosklerose-Wilson, deren Affektion, wie wir nach aHem annehmen 
mussen, im Striatum einzusetzen pflegt; mit fortscbreitendem Leiden, also mit 
zunehmender striopallidarer Degeneration schiebt sich dann fUr ge­
wohnlich die allgemeine akinetische Starre in den Vordergrund, wobei die 
Hypokinese wie im Bielschowskyschen FaIle der Hypertonie vorauseilcn kann. 

Zusammenfassend la(Jt sich also sagen: Sowohl nach klinischen wie anatomi­
schen Gesichtspunkten bildet die Wilsonsche Krankheit und Westphal-Strumpellsche 
Pseudosklerose eine gro(Je Krankheitsgruppe, deren klinische und anatomische 
Grenzen heute noch nicht eindeutig jestzulegen sind. Daher bleibt die ZugehOrigkeit 
von manchen Fallen mit klinisch oder anatomisch eigenartiger Entwicklung zunachst 
noch ungeklart. Fur die sichere Zugehorigkeit zur Krankheitsgruppe Pseudosklerose­
Wilson scheint es vom anatomischen Standpunkte aus zunachst noch zweckma(Jig, 
bei allen Fallen das gleichzeitige Vorliegen der beiden Kardinalsymptome zu fordern: 
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vornehmlich im Striatum lokalisierte Parenchymveranderungen und die charak­
teristische knotige Lebercirrhose. Die Atiologie ist noch v611ig im Dunkeln, in gleicher 
Weise die Beziehungen der Lebererkrankung zu den Gehirnveranderungen dieser 
Krankheitsgruppe im speziellen wie ganz im allgemeinen zu den striopallidaren 
Affektionen. Die atypischen grofJen Alzheimerschen Gliazellen k6nnen nicht als 
Ausdruck blastomatOser Erscheinungen angesehen werden und sind offenbar als 
eigenartige, sturmisch verlaufende Gliareaktionen mit stark degenerativem Einschlag 
aufzufassen, hervorgerufen durch besonders schiidigende Toxine. 

Die anatomischen Untersuchungsergebnisse in Wilsonfallen von eng begrenzter 
Lokalisation bestatigen die oben niedergelegten Anschauungen uber die Lokalisation 
des Parkinsonismus. 

W ie die Athetose beruht auch der Torsionsspasmus auf einer pallidaren Ver­
letzung. Athetose und Torsionsspasmus sind von der relativen Funktionstiichtig­
keit des Striatum abhiingig. 

Reine diffuse striare Degenerationserscheinungen fuhren beim Erwachsenen 
nicht zu Athetose, sondern bedingen neb en sprachlichen I nkoordinationen Tremor 
und Wackelbewegungen; zunehmende striare Degenerationen fuhren schliefJlich zu 
akinetischer Hypertonie, wobei._die Akinese der Hypertonie vorausgehen kann. 

7. Chronisch-progressive Nachkrankheiten der Encephalitis epidemica. 

(Metencephali tischer Parkinson.) 

In den letzten Jahren begegnen wir mit zunehmender Haufigkeit nervosen 
Nachkrankheiten der Encephalitis epidemica, die mit einer iiberraschenden Regel­
maBigkeit einen ausgesprochenen Parkinsonschen Symptomenkomplex bieten und 
sich klinisch in einem therapeutisch kaum beeinfluBbaren langsam chronisch­
progressiven Verlauf offenbaren. Diese Zustandsbilder entwickeln sich einmal 
in direktem AnschluB an die verschiedenen akuten Formen der Encephalitis 
lethargica, manchmal schlieBen sie sich auch erst einem Rezidiv an und zeigen 
dabei einen gewissen schubweisen Verlauf; am haufigsten aber folgen sie der oft 
nur ganz leichten gripposen oder encephalitischen akuten Erkrankung nach lan­
gerem Intervall in Form einer langsam, aber deutlich progredienten Krankheit. 

Die klinische Literatur hieriiber ist bereits eine auBerordentlich umfang­
reiche, und ich fiirchte, wichtige Namen zu vergessen, wollte ich hier die Autoren 
aller Lander anfiihren, die sich eingehender damit befaBt haben. Pathologisch­
anatomisch liegen auf diesem Gebiete jedoch erst ganz vereinzelte Be­
funde vor. 

Den ersten einschlagigen Fall hat v. Economo als Encephalitis lethargica subchronica 
1921 beschrieben: An ein akutes encephalitisches, vornehmlich durch Benommenheit, Rigor 
und Pyramidensymptom charakterisiertes Stadium schloB sich nach voriibergehender Besse­
rung ein 2 Jahre dauerndes pseudobulbar-paralytisches Symptomenbild an. Dabei zeigte 
sich bei unverandertem, maBigem, allgemeinem Rigor und langsam progredienten pseudo­
bulbar-paralytischen Erscheinungen ein auffallender Wechsel von Zeiten athetotischer Un­
ruhe mit solchen jeglichen Mangels von unwillkiirlichen Spontanbewegungen. Der Kranke 
starb in schwerer Kachexie 11/2 Jahre nach dem Abklingen der akuten Symptome. In diesem 
Gehirn fand v. Economo neben alten encephalitischen auch ganz frische entziindliche 
Herde, so daB er sich zu dem Schlusse berechtigt glaubt, das encephalitische Virus kiinne 
jahrelang im Zentralnervensystem sich aufhalten und neue Krankheitsschiibe hervorrufen. 
Es fanden sich neben zuriicktretenden lymphocytaren GefaBinfiltraten alte Kiirnchenzell­
herde, Liickenherde, Veriidungsherde mit faseriger Gliadeckung, zahlreiche in Entwicklung 
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begriffene Neuronophagien oder deren Reste, ferner frische kleine Blutungen und in den 
befallenen Gebieten recht diffus ausgesprochene Ganglienzellveranderungen. Der Haupt­
sitz der Veranderungen waren in der Rinde die vorderen Zentralwindungen und das Oper­
culum in elektiver Beschrankung auf diese Rindengebiete_ Bei Fehlen jeglicher infiltrativer 
Erscheinungen liegen hier vornehmlich in der dritten und fiinften Schicht ovale Liickenherde 
mit einem weitmaschigen Gliageriist und. zahlreiche BlutgefaBe ohne Kornchenzellen. Die 
Beetzschen Riesenpyramiden sind fast vollig ausgefallen, die erhaltenen Pyramidenzellen 
zeigen fettig wabige Degeneration. Ahnliche Liickenherde, in denen das nervose Parenchym 
vollkommen zu fehlen scheint und bloB ein maschiges Gliawerk mit GefaBen zu sehen ist, 
finden sich im ganzen Striatum, vornehmlich im Caudatumkopfe und im Putamen. In den 
oberen riickwarligen Teilen des Kopfes und im Schweife des Caudatum sind lymphocytare 
Infiltrationsherde im Nervcnparenchym festzustellen. Das Pallidum ist ziemlich frei von 
krankhaften Veranderungen, doch sind seine GefaBe ebenfalls zum Teil infiltriert. In den 
vordersten Thalamuspartien fehlen pathologische Veranderungen bis auf eine maBige In­
filtration groBerer Venen. Von den mittleren Thalamusgegenden an nehmen die Veranderungen 
caudalwarls zu, und zwar bestehen sie jetzt in auffalliger Vermehrung der Kerne der Glia­
zellen im grauen Gewebe, in Infiltrationen der GefaBscheiden und in frischen perivascularen 
Ringblutungen. Die subthalamische Gegend, in welcher die Ausstrahlung der Hauben­
strahlung aus dem roten Kern erfolgt, ist Sitz starkerer lymphocytarer GefaBinfiltrate_ Die 
Substantia nigra ist sehr stark betroffen. Hier erscheinen die Zellen auffallend stark pig­
mentiert, das Pigment vielfach auBerhalb der Zellen liegend; neben akuten Vorgangen sieht 
man hier detritusahnliche kornige amorphe Massen als Reste alterer Prozesse. Der rote 
Kern ist ahnlich, doch weniger hochgradig verandert, die graue Substanz zwischen den fron­
talsten Tcilen des roten Kernes, kranial vom Oculomotoriuskern, bietet eine eigenttimliche 
Rarefikation des Gewebes. Wahrend die Oculomotoriuskerne und die vorderen Vierhiigel 
nur geringgradige Veranderungen bieten, ist die Gegend der hinteren Vierhiigel und das 
graue ventrale Haubenfeld wieder Sitz schwerster infiltrativer und degenerativer Prozesse. 
·Weiter caudalwarls nehmen die Veranderungen rasch abo Eine Pyramidenbahndegeneration 
weist sowohl die Marchi- wie die Markscheidenmethode nacho Wie V. Economo selbst 
hervorhebt, ist die Lokalisationsfrage in diesem Falle nur mit groBter Reserve zu losen_ 
Er ist geneigt, den allgemeinen Rigor als ein striares Symptom aufzufassen und die athe­
totischen Bewegungen auf die Lasion der roten Kernstellung im Hypothalamus zu beziehen, 
wahrend er die pseudobulbar-paralytischen Erscheinungen auf die ausgedehnte Erkrankung 
der Operculargegend und die Mitaffektion des Corpus striatum zuriickfiihrtl). 

1m AnschluB an me in auf dem Neurologentag 1921 gehaltenes Referat und an die Be­
sprechung des Meggendorf erschen Falles ·Witt, auf den ich unten ausfiihrlicher zu sprechen 
kommen werde, demonstrierte K. Goldstein in Fallen mit Parkinson-ahnlicher Erkrankung 
bei Encephalitis epidemica besonders schwere degenerative Veranderungen in der Substantia 
nigra von der gleichen Arl, wie ich sie bei meinem Falle Witt gezeigt hatte. AuBer in der 
Substantia nigra finden sich Veranderungen im roten Kern, im Pallidum und Caudatum, 
jedoch wcit geringer als dort. 

Aus jiingster Zeit liegt aus dem Diirckschen Institut von Konig eine Veroffentlichung 
vor iiber einen Parkinsonismus nach Encephalitis epidemica. Klinisch handelt es sich urn 
einen Parkinson-ahnlichen Symptomenkomplex, der sich offenbar aus einem meningitischen 
Vorstadium allmahlich herausentwickelt (starke Kopfschmerzen), zeitweise grobes Zittern, 
'Vackelbewegungen der Hande und athetotische Bewegungen der Finger und Zehen bot 
und nach zweijahrigem Bestehen der Erkrankung starb. In der Leber fanden sich nur leichte 
Stauungserscheinungen und im Zentralnervensystem eine hochgradige Atrophie von 
Cerebellum, Bulbus und Pons und vom Anfangsteile des oberen Halsmarkes, mit vornehmlich 
degenerativen Veranderungen am nervosen Parenchym und begleitenden Gliawucherungen. 
Besonders hochgradig waren die Oliven befallen, wo sich auch perivasculare Zelleninfiltrate 

1) V gL auch den Fall Has sin - Rot man n: Clinical notes on the patho.ogy in a 
case of epidemic encephalitis complicated by a psychosis. Arch. of neuroL and psych. 9, 
No_ l. 1923. Hier treten die hypokinetisch-hypertonischen Symptome zuriick und ausge­
sprochene psychotische Erscheinungen in den Vordergrund. Histologisch finden sich nur 
geringe infiltrative Veranderungen in den basalen Stammganglien und dem Mittelhirn bei 
schwerer Parenchymentarlung in diesen Gebieten, aber auch im Cortex_ 
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mit Plasmazellen und Lymphocyten fanden. Jm Kleinhirn fiel die starke Degeneration der 
Purkinjeschen Zellen und der Markzone auf, das Dentatum war ghiichfalls entartet. Das 
Striatum bot kleinzellige Gliawucherungen, vornehmlich solche perivascularer Art und im 
Pallidum zeigten die GefaBe jene eigenartigen Kalkeinlagerungen, auf die ich noch weiter 
unten zu sprechen kommen werde. 

Leidcr kann man sich aus der gegebenen Beschreibung der Veranderungen kein klares 
Bild machen. In der starken Atrophie des Nach- und Hinterhirns eine Teilerscheinung 
einer embryonalen Storung zu sehen, diese Auffassung des Verfassers finde ich in nichts 
begrtindet. Immerhin scheint es mir nach der Art der Entwicklung des Krankhcitsbildes 
richtig, den Fall als einen metencephalitischen aufzufassen mit vornehmlicher Beteiligung 
der Bezirke des Nach- und Hinterhirns. Ftir eine Beantwortung der Lokalisationsfrage reicht 
die Beschreibung des Falles nicht aus. 

In einem von F. Stern jtingst in seinem Buche tiber die "epidemische Encephalitis" 
kurz mitgeteilten FaIle fanden sieh schwere degenerative Veranderungen im ganzen Linsen­
kern, in der Substantia nigra und im Hypothalamus, wobei infiltrative Vorgange fast ganz 
fehlten. In einem typischen Fall von Parkinsonismus nach Encephalitis beschreibt Charuley 
Me Kinley1) ebenfalls schwere degenerative Erscheinungen im Pallidum und besonders 
in der Substantia nigra, gleichfalls auch in den Oculomotoriuskernen mit ganz seltenen 
infiltrativen Veranderungen untermischt. 

Schon Goldstein hat auf Grund seiner an solchen Parkinsonfallen gemachten Er­
fahrungen betont, daB dabei die A tro phie der Su bstantia nigra neben vielleichteren Ver­
anderungen im Globus pallidus und in vielen anderen Gebieten des Zwischen- und Mittelhirns 
im Vordergrunde steht. In neuerer Zeit haben namentlich verschiedene franzosische Autoren 
(Tr etiakoff, L'her mitte und Cornil, Foi x, Achard) die regelmaBige schwere Lasion 
der Substantia nigra bei diesen Endzustanden betont. Auch H. Spatz hat fast ausschlieBlich 
hochgradige Entartungen der Substantia nigra vornehmlich der Zona compacta beschrieben. 

Ich bringe in folgendem ein Beispiel einer solchen Nachkrankheit nach 
Encephalitis mit der charakteristischenA uspragung des Parkinson­
schen Symptomenkomplexes und ausfuhrlicher Schilderung des anatomi­
schen Befundes. 

Daran anschlieBend teile ich kurz die anatomischen Untersuchungsergebnisse 
eines klinisch ganz ahnlich liegenden Falles mit, den Herr Dr. G lob us in meinem 
Laboratorium eingehend bearbeitet und veroffentlicht hat. Die Gegenuberstellung 
dieser beiden anatomisch genau untersuchten Falle erlaubt uns, wie wir sehen 
werden, gewisse bemerkenswerte Ruckschlusse in pathophysiologischer Hinsicht. 

Fall XXI. 

Parkinsonismus nach leichter Encephalitis epidemica. 
Der Meggendorfersehen Arbeit tiber chronisehe Encephalitis epidemica, in der dieser 

Fall ausftihrlich klinisch dargestellt ist, entnehme ich fcilgenden kurzen -oberblick tiber den 
Krankhei tsverla ufo 

Otto Witt, 42 Jahre alt, wird 1920 in F. aufgenommen. Die Vorgeschich te aus 
seinem friiheren Leben ergibt niehts Bemerkenswertes. 1m Juli 1917 kam W. zum crstenmal 
als Soldat auf die Nervenabteilung eines Heimatlazarettes wegen allgemeiner nervoser Klagen. 
Bei sonst negativem Befund fiel damals schon ein starrer Gesichtsausdruck, die Seltenheit 
des Lidschlags und die Beschrankung der passiven Beweglichkeit des Kopfes auf. Die Haltung 
hatte etwas Starres mit Retropulsion. Die Zunge zitterte stark. Die Diagnose lautete: Para­
lysis agitans. Spater war W. in versehiedenen Lazaretten mit dem gleichen Befunde. Er 
klagte noch sehr tiber schlechten Naehtschlaf. AuBerdem ist noch erwahnt ein grobsehlagiges 
Zittern der linken Hand und Andeutung von Zittern in der reehten Hand. Ferner eine geringe 
Ptosis. Der Kranke sitzt da wie eine Bildsaule. Der Zustand bleibt unverandert und der 
Kranke wird 1920 der hiesigen Anstalt tiberwiesen als "hysterisehes Irresein". Hier wurde zu-

1) Lesions in the Brain of a Patient with Postencephalitik Paralysis Agitans. Arch. of 
neurol. a. psychiatry Jan. 1923. 
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nachst bei sonst gleichem Befunde wie 0 ben eine deutliche Pupillendifferenz und schlechte Licht­
reaktion der Pupillen ·vermerkt. Die Sprache ist singend, monoton, mit ungenauer Artiku­
lation. Die Blut- undLiquorreaktionen sindnegativ, im Liquor bestehtnureine Spur Opalescenz. 

An der zunachst gestellten Diagnose Paralysis agitans hat Meggendorfer dann bei 
eingehender Untersuchung des Kranken und genauer riicklaufiger Verfolgung des Falles 
in vivo eine entsprechende Korrektur vorgenommen. Die alten Krankengeschichten wiesen 
nach, daB VV. im Mai 1917 in Berlin an Kopfschmerzen, Schwindelanfallen, Brustschmerzen, 
Tranen der Augen, Zittern am ganzen Korper, Gefiihl groBer Mattigkeit erkrankt war. In 
den folgenden Tagen waren dann starke Kopfschmerzen im Hinterkopf aufgetreten und 
nach mehreren weiteren Tagen war Zittern und Steifigkeit in den Armen, spater auch in den 
Beinen beobachtet worden. 1m AnschluB daran entwickelte sich alImahlich das jetzige Zu­
standsbild (Marz 1920), das von Meggendorfer folgendermaBen kurz beschrieben wird: 

"Der groBe, kraftig gebaute Mann steht etwas nach vorn gebeugt. Er geht miihsam, 
mit kleinen trippelnden Schritten. Der Kranke kommt in ein schnelIeres Tempo und kann 
auf Kommando nur schwer halt machen. Dabei droht er zu fallen, und zwar meist nach 
hinten, aber auch oft seitwarts. Die Hande werden meist in PfotchenstelIung gehalten. 
Ein ausgesprochener Tremor ist nicht vorhanden, vielleicht hin und wieder ein leichtes Zittern 
in der rechten Hand. Sitzt der Kranke auf einem Stuhl, so halt er den Oberkorper ebenfalIs 
meist nach vorn gebeugt, den Kopf gegen die Brust gesenkt. Die Augen sind standig auf 
einen Punkt gerichtet. Der Lidschlag ist auBerst selten. Das Gesicht ist maskenartig starr, 
zeigt Steifigkeit, keine Miene wird verzogen. Auf Aufforderung macht der Kranke die Stirn 
kraus, worauf sie eine geraume Zeit so bleibt. Bei Aufforderung, die Augen zu offnen, ge­
schieht dieses erst nach 5-6 Sekunden, und auch die Aufforderung, die Augen zu schlieBen, 
wird ebenfalls sehr langsam und erst nach einiger Zeit befolgt. Es macht dem Kranken 
sichtbar Miihe, die Augen wieder zu offnen. Dabei bemerkt man reichliche Tranensekretion 
aus beiden Augen. Das Gesicht kann willkiirlich in allen Teilen gut innerviert werden. Es 
gelingt auch, den Kranken zum Lachen zu bringen, doch erfolgen aIle diese Bewegungen 
langsam, und es dauert eine lange Zeit, bis nach Aufhoren der Innervation das Gesicht wieder 
die friihere Ausdruckslosigkeit angenommen hat. Es besteht iiberaus reichlicher Speichel­
fluB. Die Zunge wird gerade, aber sehr langsam, zogernd vorgestreckt. Die Sprache ist 
leise, auBerst undeutlich, verwaschen; besonders einzelne Laute werden ganz unverstandlich 
ausgestoBen. Beim Sprechen sieht man keinerlei Bewegung der Lippen und der Zunge, 
Schluckstorung ist nicht vorhanden. An den inneren Organen ist ein krankhafter Befund 
nicht zu erheben. Die gesamte Korpermuskulatur ist auBerst kraftig, fast herkulisch ent­
wickelt. Es besteht eine dauernde, sehr deutliche Rigiditat der Muskulatur, insbesondere an 
den Extremitaten und am Nacken. Die grobe Kraft ist in allen Muskelgruppen durchaus gut, 
wenn auch nicht der Entwicklung der Muskulatur entsprechend. AIle Bewegungen werden 
langsam ausgefiihrt. Es besteht jedoch deutliche Adiadochokinesis. Die PatelIarsehnenreflexe 
sind sehr lebhaft, aber nicht klonisch, die Achillessehnenreflexe sind vorhanden, links vielleicht 

·lebhafter als rechts, nicht gesteigert. Babinski und Oppenheim sind nicht vorhanden. Die 
Bauchdeckenreflexe sind vorhanden, aber vielIeicht links schwacher als rechts. Die Orema­
sterreflexe sind beiderseits vorhanden. Die Sensibilitat, auch die Tiefensensibilitat, ist jeden­
falls nicht grob gestort. Feinere Untersuchungen sind wegen des schwerfalligen Wesens des 
Kranken nicht auszufiihren. Aphasische und apraktische Storungen lassen sich bei ihm nicht 
nachweisen. Seine Schrift ist steif, sehr klein, wird mit groBem Druckaufwand ausgefiihrt. 

Auffallend ist, daB der Kranke, der aIle Bewegungen nur sehr langsam 
ausfiihrt, imstande ist, auf besondere energische A ufforderung die gleichen 
Bewegungen auch schnell auszufiihren. Ahnliches ist auch beim Sprechen 
zu beobachten. 

Der Kranke macht einen stumpfen Eindruck, er ist aber zeitlich und ortlich durchaus 
orientiert. Er faBt auch die an ihn gerichteten Fragen und Aufforderungen gut auf. Er gibt 
auf aIle Fragen, wenn auch nach langerem Nachdenken, entsprechend Antwort. Seine Merk­
fahigkeit ist gut, und auch das Allgemein- und Schulwissen entspricht wohl seinem Bildungs­
grade. Witt kann die Monatsnamen vorwarts und riickwarts hersagen, nennt eine Reihe 
groBerer deutscher Fliisse, kennt die Hauptstadte von Deutschland und Frankreich, weiB, 
daB Hamburg an der Elbe liegt, daB diese in die Nordsee flieBt. Er weiB ferner, daB Luther 
ein ,Bibelforscher', Goethe ein Dichter war, daB 1870/71 Krieg mit Frankreich war, der von 
Deutschland gewonnen wurde, und daB der Weltkrieg 1914 begann. Kopfrechnen falIt ihm recht 
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schwer, seine Leistungen sind hier maBig. Uberhaupt versagt er leicht bei komplizierten 
Denkleistungen. So vermag er auch nach mehrmaligem Vorerzahlen die Fabel von dem mit 
Salz, spater mit Schwammen beladenen Esel nicht zu erfassen. Gelegentlich liest er die 
Zeitung und sucht auch AnschluB an die iibrigen Kranken zu gewinnen, doch gibt er diese 
Versuche, vielleicht infolge der Schwierigkeit der Verstandigung, alsbald wieder auf. Gemiitlich 
ist er durchaus ansprechbar. Er schreibt kurze, keineswegs trockene Briefe an seine Frau, 
drangt gelegentlich ziemlich energisch weg, da er Heimweh nach seiner Frau und seinen Kindern 
habe. Auch religiose Vorstellungen und Empfindungen tauchen bei ihm immer wieder auf." 

In der Folge anderte sich der Zustand des Kranken wenig, er sitzt stumpf herum und 
hat wenig Konnex mit seiner Umgebung. 1m Mai 1921 tritt rasch eine Verschlechterung 
ein, der Kranke stohnt dauernd in rhythmischer Folge sehr laut und kommt korperlich sehr 
herunter. Eine Verstandigung mit ihm wird allmahlich ganz unmoglich. Am 20. 5. 1921 
erfolgt unter pneumonischen Erscheinungen der Tod. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

1m Alter von ungefahr 40 J ah~en entwickelte sich bei unserem Kranken 
nach leichten gripposen Erscheinungen (Kopfschmerzen, Schwindelanfalle, 
Brustschmerzen, allgemeine Mattigkeit) unmittelbar aus diesem Zustande heraus 
ein langsam progredienter, schwerer Parkinsonscher Symptomenkomplex. Die 
Erkrankung zeigte sich zunachst in allgemeiner Steifigkeit, in heftigen Schmerzen 
und Zittern in den Gliedern, vornehmlich in den Randen, in geringer Ptosis, in 
sehr schlechtem Nachtschlaf bei allgemeiner Schlafsucht. Die Pupillen sind ungleich 
und reagieren schlecht auf Licht. 1m weiteren Verlaufe tritt bei nur noch an­
gedeuteten Zittererscheinungen die Rigiditat immer mehr in den Vordergrund 
bei starker Salivation, schwerer SprachstOrung und allgemeiner Bewegungsarmut. 
Psychisch zeigt der Kranke bei guter Orientierung eine deutliche Verlangsamung 
seiner intellektuellen Leistungen und einen Mangel jeglicher Spontaneitat. Nach 
4jahrigem Krankheitsverlaufe und weiterer Zunahme dieser Erscheinungen stirbt 
der Kranke kachektisch unter pneumonischen Erscheinungen. 

Der Kranke ging zunachst unter der Diagnose Paralysis agitans, bis 
Meggendorfer durch weitere Verfolgung und Bearbeitung des Falles die 
Diagnose auf metencephalitischen Parkinsonismus stellte, wobei er neben den 
anamnestisehen Erhebungen besonders auf die Ungleiehheit der Pupillen, auf 
die maBige Ptosis der Augenlider, auf die Schlafsucht und auf den Beginn in 
friiherem Alter mit starken Schmerzen differential-diagnostisch gegeniiber 
einer eehten Paralysis agitans hinwies. 

Anatomischer Befund. 
Bei der Sektion zeigt sich auBer broncho-pneumonischen Herden nichts Besonderes. 

Die Leber bietet mikroskopisch Stauungs- und Verfettungserscheinungen und vereinzelte 
lymphocytare Infiltrate. 

Der makroskopische Befund am Zentralnervensystem ist so gut wie negativ, 
nur war die Pia iiber der Gehirnkonvexitat, insbesondere tiber den Zentralwindungen, etwas 
verdickt. Die Gehirnwindungen sind leicht geschrunpft, die basalen GefaBe zart. Die Rinde 
ist nicht auffallend verschmalert, die Seitenventrikel nicht erweitert. Das Ependym aller 
Ventrikel ist zart. Die basalen Stammganglien, wie alle Teile des Zentralnervensystems 
sind makroskopisch unauffallig (Hirngewicht 1240 g, Dura 60 g, Schadelinhalt 1350 ccm, 
Hypophysengewicht 0,7 g). Die Hypophyse ist auch mikroskopisch normal. 

Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems ergibt folgendes: 
Die Pia ist tiber der Gehirnkonvexitat, namentlich iiber den Zentralwindungen bindegewebig 
verdickt. Ganz vereinzelt zeigen sich auch lymphocytare Infiltrate. Die Rinde ist in 
ihrer Architektonik ungestort. Zellausfiille sind nicht sicher festzustellen. Die Ganglien­
zellen zeigen durchweg leichte Veranderungen im Sinne chronischer Sklerose. Greifbarere 
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Abb. 94. Fall XXI. 
groBerung wie Abb. 2. 

Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei 
Nur eine groBe Striatumzelle im Bilde. 

der kleinen Ganglienzellen. 

gleicher Ver­
Degeneration 

Abb. 95. Fall XXI. Pallidum im Nisslbild, Mikroph. bei gleicher Ver­
groBerung wie Abb. 4. Starke Verodung an Ganglienzellen-Gliawuche-

rung. Kalkiihnliehe Niederschlagsbildungen in den GefaBwiinden. 

Veranderungen bietet n ur die vordere Zen tral wind ung beiderseits: hier 
zeigen sich besonders in der sechsten Schicht kleinere Verodungsbezirke mit leichter proto­
plasmatischer Gliareaktion. Die Pyramidenzellen sind groBtenteils erhalten, zum Teil im 
Sinne chronischer Sklerose oder akuter Schwellung verandert. An den GefaBen ist nichts 
Besonderes festzustellen. Die Beetzschen Pyramidenzellen sind im allgemeinen gut er­
halten, einige von ihnen sind chronisch entartet oder zeigen akute Schwellungserscheinungen. 
Vereinzelt trifft man ausgesprochene Neuronophagien und schone Gliarosettbildungen. 
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Schwerere Veranderungen treffen wir im Stria tum, und zwar in recht gleichmaBiger 
In- und Extensitat uber dieses ganze Kerngebiet ausgebreitet .. Bei schwacherVergroBerung 
erkennt man vereinzelte kleine Verodungsherde, eine allgemeine Schrumpfung der Ganglien­
zellen und eine stark in die. Augen springende Verarmung an groBen Ganglienzellen (Abb. 94, 
vgl. das bei der gleichen VergroBerung aufgenommene Normalbild, Abb. 2). Die GefaBe 
zeigen manchmal perivasculare Lichtungsbezirke, sind aber durchweg frei von jeglichen 
Infiltraten. Mit starkeren Linsen erkennen wir schwere Degcnerationserscheinungen am 
gesamten nerviisen Parenchym. Die groBen Ganglienzellen sind groBtenteils ausgefallen. 
An ihren Stellen liegen Anhaufungen von protoplasmatisch gewucherten Gliazellen 
ohne deutliche Rosettenbil­
dung. Dort wo sie noch erhal­
ten sind, sind sie stark ge­
schrumpft und farben sich ganz 
dunkel und verklumpt. Die 
kleinen Ganglienzellen befinden 
sich im Zustande chronischer 
Sklerose oder akuter Schwel­
lung. Eine Verarmung an diesen 
Elementen ist ebenfalls sicher­
zustellen. Eine leichte proto­
plasmatische Gliawucherung 
durchsetzt das ganze Striatum 
ohne Kornchenzellbildung und 
ohne Vermehrung der faserigen 
GIia. Nirgends sind Lucken­
herde oder Rarefikationen des 
Gewebes zu sehen. Der Gan­
glienzellausfall ist an einzelnen 
Stellen starker betont, so daB 
es zu circumscripten Verodun­
gen kommt, die nicht immer 
deutliche Beziehungen zu den 
GefaBen aufweisen. 

Wahrend im allgemeinen 
die GefaBe normal erscheinen, 
sieht man im Nisslbilde ver­
einzelt urn Capillaren eigenartig 
geformte kalkahnliche Nieder­
schlagsbildungen mit begleiten­
den perivascularen protoplas­
matischen Gliavermehrungen 
(Abb. 97 a). Auch sonst schei­
nen Pseudo-Kalkkonkremente 
gegenuber der Norm vermehrt 
aufzutreten. 

Das Bielschowskypraparat 
bietet in den groBen Striatum-
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Abb. 96. Fall XXI. Pallidumveranderung. Mikroph. bei 
starkerer VergroBerung. Nisslbild. Ganglienzelldegenera­
tionen, Gliawucherung. (J = GefiiB mit kokkeniihnlichen 

Pseudokalk-Niederschlagsbildungen in der GefaBwand. 

zellen haufig kornigen Zerfall der Neurofibrillen. Die Fettfarbungen zeigen das Striatum 
im allgemeinen frei von Lipoiden. Auch die Eisenfarbung zeigt keine greifbaren Vnter­
schiede gegenuber der Norm. 

Vngleich aufdringlicher sind die Veranderungen im gesamten Pallid urn: Hier ist 
die Verarmung an Ganglienzellen sehr stark betont (Abb. 95, vgl. das bei gleicher 
VergroBerung aufgenommene Normalbild, Abb. 4), so daB stellenweise kaum mehr eine 
Ganglienzelle sichtbar ist. Dort wo sie noch erhalten sind, befinden sie sich im Zustande 
mit starker Schrumpfung einhergehender chronischer Sklerose (Abb. 96 und 97 b und c). 
Ihr Protoplasma ist diffus dunkel gefarbt, der Kern zeigt unregelmaBige Aussttilpungen 
mit haufig auffallend deutIichem Kerngerust (Abb. 97 b), zumeist sind die Ganglienzellen 
iiuBerst geschrumpft, ganz blaB, mit exzentrischem, gleichfalls geschrumpftem Kern und 
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hellem, sich diffus farbenden Protoplasma, welches bei del' Nisslfarbung schwarz-griinliche 
Pigmentstoffe enthalt (Abb. 97 c). Die Glia im Pallidum betont eine starke kleinzellige 
Vermehrung (Abb. 95 und 96), wobei nUl' protoplasmatische Gliawucherungen zu be­
obachten sind und nirgends Ansatze zu Gliafaservermehrung. Liickenherde u. dgl. kommen 
nicht vor. Stellenweise fallen im Pallidum bei del' Nisslfarbung eigenartige runde odeI' 
ovale, diffus sich farbende Ballen von zartem leicht griinlichen Glanz auf (Abb. 97 d und e), 
die am Rande nicht selten griinlich schwarzes Pigment enthalten. Sie liegen im erweiterten 
Gliareticulum und werden haufig eingerahmt von nesterfiirmig zusammenliegenden proto­
plasmatisch gewucherten Gliazellen (Abb. 97 e). 

d 

Abb.97. Fall XXI. Histologische Einzelheiten aus dem Striatum und Pallidum. a = eigen­
artige Konkrementbildung (k) in der Nahe einer Capillare (g) mit protoplasmatischen Glia­
wucherungen im Striatum. b und c = degenerierte Pallidumzellen. d und e = eigenartige 
blasse Ballen mit starkeren Gliareaktionen im Pallid. a bis e == Nisslfarbung. I = Fett­
kugeln im Gliareticulum des Pallidum bei Scharlachfarbung. Zeichnung bei Zeiss' 01-

Imm. 1/l2. Komp.-Ok. 6. 

Besonders auffallig sind die eigenartigen GefaBveranderungen, die sich hier sowohl 
an den griiBeren GefaBen und an den Capillaren recht haufig feststellen lassen. Neben einer 
Mediahyalinisierung zeigen die GefaBe ausgesprochene Konkrement-Einlagerungen in Form 
von fein- oder grobkiirnigen odeI' scholligen kalkahnlichen Niederschlagen in del' Media, in 
del' Adventitia und im Virchow - Robinschen Raum (Abb.95 und 96). Auf den ersten 
Blick glaubt man schwel'e Infiltrate VOl' sich zu haben bei artel'iosklerotisch vel'anderten 
GefaBen. Es handelt sich abel' lediglich urn arnorphe kalkahnliche Massen, die keine aus-



Meteneephalitiseher Parkinson: Fall XXI. 205 

gesproehene Gipsreaktion bieten, zum Teil kleine kokkenartige Kiirner, zum Teil griibere 
Sehollen und Platten darstellen. Sie farben sieh auBerst intensiv schwarzblau im Nisslbilde, 
intensiv schwarz mit Hamatoxylin und bei der Elasticafarbung. Nur nebenbei sei bemerkt, 
daB aus dem positiven Ausfall del' Eisenreaktion bei diesen kalkahnlichen Niederschlagen 
nicht auf Eisen geschlossen werden darf. Es sind das jene Veranderungen, die wir schon oben 
mehrfach im Pallidum besprochen haben und die namentlich von Diirc k bei einem groBen Pro­
zentsatze seines akuten Encephalitismaterials an gleicher Stelle nachgewiesen werden konnten. 
Auch in dem von C. und O. Vogt untersuchten Westphalschen FaIle einer subakuten 
Encephalitis lethargica waren sie 
reiehlieh im Pallidum anzutreffen. 
Spatz und aueh ich fanden sie 
vereinzelt in normalem Vergleichs­
material, in starker Betonung abel' 
nul' in pathologischen Fallen so­
wohl bei chronisehen Prozessen, 
als aueh bei subakuten, ansehei­
nend mit Vorliebe bei toxiseh be­
dingten. 

Daneben sehen wir in deF 
Nahe von GefaBen, abel' aueh zwei­
fellos unabhangig von ihnen frei 
im Gewebe kleinere und griiBere, 
oft Traubenform zeigende, maneh­
mal aueh maulbeerartigzusammen­
gelegte Kiirnermassen, welche die 
gleiehe Reaktion wie obon geben 
(Abb. 96). Solohe Konkremente 
sind in allen Gliedern des Pallidum 
reeht haufig anzutreffen, vornehm­
lich in seinem mittleren Anteil. 

ImBielschowskypraparate 
lassen sich die Neurofibrillen nur 
schwer zur Darstellung bringen. 
Sie scheinen griiBtenteils kiirnig 
zerfallen zu sein. Das Fettpra­
parat ergibt eine hochgradige 
VerfettungdespallidarenGrund­
gewebes (Abb. 98), wodurch sich 
in allen Praparaten das Pallidum 
scharf abhebt gegeniiber dem fett­
armen Striatum. Die Ganglien­
zellen selbst bieten nul' hin und 
wieder kleintropfige Fetteinlage­

Abb.98. Fall XXI. Pallidum-Verfettung. Herxheimer­
sehe Farbung. Mikroph. 

rungen in maBigen Mengen, dagegen liegen kleinere und griiBere Fettkugeln im gliiisen 
Protoplasma in unregelmaBiger Verteilung (vgl. auch Abb. 97 fl. Auch das Fettpraparat 
zeigt nirgends die gewiihnliehe Kiirnchenzellbildung. 

Bei Eisenfiirbung hebt sieh das Pallidum dureh besonders starke, gegeniiber del' 
Norm zweifellos erheblich betonte diffuse Blaufarbung schon bei .makroskopischer Be­
trachtung abo Mikroskopisch bieten zahlreiehe Ganglienzellen des Pallidum griibere blaue 
Kiirneheneinlagerungen, wahrend sich im gliiisen Protoplasma nul' verhaltnismaBig wenig 
eisenhaltige Stoffe in Form griiberer Korner feststellen lassen, wenn wir von den Pseudo­
Kalkkonkrementen selbst absehen. 

Del' Thalamus ist in allen seinen Gebieten im wesentlichen frei von starkeren Ver­
anderungen, und erhebliehere Erscheinungen treffen wir erst wieder im Hypothalamus, vom 
oralsten Ende des roten Kernes angefangen, in del' gesamten Ponshaube, vornehmlich in del' 
Gegend del' Augenmuskelkerne, in del' engeren und weiteren Umgebung des Aquadukts. 
In diesen Gegenden fallen neben ehronischen Ganglienzelldegenerationen und erhebliehen 
Gliawueherungen, zum Teil aueh faserbildender Art, starkere Erweiterungen del' perivaseu-



206 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

Abb. 99. Normale Zona compacta substantiae nigrae bei starkerer Ver­
groBerung. Melaninhaltige Ganglienzellen. Nisslbild. Mikroph. 

Abb. 100. Fall XXI. Gleiche VergroBerung wie Abb. 99. Schwere Degene­
ration der Zona compacta substantiae nigrae. g = GefaB mit leichter lympho­

cytarer Infiltration. Nisslbild. 

laren Lymphraume auf, und nicht zu selten begegnet man hier auch ganz zarten lympho­
cytaren GefaBinfiltraten. Hin und wieder sieht man enger begrenzte Verodungsherde 
in glioser Vernarbung. Sie zeigen regelmaBig deutliche Abhangigkeit von GefaBen_ Ab und 
zu trifft man auch neuronophagische Gliarosetten. Dabei ist der rote Kern selbst weit weniger 
verandert als die iibrigen Kerngebiete des Mittelhirns_ 
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Abb.l01. Fall XXI. Dasselbe wie Abb. 100. (J = GefaBe mit perivascularen 
Verodungen. x = Gliarosette. 

( ' I~ 
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Abb. 102. Fall XXI. Markscheidenfrontalschnitte. Neben diffusen MarkfaserausfaJlen 
im Striatum (Kaud + Put) Entmarkung des Pallidum (Pall). Ansa lenticularis (Al) vollig 

aufgehellt, Corpus Luysi (0 L) verkleinert und aufgehellt. Photogr. 

Besonders schwer ist die Substantia nigra betroffen. Sie bietet in ihrem ganzen 
Verl;tufe eine hOQhgradige Yerarmung an Ganglienzellen (Abb. 100 und 101 im Vergleiche 
mit dem bei derselben VergroBerung aufgenommenen Normalbilde, Abb.99). Die Ver­
anderungen, die hier das nervose Grundgewebe bietet, sInd die gleichen wie im Pallidum, 
was ihre Eigenart angeht, nur fehlen hier dieKalkniedetschlage in den GefaBen; dafiir sind 
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die perivascularen Raume recht haufig erweitert (Abb. 100 u. 101), und ganz selten sieht man 
auch zarte lymphocytare Infiltrate (Abb.lOO). Die Ganglienzellen sind, wo sie noch 
erhalten sind, geschrumpft, pigmentarm, und in dem gliosen Protoplasma liegt sehr viel mela­
ninhaltiges Pigment. Ab und zu trifft man auch schon ausgebildete Gliarosetten auf dem 
Boden zerfallender Ganglienzellen (Abb. 101 x). Seltener nehmen hier die Veranderungen 
herdformigen Charakter von eng begrenzter Ausdehnung an (Abb.101). Die Gliareaktion 
ist im allgemeinen eine protoplasmatische, dazwischen liegen auch Faserbildner. Die Eisen­
farbungen bieten das gleiche wie im Pallidum. Die Verarmung der Substantia nigra an 
Ganglienzellen ist noch wesentlich hochgradiger als die des Pallidum. 

'Veiter caudalwarts nehmen die Veranderungen in den grauen Gebieten rasch ab und 
in den Kernen der Rautengrube sowie den Vorderhornern des Riickenmarks sind nur gering­
gradige Ganglienzellveranderungen mit begleitenden Gliawucherungen festzustellen. 

Das Kleinhirn und seine Kerngebiete sind intakt, ebenso die Oliven. 

Abb. 103. Fall XXI. Markscheidenfrontal­
schnitt durch die 'Vorderen Vierhiigel. Sub­
stantia nigra (Sn) verschm1Uert und entmarkt. 

Photogr. 

Kornchenzellherde sowie Lacunen oder 
Rarefikationen des Gewebes sind histolo­
gisch nicht festzustellen. 

Die Markscheidenpraparate de­
monstrieren im wesentlichen folgende De­
generationen: Die GroBhirnrinde und das 
GroBhirnmarklager sind frei von sicheren 
Ausfallen. Das Striatum (Abb.102), das 
keine wesentlichen Schrumpfungen erken­
nen laBt, ist deutlich verarmt an diinneren 
und dickeren Fasern. Diese Verarmung ist 
im Striatumkopf am deutlichsten ausge­
sprochen und tritt hier stellenweise in herd­
formiger Betonung zutage . .Ahnlich schwere 
Veranderungen bietet auch das hintere 
Drittel, withrend die Mitte etwas leichter 
affiziert ist (Abb. 102). Das Caudatum und 
Putamen sind in annahernd gleicher Weise 
befallen. Stellenweise tritt ein leichter Sta­
tus cribratus hervor, namentlich im mitt­
leren Verlaufe (Abb. 102). Die Lamellen 

des Pallidum, sowie seine beiden Glieder sind stark aufgehellt, wobei die diinnen und 
dicken Fasern in gleicher Weise gelitten haben (Abb.102). Die Linsenkernschlinge ist 
stark aufgehellt (Abb.102 Al). Der LuysscheKi:irperverkleinert und markarm (Abb.102 eLl. 
Die Forelschen Blindel H1 und H2 sind verdiinnt, die Strahlung zum roten Kern ist auf­
gehellt, wahrend der rote Kern selbst keine wesentlichen Degenerationen erkennen laBt 
(Abb.103). Die dicken Faserbiindel, die in den hinteren lateralen Thalamuskern (vtl) ein­
strahlen, sind an Zahl vermindert. Die vorderen Vierhiigel (Abb. 103) sind leicht verarmt an 
Fasern. In der weiteren Umgebung des Aquadukts fallt eine unregelmaBige Markzeichnung auf, 
die dort auf herdfi:irmige Affektionen schlieBen laBt. Der Tractus tectospinalis ist beiderseits 
verarmt an Fasern. Die hinteren Vierhiigelpaare und laterale Schleife sind normal, das Gebiet 
der sensiblen Schleife ist stellenweise leicht aufgehellt. Die Substantia nigra ist in ihrem 
ganzen Verlaufe verschmalert und vollig faserverarmt (Abb.103). Die Bindearme, 
das Kleinhirn und seine Systeme, sowie samtliche langen Fasersysteme und Kerngruppen der 
Medulla oblongata und spinalis, namentlich die Pyramidenbahnm, erscheinen intakt. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben maBig haufigen, durchweg zarten lymphocytaren GefaBinfiltraten 
und perivascularen Lichtungsbezirken, fast ausschlieBlich beschrankt auf die 
Ponshaube und die Substantia nigra finden sich schwere im Flusse befindliche 
Parenchymentartungen in auffallender Lokalisation. In der im allgemeinen 
kaum veranderten Rinde bietet nur die vordere Zent_alwindung kleinere Ver­
odungsherde in der VI. Schicht mit protoplasmatischer Gliawucherung und ver-
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schiedene hochgradige Degenerationen der Beetzschen Pyramidenzellen mit 
stellenweiser Gliarosettbildung. Das ganze Striatum weist neben kleinen Lich­
tungsbezirken schwere Ganglienzellveranderungen an allen Elementen mit begIei­
tenden protoplasmatischen Gliareaktionen maBigen Grades auf und zeigt eine in die 
Augen springende Verarmung an groBen Zellen. DasPallidum, in welchem 
die Parenchymdegeneration besonders hohe Grade erreicht, bietet 
chronische Ganglienzelldegeneration, kieinzellige Gliawucherung, starke Verfettung 
und reichliche Pseudo-Kalkkonkremente im Parenchym wie in den GefaBwanden 
und adventitiellen Raumen. Der Thalamm; ist frei von wesentlichen Veranderungen, 
und erheblichere Erscheinungen treffen wirerst wieder im Hypothalamus am oralsten 
Ende des roten Kerns, in der Ponshaube und in verminderter Schwere in den grauen 
Kernen am Boden der Rautengrube und in den Vorderhornern des Riickenmarks. 
In fast samtlichen grauen Kernen,dieser Gebiete zeigen sich chronische Ganglien­
zellveranderungen neben circumscripteren perivascuHtren herdformigen AusfalIen, 
starkere Gliawucherungen, manchmal auch neuronophagische Gliarosetten. Derrote 
Kern ist weit weniger verandert als die iibrigen Kerngebiete des Mittelhirns. Be­
sonders schwer ist die Substantia nigra betroffen (schwerste Ganglienzellent­
artung, Pigmentabwanderung in die Glia, zahlreiche Gliarosetten infrischer und 
()hronischer Entwicklung). DasKleinhirn undseineKerne sind intakt. 1m Eisen­
praparat fallt die intensive Farbung des Pallidum und der Substantia nigra be­
sonders auf. Kornchenzellherde sowie groBere Lacunen sind nirgends anzutreffen. 
Die Pi a zeigt Bindegewebswucherung mit eingestreuten Lymphocyten: 

1m Markscheidenpraparate zeigt das Striatum eine Armut an diinneren 
und dickeren Fasern, wobei stellenweise kleinere herdformige Ausfalle vor­
herrschen. Die Lamellen des Pallidum sowie seine samtlichen Glieder sind stark 
aufgehellt und verarmt an diinnen und dicken Fasern. Die Linsenkernschlinge 
ist aufgeheIlt, H1 und H2 verdiinnt, der Luyssche Korper verkleinert, die 
Strahlung zum roten Kern aufgehelIt, ebenso die dickenFasern in v t l; die Sub­
stantia nigra ist stark verschmalert und vollig faserverarmt, die Ponshaube zeigt 
unregelmaBige Degenerationen in dem grauen Kerngebiete und in der Schieifen­
gegend. Der rote Kern, die Bindearme sowie das ganze Kleinhirnsystem und 
siimtliche langen Fasersysteme, namentlich die Pyramidenbahnen, sindintakt. 
Die Veranderungen sind bilateral-symmetrisch ausgesprochen. 

Epikrise. 
Der histologische ProzeB, der diesem FaIle eines ausgesprochenen, 4 Jahre 

bestehcnden, fortschreitenden Parkinsonism us zugrunde Iiegt, muB 
als eine progressive Parenchymdegeneration des nervosen Gewebes 
in ganz bestimmter Lokalisation aufgefaBt werden. Dazu gesellen sich 
leichte perivasculare, lymphocytare GefaBinfiItrate an verein­
zelten Stellen, Erweiterung mancher perivascularer Raume und herdfOrmig 
begrenzte Lichtungsbezirke in Abhangigkeit von GefaBen. 

Yom histologischen Standpunkte aus begegnet die atiologische Auffassung 
des Falles gewissen Schwierigkeiten. Immerhin spricht die Lokalisation der 
schwersten Veranderungen in den bei der akuten und subakuten Encephalitis 
lethargic a mit Vorliebe befallenen Gebieten 1), woselbst zudem noch leichte 

1) Nach meinen Erfahrungen auch an atypischen Encephalitis-epidemica­
Fit 11 ens u b a k ute r Art ist der Pritdilektionssitz der infiltrativen Erscheinungen und 

;Ta k 0 b, Extrapyramidales System. 14 
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infiltrative GefaBerscheinungen und perivasculare herdformige StOrungen betont 
sind, fur die Richtigkeit der Meggendorferschen klinischen Auffassung dieses 
Falles als eines metencephalitischen Parkinson_ 

Von groBtem Interesse ist dabei die zweifellos gegebene fortschreitende, 
von GefaBveranderungen unabhangige Parenchymdegeneration, 
namentlich im Striatum, Pallid urn und in der Substantia nigra_ 
Hervorzuheben ist ferner eine ebenfalls fortschreitende, jedoch nicht sehr hoch­
gradige Ganglienzelldegeneration in der vorderen Zentralwindung ohne deutliche 
Pyramidenbahndegeneration. Gegensatzlich zu der oben besprochenenEconomo­
schen Beobachtung ist in unserem Fall das Fehlen von frischen encephalitischen 
Herderscheinungen, von groBeren gliosen Verodungsherden und Kornchenzell­
herden zu betonen. 

Die recht diffuse Ausdehnung des Prozesses erschwert auch hier die Be­
antwortung der Lokalisationsfrage, zumal die Substantia nigra in starkstem 
MaBe mit affiziert ist. Immerhin steht die schwere Parenchyment­
artung des Striatum und Pallidum derart im Vordergrunde, daB 
sich auf sie im Einklang mit unseren fruheren Feststell ungen 
die wesentlichsten Zuge des Parkinsonism us zuruckfuhren lassen. 
Inwieweit die Mitbeteiligung der S u bstan tia nigra das symptomatologische 
Bild beeinfluBte, bleibt zunachst eine offene Frage_ Die Erkrankung der vorderen 
Zentralwindung offenbarte sich im klinischen Bilde nicht in Analogie zu dem 
Fehlen jeglicher Pyramidenbahndegeneration. 

Fur die eigenartigc psychische Farbung des Krankheitsbildes, 
die Affektstumpfheit, Mangel jeglicher Spontaneitat, Erschwerung 
der intellektuellen Leistungen kommen schwerere Veranderungen 
i m Rindenge biete nicht in Betrach t (vgl. auch die Bemerkungen im SchluB­
kapitel). 

Fall XXII. 
Ausgepriigter Parkinsonismus als Nachkrankheit einer Encephalitis epidemica. 

Der Fall ist klinisch von Dr. Abrahamson, New- York, und anatomisch ein­
gehend von Dr. Glo bus, New- York, in meinem Laboratorium untersucht worden. 
Unter Hinweis auf des sen Veroffentlichung in den Archives of Neurology and Psych­
iatry 1923 bringe ich hier nur die Ha u pterge bnisse der U nters uch ungen 
in vergleichender Gegenuberstellung zu dem obigen FaIle XXI. 

Klinisch handelte es sich um einen 37jahrigen Mann, der Februar 1920 unter fieber­
haften Erscheinungen an allgemeinen Korperschmerzen, an leichter Benommenheit und 
zeitweisen Delirien akut erkrankte_ Dabei zeigten sich keine lokalisierbaren nerviisen Ausfalle, 
er muBte aber 12 Wochen das Bett hiiten und war nachher vollig gesund und arbeitsfahig. 

Ein halbes J ahr spa ter entwickelten sich die ersten Erscheinungen einer beginnenden 
Nervenkrankheit: Ohne irgendwelche Fieberattacken steUte sich Zittern in den oberen Extremi­
taten ein, dann in dcn unteren Extremitaten, bei allgemeiner Steifigkeit in allen Gliedern und bei 
der N eigung zu Propulsionen; der Gang wurde kleinschrittig, bei starkem Schwitzen des Kranken_ 

Aus diesen Friiherscheinungen heraus entwickelte sich das typische Bild des Parkin­
sonismus mit den entsprechenden Haltungsanomalien, mit allgemeinem 
Tremor und Pillendrehen, Propulsionen, ohne Salivition, ohne besondere Sprach­
Kau- und Schluckstiirungen, ohne wesentliche Reflexveranderungen, ohne Blasen-, Mastdarm-

starksten Parenchymveranderungen ganz regelmaBig die Substantia nigra, die Haube des 
Mittelhirns und der oral sich anschlieBende Hypothalamus. Diese Erfahrung erleichtert 
die anatomische Aufklarung klinisch-atiologisch unklarer FaIle. 
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und Sensibilitatsstiirungen. Bei langsam progredientem Verlaufe, wobei zum SchluB der 
Tremor, der hier im allgemeinen bei Intension abnahm, fast den Charakter von klonischen 
Zuckungen zeigte, starb der Kranke 11/2 Jahre nach Beginn der Parkinsonerscheinungen. 

Der makroskopische Gehirnbefund war viillig negativ bis auf eine deutliche Ver­
kiimmerung der Substantia nigra, die schmaler und heller erschien als normal. Bei der mikro­
skopischen Untersuchung in meinem Laboratorium stellte Herr Dr. Globus folgendes fest: 

Die Meningen sind nur stellenweise bindegewebig verdickt; die Hirnrinde ist in allen 
ihren Teilen normal, im Subcortex fallen hin und wieder Ansammlungen von lipoidhaltigen 
Abraumzellen in den perivaseularen Lymphraumen auf, nicht selten begegnet man hier 
zarten lymphocytaren Infiltraten. Die gesamte weiBe Substanz des GroBhirns ist normal. 

Da.s Striatum ist v6llig normal. 
1m P alli dum, das einen normalen Ganglienzellreichtum bietet, fallen ganz vereinzelt 

zarte Iymphocytare Infiltrate an den GefaBen auf; die pallidaren Ganglienzellen erweisen 

- Pul 

-Pall 

( ' Z ('o'p.lI/ll/lI . 

Abb. 104. Fall XXII. Markseheidenfrontalschnitt in Hohe der Corp. mam. Fast nor­
males Bild, nur Pallidum im dorsolateralen Anteil ganz leicht aufgehellt. Photogr. (vgl. 

Abb. 93, Fall XXI). 

sich fast durchweg erkrankt. Die Kerne sind geschrumpft, dunkler, die Protoplasmazeiehnungdes 
Zelleibes ist verwaschen und feinkornig. Bei der Eisenfarbung lassen sich feine Eisengranulae 
im Ganglienzelleib feststellen, ebensolche in den GefaBlymphscheiden. Eine besondere Ver­
fettung des Pallidum fehlt, die Glia zeigt nur leichte progressive Kernveranderungen. 
Die Eisenreaktion im Pallidum ist nicht so stark ausgepragt als in normalen Vergleichsfallen. 

In einzelnen Thalamusgebieten finden sich kleinere, zumeist frische, zum Teil auch etwas 
altere Blutaustritte, besondere Parenchymveranderungen fehlen in allen Thalamusgebieten. 
Auch der rote Kern, der Luyssche Korper und der gesamte Hypothalamus sind im wesent­
lichen unverandert. 

Leichteren Ganglienzelldegenerationen mit begleitenden Gliawucherungen begegnen 
wir noch in den Oculomotoriuskernen. 

Wei taus die schwersten Veranderungen bietet die S u bstan tia nigra, sie ent­
sprechen hier viillig denen in meinem FaIle XXI sowohl nach Art und Schwere des Prozesses; 
nur iiberrascht hier die abnorm Ieichte Anfarbung der Substantia nigra bei der Eisenfarbung. 

14* 
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AIle iibrigen Teile des Zentralnervensystems sind normal. 
Die Markscheidenpraparate zeigen durchaus normale Verhaltnisse in der gesamten 

Rinde und in dem gesamten Hemispharenmarklager, das Striatum und der Thalamus sind 
normal. Das Pallid u mist in seiner Markzeichnung vielIeicht eine Spur aufgehelIt (Abb. 104), 
wobei auf Frontalschnitten die dorsolateralen Anteile etwas markarmer erscheinen als normal 
- auch unter Beriicksichtigung der Tatsache, daB diese Ecke an sich faserarmer ist. Die 
Strahlungen des Pallidum, insbesondere die Forelschen ll- Biindel, der 
Luyssche K6rper, die gesamte Linsenkernschlinge, die Strahlungen des 
roten Kerns miissen als v6llig normal angesehen werden. Die gesamte Sub­
stantia nigra ist verschmalert und zeigt auf Serienschnitten auf allen Stellen eine hoch­
gradige Markverarmung im gleichen Sinne wie Fall XXI. Die Projektionsbahnen sinq. normal. 

Die Veranderungen sind beiderseits symmetrisch. 

Epikrise. 

In diesem Falle einer encephalitischen Nachkrankheit mit deutlich pro­
gressiver Entwicklung eines ausgesprochenen mit Tremor und Pulsionen einher­
gehenden Parkinsonismus findet sich anatomisch, abgesehen von leichten, diffus 
entwickelten infiltrativen GefaBerscheinungen und etwas schwereren Parenchym­
veranderungen in den Oculomotoriuskernen eine fast ausschlieBlich auf die 
Substantia nigra (Zona compacta) beschrankte Parenchymerkran­
kung. Ihre histologische Eigenart entspricht vollig jener in meinem FaIle XXI. 
Eine ungleich leichtere Ganglienzelldegeneration bietet noch 
das Pallidum. Auch die Markfaserausfalle beschranken sich in 
unverkennbarer Weise auf die Substantia nigra, wahrend das Pallidum 
nur circumscriptere, wesentlich geringgradigere Markausfalle aufweist. 

Bei aller Kritik kann man in diesem Falle von einer fast ausschlieBlichen 
Entartung der Substantia nigra sprechen. 

Dieser Fall ist fur mich von besonderer Wichtigkeit bei der vergleichenden 
Gegenuberstellung zu meinem Fane XXI. Die klinischen Symptomenbilder 
entsprechen sich in den wesentlichen Punkten. Wahrend der Fall XXI aber 
eine gleichzeitige schwere Striatum-, Pallidum- und Substantia nigra­
Erkrankung aufweist, zeigt der Globussche Fall XXI eine fast aus­
schlieBliche Degeneration der Substantia nigra. Die Pallidumerkran­
kung tritt hier sehr stark in den Hintergrund und fuhrte nicht zu irgendwie 
deutlichen Entartungen der Pallidumfaserungen. 

Daraus ergibt sich meine;;: Erachtens, daB der Erkrankung der S ubstan­
tia nigra eine ganz wesentliche Bedeutung fur die Auslosung der 
Haupterscheinungen des Parkinsonschen Symptomenkomplexes 
z uk 0 m m t. Wir besta tigen also die 0 ben angefiihrten U ntersuchungserge bnisse 
and Ansichten derfranzosischcn Autoren, ferner von K. Go I ds t e in und H. Spa t z. 

Von groBter Wichtigkeit ist weiterhin die Tatsache, die sich in unserim 
beiden Fallen offcnbart, daB bei solchen chroni8ch-progressiven Metencephailtiden 
die infiltrativ-CJ,;:sudativen Veranderungen auBerordentlich stark zurucktreten 
konnen, und daB dabei ein sch werer fortschrei tender reiner Parenchym­
prozeB weitaus das histologische Bild beherrscht. Wir erinnern uns 
hier der Befunde zahIreicher Autoren (v. Economo, Creutzfeldt, Stern, 
Siegm und, Klarfeld, Strauss und GIo bus, Reichelt u. a.), welche bei der 
akuten und subakuten Encephalitis Iethargica ebenfalls neben den vorherrschenden 
infiltrativen Entzundungserscheinungen reine, von jenen unabhangige Parenchym-
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degenerationen betonen. leh kann diese Befunde durcbaus an dem entsprechenden 
Materiale bestatigen. Klarfeld konnte sogar in einem akuten Falle besonders 
schwerer klinisch einwandfreier Encephalitis lethargic a im Zentralnervensystem 
das Fehlen jeglicher entzundlicher Erscheinungen feststellen. Nur im Schwanz­
kern zeigten sich Reste von regressiv veranderten lympho· und plasmacytaren 
Infiltraten. Nirgends zeigten sich Spuren von herdartigen Prozessen. Dagegen 
beobachtete er eine schwere Parenchymerkrankung besonders im Ammonshorn 
und im Striatum (schwere Zellei'krankung Nissls, zum Teil mit amoboider 
Glia). Auch die agranulare Frontalrinde zeigte Bezirke, wo die meisten Zellen 
der zweiten und dritten Schicht das Bild der schweren und chronischen Zell­
erkrankung aufweisen. Histologisch handelt es sich dabei also um gar keine Ence­
phalitis, sondern um eine dif£u~e, rein degenerative Erkrankung, vornehmlich 
des Ammonshorns, des Striatum und der agranularen Frontalrinde; atiologisch, 
epidemiologisch und klinisch gehort er aber zur echten Encephalitis lethargica. 

DaB derartige Tatsachen unsere Beachtung verdienen, ist obne weiteres 
klar. Es drangt sich uns hier von selbst der Vergleich mit der Paralyse auf, 
wo wir ja gewobnt sind, ein unabhangiges Nebeneinander von infiltrativen Er­
scheinungen und Parenchymdegenerationen zu sehen, und wo wir manchmal 
bei akuten schwersten Formen, wie ich erst jungst auseinandersetzen konnte, 
ein starkes Dberwiegen der rein degenerativen Komponente vorfinden. Wir 
erkennen fernerhin vornehmlich aus der histologischen Eigenart unserer Falle, daB 
sich in chronischen Fallen die reine Parenchymdegeneration in schwerster Weise 
weiterentwickeln kann, bei starkstem Zurucktreten jeglicher Infiltrationen und 
jeglicher herdformigen Prozesse. Besonders klar erkennen wir dies an der Eigenart 
der Veranderungen in der Substantia nigra. N ach dem ganzen histologischen 
Bilde handelt es sich da bei keineswegs um reine Narbenzustande, 
sondern um fortschreitende selbstandige Degenerationen grauer 
Kerngebiete, wobei es freilich nicht ausgeschlossen, sogar wahr­
scheinlich ist, daB die ursprungliche akute Infektion mit ibren 
in diesen Kernge bieten als den gege benen Pradilektionsstellen 
gesetzten Veranderungen den AnstoB zu der progressiven Kern­
de g e n era t ion a b g e ben; der fortschreitende ParenchymprozeB spricht aber 
im Einklang mit den positiven Impferfolgen fUr ein wei t ere s For t w irk e n 
des Encephalitisvirus in diesen Kerngebieten1). 

Wenn wir heute auf Grund unserer bisherigen Erfahrungen die Folge­
zustande der Encephalitis lethargic a uberblicken, die uns klinisch 
und anatomisch bekannt sind, so kann mail im wesentlichen zwei Typen 
unterscheiden, die auch von Meggendorfer bereits kIinisch gefordert wurden: 
Der haufigste Typus bietet die langsam progrediente A uspragung 
eines ausgesprochenen Parkinsonschen Symptomenkomplexes, def 
sich ganz allmahlich, haufig auch erst nach langerem oder kurzerem Intervall 
nach einer oft nur leichten Encephalitis epidemica oder grippeahnlichen Allgemein-

1) Die tiefere Begrlindung, weshalb es in den einzelnen Fallen zu der progredienten 
Metencephalitis kommt, kann heute noch nicht gegeben werden. Es liegt nahe, auch hier 
an Parallelen zur Paralyse zu denken und das Verhaltnis von Virus zu der 
Reaktionskraft des 0 rganism us in den Vordergrund zu stellen, Meggendorfer 
glaubt auf Grund anamllEstischer und genealogischer Erhebungen, daB in vielen Fallen 
eine gewisse Anfalligkeit des Gehirns deutlich wird. 
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erkrankung herausentwickelt. Das sind die FaIle, wie ich sie oben im FaIle XXI 
und XXII anatomisch genauer skizziert habe, und bei denen sich der histologische 
ProzeB ganz wesentlich in einer fortschreitenden Parenchymdegene­
ration offenbart. Seine Lokalisation kann offenbar in den einzelnen 
Fallen stark schwanken: ganz regelmaBig ist dabei die Substantia 
nigra (Zona compacta) am schwersten betroffen, dann folgt das 
Pallid um und in weiterem Abstand das Striatum 1). Manchmal zeigt 
sich ein leichtes Ubergreifen auf die C. a., im allgemeinen bleibt 
aber die Rinde frei. Oerade die Eigenart des anatomischen Vorganges bedingt 
meines Erachtens zugleich das nach unseren bisherigen Erfahrungen thera­
peutische Versagen in solchen Fallen. 

Die zweite offenbar seltenere Gruppe ist dadurch ausgezeichnet, daB zumeist 
nach schwereren Initialerschei~ungen der Encephalitis epidemic a nach mehr 
oder weniger langeren Remissionen unter erneutem Aufflackern fieber­
hafter Erscheinungen mit nervosen Symptomen in buntem Wechsel 
ein progredientes Krankheitsbild entsteht, welches klinisch wesentlich 
polymorpher gestaltet ist. Wir sehen dabei, wie sich zeitlich getrennt ver­
schiedene Zustandsbilder ablOsen, die von leichten Myoklonien ange­
fangen, tiber choreatisch-athetotische Bewegungsstorungen, tiber 
Torsionsspasmen hinwegftihren zu einem mehr oder weniger aus­
gesprochenen Parkinson - ahnlichen oder pseudobulbar - paraly­
tischen Bilde, wobei nicht selten auch Storungen von seiten der Pyramidenbahn 
und der Psyche auftreten. Manchmal kommt es dabei zu Muskelatrophien als 
Zeichen von Kerndegenerationen in den Vorderhornern. Ich habe FaIle beobachtet 
von halbseitigem Parkinsonismus und kontralateraler Athetose in ahnlicher Weise, 
wie sie auch O. Foerster beschreibt. Anatomisch sind diese Krankheitsbilder, zu 
denen der oben erwahnte v. Economosche Fall gehort, durch eine recht diffus 

1) Bei zwei weiteren Fallen mit ganz ahnlicher Entwicklung des metencephalitischen 
Parkinsonismus, die ich inzwischen anatomisch genau zu untersuchen Gelegenheit hatte, 
fand ich his t 0 log i s c h die gleichen Veranderungen wie in den 0 bigen Fallen; i h r e L 0 k a -
lisation beschrankt sich in dem einen FaIle weitgehend auf die Sub­
stantia nigra mit nur leichter Affektion des Pallidum, im zweiten 
FaIle aber war die Substantia nigra nur geringgradig erkrankt, und 
die schwerste Veranderung und Entmarkung bot das Pallidum, etwas 
g e r i n g g r a dig e r d asS t ria tum (groBe ZeIlen). Man erkennt daraus, wie vorsichtig 
wir auf diesem neuen Gebiete heute noch mit den SchluBfolgerungen ohne g e n a u en 
anatomischen Befund sein mussen und wie unange brach tV e raIl gem ein e rung en bier 
sind. Immerhin laBt sich wohl das eine heute schon sagen, daB b e son d e r s s c h w ere 
En tartungen der Sub stan tia nigra bei Parkinsonismen unklarer G en ese 
bei entsprechendem histologischen Bilde am wahrscheinlichsten fur 
Metencephalitis sprechen. (Vgl. auch Gamna, C., e Owodei-Zarini: Sulla pato­
genesi delli sindromi amiostatiche postencephalitiche. Pathologica Jg. 15, Nr. 339. 1923: 
1m einen FaIle von metencephalitischem Parkinson Lokalisation del" Veranderungen im Tractus 
solitaris, Facialiskern, Locus coeruleus, besonders in Substantia nigra, Corpus Luysi, Pu­
tamen [groBe ZeIlen] und Pallidum - also ganz ahnlich wie in meinem FaIle XXI; im zweiten 
FaIle Lokalisation im oralen roten Kern, Corpus Luysi und besonders schwer in Substantia 
nigra. - In einem FaIle von C I a u d e et S c h a e f fer: Syndrome parkinsonien postence­
phalitique avec lesions ceIlulaires nigriques et pallidales sans gainite perivasculaire, Encephale 
Jg. 18, Nr.2. 1923, ist die Lokalisation wie in meinem FaIle XXII bei noch etwas schwerer 
pallidarer Beteiligung). Die neueste Literatur, vornehmlich die russische, betont noch griiBere 
Differenzen in der anatomischen LokaJisation des Prozesses bei den einzelnen Fallen. 
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entwickelte Lokalisation des Krankheitsprozesses ausgezeichnet, bei 
dem auch die Rinde affiziert ist und starkere Infiltrationsherde echt 
entziindlicher Art auffallen. So ist del' rezidivierende Charakter zugleich im 
anatomischen Bilde gegeben, und es besteht hier viel mehr wie dort wenigstens 
die theoretischc Moglichkeit, therapeutisch dem ern euten A ufflackern 
des Entziind ungsprozesses zu begegnen. 

Schlief3lich kenne ich noch abortiv(' FaIle, bei denen in rudimentaren 
Ziigen gewisse Residualerscheinungen von mehr stationarem Cha­
rakter langere Zeit hindurch bestehen. Derartige Folgezustande bieten leichte 
choreatische Muskelunruhen, Tics und dergleichen, wobei sich nicht selten eigen­
artige Charakterveranderungen im Sinne von Arbeitsunlust, Energielosigkeit 
und allgemeiner psychopathischer auch ethischer Minderwertigkeit 7eigen. Gerade 
bei Kindem haben Bonhoeffet, Kirsch baum ,A. Westphal, Tromner, 
K a lin 0 w sky 1) derartige Charakterveranderungen nach Encephalitis beschrie ben, 
und auch bei Erwachsenen konnten wir hier mehrfach lediglich Charakter­
veranderungen als Folgeerscheinung einer friiheren Encephalitis beobachten 
(C 0 hen, Meg g end 0 r fer). Die Bewegungsstorungen solcher Kranken scheinen 
die giinstigste Prognose zu bieten. Sie bleiben zumeist stationar und zeigen 
nicht selten eine deutliche Tendenz zu spontaner Besserung. Anatomische Er­
fahrungen iiber diese Gruppe besitze ich nicht. 

Die Hauptergebnisse uberblickend, ergibt sich folgendes: 
Unsere bisherigen klinischen und anatomischen Kenntnisse der Folgezustande 

der Encephalitis lethargica lassen zwei Formen unterscheiden: Der haufigste Typus, 
die langsam progrediente Auspragung eines ausgesprochenen Parkinsonschen 
Symptomenkomplexes, zeigt anatomisch eine reine fortschreitende Parenchym­
degeneration mit nur ganz seltenen infiltrativen Erscheinungen ohne wesentliche 
herdformige Auspragung des Prozesses. Ganz regelmafJig ist dabei die Substantia 
nigra in ihrer Zona compacta am schwersten betroffen, dann folgt das Pallidum 
und in weiterem Abstand das Striatum, das offenbar auch vollig frei bleiben kann. 
Manchmal zeigt sich ein leichtes Ubergreifen auf die C. a., im allgemeinen bleibt 
aber die Rinde vollig frei. Die zweite, offenbar seltenereGruppe fuhrt unter erneutem 
Aufflackern fieberhafter Erscheinungen mit nervosen Symptomen zu einem poly­
morphen, gleichfalls progredienten Krankheitsbild, bei dem anatomisch herdformige 
Prozesse mit Infiltrationserscheinungen mehr im Vordergrunde stehen und die 
Lokalisation des Krankheitsvorganges im Zentralnervensystem eine sehr diffuse ist. 
Uber Abortivfalle mit motorischen und psychischen Ausfallserscheinungen fehlen 
bisher die anatomischen Erfahrungen. 

Fast ausschliefJlich auf die Zona compacta substantiae nigrae beschrankte schwere 
Degenerationen fuhren zu dem ausgesprochenen akinetisch-hypertonischen Symptomen­
komplex des Parkinsonismus, der mit Tremor und Pulsionen einhergehen kann. 

8. Spastische Pseudosklerose. 
Gerade die bunten Bilder der Encephalitis epidemica und ihrer 

Nachkrankheiten, die auch anatomisch ein ungewohnlich vielgestaltiges 
Geprage zeigen, bedingen ganz ungewohnliche Schwierigkeiten in der 

1) K ali now sky, L. Psychische Veranderungen bei Encephalitis im Kindesalter. 
Dissertation aus del' Psych. Univ.-Klinik Hamburg 1922. 
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histologischen und atiologischen Abgrenzung klinisch unklar 
liegender FaIle; wir miissen uns zweifellos heute davor hiiten, aIle derartige 
Beobachtungen aIlzu leichtfertig in Beziehungen zu dieser Gruppe zu bringen_ 
Andererseits zeigt die histologische Untersuchung solcher FaIle in der Lokalisation 
und Art des Prozesses manchmal so deutliche Anklange an die ProzeBentwicklung 
der Encephalitisgruppe und ihrer Nachkrankheiten, daB sich uns bei solchen atio­
logisch ungeklarten und aus dem Rahmen des Gewohnlichen herausfallenden 
Krankheitsbildern die l\ioglichkeit ihrer atiologischen ZugehOrigkeit zur Ence­
phalitisgruppe aufdrangt_ 

Ich habe 1920/21 an der Hand von drei Fallen, denen ich nachtraglich einen vierten 
anfugen konnte, iiber eigenartige Erkrankungen dts Zentralnervensystems mit bemerkens­
werten anatomischen Befunden (spastische Pseudosklerose) berichtet und diesen Fallen 
einen von Creutzif'ldt, kurz ZUVOl l;>eschnebenen Fall als wesensgleich zugereiht. Es handelt 
sich bei all diesen Beohachtungen urn eine Erkrankung des mittleren und hiiheren Lebens­
alters, welche ohne nachweisbare Atiologie mit sich zunachst langsam entwickelnden Stii­
rungen des Bewegungsapparates und der GefUhlssphare einsetzt. Psychisch flillt eine Wesens­
veranderung auf (angstlich, gereizt, niedergeschlagen u. dgl.), und die Kranken machen im 
Beginn des Leidens fast stets einen rein funktionell gestiirten Eindruck. Die Kranken klagen 
bald nber Schwachf' und Schmerzen in den Beinen, die steif werden. Beim Gehen knicken 
sie haufig ein und fallen hin. Dabei ist der objektive Befund in der Regel zunachst ein viillig 
negativer. Es kiinnen sich aber auch jetzt schon spastische Phanomene in Andeutung zeigen, 
namentlich sind die Bauchdeckenreflexe schon fruhzeitig abgeschwacht oder fehlen. 1m 
Begiune der Erkrankung bietet sich haufig ein auffallender Wechsel der Erscheinungen in 
Art von Remissionen, allmahlich treten deutlichere Bewegungsstiirungen hervor, die ein 
polymorphes eigenartiges und zunachst noch schwer zu analysierendes Gemisch von spastischen 
und thalamo-striaren Erscheinungen darstellen. Ohne nachweisbare Lahmung ist der Gang 
der Kranken auffallend unkoordiniert, die Kranken knicken ein, fallen hin und schlieBlich 
wird das Gehen und Stehen unmiiglich_ Dabei kiinnen deutliche Spasmen zutage treten, 
aber auch hypotonische Zustande gelegentlich vorherrschen. Deutliche striare Symptome 
im Sinne von Bewegungsarmut, Zitter- oder Athetoseerscheinungen sind zeitweise vorherr­
schend. Die Sprache ist langsam, monoton und gewiihnlich dysarthrisch gestiirt. Die Sehnen­
reflexe sind zumeist gestigert, kiinnen aber auch normal sein oder sogar fehIen. Das Babins­
kische Zeichen ist wenigstens in gewissen Phasen der Krankheitsentwicklung angedeutet 
oder positiv. Die Bauchdeckenreflexe sind abgeschwacht oder fehlen. Leichte Erscheinungen 
an den Augenmuskeln sind gelegentlich wahrzunehmen, der Augenhintergrund bleibt immer 
normal. Die Blut- und Liquoruntersuchungen haben ein negatives Ergebnis. In den Zeiten, 
wo die nerviisen Erscheinungen starker hervortreten, werden die zunachst nur angedeuteten 
psychischen Stiirungen recht aufdringlich und treten im Sinne von Apathie, Negativismus, 
angstlicher deliriiiser, halluzinatorischer Verwirrtheit stark in den Vordergrund. Je nach 
der Dauer der Erkrankung kann es dabei zu starkem psychischen Verfall kommen. SchlieLl­
lich treten cerebrale Reizerscheinungen mit bulbaren Kernstiirungen in den Vordergrund, 
welche in rascher Progedienz hei zumeist tiefgreifendem, trophisch bedingtem Decubitus 
unter schwerer Benommenheit die Krankheit unter fieberhaften Temperaturen beenden. Der 
Verlauf der Erkrankung ist ein subakut progredienter, die Krankheitsdauer belauft sich yom 
Eeginne der schweren Erscheinungen an gerechnet auf mehrere Wochen bis zu ('inem Jahre. 

Die kli n i s c h e D i a g nos e schwankte bei all diesen Kranken zwischen mu.ltipler Sklerose, 
Paralyse, Dementia praecox u. dgl. und gerade im Beginne der Erkrankung wurde fast 
regelmaBig eine funktionelle Stiirung angenommen_ 

Entsprechend seiner histologischen Eigenart (reine fortschreitende Parenchymerkrankung 
mit besonders im V ordergrunde stehender Ganglienzellverfettung und Ganglienzellblahung, 
allgemeiner protoplasmatischer Gliawucherung, Auftreten zahlreicher gliogener Neuro­
phagien und Gliarosetten im Grau und WeiLl) habe ich den Krankheitsvorgang ganz allgemein 
als eine Encephalomyelopathie mit disseminierten Degenerationsherden be­
zeichnet, urn damit einmal die Unterscheidung von echt entziindlichen Krankheiten zum 
Ausdruck zu bringen, dann aber die herdfiirmige Betonung des Krankheitsprozesses an 
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gewissen Stellen; denn bei aller Diffusitat der Veranderungen zeigt sich eine ganz regel­
maBige und besonders betonte Affektion des hinteren Stirnhirns und des Temporalhirns 
(vornehmlich dritte Schicht und fiinfte und soohste Schicht), ferner der vorderen Zentral­
windung (dritte Schicht und Schicht der Beetzschen Pyramidenzellen), ferner des Striatum, 
gewisser Thalamusgebiete (besonders ventromedialer Kern), der bulbaren Kerngruppen und 
auch der spinalen Vorderhorner. So zeigt sich eine gewisse Neigung zu syste­
matischer Ausbreitung, die sich in der Hauptsache bei lebhafter Mitbeteili­
gung des Cortex (vornehmIich in seinen unteren Schichten) in einer 
partiellen Erkrankung des pyramidalen und extrapyramidalen motorischen 
Systems auBert. 

In pathophysiologischer und klinischer Hinsicht steht demnach die Er­
krankung zwischen den spastischen Systemerkrankungen, insbesondere der 
amyotrophischen Later~lsklerose und den vornehmlich striopallidar lokalisierten 
Krankheitsprozessen, insbesondere, der Westphal- Striimpellschen Pseudo­
sklerose, der Wilsonschen Krankheit und den Parkinsonismen. In ihrem 
symptomatologischen polymorphen Bilde mit ihrer Neigung zu Remissionen 
steht sie wohl der multiplen Sklerose am nachsten, von der sie sich aber klinisch 
und anatomisch scharf unterscheidet. Ich habe sie daher vorlaufig - rein zum 
Zwecke einer literarischen Verstandigung - als eine besondere Untergruppe 
den Pseudosklerosen zugerechnet und von den anderen Pseudosklerosen 
mit vorwiegend striarer Lokalisation, mit denen sie atiologisch und noso­
logisch nichts gemein hat, als spastische Pseudosklerose abgesondert, 
womit die im Vordergrunde stehende Erkrankung des Pyramidensystems zum 
Ausdruck kommen soIl. Auch die regelmaBigo starke corticale Mitbeteiligung 
solIte in dieser klinischen Bezeichnung in Analogie zu den bei der Westphal­
Striimpellschen Pseudosklerose gegebenen Verhaltnssen angedeutet sein. 

Bei dem Studium und der Veroffentlichung dieser Falle habe ich verwandten, in der 
Literatur bisher niedergelegten Einzelbeobachtungen besondere Beobachtung geschenkt, 
namentlich einem von Alzhei mer mitgeteilten FaIle, ferner einem von Economo - Schil­
der untersuchten FaIle und den van Woerkomschen Beobachtungen, die in vielem an 
unser Krankheitsbild erinnern. lch habe ausdriicklich hervorgehoben, daB zunii.chst diese 
Klassifikation nach klinischen und anatomisch- morphologischen Gesichts­
pun k ten geschieht und das atiologische Prinzip bei volligem Fehlen eindeutiger Beziehungen 
nicht berncksichtigt. 

Obwohl damals unsere klinischen und anatomischen Kenntnisse der met. 
encephalitischen Nachkrankheiten noch recht diirftige waren, habe ich klinisch 
und anatomisch die Differentialdiagnose gegeniiber der Encephalitis 
und Metencephalitis zu erlautern versucht und sah in der schweren fort­
schreitenden degenerativen Parenchymerkrankung einen prinzipiellen Unterschied 
gegeniiber dem vorwiegend infiltrativ entziindlichen Prozesse jener Erkrankung. 

Die weiteren Erfahrungen aber haben uns, glaube ich, anders belehrt und uns Tatsachen 
gegeben, die vielleicht ein Hinweis sein kOnnen auf die atiologische Auffassung dieser eigen­
artigen Erkrankun/l:. Bereits der Economosche Fall der chronischen MetencephaJitis ·zeigt 
in der Art und Lokalisation der Parenchymstorungen verwandte Ziige, wobei freilich die 
herdformigen, von GefaBbezirken deutlich abbiingigen Gewebsprozesse und die Untermischung 
mit starkeren lnfiltrationsherden einen greifharen Unterschied darstellt. lmmerhin war 
das starke Mitbefallensein der vorderen Zentralwindungen und die vielerorts ausgesprochene 
reine degenerative Erkrankung recht auffii.1lig. Dazu gesellten sich dann die Erfahrungen, 
die wir an weiteren Fallen encephalitischer Nachkrankheiten gemacht und die uns gezeigt 
haben, wie sich auch bei oohter Metencephalitis der KrankheitsprozeB ganz wesentlich 
nach der Seite des rein Degenerativen verschieben kann. Zudem bemerkten wir auch in 
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unserem FaIle XXI eine Erkrankung der vorderen Zentralwindung, die in manchen Ziigen 
an die bei spastischer Pseudosklerose erinnert_ Wir Bohen femer aus dem oben erwiihnten 
Klarfeldschen FaIle, wie selbst in akuten Fallen, welche man ohne weiteres der Encephalitis 
epidemica klinisch und epidemiologisch zurechnen muB, ein reiner Degenerationsvorgang 
des Nervenparenchyms in ahnlicher Lokalisation wie bei der spastischen Pseudosklerose 
vorliegen kann; und wir wissen aus zahlreichen Beobachtungen der akuten und subakuten 
Encephalitis, daB sich auch die Rinde recht lebhaft an dem Krankheitsprozesse beteiligen kann. 

Dies sind Erfahrungen, die uns vielleicht der a ti 0 log i s c hen A uff ass u ng 
und der GruppenzugehOrigkeit unseres Krankheitsbildes naher bringen konnen_ 
Freilich fehlten in allen Gehirnen der spastischen Pseudosklerose trotz zumeist 
rapider Krankheitsentwicklung jegliche starkeren Gefa.Binfiltrate; ich betonte 
aber in einem meiner FaIle (Fall III Ka) eine stellenweise leichte lymphocytare 
Meningitis und ein gelegentliches Auftreten lymphocytarer Gefa.Binfiltrate in 
manchen grauen Gebieten, so 'besonders im Grau des Riickenmarks. Auch in 
dem Creutzfeldtschen FaIle waren sie anzutreffen, jedoch so seIten, daB ihnen 
Creutzfeldt selbst nur eine ganz sekundare Bedeutung beimiBt. Es zeigten 
sich auch dabei nirgends herdformige Storungen in deutlicher Abhangigkeit 
von den GefaBen und die allgemein ausgesprochene Parenchymdegeneration 
trat mancherorts in besonderer Betonung hervor ohne jegliche nachweisbare 
GefaBkomponente. Zudem steht in Analogie zu den aufdringlichen psychischen 
Storungen die Erkrankung des Gesamtcortex stark im Vordergrunde 
gegensatzlich zu unseren bisherigen Erfahrungen bei der Metencephalitis. Es 
ist aber auch hier wieder daran zu erinnern, daB die Zustandsbilder der akuten, 
subakuten und chronischen Encephaiitisfalle eine ungewohnlich reiche Sympto­
matologie bieten und n;cht selten mit ausgesprochenen psychischen Storungen 
einhergehen. DemgemaB sind ja auch bei freilich vorherrschender Affektion 
der basalen Stammganglien und des Mittelhirns mehr oder weniger ausgesprochene 
Veranderungen in der Rinde wenigstens bei den akuten und subakuten Formen 
haufiger beschrieben (Klarfeld, Stern u. a.). 

lch mochte im folgenden noch einen klinisch und anatomisch sehr bemerkens­
werten Fall schildern, dessen klinische Krankheitsentwicklung und 
Symptomatologie sich ganz im Sinne des von mir aufgestellten 
Krankheitsbildes der spastischen Pseudosklerose zeigte, so daB auch 
die Kranke mit dieser Diagnose auf den Sektionstisch kam. 

Fall XXIII. 

Ein weiterer Fall von spastischer Pseudosklerose. 

Der Meggendorferschen klinischen Darlegung dieses Falles (Fall 7 seiner .Arbeit 
fiber chronische Encephalitis epidemica), der weiter gefiihrten Krankengeschichte und eigenen 
Notizen entnehme ich folgende wesentlichen Punkte: Die Kranke A. Hoffert, 38 Jahre alt, 
wird im Mai 1921 in die Klinik aufgenommen. Nach ihren eigenen Angaben und denen der 
Mutter begann die Krankheit (Dezember 1920) im Anschlusse an ein schweres psychisches 
Trauma. Sonst gibt die Vorgeschichte keine bemerkenswerten Anhaltspunkte. Die ersten 
Krankheitszeichen auBerten sich in einer eigenartigen Zerstreutheit, auffalligen 
Verlangsam ung ihrer motorischen Leistungen, angstlichen Erregungen mit 
paranoidem Einschlag, welch letztere namcntlich nachts deutlicher wurden. Dabei 
bemerkte man eine eigenartige motorische Unruhe: Sie habe nicht still sitzen konnen, 
mit den Handen habe sie oft so komisch gekrabbelt. Die erate korperliche Untersuchung 
(Mai 1921) ergab im wesentlichen folgendes: Eigentiimliches Vibrieren der Umgebung des 
Mundes, Zittern der vorgestreckten Zunge, etwas 8chwerfaIlige Sprache, leichter Romberg, 
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Fehlen der unteren Bauchdeckenreflexe. Die Pupillen und die Sehnenreflexe o. R, sehr 
labile Stimmung. Sie ist leicht zum Weinen zu bringen; sie macht den Eindruck einer be­
ginnenden Paralyse, doch ist die Blut- und Liquoruntersuchung volIkommen negativ, nur 
Phase I Spur Opalescenz. 

In den nachsten Tagen gibt die Kranke an, in der Nacht Militarmusik zu horen; sie 
wird namentlich abends angstlich erregt, auBert mit sichtlicher Angst, daB die Russen kamen, 
macht allerlei geheimnisvolle Andeutungen, fiihlt sich innerlich gehetzt und dauernd be­
obachtet. In der nachsten Zeit wird die Zerfahrenheit und die angstliche Erregung paranoiden 
Geprages immer deutlichel. Sie ist verwirrt, findet sich nicht mehr in ihr Bett zuriick und 
konfabuliert. 1m Juli wird die Kranke, die bis dahin, wenn auch etwas unbeholfen, so doch 
ziemIich sicher gehen konnte, sehr unsicher auf den Beinen, schwankt und muB gefiihrt 
werden. Die Sprache wird schwerfalliger und undeutlicher. Bald darauf wird die Kranke 
ganz hilflos; sie kann, ohne eigentliche Lahmung zu zeigen, nicht mehr gehen und stehen, 
sondern knickt sofort in den Knien ein, wenn man sie auf die Beine stellt. Sie kann nicht 
einmal im Bett aufsitzen oder sich selqst umdrehen. Die akustischen Sinnestauschungen 
und angstlichen Erregungen nehmen zu; dabei sind die intellektuellen Fahigkeiten gut er­
halten, namentlich auch ihr Urteilsvermogen. Anfangs Oktober erholt sich die Kranke 
voriibergehend, sie wird sicherer auf den Beinen und kann mit Unterstiitzung wieder 
einige Schritte gehen. Bald tritt eine auffallende Mer k f a hi g k ei t sst 0 rung mit Erinnerungs­
storungen wie bei Korsakoff hervor. Mitte Oktober zeigt sich kiirperlich folgendes: Die 
Kranke sitzt ganz steif da, zittert am ganzen Oberkorper, wackelt auch mit dem Kopfe. 
Mit Unterstiitzung gelingt es, sie zum Aufstehen zu bringen. Es besteht deutlicher Romberg, 
auch bei offenen Augen. Die Kranke geht mit Unterstiitzung steif und leicht nach vorn 
geneigt; dabei zeigt sich grobschlagiges Zittern in beiden Armen. Wenn sie nicht gestiitzt 
wird, droht sie nach vorn zu fallen. Der Gang ist breitspurig und unbeholfen, bei Fehlen 
der normalen Mitbewegungen. Auf das Untersuchungsbett gelegt, bemerkt man auch hier 
Bebern urn den Mund und ein grobschlagiges Zittern der oberen Extremitaten. Das Gesicht 
ist ziemlich starr, maskenartig. Die Kranke ist leicht zum Lachen und Weinen zu bringen 
ohne ausgesprochene Zwangsaffekte. Es bestehen keine Paresen der Gesichtsmuskulatur. 
Die Pupillen sind gleich, rund, reagieren prompt, es fallt eine leichte Konvergenzschwache 
auf, bei sonstigem Fehlen von Augenbewegungsstorungen und Nystagmus. Der Augen­
hintergrund ist o. R Die Sprache ist langsam, schlepp end, ruckweise hesitierend. AIle 
Bewegungen werden langsam und ungeschickt ausgefiihrt mit grobschlagigem Zittern, das 
bei Intentionsbewegungen noch zunimmt. Die Schrift ist sehr ungleich, bald schrag, bald 
steil, stark ausfahrend und zittrig. Es fallt eine allgemeine Bewegungsverlangsamung auf, 
sie braucht Stunden lang zum essen, so daB sie gefiittert werden muB. Apraktische und apha­
sische Storungen bestehen nicht. Ausgesprochene Adiadochokinesis besonders links. Die 
grobe Kraft in den oberen Extremitaten ist leidlich gut, bei leichter Rigiditat in allen Muskel­
gruppen. Bei passiven Bewegungen fiihlt man einen gleichmaBigen wachsernen Widerstand, 
passiv gegebene Stellungen werden nicht beibehalten. Das gleiche gilt fiir die unteren Ex­
tremitaten, nur klagt die Kranke bei passiven Bewegungen der unteren Extremitaten iiber 
starke Schmerzen, die sie nicht recht zu lokalisieren vermag. Weder die Nervenstamme, noch 
die Muskeln sind druckempfindlich. AIle Bewcgungen der unteren Extremitaten werden 
langsam und mit geringer Kraft ausgefiihrt. Die Sehnenreflexe sind lebhaft, nicht klonisch, 
beiderseits annahernd gleich. Babinski und Oppenheim sind zeitweise vorhanden, zeitweise 
fehlen sie. Die Bauchdeckenreflexe sind rechts schwach, links nicht auszuliisen. Sichere 
Sensibilitatsstorungen bestehen nicht, Blasen- und Mastdarmstiirungen fehlen. Die Korper­
temperatur bewegt sich haufig zwischen 37 und 38 0 1). 

1m nachsten Monat geht die Kranke korperIich und psychisch stark zuriick, sie wird 
unsauber. Es treten Schluckbeschwerden auf und es zeigt sich tiefgreifender Decubitus, 
namentlich in den Trochantergegenden. Die Sprache wird vollig unverstandIich, die Stinlmung 
angstlich, im Gesicht ist ein dauerndes Zittern der Gesichtsmuskulatur deutlich; die Kranke 
ist vollig hilflos, sie kann iiberhaupt keine Bewegungen mehr geordnet ausfiihren. Mit den 
Randen kommen nur langsam wackelnde Bewegungen ohne eigentliches Ziel zustande. 
Contracturen kommen nicht zur Entwicklung. Das Ba bin s ki sche Zeichen ist jetzt fast immer 

1) Bis hierher der Bericht in der Meggendorferschen VeroffentIichung. 
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positiv. Bei· rasch fortschreitendem Marasmus und starkem psychischen Verfalie unter 
Somnolenz mit leichten klonischen Zuckungen in einzelnen Muskelgebieten und zeitweisem 
Auftreten von Deviation conjugee nach rechts stirbt die Kranke am 30. ]. 1922. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Die 38jahrige Frau erkrankte ohne irgendwelche nachweisbare Vorkrankbeit 
im AnscbluB an ein psychisches Trauma an einer auffalIenden Bewegungsverlang­
samung, verbunden mit ciner deutlichen Wesensveranderung (Zerstreutheit, 
angstliche Erregungen mit paranoidem Einschlag). Einige Monate spater zeigt 
die Kranke bei fehlenden unteren Bauchdeckenreflexen und sonst negativem, 
korperlichem Befunde Vibrieren der Gesichtsmuskulatur, Dysarthrie und leichten 
Romberg. Psychisch ist sie in ihrer Stimmung sehr labil und macht den Eindruck 
einer beginnenden Paralyse. D~e Blut- und Liquoruntersuchungen sind negativ. 
In der nachsten Zeit wird die Kranke zunehmend angstlich erregt, zerfahren, 
hat Gehorstauschungen und auBert paranoide Wahnideen, konfabuliert. Sie 
wird sehr unbeholfen auf den Beinen, die Sprache wird undeutlicber und bald 
kann die Kranke, ohne Paresen zu zeigen, nicbt mehr gehen und stehen, sondern 
knickt sofort in den Knien ein. Sie kann sich nicht aufsetzen. N ach voriiber­
gehender Erholung (Remission) entwickelt sich ein ausgesprochenes Korsakoff­
sches Symptomenbild, korperlich falIt eine allgemeine Steifheit und Bewegungs­
armut auf, ein Zittern des ganzen Oberkorpers, Wackeln des Kopfes, Romberg, 
Fehlen der normal en Mitbewegungen beim Gehen und grobschlagiges Zittern 
der oberen Extremitaten, leichte Rigiditat in den Extremitaten und starke 
Schmerzen bei passiven Bewegungen der unteren Extremitaten. Die Bauch­
deckenreflexe sind rechts schwach, links fehlen sie, Babinski und Oppenheim 
sind zeitweise deutlich positiv. Die Kranke verfallt psychisch und korperlich 
sehr rasch, und bei volliger Inkoordination alIer Bewegungsleistungen, bei Dys­
phagie, Blasen- und Mastdarmschwache, trophischem Decubitus stirbt die Kranke 
unter deutlichen cerebralen Reizerscheinungen. Die Krankheitsdauer betragt 
13 bis 14 Monate. 

Wie schon Meggendorfer ausfiihrte, bietet der Fall betrachtliche diagnostische 
Schwierigkeiten. Man dachte an Paralyse, eine Diagnose, welche sich durch den negativen Aus­
fali der Bcrologischen Reaktionen und das Fehlen jeglicher Syphilis in der AnamneseausschlieBen 
lieB, an eine schizophrene Psychose, wofiir aber die Kranke von vornherein einen zu deutlichen 
organischen Einschlag bot, an Stimhirntumor, wogegen das Fehlen alier Hirndrucksymptome 
und die diffuse Beteiligung verschiedener Hirnpartien sprach. Auch ffir die Annahme einer 
multiplen Sklerose war die Krankheitsentwicklung zu ungewohnlich. Trotz des Fehlens 
eines encephalitischen Begiunes oder einer Vorkrankheit im Siune der Encephalitis lethargica 
erwog man auch die Differentialdiaguose gegeniiber den Nachkrankheiten dieses Leidens. 
Doch wich das Krankheitsbild, namentlich mit Riicksicht auf die stark im Vordergrunde 
stehenden psychischen Begleiterscheinungen weitgehend von jenen Bildern ab, die uns bis 
jetzt hier gelaufig sind. 

Zweifellos hat der Fall eine weitgehende Ubereinstimmung mit der oben 
erwahnten spastischen Pseudosklerose. Das deutliche Nebenein­
ander striarerund pyramidaler Symptome bei Fehlen ausgesproche­
ner Paresen, die Unfahigkeit zum Stehen und Gehen, die Schmerzen 
in den Extremitaten, das starke Hervortreten psychotischer Ziige 
(angstlich deliriose halluzinatorische Verwirrtheit, Korsakoff), 
die voriibergehende Remission und der schlieBliche A usgang in 
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volligen psychischen und korperlichen Verfall unter cerebralen 
Reizerscheinungen, der zeitliche A blauf in ungefahr einem Jahre, 
diese ganze Krankhei tsen twickl ung beo bach teten wir a uch bei j enen 
K ran ken. So wurde ldinisch diese Diagnose gestellt. 

Ana t 0 mi scher B efu n d. 

Die Sektion ergab eine weibliche Leiche in relativ gutem Ernahrungszustande mit gut 
entwickeltem, subcutanem Fettpolster ohne besondere Fettanhaufung an einzelnen Korper­
stellen und ohne Auffalligkeiten an der Korperbehaarung. In der Gegend beider Trochanter 
befinden sich tiefe, bis zum Knochen gehende Decubitusgeschwtire. Die Korpersektion 
ergab Lungenodem, eine etwas vergroBerte Milz, leicht verfettete Leber (hier mikroskopisch 
Verfettung, Stauungserscheinungen und leichte lymphocytare Infiltrate), bei FeWen jeglicher 
GefaBveranderungen. 

Die Pia ist leicht, namentlich tiber den Zentralwindungen, verdickt, die Gehirnwin­
dungen sind leicht verschmalert (Hirngewicht 1205 g, Dura 64 g, Schadelinhalt 1340 ccm). 
Die H y pop h y s e ist makroskopisch und mikroskopisch normal, wiegt 0,66 g. Auf dem Schnitt 
ist die G roB hi r n r i n devon normaler Zeichnung, nicht auffallend verschmalert, das gesamte 
GroBhirn ist herdfrei, die Seitenventrikel sind deutIich erweitert, die basalen Stammgang­
lien, namentlich das Caudatum, sind deutlich atrophiert, letzteres ungefahr urn die Halfte 
geschrumpft, die Oberflache des Caudatum und des Thalamus, welch letzterer ebenfalls 
geschrumpft erscheint, zeigen an ihrer Ventrikeloberflache beetartige Einsenkungen. 
Herdformige Starungen sind auch in den basalen Stammganglien nicht festzustellen. Das 
Paliidum ist nicht nachweisbar geschrumpft. In den hinteren Vierhtigeln und in der Pons­
haube fallen leichte Verfarbungen des Gewebes in herdformiger Begrenzung auf, sonst sind 
nirgends im ganzen Zentralnervensystem Herde festzustellen. Das Rtickenmark ist normal. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgenden bemerkenswerten Befund: 
Die Pia ist vielerorts tiber der gesamten Konvexitat nicht verandert, an einigen Stellen, 

besonders tiber der Zentralwindung, zeigt sie Bindegewebsvermehrung mit reichlich Fibro­
blasten, eingestreuten Makrophagen und zumeist regressiv veranderten lymphocytaren Ele­
menten. Nirgends findet sich eine gesehlossene lymphocytare Infiltration. 

Die Gesamtri nde ist der Sitz schwerster Veranderungen, die aber in besonderer Lokali­
sation in auffallender Betonung hervortreten. Ganz allgemein zeigen sich im Nisslbilde 
schwere Ganglienzellveranderungen (chronische Sklerose, fettig-wabige Degeneration und 
BIahungen) mit Ieichten protoplasmatischen Gliawucherungen. An den groBeren Pyramiden­
zellen, vornehmlich der ftinften Schicht, begeguet man am haufigsten den Veranderungen 
der primaren Reizung mit ausgesprochenen protoplasmatischen Giiareaktionen. Diese Ver­
anderungen beschranken sich im wesentlichen auf die drei untersten Rindenschichten 
mit EinschluB der inneren Kornerschicht. Wiihrend im allgemeinen das Occi­
pital- und Parietalhirn keine wesentli~he Starung im architektonischen Aufbau erkennen 
laBt, sind die tibrigen Rindengegenden fast durchweg aufs schwerste betroffen. 

Ungemein hochgradig ist die vordere Zentralwindung in ihrem architektonischen 
Aufbau gestort (Abb. 105 und 106, vgl. mit der bei gleicher VergroBerung aufgenommenen 
Abb. 16 einer normalen C. a.). Die beiden Abbildungen zcigen die verschiedene Schwere 
des Prozesses in ein und derselben Region. Wahrend in Abb. 105 der ganze Rindenquer­
schnitt betroffen ist bei vornehmlicher Betonung der Entartung der drei untersten Schichten 
(V-VII), beschrankt sich die Degeneration in Abb. 106 ganz wesentlich auf die drei untersten 
Schichten (V g-V II). Die Lamina zonalis (Abb. 105 [1]) ist dicht besetzt mit Gliazellen, 
zum Teil faserbildender Art. Auf Gliafaserpraparaten erkennt man in der Tat eine deutliche 
Vermehrung des Gliafaserfilzes in dieser Randzone und auch noch stellenweise in der Lamina 
granularis externa. Diesc (II) ist stellenweise aufgelockert und zeigt (namentlich rechts im 
Hilde) nicht mehr das normale gescWossene Geftige. Die Lamina pyramidalis fallt durch 
Ver6dungsherde kleinerer Art auf, die zahlreich eingestreut eine allgemeine Verarmung 
dieser Schicht an Pyramidenzellen bedingen. Wahrend aber diese drei oberen Schichten 
immerhin noch einen gewissen architektonischcn Aufbau aufweisen, sind die unteren 
Schichten aufs schwerste affiziert (V, VI und VII): in ihrer Hreite geschrumpft 
fehIen hier die Beetzschen Pyramidenzellen so gut wie ganz (Vg) und einige sind nur in 
stark verktimmertem Zustande anzutreffen. Die Ganglienzellverarmung ist hier eine sehr 
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hochgradige und das gesamte Grundgewebe maeht einen eigenartigen, leieht aufgeloekerten 
Eindruek. In Abb. 106 ist die Aufloekerung des Grundgewebes viel weniger ausgepriigt 
und die Beetzsehen Zellen noeh in stark gesehrumpftem Zustande zu erkennen. 

Dementsprechend zeigt aueh das Markscheidenbild der vorderen Zentral­
windung (Abb. 107) neben einer hoehgradigen Verarmung der Tangentialfaserung in den 
drei obersten Rindenschiehten eine starke fleekige Aufhellung vornehmlich der Radiar· 
faserung in den unteren Laminae. 

Oberhalb der Sehieht der Beetzscben Riesenzellen (Abb. 105 Vg) ist eine kernreiehe 
Zone in laminarer Entwicklung (V ar) angedeutet, welebe, wie starkere VergroBerungen 
feststeIlen, aus protoplasma­
tisch gewueherten GIiazellen 
mit vereinzelten faserbildenden 
Gliazellen sieh zusammensetzt. 
Wir haben hier wiederum ein 
glioses Zellband, das wir in der 
gleiehen Lage bei der Hun­
tingto nschenChorea (Abb. 17) 
antreffen und das offen bar dem 
entsprieht, welches Schroder 
und aueh ieh bei der amyotro­
phisehen Lateralsklerose fest­
stellen konnten. 

Die gleiehen sehweren ar­
ehitektonischen SWrungen bie­
tet die agranulare Frontalrinde 
(Abb. 108, einem Windungstal 
entnommen). Stellenweisesehen 
wir hier eine so sehwere SWrung 
aller Sehiehten, daB der Zellauf­
bau tiberhaupt nicht mehr zu 
erkennen ist. GroBere Vero­
dungsherde (Abb. 108 x) beherr­
scben gam vornehmlieh die 
ftinfte und seehste Schieht. Zu­
meist sind aber gleichfalls in der 
agranularenFrontalzonewieder­
um die ftinfte, sechste und (sie­
bente) Schieht am hoehgradig­
sten affiziert (Ab b. 108 und 109). 
Die Zerrissenheit und Auflocke· 
rung des Grundgewebes kommt 
besonders in der ftinften Schieht 
deutlieh zum Ausdruck, die eine 
hochgradige VerOdung an Gang­
lienzellen aufweist in starkem 
Gegensatz zu der relativ gut 
erhaltenen dritten Schicht. Zwi-

Abb. 107. Fall XXIII. MarkseheidenbiId del' C. a. Ver­
armung der obersten Sehichten an Tangentialfasern; 
fleekige Aufhellung der untersten Schichten; Ausfall von 

Radiarfasern. Mikroph. 

schen beiden sehen wir ein gleiches Gliazellband (V ar) wie in del' vorderen Zentralwindung 
(Abb. 109 Var). Die Verodung der ftinften Sehicht nimmt stellenweise deutIich herdfor­
migen Charakter an, ohne daB sieh greifbare Beziehungen zu GefaBen feststeJlen lassen. 

Ganz ahnlichen Verhaltnissen begegnen wir in verschiedener Intensitat im gesamten 
Stirnhirn, der lusel und dem Operculum. Die Area granularis des Stirnhirns (Abb. nO) 
laBt gerade noeh den architektonischen Aufbau erkennen, zeigt bei hochgetriebener Ver­
odung der zweiten und dritten Schicht wiederum eine besonders schwere StOrung in den 
drei untersten Sehichten, wobei auch die innere Kornerschicht (Abb. no IV) regelmaBig 
stark gelitten hat. 

Besondere Verhaltnisse treffen wir im Temporalhirn, und zwar ganz vornehmlich in 
der Ammonshornformation und im Subiculum. Die Fascia dentata des Ammons-
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226 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

horns ist hochgradig verodet und mit dichten protoplamatischen und faserbildenden Glia­
zellen besetzt. Auch das Stratum granulosum ist stellenweise stark verodet. Die Lamina 
zonalis des Ammonshorns, wie das Marklager bietet hochgradige Gliaproliferationen, die 
im Faserpraparate einen feinfaserigen Gliafilz darstellen. Bei Fettfarbung liegen groBe 
Mengen von Fett vornehmlich in der Fascia dentata und im Marklager bei sinnfalliger streifen­
formiger Anordnung der lipoiden Massen, welche die Ganglienzellstrukturen und die gliosen 
protoplasmatischen Formen nachahmen. 

Von dem Degenerationsfeld der Fascia dentata des Ammonshorns erstreckt sich ein 
breiter laminarer Degenerationsstreifen in das Subiculum (Abb. HI), wo sich in der geschlosse­

nen Ganglienzellschicht (XX) 
ein laminarer Schwund 
von Ganglienzellen bei 
starker Gliadeckung feststel­
len laBt. Auch die Subicu­
lar - Ganglienzellnester sind 
verodet und die Randzone 
ist mit gliosen Wucherungen 
dicht besetzt (Abb. HI). We­
niger hochgradig sind die un­
tersten Schichten befallen. 

Besonders schon zeigt die 
laminare Schichtdegeneration 
im Subiculum das Fettprapa-

x rat an (Abb. 112), wo sich 

Abb. 112. .Fall XXIII. Area praesubicularis im Fettpra­
parat, laminare Verfettung (x). Mikroph. bei gleicher Ver­

groBerung wie Abb. Ill. 

generation der inneren Kornerschicht und drei 
gedeutet. 

in entsprechender Ausdeh­
r nung eine starke Verfettung 

des Grundgewebes beobach­
ten laBt. 

Diese laminare Schicht­
degeneration laBt sich noch 
eine Strecke weit in das be­
nachbarte Temporalhirn 
verfolgen, um dann in die 
Degeneration der untersten 
Schichten tiberzugchen und 
ahnlichen Veranderungen zu 
weichen, wie sie die mittel­
schwer veranderten Hirnpar­
tien ganz gewolmlich bieten. 
1m allgemeinen steht die 
Schwere der Temporalhirn­
affektion zwischen jener des 
granularen Frontalhirns und 
der hinteren· Gehirnpartien. 
Fasti n allenRegionen ist 
zum mindesten die De­
untersten Schichten an-

Die Markscheidenpraparate bieten in entsprechender Lokalisation einen leichten 
Schwund der Tangentialfaserung in den oberen Schichten und mehr fleckige Verodung der 
Radiar- und Tangentialfaserung in den untersten Schichten von wechselnder Intensitat. 

Starkere VergroBerungen ergeben im wesentlichen folgendes Bild der Parench:vm­
veranderungen (vgl. Abb. 113a, b, c): Die Ganglienzellen befinden sich, wie schon oben 
kurz erwahnt, fast durchweg im Zustande starker Schrumpfung, wobei Kerne und Proto­
plasmaanteile sich haufig ganz dunkel farben; Bilder, wie sie der chronischen Sklerose 
N issls entsprechen, sind tiberall anzutreffen. Andere Ganglienzellen wieder bieten die 
Zeichen fettig-wabiger Degeneration. Noch haufiger sind auffallige Blahungen der Ganglien­
zenen ausgesprochen sowohl an den kleineren wie groBeren Elementen, wobei die Kerne hell 
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Abb.113. Fall XXIII. Degenerationserscheil!-ungen a bis c in den drei untersten Rinden­
schichten im Nisslbild. Zeichnung bei Zeiss' Ol-Imm. l1r2. Komp.-Ok. 4. a: ga = geblahte 
Ganglienzellen. gal = Ganglienzellen mit geblahtem Fortsatz. gl = protoplasmatisch ge­
wucherte Glia. b: Mittelschwere Veranderungen mit Blahung der Ganglienzellen (ga) und 
protoplasmatischen Gliawucherungen (gl). g = Capillare mit Endothelschwellung. c: Schwere 
Parenchymveranderung mit Auflockerung des Grundgewebes, Ganglienzellschrumpfung (ga) 
und protoplasmatische Gliawucherungen (gl). d: Degenerationser8cheinungen an einzelnen 

Stellen im Pallidum. 

15* 
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und vergriil3ert erscheinen, der Protoplasmaleib sich ebenfalls nur ganz hell verwaschen farbt 
und nicht selten kleinere und griil3ere, schiin abgerundete Vakuolen erkennen laJ3t_ Diese 
Zellveranderungen entsprechen denen der primaren Reizung_ 

Daneben wird das histologische Rindenbild beherrscht von diffus ausgebreiteten Glia­
proliferationen, die entsprechend der jeweiligen Intensitat der Parenchymschadigung 
haufig in herdfiirmiger Betonung zutage treten, ganz vornehmlich in der inneren Kiirner­
schicht und den untersten Rindenschichten (Abb_ 113 a-c)_ 

In den am leichtesten betroffenen Gebieten findet sich nur eine zarte protoplasmatische 
Gliawucherung zwischen den mehr oder weniger betroffenen Ganglienzellen (Abb_ 113a). 
Solche Erscheinungen sind namentJich fiir die Lamina pyramidalis die gewiihnlichen, in gleicher 
Weise auch in den unteren Rindenschichten dort anzutreffen, wo es zu keinem starkeren 
Parenchymausfall gekommen ist. 

In den Gegenden ausgesprochenen SchichtenverfaIIR lassen sich besonders in den untel.'sten 

Abb. 114. Fall XXIII. Veranderungen in den drei untersten Rindenschichten. 
Nisslbild. Mikroph. bei starkerer Vergriil3erung. 

Rindenschichten zweierlei Gewebsveranderungen feststellen, die aber ohne scharfe Grenze 
ineinander iibergehen. An den Stellen mittelhochgradiger Scbadigung (Abb. 113 b) sind die 
Ganglienzellen zum Teil ausgefallen, griiBtenteils aber in schwer verandertem Zustande 
noch nachzuweisen mit den gleichen Degenerationsformen, wie sie oben beschrieben sind. 
Die Gliakerne sind vermehrt, sie sind vergriil3ert und gut gezeichnet, nicht selten gelappt 
und tragen reichlich gestipptes, schiin gezeichnetes, weit ausstrahlendes Protoplasma. Sehr 
haufig liegen sie zu Gruppen von vier und fiinf beisammen, wobei sie sich mit ganz zartem 
Protoplasma verbinden. Ausgesprochenen Gliarosetten mit kraftigeren protoplasmatischen 
Strukturen begegnet man weit seltener. In dem zarten Gliaprotoplasma sind manchmal 
ganz kleine reticulare Lichtungen sichtbar, seltener auch griiBere, scharf umrissene Vakuolen 
(Abb. 113b gl). Kiirnchenzellen sindnirgends anzutreffen. Das ganze Gewebe macht hier 
einen durchaus geschlossenen Eindruck, nur liegen die Ganglienzellen haufig quer und schrag. 

Von solchen Stellen gibt es nun aIle Ubergange zu jener schwersten Parenchymstiirung, 
wie sie die am hochgradigsten affizierten untersten Rindenschichten besonderer Gegenden 
(C. a., agranulare Frontalrinde, Operculum) ganz gewiihnlich bieten (Abb.113c). Hier 
sind die kleinen und groBen GanglienzeIIen griil3tenteils ausgefallen. Die iibriggebliebenen 
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sind aufs schwerste entartet. Das ganze Gewebe macht einen aufgelockerten, unregel­
maBig zerkliifteten Eindruck, und in den protoplasmatischen Gewebsziigen, welche die 
Liicken umgrenzen und vcrbinden, liegen kriiftig gewucherte Gliaelemente mit groBen, 
schon gezeichneten Kernen und einem kriiftigen, reich gestippten Protoplasma. Hier lassen 
sich gelegentlich auch faserbildende Formen feststellen, und im Gliafaserpraparate gelingt 
es, ganz zarte faserige Strukturen zu £arben, wahrend keine Bindegewebsvermehrungen noch 
MesenchymaIstrukturen sich darstellen lassen. Daneben begegnet man Veranderungen in 
deutlich herdformiger Begrenzung (Abb. 108 x), in welchen bei gleichem histologischen 
Grundcharakter die Ganglienzellen vollig ausgefallen sind. GroBe Lacunen sind jedoch nirgends 
anzutreffen. Ferner fehlen tiberall Einschmelzungen des Gewebes mit der Entwicklung ab­
gerundeter Kornchenzellen. Abb. 114 gibt bei starkerer VergroBerung die charakteristische 
Auflockerung der untersten 
Rindenschichten wieder mit 
den schweren Ganglienzellde­
generationen und verbreiteten 
Gliawucherungen. 

Die GefaBe sind im gan­
zen Rindengebiete, abgesehen 
von einer deutlichen Endothel­
schwellung (Abb. 113b g, vgl. 
auch die bei schwacherer 
VergroBerung aufgenommenen 
Rindenbilder, die nirgends die 
GefaBe irgendwie starker her­
vortreten lassen) nicht ver­
andert. Es fehlen hier jegliche 
Infiltrate. An einzelnen Ge­
faBen der untersten Rinden­
schicht sind die perivascularen 
Raume auffallend erweitert und 
in den Lymphraumen liegen 
Zellformen mit Abbauproduk­
ten beladen, seltener auch 
mit eisenhaltigem Blutpigment. 
Eine GefaBvermehrung ist nir­
gends festzustellen, auch keine 
Sprossungsvorgange. 

Im Bielschowskypra­
parate erkennt man im we­
sentlichen einen kornigen Zer­
fall der intracellularen Fibril­
len an vielen Ganglienzellen, 
an anderen eine Verklumpung 

Abb. 115. Fall XXIII. Verfettung der drei untersten 
Rindenschichten. Fettpraparat. Mikroph. bei mittelstarker 

VergroBerung. 

der Fibrillen; in den hochgradigst veranderten Rindengebieten sind die intracellu­
laren Fibrillen vermindert, ohne daB sie Auftreibungen oder dergleichen erkennen lassen. 
Besonders schwer sind die noch erhalten gebliebenen Beetzschen Pyramidenzellen be­
troffen. 

Das Fettpraparat betont ganz ausgesprochen die Verfettung aller Schichten. 
Ganz allgemein ist die Lamina zonalis dicht mit Fettstoffen beladen, dann zeigt sich 
eine maBige Verfettung in der dritten Schicht, wobei die lipoiden Stoffe in den Ganglien­
zellen in dem gliosen Protplasma liegen; eine wesentlich hochgradigere Verfettun~ 
weisen die innere Kornerschicht und untersten Rindenschichten, vor­
nehmlich die fiinfte, auf. Auch hier erkennen wir in den schwerst betroffenen Gebieten 
(Abb. 115) die Aufloekerung des Grundgewebes und die Ansammlung feiner lipoider 
Tropfchen in den Ganglienzellen und dem gliosen Protoplasma. Nirgends erkennen wir 
groBere Fettkugeln oder ausgesprochene abgerundete Kornchenzellen. Die Adventitialzellen 
der Capillaren und groBeren GefaBe sind mit maBigen Mengen kleiner Fetttropfehen 
beladen. 
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Abb. 116. Fall XXIII. 
wucherungen im Striatum. 

Schwere Degenerationserscheinungen und Glia­
Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie 

Abb.2. 

!II 

'II 

g 

Abb. 117. Fall XXIII. Schwere Degenerationserscheinungen an den groBen Ganglien­
zellen (ga) und an den kleinen (ga') mit protoplasmatischen Gliawucherungen (gl) und Auf­
lockerung des Grundgewebes_ Feinmaschiger Status spongiosus. g = GefiW. Nisfllbild. 

Zeichnung bei Zeiss' Ol-Imm. 1/12' Komp.-Ok. 4. 
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Abb. ll8. Fall XXIII. Feinfaserige Gliawucherung. (fa = wabig degenerierte 
groBe Ganglienzelle. Striatum im Weigertschen Gliafaserpraparat. Zeichnung 

gleiche VergroBerung wie Abb. 108. 

Abb. ll9. Fall XXIII. Verfettung des Parenchyms. Striatum im Fett­
praparat. Mikroph. gleiche VergroBerung wie Abb. ll6. 

1m GroBhirnmarklager begegnen wir hin und wieder schon ausgebildeten Gliarosetten, 
ganz selten auch leicht lymphocytar iilliltrierten GefaBen. Nirgends sind herdformige Sto­
rungen zu beobachten. 

Das Striatum ist Sitz schwerster Veranderungen. Schon mit schwacheren Linsen 
(Abb. ll6, vgl. das bei gleicher VergroBerung aufgenommene Normalbild Abb. 2) erkennt 
man die bis zur Unkenntlichkeit getriebene Parenchymstorung: Das Bild ist beherrscht 
von einem ungemeinen Reichtum an Gliazellen, von denen man bei schwachen VergroBerungen 
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die kleinen Striatumzellen nicht unterscheiden kann. Dazwischen liegen die dunklen groBen 
Zellen, die manchmal ganz groteske Formen angenommen haben. Dies ist der regelmaBige 
Befund im ganzen Caudatum und Putamen, wahrend an einigen Stellen, namentlich in dem 
oralen Drittel, noch schwerere Storungen deutlich werden. Hier sind an einzelnen Stellen 
auf weitere Strecken hin die Ganglienzellen vollig ausgefallen und das Gewebe macht zum 
Teil einen leicht aufgelockerten Eindruck, ganz entsprechend den Erscheinungen in den 
unteren Rindengebieten; man kann dabei von einem f e inmaschigen gliosen Status 
s p 0 n g i 0 sus sprechen. Nirgends kommt es auch hier zu Hohlraumen oder zu lacunarem 
Gewe bszerfall. 

Mit starkeren Linsen zeigt sich der groBe Kernreichtum des Striatum bedingt durch 
zahlreiche protoplasmatisch gewucherte Gliazellen (Abb. 117 gl) mit groBen, schon gezeichneten 

Abb. 120. Fall XXIII. Verfettung des Pallidum. Fettpraparat. 
Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie Abb. 116. 

Kernen und reichem, 
fein gestipptem Plas­
ma. Dazwischen Hegen 
auchfaserbildende Ele­
mente. Das ganze 
Grundgewebe macht 
einen eigenartig auf­
gelockerten Eindruck 
mit ausgesparten klei­
neren und groBeren, 
zumeist abgerundeten 
Vakuolen ohne jeg­
lichen Inhalt bei Al­
koholfixierung. In dem 
Protoplasma mancher 
Gliazellen treten grlin­
schwarze Kornelungen 
auf, vornehmlieh am 
Rande (gl'), die aueh 
eine positive Eisenre­
aktion abgeben. Die 
kleinen Ganglienzellen 
(ga') sind, wo sie noeh 
erhaIten, in geblahtem 
Zustande bei vollig dif­

fus sieh farbendem Protoplasmaleib anzutreffen. Haufig beobachtet man regressive Kern­
veranderungen an ihnen. Die groBen Ganglienzellen (ga) bieten ein eigenartiges Bild: Sie sind 
in ihrem Protoplasmaleib durehsetzt vO,n mittelgroBen Vakuolen, deren Inhalt bei Alkohol­
fixierung vollig extrahiert ist. Die stark gesehrumpften und sieh dunkel farbenden Kerne 
Hegen exzentriseh, ihre Auslaufer sind haufig geschlangelt und manchmal auch aufgetrieben. 
Man begegnet den groteskesten Zerfallserseheinungen an diesen Elementen. 

Wahrend an solchen Stellen die protoplasmatisehe Gliawueherung vorherrseht, gibt 
es andere Partien in begrenzter Ausdehnung, in denen eine lebhafte feine Gliafaserbildung 
sichtbar wird (Abb. llS). An solehen Stellen sind haufig alle Ganglienzellen ausgefallen. 
Zu einer Gliafaserverfilzung ist es nirgends gekommen. 

Das Bielschowskypraparat gibt die entsprechenden Befunde, ebenso die Protoplasma­
farbungen. 

Flir die GefaBbeteiligung gilt das gleiche wie in der Rinde: Flir gewohnlieh ist auBer 
einer leiehten Endothelsehwellung nichts besonderes festzustellen, vereinzelt begegnet man lym­
phocytaren Infiltraten und Erweiterungen der perivascu~aren Raume mit leichter Rarefika­
tion des umgebenden Gewebes. Eine GefaBvermehrung wie Mesenchymalwueherungen fehlen. 

Das }<'ettpraparat yom Striatum (Abb. 119) demonstriert eine ganz ungewohnlieh 
hochgradige Verfettung des nervosen Parenchyms, der Ganglienzellen und des gliosen Proto­
plasmas, aber auch hier kommt es 'nirgends zu einer freien Kornchenzellentwicklung, sondern 
die lipoiden Stoffe liegen in dem sich verzweigenden gliosen Protoplasma. 

Das P alli dum ist viel weniger hochgradig verandert, ja man trifft hier groBere Partien, 
namentlieh in den hintersten zwei Drittcln, wo nur einzelne Gangliem;ellen dureh besondere 
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Schrumpfung auffallen. Andere Partien wieder, namentlich aus dem vorderen Drittel, bieten 
erheblichere Ganglienzelldegenerationen, stellenweise Verarmung an Ganglienzellen mit be­
gleitender protoplasmatischer Gliawucherung (Abb. ll3d). An solchen Stellen bemerkt 
man auch wieder eine leichte Auflockerung des Grundgewebes. Besondere Niederschlags­
bildungen oder GefaBveranderungen fehlen im ganzen Pallidum. 

Dagegen zeigt das Fettpraparat in diesen pallidaren Gebieten eine erhebliche Ver­
mehrung von fein- und grobtr6pfigem Fett im gli6sen Protoplasma an (Abb. 120). 

Mit Eisenfarbung farbt sich das Striatum leicht griin an, das Pallidum gibt eine abnorm 
starke blaue Farbung, in ahnlicher Weise auch der rote Kern und die Substantia nigra. Dabei 
finden sioh in vielen Pallidumzellen feinere blaue K6rnchen eingelagert, wahrend ein be­
sonderer Reichtum an Abbaueisen sonst nichr nachweis bar ist. 

( '''111111. 

Abb. 121. Fall XXIII. Schwere Veranderungen urn den Aquaed. Sylvii in 
der hinteren Vierhiigelgegend. Comm. = Status spongiosus in der Commissur der 
hinteren Vierhiigel. H = Liickenherd. g = GefaBe mit MesenbhYlllalwucherungen. 

Allgemeine GefaBvermehrung, Tanninsilbermethode;' Mikroph. 

Der Thalamus ist gleichfaIls Sitz schwerster histologischer Veranderungen, und zwar 
sind aIle seine Kernregionen betroffen mit wechselnder Intensitat. Am schwersten hat 
zweifellos der mediale Kern gelitten, und zwar ganz vornehmlich in den dem Ventrikel benach­
barten Anteilen, etwas weniger schwer ist der laterale Kern befallen, dieser wieder besonders 
in seiner dorsalen Hiilfte. Aber auch die iibrigen Kerngebiete sind nicht frei von Veranderungen. 
Histologisch erkennt man die gleichen Erscheinungen wie im Striatum, welch letztere freilich 
intensiver ausgesprochen sind. In den einzelnen Kerngebieten, namentlich des Lateralkerns, 
hat eine lebhafte Gliafaserbildung eingesetzt. Eine GefaBvermehrung. ist auch hier nicht 
erkennbar, dagegen fallen haufiger als in den bisher besprochenen Gebieten starkere Er­
weiterungen der perivascularen Raume auf mit Abraumzellen beladen (auch Blutpigment 
enthaltend) und mit eng begrenzten Auflockerungen des umgebenden Gewebes. Ganz selten 
trifft man auch auf zarte lymphocytare Infiltrate. 

Die omleren Partien des Hypothalamus mit dem Luysschen K6rper bieten nur 
ganz leichte Parenchymst6rungen, ebenso der rote Kern und die vordere Vierhiigelgegend. 

Schwere Veranderungen treffen wir in der Ponshaube, in der H6he der hinteren 
Vierhiigel. Die hinteren Vierhiigel sind beiderseits stark anGanglienzellen verarmt, mit 
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dichten Gliawucherungen groBtenteils faserbildender Art durchsetzt, ahnlich auch die ganze 
graue Kernmasse urn den Aquadukt. Dazu gesellen sich hier Storungen von ausgesprochen 
herdformigem Charakter (Abb. 121). Man trifft einmallacunare Ausfalle des Gewebes, von 
Gliafasern eingerahmt, dann auf unregelmaBig begrenzte Liickenherde, von Gliafasern und 
zarten Mesenchymziigen durchzogen, auf Erweiterung der perivascularen Lymphraume, 
haufig begleitet von mesenchymalen adventitiellen Wucherungen (Abb. 121 g) und auf eine 
stark betonte GefaBvermehrung (Abb. 121), die besonders schon an Tanninsilberpraparaten 
zur Darstellung gelangt. In den GefaBlymphscheiden begegnet man nur ganz selten zarten, 

Abb. 122. Fall XXIII. Substantia nigra. Nisslbild. 
Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie Abb. 9. Zc = Zona 
compacta mit leichten Veranderungen. H = Liickenherd, 

von Gliawucherungen eingerahmt. 

regressiv veranderten lym­
phocytaren Infiltraten und 
Abraumzellen. Kornchenzell­
bildungen fehlen auch hier. 
Die Commissur der hinteren 
Vierhiigel (Abb.121 Comm.) ist 
von starken Gewebsrarefika­
tionen durchsetzt. Auch die 
Kernregionen der Augenmus­
keln sind stark betroffen. 

Die S u bstan tia nigra 
zeigt gleichfalls vereinzelte, 
zum Teil groBereLiickenherde 
von Gliawucherungen einge­
rahmt (Abb. 122 H), herdfor­
migen Untergang von Gan­
glienzellen mit starkeren Glia­
proliferationen (Abb. 122, vgl. 
das bei gleicher VergroBerung 
aufgenommene N6rmalbild, 
Abb. 9 und die weit schwerere 
Schadigung im FaIle XXI, 
Abb. 100 u. WI); die Gan­
glienzellen sind durchweg ge· 
schrumpft, zum Teil pigment-

Zc arm, dafiirenthaltensie beider 
Eisenreaktion feinere blaue 
Tiipfelungen, wie auch diese 
Kernregion ganz allgemein 
eine abnorm starke Eisenreak­
tion abgibt. Pigmentabwan­
derung in die Glia und weiterer 
Transport zu den GefaBen ist 
haufig zu erkennen. Die Ge­
faBe selbst sind nicht wesent­
lich verandert, eine GefaB­
vermehrung oder Infiltration 
ist nicht nachzuweisen. 

Die iibrigen Gebiete des Pons, der Medulla oblongata und spinalis bieten nur verhaltnis­
maBig leichte diffuse Parenchymstorungen im Grau, wobei ganz vornehmlich in den mo­
torischen Kerngebieten zahlreiche Ganglienzellen im Sinne der primaren Reizung verandert 
sind. 

Auch die Oli yen zeigenetwas schwerere Ganglienzelldegenerationen und Gliawucherung. 
Die Kleinhirnhemispharen sind intakt, im Dentatum sind die Ganglienzellen maBig 

schwer betroffen, verwaschen gefarbt, geblaht, mit begleitenden protoplasmatischen Glia­
reaktionen. 

Die Markscheidenpraparate ergeben im wesentlichen folgendes Bild: Die Cortex­
veranderungen sind bereits besprochen. 1m GroBhirnmarklager sind nirgends geschlossenere 
Ausfalle festzustellen, nirgends Herde. Auch der Balken ist normal. 1m Striatum erkennen 
wir neben der allgemeinen Schrumpfung (Abb. 123) einen starken Ausfall an dicken und 
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Abb. 123. Fall XXIII. Markscheidenfrontalschnitte. a: Diffuse Markfaserausfiille im 
geschrumpften Striatu~ (Kaud + Put), Andeutung eines Status fibrosus. x = herd­
formige Verodung. b: Ahnliche Veranderungen im Put. Markfaserarmut im ma und l. 

Photogr. 



236 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

besonders an dunnen Fasern, der stellenweise herdf6rmigen Charakter annimmt (Abb. 123a). 
Dies ist besonders im oralen Drittel auffallig. Durch das relative Erhaltensein der dicken 
Striatumfasern gewinnt man stellenweise, besonders im stark geschrumpften Caudatum 
den Eindruck eines Vogtschen Status fibrosus (Abb. 123 Kaud). Die caudaleren zwei Drittel 
des Striatum (Abb. 123b) sind ganz allgemein faserverarmt, nirgends erkennt man aus­
gesprochene Luckenherde. Das Pallidum (Abb. 123b) ist in seinen auBeren Lamellen leicht 
faserverarmt, wahrend seine einzelnen Parenchymteile eine auffallend gute Markfarbung 
abgeben (vgl. hierzu die schwere Pallidumschiidigung des Falles XXI, Abb. 102). Die Linsen­
kernschlinge ist nicht aufgehellt, ebensowenig die Forelschen Bundel, der Luyssche Korper 
und die Strahlungen des roten Kerns. Der Thalamus (Abb.123 b) bietet diffuse Faserausfalle, 
vornehmlich im medialen Kerngetiet, und leichtere im lateralen Kern. 

Die Gegend des roten Kernes und die Ponshaube im Gebiete der vorderen Vierhugel 
bietet nur wenig Auffalliges. Die Substantia nigra ist etwas faserverarmt. Weiter caudal­
warts sind auBer einer deutIichcn Aufhellung in den Pyramidenbahnen, welche auch durch 
das ganze Ruckenmark zu verfolgen i$t, keine geschlosseneren Degenerationszuge festzustellen. 
Die Kleinhirnstiele und das Kleinhirn sind im Markscheidenbilde normal. 

Samtliche Veranderungen sind bilateral symmetrisch entwickelt. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Das Zentralnervensystem dieses Falles bietet bei leichter. pialer Binde­
gewebswucherung mit eingestreuten lymphocytaren Elementen besonders uber 
dem Stirn- und Zentralhirn, ganz allgemein diffuse polymorphe Ganglienzell­
veranderungen und protoplasmatische Gliawucherungen. Dazu kommen in be­
sonderer Lokalisation schwere Parenchymstorungen rein degenerativer 
Art ohne nachweisbare Gefaf3beteiligung. Es sind dies in del' Rinde Verodungs­
herde mit protoplasmatischen Gliareaktionen, groDere Verodungen ganzer 
Rindengebiete, vornehmlich derunterenKornerschicht und drei unter­
sten Schichten mit starken protoplasmatischen Gliawucherungell, Verfettung 
des nervosen Parenchyms und eigenartigenAuflockerungen des Grundgewebes (fein­
maschiger glioser Status spongiosus). AuBel' einer deutlichen Gliafaservermehrung 
in del' Lamina zonalis trifft man in den schwerst veranderten Rindengebieten gleich­
falls auf eine leichte Gliafaservermehrung. Die Striatum und Thalamusver­
anderung zeigt den gleichen histologischen Grundcharakter wie die 
drei untersten Rindenschichten, nul' daB in diesen Gebieten stellenweise 
eine lebhaftere Gliafaserbildung eingesetzt hat. 1m medialen Thalamuskern, be­
sonders abel' in del' hinteren Vierhugelgegend, fallen herdformige Verande­
rungen auf mit auffalliger Erweiterung del' perivascularen Lymphraume, Rare­
fikation des umgebenden Gewebes, kleinere und groBere Luckenbildungen mit 
zum Teil recht starker GefaDwucherung. Hier sind auch, wie ganz seIten im GroB­
hirnmarklager, vereinzeIte zarte lymphocytare GefaBinfiltrate festzustellen. Hin 
und wieder begegnen wir Gliarosetten im Grau und WeiB; zu Erweichungsherden 
mit Kornchenzellbildung ist es nirgends gekommen. 

Die L 0 k ali sat ion del' sch werstell ." Parenchyma usfalle istdas hi n tel' e 
Stirnhirn, besonders die agran ubre Fron talrinde, die vordere Zen tral­
windung, das Opercul um und das Ammonshorn mit dem Subicul um. 
In leichterer Weise ist das vordere Stirnhirn, die l'hsel und das ubrige Temporal­
hirn betroffen. Es kann dabei del' ganze Rindenquerschnitt affiziert sein, regel­
maBig sind abel' die inn ere Kornerschich t und drei untersten 
Schichtenam schwersten verandert, auf groBe Strecken hin beschranken 
sich die tief greifenden Storungen auf diese Schichten. Die Schicht 
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der Beetzschen Pyramidenzellen ist bis zur Unkenntlichkeit gestort, die stellen­
weise erhaltenenB e e t z schen Ganglienzellen bieten hochgradige Veranderungen 
chronischer und offenbar akuter Art. 

Das gesamte Striatum ist aufs schwerste degeneriert, wobei die 
groBen und kleinen Ganglienzellen stellenweise vollig aufgefallen sind; in fast 
gleicher Weise sind gewisse Thalam usge biete (medialer und lateraler Kern) 
betroffen, wahrend das Pallidum weniger in Mitleidenschaft gezogen ist. Die Sub­
stantia nigra ist m1LBig schwer affiziert, dagegen istdie hintere Vierhiigel­
gegend Sitz schwerer, zum Teil herdformiger Veranderungen. Weniger sind 
noch die Oliven und das Dentatum befallen. Eine partielle aber deutliche 
Pyramidenbahndegeneration ist durch das ganze Riickenmark hindurch 
zu verfolgen. 

Epikrise. 

Die klinische Symptomatologie ist mit dem Ergebnis' der anatomischen 
Untersuchung gut in Einklang zu bringen. Die schweren psychotischen Ziige 
(angstliche halluzinatorische Erregung, paranoide Wahnideen mit Korsakoff. 
schem Symptomenkomplex) konnen ohne weiteres mit den Rindenausfallen 
in Beziehung gebracht werden; die starke Mitbeteiligung der hinteren Vier­
hiigelgegend in Zusammenhang mit den Veranderungen im 'l'emporalhirn kann 
vielleicht eine Bedingung fiir die akustischen Halluzinationen abgeben. Die 
Langsamkeit undlnkoordination der Bewegungen, die eigenartigen 
Wackel- und Zittererscheinungen, das Fehlen von normalen Mit­
bewegungen, die allgemeine Bewegungsarmut, die Dysarthrie 
und die schlieBlichen Schluck-, Blasen- und Mastdarmstorungen 
beziehe ich auf die Striatumdegeneration, wobei freilich die Diffusitat 
der Veranderungen zu beriicksichtigen ist. 

Der nur geringgradig ausgesprochenen Pallidumveranderung 
(und jener der Substantia nigra) entspricht ein Zuriicktreten der 
Rigiditat, Die stark betonte Thalamusaffektion zeigt sich klinisch in 
Schmerzen; auch die hochgradige Inkoordination der Bewegungen; das vollige 
Versagen von Gehen und Stehen ohne Paresen wird eine Teilerscheinung der 
Thalamusdegeneration sein. Auffallend gering sind im Hinblick auf die ana­
tomische Lasion die Augenmuskelstorungen, die erst gegen Ende des Krankheits­
bildes hervortraten. Das FeWen der Bauchdeckenreflexe, das zeitlich schwankende 
Auftreten von positivem Babinski ist der Ausdruck der anatomisch erwiesenen 
Veranderungen in der C. A. und einer partiellen Pyramidendegeneration. 

Weit schwieriger ist die histologische und atiologische Eingrup­
pierung des Falles. Bestimmte atiologische Hinweise fehlen klinisch. Histo­
logisch liegt im wesentlichen eine fortschreitende degenerative Parenchym­
erkrankung vor, die nur an vereinzelten Stellen in bestimmter Lokalisation 
mit stiirkeren GefaBerscheinungen (Erweiterung der perivascularen Lymphraume, 
Rarefikation des umgebenden Gewebes, ganz zarte lymphocytare Infiltrate) 
einhergeht. Es kann aber gar keinem Zweifel unterliegen, daB der allgemeine 
ProzeB sich vollig unabhangig von GefaBerscheinungen entwickelt und nicht als 
Entziindung aufgefaBt werden kann. 

Die Art und Lokalisation des Prozesses erinnert zweifellos an jene der als 
spastisohe Pseudosklerose zusammengefaBten FaIle, mit welchen ja auch die klinische 
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Krankheitsentwicklung auffallend iibereinstimmt, nur ist die Intensitat des Prozesses in diesem 
neuen Faile ungleich schwerer_ Die Verwandtschaft mit der spastischen Pseudosklerose 
kann vielleicht noch dadurch erhartet werden, daB ich in zwei Fallen meiner damaligen Ver­
offentlichung (Fall I und III), von denen allein mir noch die Substantia nigra-Gegend zur 
Nachuntersuchung zur Verfiigung stand, ahnliche Erscheinungen, freilich in geringerer Inten­
sitat in der Ponshaube sowohl wie in der Substantia nigra nachtraglich feststellen konnte. 

Auf der anderen Seite zeigte uns die histologische ProzeBentwicklung bei atiologisch 
gesicherten Metencephalitiden (v_ Economo, mein Fall XXI, XXII, Goldstein, H. Spatz 
u_ a_) eine ebenfalls von GefaBerscheinungen unabhangige reine Parenchymdegeneration, 
dazu auch in ahnlicher Lokalisation. Beriicksichtigen wir dann ferner den Umstand, daB 
selbst in akutenFallen von Encephalitis lethargica eine so gut wie reineParenchymdegeneration 
gegeben sein kann (Klarfeld u. a.), und bedenken wir weiter das Vorkommen echter Ence­
phalitis lethargica ohne sicher zu erweisende einleitende akute Erscheinungen (N onne, 
Adler, Meggendorfer, Stern u. a.), so werden die sicherenKriterienfiir eine genaue klinische 
und anatomische Abgrenzung einzelner Beobachtungen auBerst vage, namentlich wenn es 
sich um von dem Gewohnlichen abweichendo klinische Bilder handelt. 

Unscre bisherigen Erfahrungen sprechen dafiir, daB sich die echten metencephalitischen 
Krankheitsbilder in auffallender RegelmaBigkeit zu Parkinsonismen entwickeln ohne eigent­
liche psychotische Ziige (vgl. Fall XXI und XXII als klinische und anatomische Schul­
beispiele). Der oben angefiihrte v. Economosche Kranke zeigte aber bereits klinisch und 
anatomisch ein wesentlich polymorpheres Krankheitsbild und es ist, wie ioh sohon oben 
ausfiihrte, durchaus mit der Moglichkeit zu rechnen, daB sich durch eine Verschiebung in 
der Lokalisation, namentlich auch durch starkere Rindenbeteiligung, andere klinische Zu­
standsbilder und Krankheitsentwicklungen ergeben auf dem gleichen atiologischen Boden 
(vgl. den Hassin-Rotmanschen Fall). Wir miiBten dann rein symptomatologisch bei den 
Metencephalitiden von den gewohnlichen Parkinsonismen Krankheitsbilder abgrenzen, denen 
jeweils naeh ihrer spezifisehen Farbung eine orientierende Bezeiehnung beizugeben ware 
(Pseudobulbarparalyse, Korsakoff u_ dgl.). LaBt sich in der Folgezeit naehweisen, daB 
Krankheitsbilder, wie sie der spastischen Pseudosklerose entsprechen, in der Tat als Met· 
encephalitiden aufzufassen sind, so erscheint es mir zweckmaBig, auch diese Formcn als eine 
besondere Untergruppe der Metencephalitiden abzugrenzen, wobei es mir ganz gleichgiiltig 
ist, ob der von mir zunachst vorgeschlagene Name in einen zweckmaBigeren umgewandelt 
wird. Es kam mir ja seinerzeit lediglich darauf an, rein vom klinisch-symptomatologischen 
und histologisch-Iokalisatorischen Standpunkte aus, auf die Zusammengehorigkeit dieser 
Faile aufmerksam zu machen, zum Zwecke einer klinischen und anatomischen Diagnosen­
sicherung. Ich glaube, mein Fall XXIII betont die Eigenart und die Sonderstellung dieser 
Faile aufs neue und die ZweckmaBigkeit einer eigenen klinischen Gruppierung. 

Das Charakteristische all dieser FaIle bleibt nach wie vor die 
starke Untermischung von striothalamischen und spastischen 
Erscheinungen mit ausgedehnten Cortexstorungen, denen histo­
logisch im wesentlichen ein fortschreitender degenerativer Paren­
chymprozeB in entsprechender Lokalisation zugrunde liegt, mit 
nur ganz angedeuteten infiltrativen Vorgangen und gefaBabhan­
gigen Herderscheinungen. Der Degenerationsvorgang hat die Eigenart, 
eine starke Parenchymverfettung ohne Kornchenzellbild ung zu be­
wirken, ferner ausgedehnte, an sich wenig charakteristische, haufig 
mit akuten Blah ungen einhergehende Ganglienzelldegenerationen 
mit stark betonten diffusen protoplasmatischen Gliawucherungen. 
In einigen Fallen kommt es dabei zu sehr haufigen Gliarosettbildungen auf dem 
Boden zerfallender Ganglienzellen, in anderen wieder steht die diffuse proto­
plasmatische Gliawucherungim Vordergrunde. In den betroffenen Gebieten 
tritt nicht selten auch eine feinfaserige Gliaproliferation auf, die, wie in 
meinem jungsten FaIle XXIII, einen feinmaschigen Status spongiosus bietet. 
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Bemerkenswert ist, daB ich einen dem FaIle XXIII vollig gleich­
gearteten ProzeB, dazu noch in einer recht ahnlichen Lokalisation, 
bei zwei weiteren klinisch unklaren Fallen antra£. Der eine Fall, der von 
Rautenberg und Kirschbaum!) genauer beschrieben wird, erkrankt mit 
45 J ahren ohne ersichtliche Atiologie 2) etwa 3/4 J ahr vor seinem Tode an Gedacht­
nisschwache, Schlaflosigkeit und Angstzustanden, die zunachst fiir rein neurasthe­
nisch angesehen wurden. Unter rapider Verschlechterung des psychischen Be­
findens treten optische und akustische Ralluzinationen auf, starke Merkfahigkeits­
sti:irung, Desorientierung, Angstzustande; korperlich sieht der Kranke vorzeitig 
gealtert aus, die Pupillen reagieren unausgiebig, die Bauchdecken- und Kremaster­
reflexe fehlen, die Sprache ist artikulatorisch gesti:irt und erinnert an Logo­
klonie, auch apraktische Sti:irungen sind nachzuweisen; er wiederholt immer wieder 
die gleichen Worte. Pyramidenbahnsymptome sind hin und wieder angedeutet, 
es besteht leichtes Zittern in den Randen, Fibrieren der Lippenmuskulatur, eine 
ausgesprochene Akinese bei zuletzt vorhandener maBiger Rigiditat in allen 
Muskelgruppen. Der Kranke liegt in sich gekriimmt vollig teilnahmslos da und 
zeigt gar keine Spontaneitat, stirbt 3/4 Jahr nach Ausbruch der Krankheit. Die 
Blut- und Liquorreaktionen sind vollig negativ. Die klinische Diagnose blieb 
unklar, der Kranke wurde zu Beginn des Leidens in einem anderen Kranken­
hause als Neurastheniker aufgefaBt, wahrend wir hier die Wahrscheinlichkeits­
diagnose Alzheimersche Krankheit stellten. 

Bei der Sektion fand sich nur eine leicht verdickte Pia bei auffalliger 
Windungsschrumpfung namentlich iiber dem Stirnhirn und vollig herdfreiem 
Zentralnervensystem. Mikroskopisch fand sich hier der gleiche Paren­
chymprozeB wie in unseremFalle XXIII, dazu noch ingleicherLokali­
sation. Unterschiedlich ist nur hervorzuheben, daB die Cortexveranderun­
gen weitaus im Vordergrunde stehen, daB zwar auch hier die Entartung 
der inneren Kornerschicht und der drei unteren Rindenlaminae das Rindenbild 
beherrscht, daB aber mehr wie in dem obigen FaIle der gesamte Rindenquer­
schnitt sich verandert erweist. Auch im Striatum, in einzelnen Thalamus­
gebieten und in der Zona compacta substantiae nigrae finden sich die 
wesensgleichen Veranderungen, nur in etwas verminderter Intensitat. Die vor­
dere Zentral wind ung bietet stellenweise einen volligenAusfall der Beetzschen 
Pyramidenzellen bei deutlicher Entwicklung einer Pseudokornerschicht in der 
dariibergelegenen Zone, stellenweise sind die Beetzschen Zellen nur in be­
schrankten Gebieten ausgefallen, die iibrigen in mehr oder weniger verandertem 
Zustande erhalten. 

SchlieBlich konnte ich den gleichen ProzeB in gleicher Lokalisation 
noch bei einem dritten Falle S) finden, der ebenfalls klinisch unklar blieb. 
Es handelt sich urn einen Mann, der 1867 geboren und Ende 1920 an Kreuz­
schmerzen erkrankte, wonach sich bald eine eigenartige psychische Verande­
rung anschloB. Anamnestisch ist in friiheren Jahren ein chronischer Alkoholismus 

1) Vortrag auf der Jahresversammlung norddeutscher Neurologen und Psychiater, 
Hamburg, 9. u. 10. VI. 1923. Zentralblatt. fUr die ges. Neurol. u. Psych. 1923. 

2) In der mannEchen Ascendenz dieses FaIles sind in auffallender Haufigkeit Geistes­
lITankheiten gegeben, die zumeist fur "Paralysen" gehalten wurden. Krankenhausbeob­
achtungen liegen aber nicht vor. 

3) Auch dieser Fall wird von anderer Seite ausfuhrlich mitgeteilt werden. 
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betont, bei Fehlen von Lues (Blut- und Liquorreaktionen vollig negativ) oder einer 
sohstigen erkennbaren .Atiologie. Der Kranke wurde verwirrt, zeigte apraktische 
Storungen, wurde vergeBlich, unsauber, bot optische und akustische Halluzi­
nationen, deutlichen Romberg, bei unsicherem schwankenden Gang, schwere 
artikulatorische Sprachstorung, starken grobschlagigen Tremor der Hande, 
einen leeren amimischen Gesichtsausdruck und leichte Spannungszustande in 
den Extremitaten. Unter rascher Progression vornehmlich des psychischen Ver­
falls ist der Kranke bereits anfangs 1922 vollig verb16det, stumpf, die Sprache 
ist kaum verstandlich. Der Kranke liegt vollig hilflos im Bett und bietet das Bild 
eines stark verblodeten paralytischen Endzustandes. Haufig staBt er ein unartiku­
liertes Schreien aus, der Saugreflex ist deutlich. Es treten anfangs 1923 klonische 
Zuckungen am ganzen Korper auf, die wie paralytische Anfalle aussehen, und der 
Kranke geht im April 1923, also 3 Jahre nach Beginn der Erkrankung, in korper­
lich und psychisch auBerst reduziertem Zustande bei deutlichen Schluckstorungen 
marantisch zugrunde. 

Differen tialdiagnostisch kam, da eine ParaIysenamentIichmitRiicksicht 
auf den serologischen Befund und bei Fehlen jeglicher syphilitischen .Atiologie 
ausgeschlossen war, am ehesten die Alzheimersche Krankheit in Frage. 

Bei der Sektion fand sich auch hier wieder eine leichte Piaverdickung, 
ein atrophisches Gehirn und histologisch der gieiche ParenchymprozeB 
in gleicher Lokalisation wie im FaIle XXIII und in dem 0 ben kurz 
erwahn ten FaIle, n ur war hier die Rinde i m ganzen Querschnitt noch 
schwerer ergriffen, bei freilich wieder unverkennbar ausgesproche­
ner schwerster Entartung der inneren Kornerschicht und der drei 
untersten Rindenschichten. Die vordere Zentralwindung war im 
gleichen Sinne verandert wie im letzten Fall, ebenso das Striatum, 
die Substantia nigra und der Thalamus. Bemerkenswert in diesem Falle 
ist noch das Auftreten zahlreicher faserbildender Gliazellen in Form von Astro­
cyten im gesamten GroBhirnmarklager. Auch die Kleinhirnrinde war hierdeutlich 
in Mitleidenschaft gezogen. 

Vom histologischen Bilde aus zu urteilen, miissen diese drei 
letzten FaIle irgendwie zusammengehoren. Sie bieten iiberein­
stimmend den gleichen Parenchym prozeB i m Zentralnervensystem, 
dazu noch in prinzipiell gleicherLokalisation. Neben leichten, nur 
hin und wieder anzutreffenden lymphocytaren Infiltraten in den 
erweiterten GefaBlymphraumen und in der bindegewebig ver­
dickten Pia falit vor allem die Parenchymverfettung in den betrof­
fenen Gebieten auf, bei schwerer polymorpher Ganglienzellent­
artung, diffuser kraftiger protoplasmatischer Gliawucherung und 
stellen weiser faserbiidender Gliaproliferation. Nirgends kommt es dabei 
zu einer Gliafaserverfilzung, nirgends zu Kornchenzellbildung. In den schwerst­
betroffenen Gebieten bildet sich ein feinmaschiger glioser Status spon­
giosus aus. Gliarosettbildungen auf dem Boden zerfallender Ganglienzellen sind 
hin und wieder deutlich. Seine Hauptlokalisation findet der ProzeB im ge­
samten Cortex, wobei das Stirn- und Zentralhirn bevorzugt wird und die 
En tartung deri nneren Kornerschich t und der drei un tersten Rinden­
schich ten bei weitem das anatomische Bild beherrscht. Die vordere Zen tral-
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wind ungiststets derSitz schwerster Veranderungen, vornehmlichinLamina V. 
und in den untersten Rindenschichten bei stellen weiser A uspragung 
einer deutlichen Pseudokornerschicht. In gleich schwerer (wie im FaIle 
oder etwas verminderter Intensitat (wie in den beiden letzten Beobachtun­
gen) ist das Striatum befallen und die Thalam uskerne (hier vornehmlich 
das ventromediale und laterale Kerngebiet), in geringerer Schwere, haufig nur 
angedeutet, die Substantia nigra. Ausgesprochene geschlossene Bahndegene­
rationen fehlen bei leichter Aufhellung der Pyramidenbahn. 

Soist uns hier anatomisch eine eigenartige recht diffuse Paren­
chymerkrankung gegeben, die j edoch in der A uswahl der befallenen 
Gebiete offen bar ganz bestimmte Wege geht; in der Rinde ist es die 
innere Kornerschicht mit den drei untersten Rindenschichten, 
die bevorzugt erkranken, h'ier ganz besonders die vordere Zentral­
wind ung mit Lamina V., dann folgt das Striatum, vereinzelte Kern­
gebiete des Thalamus und schlieBlich ganz leicht die Substantia 
nigra. Klinisch zeichnen sich die FaIle d urch eine bemerkenswerte 
Symptomenkuppelung aus, wobei sich diffuse Cortexstorungen 
(psychischerund intellektuellerVerfall mitKorsakoH - Symptomen, 
deliriosen Verwirrtheitszustanden, optischen und akustischen 
Hall uzinationen, apraktische Symptome) verbinden mit pyrami­
dalen und striothalamischen Erscheinungen. Die Krankheit ent­
wickelt sich unter starken Schwankungen verhaltnismaBig rasch 
progredient und fiihrt haufig unter Reiz- und Lahmungserschei­
nungen auch bulbarer Zentren nach 1-3jahriger Dauer zum Tode. 
Wir haben also hier eine ganz ahnliche Krankheitsentwicklung vor uns, wie ich 
sie fiir die spastische Pseudosklerose als charakteristisch hervorgehoben 
habe. Die letzten drei FaIle zeigen wohl eine wesentlich starkere Parenchym­
erkrankung an, aber in der Art des histologischen Prozesses sehe ich keine prinzi­
piellen Unterschiede gegeniiber den friiher mitgeteilten Beobachtungen. Die 
Differenz in der klinischen Entwicklung der einzelnen Krankheitsfalle basiert 
offenbar lediglich auf der verschiedenen Schwere des Krankheitsprozesses 
bei den einzelnen Kranken. 

Die Kuppelung von pyramidalen und extrapyramidalen Sym­
ptomen sehen wir, worauf ich schon friiher aufmerksam gemacht habe, wohl 
auch gelegentlich bei Wilson - Pseudosklerose (Bouman und Brouwer). 
Auf ahnliche Symptome bei verschiedenen Krankheitsprozessen hat in den letzten 
Jahren die franzosische Schule (L'hermitte, Cornil, Quesnel, Souq ues, 
Sicard, Paraf), ferner van Woerkom und Josselin de Jong aufmerksam 
gemacht. Was unseren Fallen aber das ganz besondere Geprage gibt, sind neben 
den striothalamischen und pyramidalen Symptomen vor allem die 
stark entwickelten psychischen Storungen. in Parallele zu den 
ausgebreiteten Cortexveranderungen.Fiir solche FaIle scheint es mir 
daher zunachst ganz angebracht, eine gemeinsame, nichts prajudizierende Gruppen­
bezeichnung zu wahlen, fiir die ich, wie ich friiher begriindete, den Namen spa­
stische Pseudosklerose vorgeschlagen habe. 

Sehr bemerkenswert sind dabei die Veranderungen in der vorderen Zentral­
windung, die in einigen Ziigen an jene erinnern, die wir bei der a m yotro phis ch e n 
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Lateralsklerose kennen gelernt haben. Ob sich hier gewisse tiefere Verwandt­
schaftsbeziehungen allmahlich herausfinden lassen, bleibe zunachst dahingestellt. 

Einen ahnlichen Symptomenkomplex wie in unseren Fallen der spastischen 
Pseudosklerose findet man auch gelegentlich bei schwereren GefaBerkran­
kungen des Gehirns auf arteriosklerotischer oder syphilitischer 
Basis. Namentlich bei Schrumpfniere scheinen sich solche Zustande besonders 
haufig und dann auch in verhaltnismaBig jiingerem Alter zu entwickeln. Ich 
kenne mehrere solcher Falle. Es resultieren dann eigenartige Krankheitsbilder, 
bei denen gleichfalls psychische Storungen sich mit pyramidalen und striothala­
mischen Erscheinungen untermischen, und bei denen sich anatomisch gefaBab­
hangige Herde in der Rinde namentlich auch in der vorderen Zentralwindung 
im Striatum und im Thalamus, manchmal auch im Dentatum finden. Der 
klinische Nachweis einer bestehenden GefaBerkrankung wird die Differential­
diagnose gegeniiber den obigen Fallen sichern. 

Ich habe bereits betont, daB der histologische Grundcharakter der Falle 
von spastischer Pseudosklerose in manchen Punkten iibereinstimmt mit dem 
progressiven KrankheitsprozeB der chronischen Metencephalitiden; dazu 
kommt noch, daB sich in unseren Fallen auch zarte lymphocytare Infiltrate hin 
und wieder finden, und daB sich auch die Pradilektionsstelle des metencephali­
tischen Prozesses, wie die Substantia nigra, in leichtem Grade miterkrankt zeigt. 
Ob es sich dabei wirklich um atiologische Einheiten handelt, die mit der Ence­
phalitis Beriihrungspunkte haben, muB zunachst unentschieden bleiben. 

Solange wir die Atiologie der Encephalitis lethargica noch nicht restlos geklart 
haben, bleiben auf diesem Gebiete noch viele Fragen offen. v. Economo und manche 
anderen halten an dem Wi es n erschen Bacillus diplostreptococcus pleomorphus fest 1). Ameri­
kanische Autoren (Strauss und Loewe) glauben ein kultivierbares sichtbares Virus in 
Form kleinster Kokken mikroskopisch nachweisen zu konnen (Globoidkorperchen), womit 
sie mehrere Tierpassagen infizieren konnten. Zahlreiche andere Autoren (Levaditi und 
Harvier, Doerr und Schnabel, Kling, Davide und Liljenquist u. v. a.) kommen 
auf Grund experimenteller Ubertragungsversuche zu dem Schlusse, daB es sich dabei urn ein 
filtrierbares, glycerinbestandiges, unsichtbares und unkultivierbares Virus handelt 2). Dazu 
kommen dann noch die interessanten experimentellen Herpesforschungen [Doerr 
und Schnabel, Levaditi und Harvier, Kling, Davide, Lilienquist 3 ) u. a.], 
welche Paschen in mehreren Versuchsanordnungen und ich im histologischen Teil be­
statigen konnten. Obwohl man allgemein der Ansicht ist, daB sich diese experimentellen 
Erfahrungen zunachst nicht ohne weiteres auf die menschliche Pathologie iibertragen lassen, 
so sind doch die Feststellungen auBerst iiberraschend und offenbar bedeudungsvo1l 4). 

Wichtig erscheint mir, was ich leider im FaIle XXIII und den beiden letzten Fallen 
unterlieB, in derartigen Fallen eine Uberimpfung von Gehirnmaterial auf Kaninchen zu 

1) v. Economo hat jedoch in seinem auf dem 35. KongreB der inneren Medizin 
April 1923 gehaltenen Encephalitis-Referat sich dahin ausgesprochen, daB der Bac. dipl. 
pl. nur ein haufiger Begleiter des Encephalitis-virus ist. - Vgl. auch 
den kritischcn Aufsatz iiber die "pathogenetischen Probleme der epidemischen Encephalitis" 
von F. Stern (Klin. Woch. Jg. 2. Nr. 10, 1923), in dem auch die Beziehungen zur 
Grippe und Influenza diskutiert sind. 

2) Ich erwahne hier jene eigenartigen Ganglienzelleinschliisse nicht, die von einigen 
Autoren als Infektionserreger angesehen worden sind. Es liegen keine Griinde fiir eine 
solche Annahme vor. 

3) Diese letzteren Autoren nehmen jetzt keine Identitat zwischen Encephalitis- und 
Herpes-virus an (Comp. rend. des seances de la soc. de bioI. 87. Nr. 36, 1923). 

4) Vgl. auch A. Schnabel: "Die Atiologie der Encephalitis epidemica" (Klin. 
Wochenschr. Jg. 2. Nr. 10, 1923.) 
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versuchen. Es ware moglich, daB wir auf solche Weise die atiologischen Beziehungen zur 
Encephalitisgruppe klaren konnten, da es ja Harvier und Levaditi gelang, mit Erfolg 
eine Metencephalitis sechs Monate nach Beginn der Erkrankung auf Kaninchen zu tiber­
impfen. Freilich blieben ahnliche Versuche Paschens bis jetzt erfolglos. So wird ein nega­
tiver Ausfall auch nicht ohne weiteres die metencephalitische Genese ausschlieBen lassen. 

Es ist aber eindringlichst zu betonen, daB gerade vom histologischen 
Standpunkte aus sich gegeniiber den bis jetzt erhobenen Befundan 
bei der Encephalitis epidemica bei unserem FaIle XXIII und ~en 
beiden kurz erwahnten letztenFalIen sehr erheblicheDifferenzen 
ergeben. Vor allem ist es die eigenartige schwere und fortschreitende Pa­
renchymdegeneration im Cortex sowohl wie besonders im Striatum, die die Eigen­
art dieser Faile betont. Wie ich ausgefiihrt habe, geht sie dort, wo sie am 
hochgradigsten entwickelt ist, mit einer Auflockerung des Gewebes einher, mit 
protoplasmatischer, stellenweise auch feinfaseriger Gliawucherung mit lipoiden 
Einlagerungen im Protoplasma der Gliazellen ohne Kornchenzellbildung. Mesen­
chymalwucherungen fehlen und dem Ganzen mangelt der Charakter einer von 
GefaBstorungen abhangigen Herdbildung. Es ist eine Art feinsten Status spon­
giosus, den wir hier vor uns haben, der aber nirgends zu Hohlenbildung fiihrt. 
Atypische Gliareaktionen im Sinne der Alzheimerschen Gliazellen sind nirgend­
wo anzutreffen. Wenngleich die ganze klinische Krankheitsentwicklung und 
auch der histologische Grundcharakter des Prozesses am meisten dem Creutz­
f e I d t schen und meinen friiheren Fallen entspricht, die ich als spa s tis c h e 
Pseudosklerose und als Encephalomyelopathie mit dissiminierten Degene­
rationsherden zusammengefaBt habe, so ist andererseits doch hervorzuheben, 
daB sich derartig schwere Parenchymdegenerationen in jenen Fallen nicht 
nachweisen lieBen, wenngleich auch bei jenen Kranken, namentlich unter Be­
riicksichtigung der Creutzfeldtschen Beobachtung, der histologische ProzeB 
in Ausdehnung und Intensitat starken Schwankungen unterlag. Da aber die 
vornehmliche Lokalisation des Prozesses in diesen neuen Fallen mit 
jener der friiheren FaIle recht gut iibereinstimmt, so mochte ich vorlaufig auch 
diese FaIle der spastischen Pseudosklerose zuordnen in der Annahme, 
daB die Unterschiede in del' histologischen Strukturstorung lediglich 
Intensitatsdifferenzen bedeuten. 

Auf der anderen Seite ist zu erwagen, ob die Art der histologischen Storungen dieser 
Falle nicht auch gewisse Anklange zeigt an jene Nekrosebildung, wie sie die Wilsonsche 
Kran khei t auszeichnet. Wir miissen bedenken, daB wir hier nur eine relativ kurze Krank­
heitsentwicklung vor uns haben, und daB der nekrotisierende ProzeB des nervosen Parenchyms, 
welcher mit dieser eigenartigen Auflockerung des Grundgewebes einhergeht, vielleicht bei 
weiterer Auswirkung histologische Bilder gegeben hatte, die den Befunden bei Wilsonscher 
KrankheitingleicherLokalisation recht nahe kommen1). Freilich denke ich in Anbetracht 
der klinischen Krankheitsentwicklung bei dem Fehlen jeglicher charakteristischen Leber­
veranderung nicht daran, solche Falle der Wilsonschen Krankheit zuz·urechnen. Dies wiirde 
eine unverantwortliche Verwasserung der ganzen Krankheitsbegriffe bedeuten. Die gleichen 
Bedenken trage ich tibrigens auch, den Maasschen Fall einer bilateralen Linsenkerndegene­
ration der W ilso nschen Krankheit einzureihen. Die Untersuchungsergebnisse der obigen Falle 
betonen aber von neuem die groBen Schwierigkeiten in der genauen histologischen Angrenzung 
eigenartiger atiologisch nicht bestimmbarer Krankheitsfalle und weisen mit Nachdruck 
darauf hin, nicht alle Falle schwerer doppelseitiger Linsenkernaffektion, die zu Nekrose 
des Grundgewebes fiihren, ohne weiteres der Wilsonschen Krankheit zuzurechnen (vgl. 

1) Vgl. auch Westphal.Sioli (1. c.) 

16* 
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auch den neuerdings von T s c hug uno If beschriebenen Fall von \V i 1 son scher Krankheit, der 
in der Art und Lokalisation des Prozesses bei dem Fehlen der Alzheimerschen Gliazellen und 
einer charakteristischen Lebererkrankung in manchen Ziigen auch an unsere Falle erinnert). 

Beziiglich der Lokalisationsfrage unterstiitzt der Fall XXIII die 
oben gegebenen, vornehmlich bei der Krankheitsgruppe Pseudosklerose-Wilson 
erorterten physiopathologischen Anschauungen. Sehen wir von den spastischen 
Erscheinungen ab, welche auf die partielle Lasion des Pyramidensystems zuriick­
zufiihren sind, so steht die Degeneration des Striatum weitaus im Vordergrunde; 
das Pallidum ist nur ganz geringgradig betroffen, ebenso die Substantia nigra. 
Auf die Striatumdegeneration diirfen wir die allgemeine Armut 
der mimischen und synergischen Mitbewegungen beziehen, ferner 
das Zittern und die Wackelbewegungen und die leichte Rigiditat, 
ferner die Dysphagie, die Dysarthrie, die Blasen- und Mastdarm­
schwache. Die starken Schmerzen, die schlieBliche vollige Inkoordi­
nation aller Bewegungsleistungen, die schlieBliche Unmoglichkeit 
desGehens und Stehens und Sitzens diirfen wohl mitbezogen werden 
auf die gleichzeitige Thalam usaffektion. 

Jedenfalls schen wir auch hier wieder, daB beim Erwachsenen aus­
gedeh n te striar 10 kalisierte Pare nch y mdege nera tio ne n, Zi tter­
erscheinungen und Wackelbewegungen bedingen. Hierin deckt sich 
unser Fall XXIII vollig mit dem neuen Wilsonkranken Bielschowskys (siehe 
oben). Diese Feststellungen verdienen besondere Hervorhebung 
mit Riicksicht auf die sehr schwierige Frage der Lokalisation der 
Athetose. 

Kurz zusamrnenjassend laf3t sich also sagen: 
Es gibt eigenartige Krankheitsjalle des mittleren und hOheren Alters mit kli­

nisch vollig unklarer Atiologie, bei denen sich unter Schwankungen, die an kurz­
dauernde Remissionen erinnern, bei im ubrigen rascher Progression aller Erschei­
nungen, eine Symptomenkuppelung zeigt, die mit dem Auftreten eines Korsakoffschen 
Symptomenkomplexes, von delirosen Verwirrtheits- und Angstzustanden, von 
optischen und akustischen Halluzinationen ausgedehnte corticale Veranderungen 
anzeigt und einhergeht mit mehr oder weniger ausgesprochenen pyramidalen und 
striothalamischen Herderscheinungen (Fehlen der Bauchdeckenreflexe, hin und 
wieder Auftreten von Babinski und Oppenheim, Tremor und Wackelbewegungen, 
leichte Spannungszustiinde in der Extremitatenmuskulatur, gewisse Akinesen, 
8chwere Sprachstorung von dysarthritischem, hiiufig logoklonisch-iterativem Cha­
rakter, Parasthesien, Astasie, Abasie ohne Paresen). Die Kranken gehen zumeist 
zwischen 1 und 3 Jahren zugrunde, haufig unter Reiz- und Lahmungserscheinungen 
auch bulbiirer Zentren, bei nicht selten starkstem psychischen Verfalle. 

Makroskopisch findet sich gewohnlich in solchen Fallen nur eine leichte Pia­
verdickung uber der Grof3hirnkonvexitiit, leichte Schrumpfungen der Grof3hirn­
windungen und des Striatum bei maf3igem Hydrocephalus internus. Der histo­
logische Prozef3 ist charakterisiert durch eine fortschreitende Parenchymentartung 
mit bevorzugter Lokalisation in bestimmten grauen Gebieten. Die Parenchym­
degeneration zeichnet sich aus durch Verfettung in den Ganglienzellen und Glia­
elementen ohne Kornchenzellbildung, durch uncharakteristische Ganglienzelldegene­
rationen, wobei besonders hiiufig akute Blahungen und Gliarosettbildungen auffallen, 
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ferner durch diffuse kraftige protoplasmatische Gliawucherungen und etwas zuruck­
tretende faserbildende Gliaproliferationen. In den schwersten Fallen kommt es 
dabei zu einem feinmaschigen Status spongiosUB, zu kleinen Luckenbildungen in 
den am meisten betroffenen Gebieten. Vereinzelt trifft man sowohl in der binde­
gewebig verdickten Pia wie in den erweiterten perivascularen Lymphraumen 
lymphocytare Infiltrate. 

Seine Hauptlokalisation findet dieser ProzefJ im Stirnhirn und in der Gen­
tralis anterior bei mehr oder weniger schweren Veriinderungen in den ubrigen 
Rindengebieten. Uberall ist die Entartung der inneren Kornerschicht und der drei 
untersten Rindenschichten besonders ausgepriigt. In der vorderen Zentralwindung, 
wo die Schicht der Beetzschen Pyramidenzellen am schwersten leidet, triflt man 
nicht selten auf eine aUBgepragte Pseudokornerschicht. 1m gleichen Sinne wie die 
drei untersten Rindenschichten ist ~tets das Striatum miterkrankt, ferner gewisse 
Kerne des Thalamus (insbesondere medioventrales Kerngebiet, lateraler Kern); 
leichtere Veriinderungen finden sich in der Substantia nigra (besonders Zona com­
pacta) und in der Ponshaube. Geschlossene Faserdegenerationen treten zumeist 
nicht in Erscheinung, nur sind die Pyramidenbahnen mehr oder weniger aufgehellt. 

Die wechselnde Schwere der Veriinderungen in den befallenen grauen Gebieten 
bedingt starke Differenzen in der klinischen Entwicklung des Krankheitsbildes, 
das im Krankheitsbeginn nicht selten an neurasthenische ZUBtande und multiple 
Sklerose erinnern kann und in seinen schwersten Endzustiinden die Differential­
diagnose von Paralyse und Alzheimerscher Krankheit nahelegt. 

Der histologische ProzefJ erinnert in manchen Punkten an· die metencepha­
litische Krankheitsentwicklung. Ob diese histologisch gleichgearteten Fiille atio­
logisch-nosologisch zusammengehOren und vielleicht irgendwie mit der Encephalitis 
verwandt sind, bleibt zunachst unentschieden. 

Sie sollen furs erste unter der gemeinsamen, nichts priijudizierenden Bezeich­
nung spastische Pseudosklerose unklarer Atiologie zusammengefafJt werden. Ahn­
liche symptomatologische Krankheitsentwicklungen finden sich auch bei der Krank­
heitsgruppe Wilson-Pseudosklerose und bei Krankheitsprozessen mit schweren 
GefafJveriinderungen aUf arteriosklerotischer oder syphilitischer Basis. Von diesen 
Fallen sind die obigen durch die Eigenart des anatomischen Prozesses abzugrenzen. 

III. Das athetotische Syndrome 

Man muB meines Erachtens klinisch und anatomisch hier. unter­
scheiden zwischen der angeborenen Athetose des friihesten Kindes­
alters und jener des spateren kindlichen und jugendlichen Alters 
und des Erwachsenen. 

O. Forster hat jene im Auge, wenn er ganz allgemein von einem athe­
totischen Striatumsyndrom spricht, das er in folgende Hauptsymtome 
gliedert: 

1. Athetotisches Bewegungsspiel in der Ruhe. Es handelt sich dabei um 
relativ langsame, sich einander in buntem Wechsel ab16sende und zu mannig­
facher Zusammensetzung kombinierende Bewegungen und Verdrehungen der 
Glieder. Ihr langsamer Ablauf beruht zum groBen Teil darauf, daB sich die 
antagonistische Muskelgruppe in krankhafter Mitspannung befindet, wodurch 
die Bewegung gegen Widerstand erfolgt. Oft werden die Giieder in der bizarren 
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Stellung, in die sie gefiih~t werden, eine Weile fixiert gehalten, doch ist dieser 
Krampfzustand kein dauernder, er kann jeden Augenblick wieder nachlassen 
und auf andere Muskeln iiberspringen. ·Wahrend zumeist groBere Muskelgebiete 
von diesen Spontanbewegungen befallen werden, beschranken sie sich in leichteren 
Fallen auf die distalen Extremitatenteile, auf Finger und Hand, Zehen und FuB, 
oder auf einzelne Muskelgebiete des Gesichts und der Zungenmuskulatur. 

2_ Eine Herabsetzung des plastischen formgebenden Muskeltonus im 
Momente des Krampfintervalls. 

3. Haltungsanomalien der Glieder und des Rumpfes, die der Hockerstellung 
entsprechen. 

4. Eine Uberdehnbarkeit der Muskeln. 
5. Neigung zur Fixations,spannung, die aber inkonstant und variabel ist. 
6. Intensive und extensive Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen mit Neigung 

zu tonischer Nachdauer. 
7. Ausgesprochene Mitinnervation und Mitbewegungen bei willkiirlichen 

Bewegungen. 
8. U nfahigkeit zum Sitzen, Stehen und Gehen. Ersatz dieser Leistungen durch 

reaktive Massenbewegungen des Korpers, die an die Kletterbewegungen erinnern. 
Demgegeniiber ist nach meinen Erfahrungen die Athetose des Erwach­

senen bei Gleichheit der athetotischen Spontanbewegung durch eine weit 
mehr im Vordergrunde stehende allgemeine Hypertonie ausgezeichnet. Auch 
die Haltungsanomalien der Glieder und des Rumpfes, die an die Hockerstellung 
erinnern, ferner die Massenbewegungen des Korpers in ihrer Ahnlichkeit mit 
Kletterbewegungen fehIen hier, und das Sitzen, Stehcn und Gehen i,4 mehr 
indirekt geschadigt durch die hypertonischen Zustande und das unwillkiirliche 
athetotische Bewegungsspiel selbst. SchlieBlich beschranken sich die atheto­
tischen Bewegungen weit mehr wie im Kindesalter auf einzelne Muskelgebiete 
und Extremitatenabschnitte, wobei fiir gewohnlich die Extremitatenenden 
bevorzugt werden. Es handelt sich dabei urn langsame Beuge-, Streck- und 
Spreizbewegungen mit nicht gleichsinniger und ungleiehmaBiger Bewegung 
der einzelnen Muskeln bei bestimmten Bewegungssynergien. Hier tritt der 
Zerfall toniseher und statiseher Momente in den einzelnen Be­
wegungssynergien besonders deutlich hervor. 

Anatomisch sin.d hier offenbar reeht bemerkenswerte Unter­
sehiede gegeben; ieh betonte oben bei Bespreeh ung sehwerer Striatum­
degenerationen immer wieder die Tatsaehe des Fehlens atheto­
tiseher Bewegungen. Desgleichen kam ich bei Beriicksiehtigung der Literatur 
und meiner eigenen Beobaehtungen iiber die Athetose des Erwaehsenen 
(Fall XVII und XVIII) zu dem Sehlusse, daB stets eine Mitlasion des Pallid um 
dabei vorhanden sein muB!). 

Bei der angeborenen Athetose oder jener des friihen Kindes­
alters sind offenbar andere Bedingungen gegeben. So gut sym-

1} Es handelt sich hier nur um die Beziehungen von Striatum und Pallidum zu 
AthetoEe. 1ch bin uberzeugt, daB sich noch verschiedene andere anatomischeBedingungen 
ergeben fur das Auftreten einer Athetose-ahnlichen Bewegungsstorung (z. B. eigenartige 
Hyperkinesen bei Verletzungen der Centro post. und des Parietalhirns), doch diese stehen 
hier nicht zur Diskussion. 
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ptomatologisch die einzelnen Krankheitsfalle hier beschrieben sind, so wenig 
wissen wir heute noch iiber ihre genaue Gruppenklassifizierung und das ihnen 
zugrunde liegende anatomische Substrat. Es kann nach der Art und der Ent­
wicklung der einzelnen Krankheitsbilder keinem Zweifel unterliegen, daB wir 
es dabei mit atiologisch ganz verschiedenen Krankheiten zu tun haben, 
und es ist eine dringende Forderung hier durch genaue anatomische 
Untersuch ungen eine Klarung herbeizufiihren beziiglich der Art 
und Lokalisation der jeweiligen Prozesse. 

Pul 

/'111/ 

Abb. 124. Markscheidenfrontalschnitt. Praparat von C. und O. Vogt. Status marmoratu8 
im Kaudatum besonders im Putamen. Photogr. 

C. und O. Vogt erwahnen 3 Krankheitsbilder des kindlichen Alters, bei 
denen Athetosebewegungen im Vordergrunde stehen: 

1. Die angeborene Littlesche Starre. 
2. Die cerebraleKinderlahmung mit demBielschowsky-Typus der cerebralen 

Hemiatrophie. 
3. Den Status dysmyelinisatus im Pallidum. 
Bei all diesen Krankheitsbildern handelt es sich zum Teil wenigstens urn 

Erkrankungen des unreifen Gehirns, wobei recht haufig epileptische 
Zustande auftreten. 

A. Li ttlesche Starre. 

Bei der angeborenen Littleschen Starre mit der Tendenz zur 
Besserung haben C. und O. Vogt ihren Status marmoratus im Striatum 
beschrieben. Es handelt sich kli nisch dabei urn einen seit der friihesten Kindheit 
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bestehendes "angeborenes" - Leiden, das sich in Anfallen epileptischer 
Art, mehr oder weniger ausgesprochener intellektueller Minderwertigkeit und 
in eigenartigen spastischen Zustanden ohne eigentliche Lahmung zeigt. Die 
spastischen Zustande befallen nicht die Pradilektionsmuskeln der corticalen 
spastischen Lahmung und nehmen niemals die Intensitat wirklicher Contracturen 
an. Vielfach treten sie sogar nur in der Form eines zeitweisen Spasmus (Spasmus 
mobilis) auf. Die Sehnenreflexe sind nicht wesentlich gesteigert, der Bauch­
deckenreflex erhalten, ein echter Babinski fehIt, dagegen ist ein Pseudo-Babinski 
haufig. Der Spasmus kann im wesentlichen auf die Beine beschrankt sein (spa­

Abb. 125. Fall XXIV. Litt­
lesche Starre mit Athetose 
(besonders linke Hand). Sta­
tus marmoratus des Striatum. 

stische Paraplegie Freuds). Er ist auch da, wo er 
Arme und Beine befallen hat, ausnahmios in den 
Beinen am starksten. Daneben zeigen sich mehr oder 
weniger athetotische Bewegungen, allgemeine chorei­
forme Muskelunruhe, Mitbewegungen, sowie Zwangs­
lachen und Zwangsweinen. Periphere Reize, Emo­
tionen und Intentionen steigern diese willkiirlichen 
Bewegungen. Dabei konnen die Symptome einer 
Pseudobulbarparalyse vorhanden sein bis zu volliger 
Anarthrie. Die Krankheit hat eine Tendenz zur 
Besserung. 

Anatomisch fanden C. und O. Vogt in allen 
8 untersuchten Fallen in Teilen des verkleiner­
ten Striatum an Stelle der iiblichen Gan­
glienz ellen einen unter normalen Verhalt­
nissen nicht vorhandenenFaserfilz (Abb.124). 
Entsprechend dem striaren Zellschwund besteht 
immer eine sekundare Degeneration striopallidarer 
Fasern. Innerhalb des Striatum gibt es zweifellos 
Pradilektionsstellen: im Caudatum ist es vor­
nehmlich der innere Teil, im Putamen das dorsale 
Gebiet. Die Erkrankungwird als eine angeborene 
M i B b i I dun g aufgefaBt und auf eine friihzeitige 
Keimschadigung zuriickgefiihrt, wobei die Frage 
offen bIeibt, inwieweit ex ogene Momente wahrend 
des embryonalen Lebens zu ihrer Entstehung erfor-
derlich sind 1). 

Wir haben hier auf der Kinderstation von Herrn Dr. Rautenberg einen 
Kranken in Beobachtung, den ich auf Grund der klinischen Erscheinungen 
dieser Krankheitsform zurechnen mochte. Er ging unter der Diagnose der Little­
schen Krankheit. 

') Ich verdanke der Liebenswiirdigkeit von Herm Direktor Z ,a p p e, Schleswig das 
Gehirn einer LiUleschen Starre mit ldiotie, bei der auch athetotische Hyperkinesen zeit­
weise angedeutet waren. Schon bei der Zerlegung des ' ins e in enG roB hi r n - u n d 
Kleinhirnwindungen falsch gebildeten Gehi,rns erkannte man an der eigen­
artigen Zeichnung des Striatum den Status marmoratus, der sich auch im Mark­
scheidenbild bestatigt fand. Der Fall wird von Herm Dr. J 0 s e p h y ausftihrlich mitge­
teilt werden. 
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Fall XXIV. 
Littlesche Starre - Status marmoratus. 

Es handelt sich dabei um einen jetzt 13jahrigen Knaben (Abb. 125), der alteste von 
zwei gesunden Geschwistem. In der Ascendenz ist nichts Besonderes festzustellen. Die 
Mutter ist lungenkrank und hatte Krampfe als sie unseren Patienten trug. Die Geburt war 
normal. Bis zum ersten Jahre bemerkten die Eltern nichts Besonderes, erst als es anfangen 
wollte zu laufen und zu sprechen, bemerkten sie das Unvermogen des Kindes. Es hielt die 
FiiBe spitz nach unten und konnte sie nicht richtig ansetzen. Es lemte nicht laufen, hielt 
den Oberkorper nach vom gebeugt, war mit den Armen ungeschickt, so daB es erst mit 6 Jahren, 
und zwar mit Miihe, selbst essen lernte. Mit 7 Jahren erst fing es an verstandlicher zu sprechen, 
wobei sich die Sprache allmahlich besserte. Wegen der Unmoglichkeit des Gehens und der 
starken SpitzfuBstellung wurden die Achillessehnen durchschnitten und das Kind muBte 
3/4 Jahr in Gips liegen. Aber auch nach der Operation konnte es die Beine nicht allein an­
setzen, entwickelte sich geistig nur langsam und erhielt erst Yom 12. Jahre an Unterricht. 
Der Zustand blieb in den letzten Jahren' unverandert. 

Mit 12 Jahren wurde es der Kinderabteilung der hiesigen Staatskrankenanstalt zu· 
gefiihrt. Das Kind macht einen korperlich unentwickelten Eindruck, der Gesichtsausdruck 
ist schlafrig, es besteht kein Mienenspiel. Die inneren Organe sind gesund. Die Beine sind 
im Knie gebeugt, die FiiBe sind leicht winklig flektiert und ziemlich fixiert. Eigentliche 
Lahmungen bestehen nirgends. Die Beine konnen nicht zum Gehen angesetzt werden und 
das Kind muB getragen werden. Es ist vollig hilflos und muB bei allen Verrichtungen unter­
stiitzt werden. In den Armen und Beinen, namentlich in letzteren, bestehen starke Spannungen 
im Sinne von Rigiditat, die sich bei wiederholten passiven Bewegungen, vornehmlich in den 
Arm en, losen. Sowohl in der Ruhe als auch ganz besonders bei Beschaftigung mit dem 
Kranken treten ausgesprochene athetotische Bewegungen auf, sowohl in der Gesichts­
muskulatur wie besonders in den Extremitaten. Die Finger werden langsam gespreizt und 
hyperextendiert, an den Zehen lassen sich die gleichen Bewegungen feststellen, wobei be­
sonders haufig, namentlich rechts, eine Dorsalflexion der groBen Zehe eintritt. Die Sprache 
ist verwaschen, langsam und durch die athetotischen Mitbewegungen der Gesichtsmuskulatur 
verzerrt. Die Reflexe sind lebhaft, beiderseits gleich, auch die Bauchdeckenreflexe sind auszu­
lOsen. Ein echter Babinski ist nicht festzustellen, dagegen tritt zuweilen ein deutlicher Pseudo­
Babinski auf. Die Sensibilitat ist intakt. Blasen- und Mastdarmstorungen bestehen nicht. 

Psychisch ist das Kind orientiert, nimmt Anteil an den Vorgangen der Umgebung und 
ist erziehbar. In der geistigen Ausbildung ist es noch weit zuriick, nimmt am Unterricht 
teil, wobei es sich durchaus groBe Miihe gibt, aber nur langsame Fortschritte macht. 

Durch Ubung und Unterricht wird ein zweifelloser Fortschritt in der Beweglichkeit 
der Beine wie auch in dem psychischen Befinden des Kindes erreicht. Das Kind, das zunachst 
einen auffallend schlafrigen Eindruck machte, wird munterer und freut sich selbst iiber 
seine Fortschritte. 

Das ganze Krankheitsbild und die Krankheitsentwicklung entspricht 
am meisten den von C. und O. Vogt mitgeteilten Beobachtungen, denen 
anatomisch der Status marmoratus des Striatum zugrunde liegt. 

Die FaIle, die gemeinhin unter der Diagnose Littlesche Krankheit laufen, 
sind anatomisch noch zu wenig analysiert, um heute schon mit Riicksicht 
auf das pathologisch-anatomische Substrat eine genauere Gruppeneintei­
lung zu ermoglichen. O. Forster unterscheidet dabei vom klinischen Stand­
punkte aus 3 bzw. 4 verschiedene motorische Typen. 

Die erste Gruppe beruht auf einer angeborenen, vielleicht auch sub partum 
erworbenen Alteration des Pyramiden bahnsystems, und bietet symptomatologisch 
aIle Zeichen des Pyramidenbahnsyndroms, moge es sich urn eine rein spastische, eine spastisch. 
paretische oder spastisch-paraplegische Storung der Beine oder der Arme und Beine handeln. 
Meist liegt iibrigens in diesen Fallen keine Friihgeburt vor und keineswegs immer waren 
die Kinder bei der Geburt asphyktisch. Recht oft aber handelte es sich urn Zangengeburten. 

Die zweite Gruppe, die aber relativ selten ist, bietet durchaus das Bild des an­
ge borenen Pallid u ms yndro ms mit ausges prochener pallidarer Starre. Autop-
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tische Belege existieren ftir diese Formen noch nicht. In einem Teil dieser FaIle nimmt die 
Entwicklung des Leidens mit den Jahren zu im Gegensatz zu der ersten Gruppe, bei der ein 
allmahlicher Rtickgang der Erscheinungen die Regel bildet. 

Die dritte Gru ppe umfaBt den oben von C. und o. Vogt genauer beschrie benen 
Status marmoratus des Striatum. Nach den Erfahrungen O. Forsters handelt 
es sich dabei durchweg urn Frtihgeburten, keineswegs immer urn asphyktische Geburten 
(unser mitgeteilter klinischer Fall dieser Krankheitsgruppe war ein ausgetragenes Kind, 
bei dem die Mutter nichts tiber Anomalien bei der Geburt, auch nichts tiber Asphyxien 
berichten konnte). 

Die vierte Gruppe entspricht dem Vogtschen Status dysmyelinisatus des 
Pallidum, auf den ich noch weiter unten zu sprechen kommen werde. 

Ich mochte im folgenden iiber einen seltenen Krankheitsfall berichten, 
der zweifellos in die groBe Gruppe der Littleschen Krankheit gehort, dabei 
eine ausgesprochene pallidli:re Starre zeigte und entsprechend seinem ana-

a b 

Abb. 126. Fall XXV. a: Gehirn von oben. b: Die GroBhirnhemispharen au~einander­
geklappt, so daB das gut erhaltene Zwischengehirn und Kleinhirn zur Ansicht gelangt. 

tomischen Substrate dem von Fischer und Edinger beschriebenen FaIle eines 
Kindes ohne GroBhirn sehr nahekommt. Das Gehirn und die klinischen 
Notizen verdanke ich Herrn Dr. Tromner. 

Fall XXV. 
Ein Kind ohne Grollhirn mit zehnmonatiger I.ebensdauer. 

Es handelt sich um ein 10 Monate altes Kind, das durch Wendung 
und Extraktion des nachfolgenden Kopfes geboren, zunachst 
asphyktisch war, dann unter hohem Fieber eine Zeitlang haufig, 
spater seltener Krampfe hatte und bis an sein Lebensende vollig 
apathisch dalag, jedoch mit matter tonloser Stimme schrie, regel­
maBig trank und entleerte. DasKind zeigte starke opisthotonische 
Haltung, der Nacken und die Glieder waren hochgradig gespannt 
und starr, dabei dieReflexe wenig gesteigert und der Plantarreflex 
zeigte nur ab und zu Babinskiform. Die linke Pupille ist ganzlich, die 
rechte fast reaktionslos. Die Papillen sind atrophisch. Eine friiher vorgenommene 
Lumbalpunktion hatte normalen Liquor ergeben. 
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Die Diagnose (Tromner) lautete: Erweichung oder chronische Meningitis 
oder Sekundarzustand nach Encephalitis. 

Bei der Autopsie sackten die beiden GroBhirnhemispharen, die papierdiinn waren, 
in sich zusammen, nachdem sich beim DurchreiBen des stark verdiinnten Balkens eine groBe 
Menge Liquor entleert hatte. Die GroBhirnwindungen des gesamten Gehirns 
mit Ausnahme des von der Parieto - Occipitalfurche nach hinten sich an­
schlieBenden Occipitalhirns und des Gyrus hippocampus und der nii.chst­
gelegenen basalen Temporalwindungen waren stark verschmalert, groBten­
teils bis auf diinne Gewebsstrange reduziert (Abb. 126a und b). Sie rissen sehr 
leicht ein. Auf Frontalschnitten durch das in Formol £ixierte Gehirn traf man in beiden 
GroBhirnhemispharen auf groBe, mit kIarem Liquor gefiillte HohIen, die von unregelmaBig 
begrenzten, haufig hautchenformig diinnen Hemispharenwandteilen begrenzt sind. Das 
Ganze macht den Eindruck einer in Vernarbung begriffenen Erweichung. In dieser Er­
weich ung ist einbegriffen das Marklager des gesamten GroBhirns, caudal 
bis zur Fissura parietooccipitalis, lateral bis zur zweiten Temporalfurche, 
basal bis zur Grenze gegen die Schlafenlappen und medial bis schrag iiber 
den Balkenwulst. Die zugehorigen Rindenanteile sind zumeist bis auf zarte Gewebs­
strange reduziert, anderenorts noch etwas breiter vorhanden, wobei sich eine starke Zer­
kIiiftung erkennen lii.Bt. Erweicht sind ferner der Balken auBer dem Splenium, 
der Fornix, Teile des Streifenhiigels und noch kleinste Teile der vordersten 
Thalamusgebiete. Normal erscheinen der iibrige Thalamus, die Vierhiigel, das Corpus 
geniculatum laterale, die Corpora mamillaria, die Commissura medialis und posterior, die 
gesamte Medulla oblongata und das Kleinhirn. 

Das Gehirn wurde nach mehrwochentlicher Formalinfixierung in Frontalschnitte zerlegt 
und vornehmlich in einer Serie groBer Markscheidenpraparate bearbeitet. Einige aus mehreren 
Stellen des Cortex herausgeschnittene Stiickchen wurden fiir feinere histologische Unter­
suchungen eingebettet. 

Die Ergebnisse der mikroskopischen Untersuchung sind folgende: 
Wie schon bei der makroskopischen Besprechung des Gehirnbefundes erwahnt, ist 

der groBte Teil der GroBhirnrinde, insbesondere die ganze Konvexitatsrinde in zumeist 
papierdiinne Gewebsstrange umgewandelt, die an manchen Orten noch Verbreiterungen 
zeigen und entfernt noch an Rindenresteerinnern. Der Seitenventrikel ist in seinen Grenzen 
nicht zu bestimmen, er ist in einen groBen Hohlraum umgewandelt, in den medial die relativ 
gut erhaltenen basalen Stammganglien hineinragen, der aber lateral und dorsal und zum 
Teil auch ventral von solchen Gewebsstrangen unregelmaBig begrenzt ist. Nur das Unter­
horn und die caudalsten Teile des Hinterhorns sind noch gut zu erkennen, ebenfalls erweitert 
und von einigermaBen normalen Gehirnstrukturen uIDSchlossen. 

Neben dem Hauptporus, der wie besprochenim allgemeinen der Lage des Seitenventrikels 
entspricht, zeigt die vollig zerkIiiftete Rindengegend der Konvexitat zahlreiche kIeinere 
oder groBere mit Zerfallsmassen angefiillte oder leere GewebsliickEm (Nebenpori). 

Bei der feineren histologischen Untersuchung der veranderten Rindenpartien ergeben 
sich im wesentlichen folgende Bilder: . 

Die Pia (Abb. 127, 128, 129) besteht aus einem lockeren Bindegewebe mit zahlreich ein­
gestreuten Makrophagen, die Blutpigment und lipoide Massen fiihren. Die GefaBe sind normal 
Die Strange, bis auf welche die atrophischsten Rindengebiete reduziert sind, zeigen ein 
recht buntes anatomisches Bild (Abb. 127, 128, 129). Das Grundgewebe istverdichtet und 
besteht ganz vornehmlich aus einem dichten Gliafaserfilz (Abb. 127 und 128) mit nur ganz 
leichter Bindegewebsvermehrung und zumeist zahlreichen eingestreuten fettfiihrenden 
Kornchenzellen. Stellenweise unterbricht ain solcher streifenformig .. sich entwickelnder 
Status spongiosus das geschlossene Gewebsbild insofern, als sich unter der Pia zunachst ein 
ziemlich breiter Gliafaserfilz in geschlossener Anordnung zeigt, worauf dann ein fast ebenso 
breiter Status spongiosus folgt und dann wieder ein geschlossenes Gewebsgefiige zutage tritt 
(Abb. 127 x). Die stark gefalteten Gewebsstrange schlieBen zahlreiche kIeinere und groBere 
Hohlraume ein (Abb. 128); in diesen Gewebsliicken liegen einmal stark geschrumpfte und 
aus engmaschiger faseriger und protoplasmatischer Glia zusammengesetzte Gewebsreste 
mit eingestreuten gewucherten Gliazellen (offenbar Reste des Marklagers). Diese Gewebs­
inseln und -halbinseln (vgl. Abb. 129 Markinseln) sind jeweils nach auBen begrenzt von einer 
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deutlich entwickelten glii:isen Grenzmembran und pialen Gewebszugen. Gri:iBere Lucken 
sind durchzogen von zarten Bindegewebsstrukturen, in denen sich Abbauzellen in maBigen 
Mengen finden. Anderenorts (Abb. 128) sehen wir, wie sieh unter der Pia nur ganz zarte 
lamellare Reste des Nervengewebes, bestehend aus faseriger Glia, naehweisen lassen, woran 

Abb.127. Fall XXV. Rindenveranderung. Mikroph. bel schwacherVergri:iBerung. 
x = Status spongiosus mit Ki:irnchenzellen innerhalb der Rinde. van Gieson­

Praparat. 

Abb. 128. Fall XXV. Das gleiche bei starkerer Vergri:iBerung. 

-l; 
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sich eine Liickenbildung anschlieBt mit zarter bindegewebiger Grundlage und ausgefiillt 
mit zahlreichen Abraumzellen. Dann folgen wieder Gewebsstrukturen mit geschlossenerem 
Gefiige wie oben beschrieben. Abb. 129 zeigt bei starkerer VergroLlerung die Reste eines 
schwer veranderten Windungsgebietes. Unterhalb del' Pia liegt zunachst ein relativ geschlos­
senes Gliagewebe, dann zeigt sich eine Auflockerung mit zahlreich eingestreuten Kornchen-

Abb. 129. Fall XXV. Dasselbe bei starkerer VergroLlerung. 

Abb. 130. Fall XXV. Membrana limitans gliae accessoria. Malloryfarbung. gl ~ Faser­
bildende Gliazellen. x = Abraumzellen. Feinfaseriges Gliareticulum im Mark. Zeichnung 

bei Zeiss' Ol-Imm. 1/12, Komp.-Ok. 4. Modif. 

zellen bei zuriicktretender Gliafaserbildung und zarten Mesenchymalbriicken, und schlieLllich 
ist das ganze iibrige Gewebe umgewandelt in einen derben Gliafilz mit gewucherten Glia­
zellen. Gegen den inneren Hohlraum zu, in den halbinselformig ahnlich gebaute Gewebs­
reste hineinragen, beobachten wir ein schon entwickeltes Gliafasernetzwerk mit gewucherten 
faserbildenden Gliazellen, die in del' innersten Begrenzung eine deutliche Membrana limitans 

Rinif, lIIil 

I\orllf'ltrll' 
=rllhprdplI 

.llnrk 
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accessoria bilden (Abb. 130). In vielen Punkten erinnern die hier geschilderten histologischen 
VerhiUtnisse an jene Befunde, die Spatz bei seinen experimentellen Untersuchungen tiber 
die traumatische Reaktion des unreifen Nervengewebes geschildert hat. Sehr haufig be­
gegnen wir dann noch in dem Hohlraum zerstreut gelegenen Abraumzellen (Abb. 130). Dort 
wo man nach der ganzen Art die Reste des Marklagers annehmen muB, besteht es gleich­

Abb. 131. Fall XXV. Fremdkorperriesenzellen im Marklager, 
von faserbildenden Gliazellen umgeben. Mikroph. bei starkerer 

VergroBerung. van Gieson-Praparat. 

falls aus einem dicht­
faserigen Gliafilze mit 
zahlreichcn Gliazellen; 
stellenweise sind ganz 
eigenartig gebaute Rie­
senzellen mit poly­
morphem Kern einge­
lagert (Abb. 131). Sol­
che Bildungen fassen 
wir als Fremdkorper­
Riesenzellen auf. 

In den meisten 
so veranderten Rin­
dengebieten ist von 
Ganglienzellen und 

Achsenzylindern 
nichts mehr nachzu­
wei sen. Dann gibt es 
aber ganz gleichsinnig 
veranderte Gewebs­
strange, die noch Ne­
ster von schwer ver­
anderten Ganglien­
zellen zwischen sich 
erkennen lassen. · In 
weniger geschrumpf­
ten Rindenarealen sind 
stellenweise noch die 
obersten drei Rinden­

schichten relativ erhalten, namentlich an den Ubergangen zu relativ normalen Windungs­
gebieten des Schlafen- und Occipitalhirns.Aber auch diese Windungen sind im Marke 

verktimmert und bieten eine 
deutlicheDegeneration, vor­
nehmlich der drei unteren 
Rindenschichten. Deutliche 
laminare Entartungen der 
Pyramidenschicht sind 
nicht dabei zu erkennen. 

Was zunachst dieA us­
deh n ung des Rinden­
prozesses angeht, so zei­
gendieSerienfrontalschnitte 
(Abb.132, 133, 134), daB die 
ganze Rinde der Konvexitat 
vollig entartet ist, nur Teile 
des Temporalhirns (T2 und 
Ta) und die anschlieBende 
Basis des Occipitalhirns, 
ferner die hintersten Teile 
der Konvexitat des Occipi-
talhirns sind relativ normal. 

Abb. 132. Fall XXV. MarkscheidenfrontaIschnitt durch das Die Ammonshornfor-
Frontalhirn. Photogr. mation hat nicht gelitten, 
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Abb. 133. Fall XXV. Markscheidenfrontalschnitt in der Rohe des vorderen 
Thalamusgebiets. Zerstorung der GroBhirnhemispharenconvexitat mit Puta­
men rechts. Links Putamen relativ erhalten. Pallidum annahernd normal. 

Photogr. 

Abb. 134. Markscheidenfrontalschnitt in Rohe der vorderen Vierhiigel. Zer­
storung der Gro13hirnhemispharenconvexitat. Photogr. 
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im Temporal- und Occipitalhirn ist das Marklager zum Teil markhaltig und die diinnen 
aber doch deutlichen Markziige (Abb. 133) umziehen das erweiterte Unter- und Rinterhorn 
des Seitenventrikels und erreichen zum Teil wenigstens einen sicheren Anschlu13 an die 
sonst vollig degenerierte Kapselstrahlung. In den iibrigen Windungsgebieten lassen sich 
nur stellenweise Markstrahlungen feststellen. 

Der Balken ist in seiner ganzen Ausdehnung nicht mehr zu erkennen (Abb. 133 bis 138), 
ebenso ist der Korper des Fornix gro13tenteils entartet. 

Wie schon bei der makroskopischen Schilderung des Gehirnbefundes hervorgehoben, 
sind die iibrigen Teile des Zentralnervensystems, insbesondere der ganze Gehirnstamm 
im wesentlichen normal, jedoch sind noch Teile des Striatum und des Thalamus 
betroffen. Die frontalen Markscheidenserienschnitte (Abb.133 bis 138) ergeben hier in der 
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Hauptsaehe folgende wiehtige Degenerationen: Yom gesamten Caudatumkopfe und -kiirper 
ist beiderseits niehts mehr zu sehen, aueh das Putamen ist beiderseits in del' Hohe des 
Beginns del' Kapselstrahlung vollig versehwunden_ Von del' oralsten Entwieklung des Thala­
mus an (Abb. 135) liegt es in viillig marklosem Zustande stark zerkluftet dem 
Innenrande des Hauptporus an, wobei es reehts deutlieh mehr gelitten 
hat als links. Die gleiehen Untersehiede sind im weiteren Verlaufe des Putamen deutlieh, 
reeh ts greift del' Hau ptporus auf das Striatu m noeh uber, das in seiner Formation 
noeh etwas erkennbar dem Pallidum.aufsitzt, wahrend links ein in sieh gesehlossen es, 
abel' sehr wenig markhaltiges Putamen demPaliidum anliegt. (Abb.135, 136). 

J'ul 

J'"I 

Abb. 135. Fall XXV. Markseheidenfrontalsehnitt, etwas hinter Abb. 133. Reehts Putamen 
schwer degeneriert, links relativ gut erhalten. Pallidum beiderseits normal. O. i. = Caps. 
into markleer, nul' von pallidaren Faserungen durehsetzt. Photogr. bei etwas starkerer 

VergroBerung. 

Das Pallidum (Abb. 135, 136) kann beiderseits als .normal angesehen werden, 
wenigstens fehlen jegliehe groberen Verletzungen. Seine Markzeiehnung ist gut erhalten, 
nul' seheint es etwas markarmer als normal. 

Die Linsenkernsehlinge (Abb. 136, 137, Al) ist in allen ihren Teilen deut­
lieh ausgepragt. Sie durehsetzt in den eaudalen Ebenen (Abb. 137) die sonst viillig 
entmarkte innere Kapsel, in del' nul' noeh die Temperalstrahlung gut abzugrenzen ist. 

Del' L u y s sehe Kiirper und del' gesamte Hypothalamus ist im wesentliehen nor­
mal (Abb. 137), ebenso sind die F ore I sehen Bunde! nieht wesentlieh verandert, 
aueh die For e I sehe Kreuzung und die Commissura posterior kann als normal angesehen 
werden. 

Del' oralste Beginn des Thalamus ist beiderseits in die Erweiehung mit einbe­
griffen, sonst abel' ist del gesamte Thalamus (Abb. 136, 137) unverletzt. 

Gut erhalten ist insbesondere del' vordere Thalamuskern aa mit del' Taenia thalami 
(Abb.136). Das Vieq d'Azyrsehe BUndel ist in seinem Verlaufe von den nieht atrophisehen 
Corpora mammillaria bis zu dem Thalamuskern aa gut zu verfolgen. Del' Thalamuskern ma 
ist atrophiseh und ziemlieh markleer. Del' vordere laterale Kern des Thalamus (l) ist sehr 
atrophiseh. vVeiter eaudalwarts sehen wir in dem atrophisehen hinteren lateralen K ern 
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Abb. 136. Fall XXV. Markscheidenfrontalschnitt etwas hinter Abb. 135. Das gleiche 
wie Abb. 135. Temp = Pol des Schlafenhirns mit Unterhorn des Seiten-Ventrikels (II). 

Photogr. 

. 11 

Abb. 137. Fall XXV. Markscheidenfrontalschnitt kurz vor den Corp. mam. Zwischen­
hirn mit erhaltener Haubenstrahlung (vtl) und fast normalem Corpus Luysi (GL). Pes 
und Corps. int .. (Gi) von der pallidaren Linsenkernfaserung (Al) durchsetzt. N II = Opticus. 

J a k 0 b, Extrapyramidaies System. 17 
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des Thalamus eine gut entwickelte Faserung, die dem Thalamusgebiete v t l entspricht und 
wohl vornehmlich als Haubenstrahlung des roten Kerns anzusehen ist (Abb. 137). Auch das 
Endigungsgebiet der sensiblen Schleife ist gut erhalten. Die mittlere Commissur ist ziemlich 
markarm. Die vorderen (Abb. 138) und hinteren Vierhiigel sind platt, atrophisch und mark­
arm, das Pulvinar ist beiderseits atrophisch und markarm (Abb. 138), das sensible Schleifen­
gebiet in der Ponshaube ist normal gezeichnet, der mittlere Kniehocker ist nicht festzu­
stellen, die lateralen (c g l) sind ganz gut erhalten. Der rote Kern ist kleiner als normal 
(Abb. 138). 

Die Substantia nigra ist beiderseits leicht atrophisch und im allgemeinen mark­
armer (Abb.138). Sehr deutlich hebt sich in ihrem Grau beiderseits ein ge­
schlossenes Markbiindel ab, das in ihrer lateralen Ecke gelegen den Fasciculi 
pontini laterales(Abb.138fpl) entspricht, oralwarts bis in diePallidumstrah­
lung zu verfolgen ist und weiter caudalwarts als laterale HaubenfuBschleife 
sich in der lateralen Haubengegend in der Hohe der lateralen Schleife er-
schopft. , 

Der HirnschenkelfuB enthalt sonst nur noch eine geschlossene Faserung in seinem 
lateralen Teile, die sich medioventral der erst erwahnten lateralen HaubenfuBschleife an­
schlieBt und die temporale Briickenbahn (Abb. 138 p) darstellt. Sie findet ihren 
Anschl uB an die Briic kenganglien, und zwar i m dorsal en Teile. Die fron to­
pontinen Bahnen und die gesamte Pyramidenstrahlung ist atrophisch. Das 
System der hinteren Langsbiindel, samtliche Kleinhirnbriickenarme und das Kleinhirn 
sind normal. 1m Dentatum ist auf Markscheidenpraparaten nichts Krankhaftes festzu­
stellen. 

Auch sonst sind in der gesamten Medulla oblongata auBer der Pyramidenbahnent­
markung keine Veranderungen nachzuweisen, insbesondere sind die unteren Oliven 
beiderseits vollig gleich ausgebildet und ihr gesamtes Vlies ist beiderseits 
in gIeicher Weise markreich (Abb.139). 

Zusammenfassung des anatomisehen Befundes. 

Wir haben hier das Gehirn eines 3/4jahrigen Kindes, dessen gesamte 
Hirnrindc bis auf Teile des Temporal- und Oecipitalhirns von 
elnem eigenartigen Degenerationsproze13 befallen ist. Er charak­
terisiert sieh histologiseh als eine nich ten tzu ndliche Erweich u ng, die 
bei dem Fehlen jeglieher sieheren Atiologie am wahrseheinliehsten als tr a u m a­
tische aufzufassen und auf die sehwere Geburt zuruekzufuhren ist. Die Be­
deutung schwerer Geburten, insbesondere von Zangengeburten, ist ja vielfaeh 
in der Literatur erortert und namentlich fur die Pathogenese kindlicher Lahmungs­
und Schwaehsinnsformen gewurdigt worden!). Meine personliehe Erfahrung, 
die ieh vornehmlich an kindlichen Gehirnen aus der hiesigen Entbindungsanstalt 
sammeln konnte, spricht gleichfalls fur die nieht zu unterschatzende Bedeutung 
schwerer oder kunstlieher Geburten fur das Gehirn, nur nebenbei sei bemerkt, 
daB ich dabei relativ haufige Ten tori u mrisse feststellen konnte mit be­
sonders haufigen Veranderungen der Ammonshornformation. 

In unserem FaIle war gerade die Ammonshorngegend frei von besonderen 
Storungen und der Entartungsproze13 beschrankte sieh ganz vornehmlich auf 
die Konvexitatsrinde wohl als Folge einer durch die Geburt bedingten 
Hirnq uetsch ung. 

1) V gl. auch S c h war t z "Die traumatische Gehirnerweichung des Neugeborenen ". 
Zeitschr. f. Kinderheilk. 31. H. I 2. 1921; ferner H. S i e g m u n d "Die Entstehung von 
Porencephalien und Sklerosen aus geburtstraumatischen Hirnbeschadigungen". Virchows 
Arch. 241. 1923. 
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Abb. 138. Fall XXV. Markscheidenfrontalschnitt durch den oralsten Pons. Sn = Sub­
stantia nigra, fpl = Fasciculi pontini laterales in etwas verkiimmertem Zustande. 
Tp = Temporale Briickenbahn als die einzige markhaltige Bahn des HirnschenkeI­
fuBes (P). Ogl = Corpus geniculatum laterale. Pulv. = Pulvinar markarm. Photogr. 

Abb. 139. Fall XXV. Markscheidenfrontalschnitt durch Kleinhirn und Hirn­
stamm in Olivenhohe. KIeinhirnIappchen normal erhalten, ebenso die Oliven 
(01) beiderseits mit ihrem Markvlies. Pyramidenbahn marklos (Py). Bindearm 

(Brach. conj.) normal. Vierter Ventrikel (IV) erweitert. Photogr. 

17* 
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Auf interessante histologische Einzelheiten will ich hier epikritisch nicht 
eingehen, das Wesentliche ergibt sich fiir jeden Interessenten aus der kurzen 
obigen Beschreibung. Die Veranderungen in den basalen Stammganglien, 
im Zwischen. und Mittelhirn setzen sich zusammen aus primaren und sekun­
daren Degenerationen. Primar in den Erweich ungsherd einbegriffen 
ist der Caudatumkopf und .korper beiderseits und der Beginn 
des Putamen beiderseits; rechts ist das gesamte Putamen schwer 
primar affiziert, wahrend links nur eine gewisse relative Mark­
arm ut sicherzustellen ist. Dabei ist zu beriicksichtigen, daB ja das Striatum 
in diesem Alter noch nicht markreif ist. 1m geringen Grade sind noch die 
oralsten Thalamusteile primar befallen. Das Pallid um mit seinen Strah­
l ungen kann als im wese,ntlichen normal angesehen werden. Das 
Infundibulum und der Hypothalamus ebenso. In einzelnen Kerngebieten des 
Thalamus (ma und l) sind sekundare Entartungen sicherzustellen, ebenso im roten 
Kern und in der Substantia nigra, die auf die schwere Rindendegeneration zu 
beziehen sind. Die Haubenstrahlung und die sensible Schleifenendigung ist im 
Thalamus gut erhalten, ebenso die Corpora mamillaria mit dem Vicq d' Azyr­
schen Biindel. Die starke Abplattung der Vierhiigel und ihre Markverarmung 
ist zum Teil wohl der Ausdruck des Hydrocephalus internus, zum Teil wohl 
auch auf sekundare Degenerationen zuriickzufiihren. 

Hervorzuheben sind noch folgende Tatsachen: 
Trotz der sch weren Degeneration des gesamten Stirnhirns 

sind die Kleinhirnbriickenarme, das Kleinhirn mit dem Dendatum 
gut entwickelt. 

Yom Pallidum aus laBt sich eine deutliche Faserverbindung 
mit der Substantia nigra feststellen, die in deren lateralen Ecke 
die Fasciculi pontini laterales darstellen, weiterhin als laterale 
HaubenfuBschleife die Substantia nigra d uTchsetzen und in der 
Hohe der lateralen Schleife im Haubengebiet enden. 

Trotz der zweifellos bestehenden rechtsseitigen schweren 
Striatumentartung laBt sich keine striofugale Degeneration iiber 
das Pallidum hinaus feststellen, insbesondere sind die unteren 
Oliven und ihr Markvlies vollig intakt. 

Die temporo-pontinen Bahnen splittern sich in den dorsal 
gelegenen Ponsganglien auf, die fronto-pontinen in den dar­
unter (ventral) gelegenen. 

E pikrise. 

Das Kind kann anatomisch als ein Wesen ohne GroBhirn auf­
gefaBt werden, da die groBten Teile des Neencephalon vollig degeneriert 
sind und die noch erhaltenen Gebiete in ihrer Isolierung kaum eine funktionelle 
Bedeutung haben. Nur die Projektionsstrahlung aus dem nul' teilweise gescha­
digten Temporalhirn steht noch in deutlicher Verbindung mit tieferen Hirnteilen. 

Die Le bensauBerungen, die das Kind zeigte, miissen demnach als Funk­
tionen des Riickenmarks und des noch erhaltenen Hirnstamms, 
Mittel- und Zwischenhirns mit demPallid u m angesehen werden. Das Kind 
schrie, freilich mit tonloser Stimme, trank, entleerte regelmaBig, zeigte abel' keine 
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spontanen Lust· und UnlustauBerungen, kein Mienenspiel, iiber­
haupt kein willkiidiches oder unwillkiirliches Bewegungsspiel. 
Die starke opisthotonische Raltung, die hochgradige Rigiditat in 
der gesamten Muskulatur bei wenig gesteigerten Reflexen und 
nur ab und zu deutlichem Babinski, der allgemeine Strecktonus, 
all diese Erscheinungen erinnern in ihren Ziigen an die pallidare 
Starre und miissen auf denF'unktionsausfall derRinde, namentlich 
der motorischen Region urld auf die zu postulierende Funktions­
untiichtigkeit des Striatum zuriickgefiihrt werden. 

Das hier beschriebene Kind bietet in seinen klinischen und anatomischen Ziigen weit­
gehendste Ubereinstimmung mit dem von Edinger und Fischer beschriebenen Menschen 
ohne GroBhirn. Es handelte sich dabei urn ein 33/ 4 jahriges Kind mit normaler Geburt und 
ohne besondere familiare Belastung. Nur hatte die Mutter Migrane. Bei der Geburt hatte 
das Kind einen auffallend schmalen, langen Schadel. Das Kind lag dauernd wie irn Schlaf, 
muBte zurn Saugen, das in normaler Weise geschah, geweckt werden, schrie viel und laut 
und zeigte sonst keine sicheren LebensauBerungen. Nur ein Zusammenschrecken bei lautern 
Gerausch wurde noch beobachtet. Es gab kein Zeichen, wenn es sich emnaBte. Es zeigte 
gar keine Mimik, die Muskulatur war starr, die Extremitaten gestreckt, es traten zeitweise 
opisthotonische Krampfe auf, und das Kind starb als ein starres, unselbstandiges, jeglicher 
Sinnesempfindungen und Handlungen unfahiges Wesen mit 33/ 4 Jahren an Entkraftung. 

In dem Gehirn dieses Kindes waren die gesamten Hemispharen zu diinnwandigen 
Cysten eingeschmolzen; keine einzige markhaltige Nervenfaser zog aus dem Hemispharen­
teil zu dem Palaencephalon. Das Striatum der einen Seite ist ganz normal, auf der anderen 
fehlt das Caudatum und das Putamen, wahrend das Pallidum beiderseits in fast normaler 
\Veise entwickelt ist. Das gesarnte Palaencephalon, insbesondere das Zwischen- und Mittel­
hirn, ferner auch die Ponsganglien und das Kleinhirn waren normal bis auf sekundare Degene­
rationen irn Zwischen- und Mittelhirn und eine v611ige Atrophie der Pyramidenbahnen. 
·Wallenberg hat an den Praparaten dieses Falles in Erganzung der Edingerschen Fest­
stellungen im gleichen Sinne wie ich die paIlidare Faserung in die Substantia nigra und in 
den lateralen Haubenteil des Pons nachweisen k6nnen und sah ferner auf der dem Striatum­
ausfall entsprechenden Seite eine Degeneration des Vlieses der unteren Olive, eine Erscheinung, 
die sich in unserem FaIle nich t nachweisen lieB. 

Die klinischen Bilder entsprechen sich vollig; bei dem Edinger­
schen FaIle wie bei unserem Kinde war eine ausgesprochene Starre der 
gesamten Korpermuskulatur mit Akinese das hervorstechendste Be­
wegungssymptom. 

Nun wissen wir, daB die neugeborenen Kinder als Thalamus-Pallidumwesen 
anzusehen sind; das Pallidum ist bei ihnen bereits markreif und die inkoordi­
nierten BewegungsauBerungen des Sauglings sind der Ausdruck einer yom Stria­
tum noch nicht beherrschten Pallidumfunktion (C_ und O. Vogt). Die weitere 
Ausbildung und Koordination der kindlichen Prinzipalbewegungen im Sinne 
M un k s ist wohl in erster Linie auf die anatomische Reifung des Striatum und die 
dadurch bedingte pallidare und subpallidare Ziigelung zuriickzufiihren, weiter­
hin aber gleichfalls auf die funktionelle Reifung der Gesamtrinde mit der moto­
rischen Willens bahn, den cortico-thalamischen und cortico-cerebellaren Faserungen. 

Zweifellos ist bei den bei unseren groBhirnlosen Kindern ge­
gebenen Verhaltnissen neben der Striatumlasion der anatomische 
und funktionelle Ausfall der Gesamtrinde zu beriicksichtigen, 
wodurch insbesondere die Pyramidenbahnen und die frontopontinen Bahnen 
nicht zur Entwicklung gelangten, auf der anderen Seite die striopallidare Rinden­
beeinflussung. vermittels des Thalamus in Wegfall kam. 
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DaB aber doppelseitige Linsenkernverletzung allein, sowohl beim Erwachsenen 
als auch beim Kinde, zu ganz ahnlichen Erscheinungon fiihren kann, lehrt uns einmal die 
doppelseitige Linsenkernaffektion des Strangulationsfalles De utsch (fiir den Erwachsenen) 
wie eine von Magn us und de Kleij n 1912 mitgeteilte Beobachtung (fiir das Kind): Es 
handelt sich urn ein gleichfalls durch kombinierte Wendung geborenes Kind boi Placenta 
praevia und Nabelschnurvorfall. Kach der Geburt dauerte es 3/4 Stunde, bis es gut zu atmen 
begann. Danach fehlen die Sehluck- und Saugreflexe, und das Kind muB mit der Sondo 
durch die Nase gefiittert werden. Es fallt ein ausgesprochener Streektonus aller vier Extremi­
taten mit sehr auffallendem Zittern auf- Zeitweise werden mit den Armen alternierende 
Streck- und Beugebewegungen ausgefiihrt, auoh diese sind zum Teil zitternd. Es besteht 
Kieferklernmo. Die genaueren klinisehen Untersuohungen dieses Kindes auf die Magn us­
sohen Hals- und Labyrinthreflexe ergaben folgendes: Das Kind zeigt ausgesprochene Hals. 
reflexe auf Kopfdrehen, wobei Kieferarme und Kieferbeine starken Streektonus bekommen, 
wah rend im Schadelarm und Schadelbein der Streoktonus gehemmt wird und dafiir Beuge­
tonus auftritt. Die Reaktion erfolgt unabhangig von del' Lage des Kopfes irn Raume und 
wird ausgeliist durch die betreffende Anderung der Stellung des Kopfes gegen den Rumpf. 
Bei zahlreiehen normalen Nougeborenen wurden diese Reflexe niemals gefunden. AuBerdem 
zeigte dieses Kind Labyrinthreflexe, wenn der Kopf aus der vertikalen in die horizontale 
Stellung gebracht wurde. Dabei war es einerlei, ob der Kopf seine Stellung zurn Rumpfe 
anderte oder nicht. Die Reaktion besteht in einem Auseinanderfahren mit beiden Armen, 
welche im Schultcrgelenk abduziert, im Ellbogen gestreckt werden, wobei haufig auch ein 
Spreizen der Finger erfolgt. Die Bewegung hatte tonischen Charakter, ging aber nach einiger 
Zeit voriiber. Bei 23 von 26 normalen Sauglingen war dieser Labyrinthreflex auf die Glieder 
ebenfalls vorhanden, bei einigen von ihnen beteiligten sich auch die Beine daran, bei den 
normalen Kindern handelt es sieh aber stets urn raschere Bewegungen von kiirzerer Dauer. 
Es sind also, so schlie Ben die Autoren, beirn Saugling typisohe Reflexe von den Labyrinthen 
auf die GliedmaBen naohweisbar bis zu einem Entwicklungsstadium, in welchem die \Villkiir­
bewegungen so lebhafte und vielseitige werden, daB sich die Priifung nieht mehr einwandfrei 
ausfiihren laBt. Bei Friihgeburten kiinnen diese Reaktionen in der ersten Zeit fehlen. 

In dem untersuchten pathologischen Faile ist es von \Vichtigkeit, daB sich bei ihm 
siehere Labyrinth- und siohere Halsreflexe auf die Glieder zu gleioher Zeit 
nachweisen lieBen. Kaeh voriibergehender Besserung in den nachsten Wochen, wo namentlich 
die Zitterbewegungen der Arme aufhiirten, das Sehlueken besser ging und die Beine in 
normaler Sauglingsstellung gehalten wurden, treten bald wieder die tonisehen Spannungs­
zustande in allen Extremitaten ein und unter Versehleehterung des allgerneinen Zustandes 
tritt der Tod 3 Monate naoh del' Geburt ein. 

Bei der S e k t ion zeigten sieh beide Seitenventrikel erwei tert und es lie Ben sieh be ide r s e its 
in de n Linsenkernen Erweieh ungsherde feststellen, in deren Abstrieh mikroskopisch 
Kiirnchenzellen gefunden wurden. In den Herden liegen Fleeken, die wie alte Blutungen aus­
sehen. (Leider ist bis jetzt der genauere rnikroskopische Befund noeh nioht mitgeteilt.) 

Jedenfalls sehen wir bei diesem Kinde mit doppelseitiger Linsenkern­
erweich ung ein klinisches S ym pto me n bild ausgepragt, das in den wesent­
lichen Punkten jenem un"erer Kinder ohne Neuhirn entspricht. Auf­
fallend ist dabei das zeitweise Nachlassen des Strecktonus in den unteren Extremi­
taten und das zeitweise Auftreten alternierender Streck- und Beugebewegungen 
der Arme, die zitternd ausgefiihrt werden. Leider ist bei der kurzen Erwahnung 
des Sektionsbefundes nicht zwischen Striatum und Pallidum unterschieden, 
so daB uns der Fall keine weiteren physiologischen Ausdeutungen erlaubt. Von 
groBtem Interesse ist die Feststellung, daB sich bei diesem Kinde sichere Laby­
rin th- und Halsrefle xe nachweis en lie13en, die bei dem oben erwahnten Kinde 
nicht untersucht wurden. Es ist aber anzunehmen, daB sie auch bei solchen 
Fallen nachzuweisen sind. 

So sehen wir, daB au c h be i m N e u g e b 0 r e n en n i c h t n u r die 
Lasion des Striatum 1m Verein mit der Rindenzerstorung, 
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sondern auch die Linsenkernaffektion allein hochgradige 
Akinese mit Starre bedingt, daB also auch bei ihm die Linsenkerne von 
maBgebcnder Bcdeutung sind fUr die Ausbildung und Koordination seiner 
Bewegungen. Besonders wichtig und interessant im Rinblick auf die Funk­
tionswichtigkeit und Funktionsverschiebung des Neuhirns und 
des Striatum in der aufsteigenden Tierreihe bis zum Menschen 
ist ein Vergleich der Leistungen solcher Kinder mit jenen groB­
hirnloser Tiere. Bereits Edinger machte bei der Besprechung seines 
Falles auf die bemerkenswerten Unterschiede aufmerksam, indem er zum 
Vergleich dengroBhirnlosen RundRoth manns, der iiber 3 Jahre lebte, heranzog. 
Es ist weiterhin in diesem Zusammenhange an die beriihmten Untersuchungen 
von Goltz, R. Munk am Runde, von Karplus und Kreidl am Affen zu er­
innern, ferner an die so auBerordentlich wichtigen tierexperimentellen Unter­
suchungen von Magnus und seiner Schule an sogenannten Thalamus- und 
Mittelhirntieren, welche bei Kaninchen, Katzen und Runden und selbst beim 
Affen in den wesentlichen Punkten iibereinstimmen. 

lch werde bei der Erorterung der Pathophysiologie der extrapyramidalen 
Bewegungsstorungen ausfUhrlicher auf die Magn usschen tierexperimentellen 
Feststellungen zuriickkommen. Rier soIl nur daran erinnert werden, daB all 
die genannten Tiere, selbst die Runde und Affen, nach Totalexstirpation 
des GroBhirns und des Striopallidum noch recht komplizierten 
Bewegungsleistungen vorstehen. Diese Thalamustiere zeigen keine Ent­
hirnungsstarre, normale Tonusverteilung zwischen Beugern und Streckern, 
konnen laufen, springen und klettern, konnen sich aus abnormen Korperlagen 
aufrichten, ihre Kau- und Schluckreflexe sind normal. Die Erscheinung der 
Mittelhirnstarre, also Symptome, die an die oben genannten Kinder erinnern, 
treten erst auf bei Entfernung des vorderen Teiles des Mittelhirns, wahrend sich 
die Tiere mit vollig erhaltenem Mittelhirn ganz ahnlich verhalten wie die Thalamus­
tiere. Auch bei Vogeln, bei denen das Striatum in so machtiger Weise entwickelt ist, 
kann man das gesamte Neuhirn mit dem Striatum restlos entfernen, ohne daB 
sich sch werere Storungen beim Riipfen und Fliegen feststellen lassen (G rob bel s). 

Bei den Tieren ermoglicht also das erhaltene Palaencephalon 
weitgehende selbstandige Leistungen im Gegensatz zu neugebore­
nen oder erwachsenen Menschen, wo beim entsprechenden Fehlen 
des Neuhirns, selbst schon bei alleinigem A usfall des Striopallid um 
die Bewegungsleistu ngen auBerordentlich diirftige sind, bei der 
Entwicklung ausgesprochener Rigiditat der gesamten Muskulatur. 
Es ergibt sich daraus eine bemerkenswerte Funktionsverschiebung dieser 
Zentren beim Menschen selbst den Affen gegeniiber; der neugeborene 
Mensch ist auf die ungestorte Funktion des Neuhirns absolut angewiesen, damit 
das Urhirn in entsprechender Weise funktionieren kann. In der a ufsteigenden 
Saugetierreihe steigt die funktionelle Wichtigkeit des Neuhirns 
mit dem Linsenkern allmahlich an; aber wahrend die Fische, Amphibien 
und Reptilien mit den Urhirnteilen allein auskommen und selbst die hoheren 
Sauger eine betrachtliche Leistungsfahigkeit des Palaencephalon behalten, ergibt 
sich beim Menschen den Tieren gegeniiber eine betrachtliche Kluft; er kann 
bei seinen Bewegungsleistungen ohne Neuhirn und ohne Linsen-
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kern iiberhaupt nicht auskommen. Diese Feststellungen betonen 
die Schwierigkeiten direkter -obertragung tierexperimentell ge­
wonnener Erfahrungen auf den Menschen. 

Athetotische Bewegungen zeigen sich dann weiterhin noch bei gewissen 
Fallen 

B. cerebraler Kinderlahmung, 

zumeist begleitet von epileptischen Zustanden und mehr oder weniger aus­
gesprochenem, langsam fortschreitendem Schwachsinn. In vier solchen 
Fallen, in denen Bielschowsky eine cerebrale Hemiatrophie mit vornehmlicher 
Degeneration der dritten Rindenschicht feststellen konnte, fanden C. und O. Vogt 
und Bielschowsky in dem gleichseitig verkleinerten, aber nicht von dem 
encephalitischen Prozesse primal' befallenen Striatum einen hochgradigen Schwund 
fast aller Nervenzellen bei begleitenden Gliawucherungen. Da im Markscheiden­
bilde ahnlich wie bei der Chorea der Erwachsenen infolge Zusammenrii9kens 
der erhalten gebliebenen Markfasern das Striatum diffus markhaltiger erscheint, 
wird dieser ProzeB von C. und O. Vogt gleichfalls als Status fibrosus be­
zeichnet, der sich subakut ausbildet und dann stationar bleibt. Das Pallidum 
ist dabei unverandert. 1m Thalamus sind lediglich Degenerationen, ausge16st 
durch die GroBhirndefekte, festzustellen (Bielschowsky). Nur in einem der 
von C. und O. Vogt untersuchten FaIle zeigte sich neben einer motorischen 
Schwache eine deutliche Athetose, die drei anderen FaIle waren spastisch gelahmt, 
ohne deutliche striare Komponenten. 

Nach :rneinen Erfahrungen setzen sich die FaIle cerebraler KinderlahmUllg 
in einer kontinuierlichen Reihe zusammen, einmal aus Kindern, bei denen sich 
zumeist im Anschlusse an eine Infektionskrankheit ein epileptischer Schwach­
sinn entwickelt ohne deutliche spastische und striare Komponente. Das sind 
die FaIle, welche Freud paradoxale Kinderlahmung genannt hat, und 
bei denen sich die encephalitischen Herde in motorisch stummen 
Rinden'gebieten entwickeln. Manchmal zeigen solche Kranke allmahlich 
zunehmende s'pastische Erscheinungen, die, wie Spiel meyer, Hoster­
mann, Bielschbw~ky und auch ich erst jiingst dargetan haben, auf die De­
generation der dritten Rindenschicht in der vorderen Zentral­
wind ung zuriickzufiihren sind, bei erhaltener Ganglienzellschicht mit den 
Beetzschen Pyramidenzellen. Die motorischen Ausfallserscheinungen sind 
demnacb aufzufassen als cerebrale Lahmung bei intakter Pyramidenbahn. In 
meinem eigens daraufhin untersuchten FaIle konnte icb im Striatum nichts Krank­
haftes feststellen. Auch klinisch zeigten sich in den nur wenig motorisch be­
eintrachtigten Gliedabschnitten keine Athetoseerscheinungen oder sonstige Be­
wegungsstorungen, die auf eine Striatumlasion zu beziehen waren. Es sind dies 
offenbar FaIle von dem gleichen Grundcharakter der Bielschowskyschen cere­
bralen Hemiatrophie, aber mit verminderter Extensitat des Krankheitsprozesses. 

Dann folgen offenbar als zweite Gruppe die oben skizzierten FaIle, bei 
denen der schicht£ormige DegenerationsprozeB auch auf das Striatum 
iibergreift und dort den Vogtschen Status fihrosus erzeugt. Das sind die FaIle, 
hei denen man ah und zu Athetosebewegungen nachweisen kann, wenn 
die spastischen Lahmungserscheinungen nicht zu hochgradig entwickelt sind. 



Cerebrale Kinderlahmung: Fall XXVI. 265 

Hieran sehlieBen sieh endlieh jene Beobaehtungen ausgepragter eere­
braler Kinderlah mung mit zumeist auftretenden epileptisehen Anfallen, 
mehr oder weniger ausgesproehenem progressiven Sehwaehsinn mit spastiseher 
Hemiplegie und Hypoplasie der entspreehenden Muskulatur und des Skeletts. 
Dies sind offenbar die haufigsten Fane. Dabei greift der GroBhirnporus 
auf die basalen Stammganglien liber und zerstOrt sie groHtenteils. Vier 
solcher FaIle mit verschieden starker Ausdehnung des Krankheits­
prozesses in den basalen Stammganglien (Striatum, Pallidum und Thala­
mus) sollen in folgendem kurz mitgeteilt werden, wobei die klinischen Krankheits­
bilder nur auszugsweise skizziert und anatomisch ganz vornehmlich die Lasionen 
der basalen Stammganglien erortert werden sollen. Die feineren Rindenverande­
rungen und die ganzen histologischen Einzelheiten werden an anderer Stelle 
und von anderer Seite beschrieben. 

Fall XXVI. 

Cerebrale KinderHihm ung - Cerebrale Hemiatrophie mit ausgedehnter ZerstOrung 
der basalen Stammganglien der einen Seite. 

Der Kranke Grasemann, 1894 geboren, wird 1911 F. wegen cerebraler Kinderlahmung 
iiberwiesen. 

Vorgeschichte: Die Familienanamnese ist ohne Belang. Normale Geburt. Der 
Kranke hat zur rechten Zeit laufen und sprechen gelernt, ist mit 6 Jahren zur Schule ge­
kommen, hat gut gelernt und zeigte bis zum 9. Jahrenichts Besonderes. 1m 9. Jahre machte 
er Scharlach durch, erkrankte im AnschluB daran an einem HirnabsceB. Er wurde in 
der Klinik in Halle trepaniert, worauf eine Lahmung des rechten Armes und Beines eintrat. 
Del' Kranke war zunachst in seinem Wesen unverandert, nach etwa 2 ,Tahren stellten sich 
Krampfe ein, er verlor dabei das BewuBtsein, fiel urn, es traten Zuckungen auf in beiden 
Armen und Beinen. Die Krampfe wiederholten sich oft an einem Tage fiinf- bis sechsmaI. 
Seitdem geht er auch psychisch und intellektuell zuriick und konnte nicht mehr in die Schule 
gehen. 1910 wurde er in del' Heilanstalt Dosen bei Leipzig aufgenommen und von dort 
1911 hierher iiberfiihrt. 

Aus dem korperlichen Befunde ist hervorzuheben: Sehr guter Ernahrungszustand, 
auffallende Adipositas bei maBiger Entwicklung del' Geschlechtsorgane und del' Genitalhaare. 
Dber dem linken Ohr eine bogenartige Operationsnarbe. Darunter ein entsprechender Knochen­
defekt. 1m Gebiete der Gesichtsinnervation ist eine leichte untere rechtsseitige Facialisparesc 
deutlich, aUch ist die rechte Pupille etwas groBer als die linke bei prompter Rcaktion. Die 
Zunge weicht etwas nach rechts abo Die Sprache ist etwas schwerfallig, monoton, er stoBt 
mit del' Zunge an. Die rechte obere Extremitat ist im Wachstum deutlich zuriickgeblieben, 
muskelschwach und ist spastisch.paretisch. Del' ganze Korper wird etwas nach rechts vorn 
gehalten; die rechte Schulter steht nach vorn; die rechte obere Extremitat ist im Ellbogen­
gelenk stumpfwinklig gestellt, das Handgelenk stark flektiert, ulnarwarts gerichtet, die 
Finger leicht fiektiert, der Daumen eingeschlagen. Das rechte Bein, ebenfalls etwas kiil'zer 
als das linke, mit gut entwickelter Muskulatur, wird im Knie etwas gebeugt gehalten, mit 
leichter SpitzfuBstellung. Del' rechte Arm kann aktiv nul' im Schultergelenk etwas bewegt 
werden, bei passiven Bewegungen zeigen sich starke spastische Widerstande. Das rechte 
Bein wird nachgeschleppt, die aktive Beweglichkeit ist herabgesetzt, es bestehen auch 
hier deutliche Spasmen. Samtliche Sehnen· und Periostreflexe sind sehr lebhaft, rechts 
lebhafter als links, Babinski ist rechts plus. Die Bauchdeckenreflexe sind rechts nicht 
auszuliisen. Die Schmerzempfindung ist anscheinend ungestort. 

Del' Kranke ist psychisch hochgradig dement, er ist zeitlich desorientiert, weiB nicht, 
wann er geboren ist, wie lange er in der Anstalt ist und in welcher Anstalt er war. Rechnen 
und allgemeine Kenntnisse sind auBerst gering, das Urteilsvermogen kaum entwickelt, sonst 
freundlich, gutmiitig, harmlos. AuBel' recht haufigen epileptischen Anfallen treten zuweilen 
Erregungszustande auf, in denen del' Kranke sehr reizbar, zornig und gewalttatig gegen 
andere Kranke ist. In diesem Zustande bleibt del' Kranke im wesentlichen unverandert, 
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bis er 1918 an einer doppelseitigen Grippepneumonie stirbt. Bis zum 8chlusse bleibt die 
starke Adipositas auffallend. 

Bei der Sektion findet sich ein Trepanationsdefekt iiber dem linken Ohr im Parietale; 
die linke GroLlhirnhemisphare ist deutlich kleiner als die rechte und zeigt entsprechend del' 
Trepanationsstelle im untel'sten Teile del' vorderen Zentralwindung eine leichte Einziehung_ 
Zahlreiche Windungsziige, namentlich .des Stirnhirns und auch des Parietalhirns, fiihlen 
sich harter an und sind verkiimmert. 

Bei der weiteren Zerlegung des Gehirns zeigt sich makroskopisch in del' linken GroLl­
hirnhemisphare ein groLler Porus, der in den linken Seitenventrikel einbrechend das Mark­
lager des Frontal-, Zentral- und Parietalhirns gl'iiLltenteils einnimmt und bis in die vordersten 
Ebenen des Occipitalhirns reieht. Die dem Porus benachbarten Rindenanteile sind stark 
verkiimmert und die an der lateralen Konvexitatsflache liegenden sind griiLltenteils auLlerst 
geschrumpft, fiihlen sich harter an und zeigen mikrogyren Bau. Del' Balken ist in allen 
seinen Anteilen stark verschmalcrt, links mehr als rechts. Vom Fornix sind nur die Saulen 
und das hinterste Drittel erhalten .. Links fehlt weiterhin das gesamte Striatum 
undPallidum, und derThalamus ist erst wieder in seinem hinterstenDrittel 
z u er kennen als stark atrophische in die Ponshaube sich fortsetzende Erhebung. Die Hirn­
basis ist ungestiirt, nur ist das linke Corpus mamillare stark verkleinert, der HirnschenkelfuLl 
links verkiimmert, ebenso die linke Pyramide del' Medulla oblongata, wahrend die iibrigen 
Pons- und Riickenmarksanteile nichts Besonderes zeigen. Auch das Kleinhirn ist normal, 
die rechte Kleinhirnhemisphare wiegt 4 g weniger als die linke. 

Die histologische Untersuchung ergibt, von Einzelheiten abgesehen, folgendes: 
Die rechte Hemisphare ist viillig intakt. Die Pia iiber del' linken Hemi­

s phare ist bindegewebig verdickt ohne entziindliche Erscheinungen. In der gesamten 
veranderten Rinde treffen wir nur auf abgelaufene Prozesse. Die hochgradigst atrophischen 
Gebiete sind in einen derben Gliafaserfilz umgewandelt mit leichten Wucherungen del' meseD­
ehymalen Strukturen, vereinzelt erkennt man verkalkte Ganglienzellen. Umfangreiehe 
Gebiete del' Konvexitatsrinde sind derart sklerosiert, namentlich auch jene, die makroskopisch 
einen mikl'ogyren Bau zeigen. Die Cortexteile, die, in ihrer Nachbarschaft gelegen, normaleren 
Bau zeigen, sind eharakterisiert durch starke Verschmalerung und durch hochgradigen Gan­
glienzellausfall in allen Rindenschichten. 1m allgemeinen stellt sich das Bild so dar, daLl die 
viillig sklerotischen Gebiete in Rindenstrukturen ausstrahlen, die zunachst nul' Nester von 
geschrumpften Ganglienzellen enthalten, bis sich dann in weiter Entfernung allmahlich ein 
deutlicher Schichtenbau erkennen laLlt. Ansatze zu laminarer Degeneration del' dritten 
Rindenschicht sind hin und wieder zu sehen, doch nirgends in deutlicher Auspragung und 
auf weitere Strecken. Neben den groLlen sklerotischen Partien, in die vornehmlich die Kon­
vexitatsrinde des Frontalhirns, ferner umfangreiche Teile des Zentral- und 
Parietalhirns umgewandelt sind, durchsetzen kleinere Sklerosen die benachbarten Rinden­
anteile. ,Tene weniger befallenen Rindengegenden mit stark geschrumpftem Marklager 
zeichnen sich durch auffalligen Sehwund del' drei untersten Schichten aus, bei relativ er­
haltenen oberen Schiehten. 

Die Markscheidenpraparate del' groLlen Frontalschnitte dureh die ganze Hemi­
sphal'e erganzen das makl'oskopisch gewonnene Bild in folgendem: 

Neben dem Hauptporus (Abb. 140a PI)' welcher als stark el'weiterter Seitenventrikel 
el'scheint und fast bis zum Stirnhirnpol und Oceipitalpol reicht, durchsetzen noch kleinere 
Nebenpol'i die Konvexitatsl'inde; im Parietalhirn liegt noch ein griiLlerer Hohlraum von dem 
Hauptporus deutlich getrennt (Abb. 140b P2 ). Das Unterhol'n des Seitenventrikels ist stark 
erweitert, das Marklager des gesamten Temporalhirns auLlel'st geschrumpft, Temporalis I 
und Teile von Temporalis II sklerosiert. 

Am Boden des stark erweiterten Seitenventl'ikels liegt links a n Stelle del' basale n 
Stammganglien eine sklel'osiel'te, sich leicht vorwiilbende Partie, in del' die 
Fornixsaule, abel' sonst nul' unregelmaLlige Markscheidenziige nachweisbal' sind (Abb. 140a x). 
In diesen Markstrahlungen sind noeh Reste del' Pallid umstrahl ung zu erkennen, doeh 
ist das gesamte Gebiet zerkliiftet und die Veranderungen reichen bis ins Infundibulum; 
das Chiasma und del' ganze Opticus (N II) sind normal. Die sklerotische Partie an Stelle 
des Striatum, Pallidum und Thalamus wird caudalwarts etwas griiLler und setzt sieh in ein 
unregelmaLlig gestaltetes Hypothalamuspolster fort mit unregelmaLligen Mal'kfaserziigen, 
die im wesentlichen als Endausstrahlungen del' sensiblen Schleife und del' Haubenstrahlung 
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Abb. 140. Fall XXVI. a und b Markscheidenfrontalschnitte in Hahe des Thalamus­
beginns (a) und Ponsbeginns (b). PI und P 2 = Pori. x = Reste del' basalen Stammganglien. 

Pulv. ,= atrophisches Pulvinar. Cp = Commissura posterior verschmalert. PhotogI'. 

anzusehen sind. Auch Resto del' Pallidumstrahlung sind deutlich, doch sind die Forelschen 
Biindel zweifellos reduziert, ebenso del' Luyssche Karpel'. Das Pulvinar ist atrophisch, 
ebenso das Corpus mamillare, ferner das Corpus genicula tum mediale und laterale. 

Del' rote Kern ist in seiner ganzen Ausdehnung, namentlich abel' in seinem 
oralen Drittel verkleinert und verarmt an kleinen Ganglienzellen. Das Ganglion habenulae 
ist links lcicht atrophisch, ebenso das Meynortsche Biindel und die Forelsche Kreuzung 
und die hintere Commissur (Abb. 140 b Cpl. 
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Die Substantia nigra ist in ihrem ganzen Verlaufe atrophisch (Abb. 140b), die Fasci· 
culi pontini laterales und ihre caudale Fortsetzung, die laterale Hauben· 
fuBschleife sind im verkiimmerten Zustande noch zu erkennen, sonst ist 
im HirnschenkelfuB (Abb.l40b) nur noch die temporale Briickenbahn erhalten als 
Fortsetzung der einzigen rest:erenden Kapselstrahlung aus dem Temporalhirn; sie splittert 
sich in den dorsalen Partien der Ponsganglien auf. 

Der dem verkleinerten roten Kern zugehorige Bindearm ist deutlich schmaler, sonst 
sind auBer der Pyramidenbahndegeneration in der Medulla oblongata keine weiteren Aus· 
falle mehr festzustellen. Insbesondere erweist sich das Kleinhirn mit dem Dentatum 
histologisch vollig normal. Auch die unteren Oliven mit ihrem MarkvIies 
sind beiderseits in gleicher Weise gut ausgebildet. 

Die Hypophyse ist normal. 

Zusammenfassung des klinischen und anatomischen Befundes. 

1m AnschluB an einen Scharlach mit Hir.nabsceB (Trepanation) im 
9. Lebensjahre trat eine kontralaterale rechtsseitige spastische Hemi­
parese auf. Zwei Jahre spater stellten sich epileptische Anfalle ein mit 
progressiver Demenz. Die Lahmungserscheinungen sind dauernd am Arme 
deutlicher ausgepragt als am Beine, die Muskulatur und die Skeletteile sind 
verkiimmert. Auffallend ist die eigenartige nach rechts und vorn iibergebeugte 
Haltung des Kranken, ferner seine starke Adipositat. Der Kranke stirbt mit 
24 Jahren an einer Grippepneumonie. 

Die Gehir,nsektion ergibt eine Hemiatrophie der linken GroBhirn­
hemisphare mit zahlreichen sklerotischen und mikrogyren Windungspartien 
der Konvexitatsrinde, hochgradige Schrumpfung des Marklagers im Frontal., 
Zentral· und Parietalhirn und des gesamten Balkens. Ein groBer Porus liegt 
an der Stelle des erweiterten Seitenventrikels und hat das gesamte Caudatum, 
das gesamte Putamen und auch das Pallidum der liriken Seite, letz­
teres bis auf geschrum:pfte Markfaserziige eingenommen. Vom Thalamus 
fehlen gleichfalls die dorsalen Anteile im oralsten Gebiet v611ig, auch das In­
fundibulum ist deutlich verandert. Die hinteren Thalamusgebiete sind stark 
atrophisch, im Hypothalamus sind im wesentlichen die Endausstrahlungen der 
sensiblen Schleife und der Haubenstrahlung erhalten, ebenso Reste der Palli­
dumstrahlung bei deutlich reduzierten Forelschen Biindeln, einer Atrophie 
des Luysschen K6rpers, des Corpus mamillare, des Corpus geniculatum mediale 
und Iaterale und des kleinzelligen Anteils des roten Kernes. Auch die Forel­
sche Kreuzungund die hintere Commissuristfaserarmer, die Substantia 
nigra ist in ihrem ganzen Verlaufe atrophisch. 

In der Substantia nigra sind die Fasciculi pon tini laterales und die 
laterale HaubenfuBsahleife verkiimmert, aber noch zu erkennen. 
Sonst ist imHirnschenkelfuB nur nochdie temporaleBriickenbahn erhalten, 
die sich in den dorsalen Teilen der Ponsganglien aufsplittert. Der dem 
verkleinerten roten Kern zugeh6rige Bindearm ist verschmalert, sonst ist das 
Kleinhirnsystem intakt trotz der vijlligen Entartung der frontopontinen Bahnen. 
Die unteren Oliven mit ihrem Markvlies sind unverandert. 

Die U nters uch ungserge bnisse dieses Falles bestatigen die bei 
dem groBhirnlosen Kinde gemachten anatomischen Erfahrungen 
(vgl. Fall XXV), besonders was den Verlauf der pallidaren Faserung 
zur Substantia nigra und deren caudale Fortsetzung in Form der 
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lateralen HaubenfuBschleife angeh t. Das hier ebenfalls wie im Falle XXV 
festgestellte Fehlen einer deutlichen kontralateralen Kleinhirn­
atrophie,bei Entartung der frontopontinen Bahnen steht in gewissem 
Widerspruch mit den Erfahrungen bei Stirnhirnprozessen verschiedenster Genese, 
die gewohnlich, j edoch nicht immer, eine kontralaterale Kleinhirna trophie bedingen. 

Die cerebrale Hemiatrophie zeigt den Charakter gewohnlicher 
Sklerose ohne ausgepragte laminare Degenerationen. 

Die epikritische Differenzierung des Falles ist relativ einfach. Die spa­
stische Hemiplegie ist ohne weiteres zuriickzufiihren auf den volligen Ausfall 
des zugehorigen Pyramidenbahnsystems. Es darf angenommen werden, daB die 
dauernde nicht riickbildungsfahige motorische Schwache und die 
eigenartige Haltung des Kranken mit bedingt ist durch die hoch­
gradige Mitlasion der baslilen Stammganglien. Es ist weiter zu er­
schlieBen, daB die durch den Ausfall des striopallidaren Systems bedingten 
Bewegungsstorungen durch die hochgradige spastische Parese vollig verdeckt 
worden sind. Bemerkenswert ist die geringe EinbuBe der Sprac,he bei 
der umfangreichen Lasion der linken GroBhirnhemisphare und des 
Balkens. Die Adipositat des Kranken mochte ich mit der Affektion 
des Infundibulum erklaren. SchlieBlich ist noch hervorzuheben, 
daB sich diese ausgesprochene Porencephalie an einen Gehirn­
prozeB anschloB, der erst im 9. Lebensjahre einsetzt. 

Klinisch und anatomisch ganz ahnlich liegt der folgende kurz im Auszuge 
wiederzugebende Fall. 

Fall XXVII. 

Cerebrale Kinderliihmung mit iterativen Parakinesen auf der nicht geliihmten Seite. 
- Cerebrale Hemiatrophie mit ausgedehnter Zerstorung der basalen Stammganglien 

der einen Seite. 

Der KrankeLade, 1902 geboren,erkrankteimAltervon l/aJahre anZuckungen 
und lag einige Tage ohne Besinnung. 1m AnschluB daran zeigte sich eine rechts­
seitige spastische Lahmung, die besonders deutlich seit dem 2. Lebensjahre 
hervortrat. Der Kranke blieb unsauber, und eine geistige Entwicklung erfolgte 
nicht. In der Folgezeit traten haufige epileptische Anfalle auf, weshalb der Kranke 
mit 12 Jahren anstaltsbediirftig wurde. Die rechtsseitige spastische Hemiparese 
bietet die gleichen Erscheinungen wie in dem vorigen FaIle bei starkerer Ver­
kiirzung der rechten unteren Extremitat. Sie wird im Knie leicht gebeugt ge­
halten, dadurch, daB auch die linke dieselbe Stellung einnimmt, steht und geht 
der Kranke mit gebeugten Knien und etwas vorniibergebeugt.er Haltung. Er 
gibt unartikulierteLaute von sich, die rhythmisch wiederholt werden; 
dabei werden dauernd rHythmisch wiegende Bewegungen mit dem 
Oberkorper ausgefiihrt untl eigenartige stereotyp e Bewegungen 
mit den ungelahmten Extremitaten, die an ParakinesengroBtenteils 
im Sinne von Reaktivbewegungen erinnern und sohr ha'ufig iteriert 
werden (an die Nase greifen, Finger in den Mund stecken, auf der Bettdecke 
kramen). Jedenfalls ist die dauernde Bewegungsunruhe sehr auffallend (vgl. 
auch Abb.141). Athetotische Erscheinungen sind nicht zu beobachten. Es 
besteht ein hochgradiger Schwachsinn bei zahlreichen epileptischen 
Anfallen. Mit 19 Jahren stirbt der Kranke an Lungentuberkulose. 
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Die Sektion ergibt wieder eine linksseitige GroBhirnhemispharenatrophie mit be­
sondcrer Beteiligung des Stirnhirns; die mittleren Partien der Stirnhirnwindung sind deutJich 
verkiimmert, tragen mikrogyres Aussehen, die dahinter gelegenen Stirnhirnwindungen von 
der Mantelkante bis zur Brocaschen Gegend sind leicht eingesunken, das vVindungsrelief 
ist verstrichen, die Windungen sind atrophisch und fiihlen sich harter an. Bei Herausnahme 
des Gehirns rei13t eine kleine Stelle am hinteren Balken ein, und es entleert sich sehr viel 
klarer Liquor, woraufhin die linke Hemisphare einsinkt, namentlich im hinteren Stirnhirn. 
Das Kleinhirn zeigt in beiden Hemispharen gle:che Entwicklung, nur ist die rechte Klein­

Abb. 141. Fall XXVII, 
Spastische Hemiplegie mit 
Hypopla~ie des Skelett1l 
und der Muskulatur, und 
Parakinese links. Photogr. 

hirnhemispharc in ihrem Breiten- und Hohendurchmesser 
eine Spur kleiner als die linke (Gewichtsdifferenz 4 g). 

Bei der weiteren Zerlegung des Gehirns auf Fron­
talschnitten ergibt sich folgendes: Die rechte GroBhirnhemi­
sphare ist in allen ihren Anteilen normal. Links ist das Stirn­
hirn von einer gro13en Hohle eingenommen, die fast das ge­
samte,Marklager durchsetzt hat und oralwarts bis zum Stirnpol 
reicht. Die au13ere Begrenzung dieser Hohle ist durch eine 
membranartige Haut gegeben, weiter nach hinten zu zeigt 
sich nach au Ben hin ein herdfOrmig zerkliiftetes, mit zahl­
reichen kleinen Lacunen durchsetztes, sklerotisches Gewebe, 
das stellenweise noch Reste vom Marklager und stark ver­
ktimmerte Rindenteile erkennen lal3t. Der Seitenventrikel 
ist in die Hohle einbegriffen, die basalen Stammganglien sind 
verschwunden, eben so del' Balken_ Das Tuber cinereum mit 
del' Basis des Stirnhirns ist erhalten, ebenso die Commissura 
anterior und die Fornixsaulen, wahrend der Fornixkorper links 
zerstort ist. Die grol3e Hohle durchsetzt so das ganze Stirn­
hirn, Zentral- und Parietalhirn, ist zunachst yom Unterhorn 
des Seitenventrikels durch noch erhaltenes Nervengewebe 
deutlich abgegrenzt, urn weiter nach hinten zu mit dem Unter­
horn zu kommunizieren_ Auch im Temporalliiru liegen neb en 
dem Porus mehrere Lacunen und kleinere Hohlenbildungen 
im Mark. Die gesamte Kapselstrahlung ist verschwunden, 
vom Balken sind beiderseits nur ktimmerliche Reste fest­
zustellen. Das Infundibulum setzt sich caudal warts fort in den 
stark verktimmerten Thalamus, der im Hohendurchmesser urn 
die Halfte eingesunken ist und die Commissura media gut 
erkennen lal3t. Das zugehorige Corpus mamillare ist atro­
phisch. Der linke Hirnschenkelful3 ist stark verktimmert, 
ebenso die Pyramide der Medulla oblongata, wahrend 
die tibrigen Pons- und Medullaanteile nichts Besonderes 
zeigen. 

His t 0 log i s c h stellen sich die Rindenveranderungen ganz 
ahnlich dar wie im vorigen FaIle, nur daB in den atrophischen 
und mikrogyren Windungspartien noch viel mehr Ganglien­
zellen erhalten sind. Sie liegen zumeist in Nestern zusammen, 
stellenweise lal3t sich auch noch eine Andeutung frtiherer 
Architektonik erkennen. Dort wo diese am schwersten ge­

troffenen Windungen tibergehen zu normaleren Windungspartien, unterbrechen zunachst 
noch kleinere sklerotische Herde die Rindenarchitektonik, bis sich schliel3lich ein einiger­
mal3en normaler Aufbau zeigt. Laminare Entartungen in der dritten Schicht sind nul' ganz 
selten in Andeutung anzutreffen, die untersten drei Rindenschicbten, stellenweise auch 
noch die innere Kornerschicht, sind ganz gewohnlich stark verschmalert. Die Glia ist in 
der L'I,mina zonalis, vornehmlich aber im Marklager faserig gewuchert, stellenweise durch­
setzt die Gliafaserwucherung die ganze Rinde. Die Membran, welche den Hauptporus um­
schlie13t, stellt sich im wesentlichen dar als eine gliose Membrana limitans, hin und wieder 
erkennt man "noch Reste des Ventrikelependyms. Das Ganze macht den Eindruck eines 
vollig abgelaufenen Prozesses. 
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Abb. 142. Fall XXVII. :VIarkscheidenfrontalschnitt in Hohe des vordcren (a) und hinteren 
(b) Thalamusdrittels. P = Hauptporus mit Resten des Striatum am unteren Rande (x). 
Corrus callosum (C. call) vOllig entmarkt. (Die Liickenherde in der rechten Caps. into 

sind Kunstprodukte.) Photogr. 
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An den Markscheidenpraparaten lassen sich in del' Hauptsache folgende Degene­
rationen in den basalen Stammganglien, dem Zwischen- und Mittelhirn fest­
stellen (vgl. Abb. 142a und b und 143). 

In den oralsten frontalen Schnitthohen, VOl' dem Beginn des Thalamus fehlen 
die basalen Stammganglien und die Kapseleinstrahl ungen links vollig. Von 
del' mittleren Entwicklung des Thalamus an (Abb. 142a) erkennt man am unteren Rande 
des Porus (P) eine markhaltige Anschwellung (x), die eine ganz unregelmaBige Markscheiden­
zeichnung enthalt und sich medioventralwarts in das stark verktimmerte Thalamusgebiet 
fortsetzt. In diesem erkennt man den Fornix, dann folgt lateralwarts eine markfaserreiche 
Gegend, aus del' als einzig sicherer Faserzug das etwas atrophische Vicq d'Azyrsche Bunde! 
herauszudifferenzieren ist. Lateralwarts davon erkennt man noch Reste des Pallid u m 
an del' Eigenart seiner Markstrahlung (Pall). Die weiter lateralwarts gelegene, oben erwahnte 
markhaltige Anschwellung am unteren Rande des Porus durfte als der zusammengesunkene 
Rest des Putamen aufzufassen sein. Der Schwanz des Caudatum (Kaud) ist an der 

Abb. 143. Fall XXVII. Markscheidenfrontal­
schnitt in del' Hohe del' unteren Olive (Ol), die 
unteren Oliven mit Markvlies beiderseits gleich 
gut erhalten. Py = rechts degeneriert. PhotogI'. 

oberen Begrenzung des Unterhorns zu 
erkennen, dorsal umgriffen von der gut 
erhaltenen Temporalfaserung, die ihren 
AnschluB an die innere Kapsel sucht 
und findet. 

Weiter cau"dalwarts (Abb. 142b) 
nimmt die Thalamusentwicklung zu mit 
besonders schwerer Entartung im me­
dialen Kerngebiet. Die oben erwahnte 
Anschwellung am Boden des Porus (x) 
wird breiter und ist hier deuWch zu 
identifizieren mit den caudalen zer­
splitterten Kernresten des Pu­
tamen, die von del' Temporalhirn­
faserung durchzogen werden. 1m Hypo­
thalamus sind die Pallidumfaserungen 
in reduziertem Zustande zu erkennen, 
die Forelschen Bundel und der Luys-
sche Korper sind deutlich atrophisch, 

ahnlich wie im FaIle XXVI, die Commissura media ist verschmalert, ebenso die Forelsche 
und die hintere Commissur und die Strahlungen zum roten Kern sind etwas aufgehellt. 
Del' laterale Thalamuskern ist verkummert. Del' rote Kern ist in seinem kleinzelligen 
Anteil deutlich verkleinert, del' zugehorige Bindearm ist gleichfalls schmaleI'. Die S u b­
stantia nigra ist stark verschmalert und enthalt die Fasciculi pontini late­
rales in etwas atrophischem Zustande. 1m HirnschenkelfuB liegt in derlateralsten 
Ecke die latera Ie HaubenfuBschleife, dann folgt in sehr guter Entwicklung die tempero­
pontine Bahn als einzige gut erhaltene Fortsetzung del' Kapselstrahlung aus dem Temporal­
hirn. Die Fasciculi pontini mediales sind ebenfalls angedeutet. Die ubrigen Verhaltnisse 
entsprechen vollig denen des vorigen Falles, insbesondere was das Kleinhirn und die Endi­
gung del' temporo-pontinen Bahnen angeht. Die unteren Oliven mit Vlies sind 
beiderseits gleich gut entwickelt (Abb.143). 

Zusammenfassung des klinischen und anatomischen Befundes. 

Nach einem im Al tel' von 1/2J ahre a ufgetretenen meningi tischenZ u­
stande ohne festzustellende Atiologie entwickeite sich eine rechts­
sei tige s pastischeHe mi paresemit U n ter e n twicki ung des Skeletts u nd 
del' M uskulatur del' betreffenden Seite und fortschrei tendem e pilep­
tischemSch wachsinn.Das sprachlicheA usdrucksvermagen war bis auf 
u nartik ulierte Lau te red uziert. Del' Krank e fiel d urch i terati v-r hyth­
mische Lautauilerungen, Wiegbewegungen des Karpel'S und Para­
kinesen del' nicht geIahmten Extremitaten auf. Er starb mit 19 Jahren. 
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Die Sektion ergab eine cerebrale Hemiatrophie links mit einem 
groBen innerenPorus imMarklager desStirn-,Zentral- undParietal­
hirns. Von dem striopallidarenSystem sind nur noch ganz kummer­
liche Reste festzustellen, der Thalamus ist von seinem mittleren 
Drittel an schwer atrophisch vorhanden, die Forelschen Bundel, 
derLuysscheKorper sind links markverarmt, ebenso die Substantia 
nigra und die hintere Commissur. Der rote Kern ist in seinem dorso­
lateralen Anteile verandert, der zugehorige Bindearm verschmalert. Die tempero­
pontine Bahn ist erhalten. 

Fur die epikritische Beurteilung des Falles gilt das gleiche wie im 
vorigen FaIle. Es fehlte hier wie auch bei dem folgenden Kranken jegliche 
Adipositas in Parallcle zu dem gut erhaltenen Infundibulum. Gegensatzlich 
zum FaIle XXVI ist die starke Beeintrachtigung der Sprache und 
das Auftreten iterativer Parakinesen hervorzuheben in den nicht 
gelahmten Extremitaten. Erstere Erscheinung bringe ich in 
Zusammenhang mit dem fruhzeitigen Einsetzen der Lasion, bei 
letzteren mochte ich dem Funktionsausfall der striopaIlidaren 
Zentren der einenSeite eine kausaleRoIle mit einraumen. So schwer 
dies auch in solchen Fallen zu beweisen ist - derartige Storungen 
beo.bachtet man ja nicht selten bei Idioten - so ergeben sich doch 
aus dem oben Gesagten und den spateren Ausfuhrungen gewisse 
Schlu13folgerungen auf solche Zusammenhange. 

Ahnliche Verhaltnisse bietet uns der folgende Fall: 

Fall XXVIII. 

CerebraIe Kinderliihmung mit Akinese auf der nicht geliihmten Seite. - Cerebrale 
Hemiatrophie mit Zerstiirung des Striopallidum der einen Seite. 

Der Kranke Fey, 1886 geboren, erlitt im 7. Lebensjahre eine Art Schlaganfall 
mit nachfolgender linksseitiger spastischer Hemiparese von derselben Art wie 
in den vorigen Fallen. Eine weitere geistige Entwicklung blieb aus und es setzten 
bald epileptische Anfltlle und Erregungszustande ein. Als der Kranke mit 
22 Jahren der hiesigen Anstalt zugefiihrt wurde, bot er das typische Bild der cere­
bralen Kinderlahm ung mit linksseitiger spastischer Hemiparese, 
welche in den oberen Extremitaten deutlicher ausgesprochen war und mit Ver­
kiimmerung der Skeletteile und Atrophie der Muskulatur einherging. Erwahnens­
wert ist, da13 auch die rechten Extremitaten steifer wie normal er­
scheinen. Der Kranke zeigt einen Mangel an normalen Mitbewegungen 
auf der nicht gelahmten Seite. Die Sprache ist sehr schwerfaIlig, 
langsam, monoton, dysarthrisch. Psychisch steht er auf der Entwicklungs­
stufe eines unerziehbaren Idioten, der im allgemeinen vertraglich und gutmiitig 
ist, haufig aber Erregungszustande und epileptische Anfalle bekommt. Er stirbt 
mit 31 Jahren 1917 an den Folgen der mangelhaften Kriegsernahrung. 

Die Gehirnsektion ergab eine Hemiatrophie der rechten GroBhirnhemisphare mit 
einem tief eingezogenen Porus, der, an der Basis des hinteren rechten Stirnhirns sitzend, 
das hintere Drittel von Fa und F2 und das unterste Drittel von Ca zerstort hat, wahrend 
die benachbarten Partien sich harter anftihlen und mikrogyren Bau zeigen. 

Auf Frontalschnitten d urch das Gehirn ist das vorderste Drittel des Stirnhirns 
unverandert, dann folgt der von der lateralen Konvexitatsfliiche von auBen nur mit einem 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 18 
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dunnen Hautchen uberkleidete Porus, der die hinteren zwei Drittel von F2 und Fa vollig 
einnimmt und bis zu dem erweiterten Seitenventrikel reicht; von ihm ist er durch eine zarte 
Membran abgegrenzt. Weiter nach hinten zu sind die untersten Teile von oa und op ebenfalls 
zerkluftet, ferner noch das vorderste Drittel von FI' Der Balken ist in ganzer Ausdehnung 
erhalten, ebenso der Fornix. Am Boden des rechten erweiterten Seitenventrikels liegt vorn 
der verkummerte Kopf des Kaudatum und Putamen, die keine KapseIstrahIung trennt. 
Caudalwarts fehIt die Kapselstrahlung und das Pallidum, auch das vorderste Drittel des Tha. 
lamus ist zerkluftet. Der ubrige Thalamus ist in atrophischem Zustand erhalten, der zu· 
gehorige HirnschenkelfuB verkummert. 

Histologisch entspricht der Charakter der Rindenstorung der des Falles XXVI. 

Abb. 144. Fall XXVIII. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe des Pallidumbe­
ginns. P = Hauptporus mit stark atrophischem Kaudatumkopf (Kaud) und Putamen 

(Put). Photogr. 

Die Markscheidenfrontalschnitte vervollstandigen das makroskopisch gewonnene 
Bild: Der Porus grenzt sich uberall deutlich yom Seitenventrikel ab, von dem er stellen· 
weise nur durch eine zarte marklose bindegewebige Membran getrennt ist. Oralwarts liegt 
am Boden des erweiterten rechten Seitenventrikels das stark vcrkummerte Kaudatum und 
Putamen in sehr markfaserverarmtem atrophischen Zustande (Abb. 144). Eine deutliche 
Kapselstrahlung ist nicht zu erkennen. Lateral ist vornehmlich das Putamen von kleinen 
Lacunen durchsetzt, die weiter nach hinten zu das ganze Striatum einnehmen, in gleicher 
Weise sich auch in den vorderen lateralen Kern des Thalamus einfressen und auch das Pallidum 
groBtenteils zerstoren. 1m mittleren Verlaufe des Pallidum erkennt man an restierenden auf. 
gehellten Markfaserzugen noch etwas die Struktur dieses Kernes (vgl. auch Abb. 145a Pall). 
Die Linsenkernschlinge ist vollig degeneriert, der Luyssche Korper (La) verkleinert und 
markarm, ebenso seine KapseI, die Forelschen Bundel HI und H2 und die Forelsche (DF) 
und hintere Commissur (Abb. 145a DF). Die oralsten Kerngebiete des Thalamus sind vollig 
aufgehellt, zum Teil zerkluftet, der Kern (aa) fehlt vollig. Das Vicq d'Azyrsche Bundel ist 
entartet, aber deutlich zu verfolgen, der vordere mediale Kern (ma) und laterale Kern (l) 
des Thalamus sind markfaserverarmt (Abb. 145 b), namentlich der erstere, der vollig marklos 
ist. Das zugehorige Corpus mamillare (am) ist urn zwei Drittel reduziert und markarm. 
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P!lt -_~.t 

Pall 
Il 

b 
Abb. 145. Fall XXVIII. Markscheidenfrontalschnitte in Rohe der Oorp. mam. (a) und 
des Nucleus ruber (b). Schwere Zerstorung des Striopallidum rechts, Entmarktlng der 
Thalamuskerne (ma und l), Corpus Luysi (OL) kleiner und markarm. HI rechts ver­
'!chmalert. Corpus mamillare (Om) rechts stark atrophiert Decussatio Foreli (DF) mark­
arm. Nucleus ruber (Nr) rechts kleiner als links. Substantia nigra (Sn) rechts atrophisch. 

1m r. Pes nur die tcmporale Briickenbahn (Tp) markhaltig. P = Porus. Photogr. 

18* 
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Die Strahlung zum roten Kern ist markarm, der rote Kern selbst (Nr) wieder in seinem 
kleinzelligen Anteil atrophisch, wahrend die Haubenstrahlung (Abb. 145 b) und die Endi· 
gungen der sensiblen Schleife gut zu erkennen sind. 

Die Substantia nigra (Abb. 145b Sn, Abb.146 Sn) ist stark verkiimmert, markfaserarm. 
Der Hirnsehenkelful3 ent· 
halt nur die temporale 
Briiekenbahn (Tp). Die 
frontopontinen Bahnen 
und die laterale Hauben· 
ful3sehleife fehlen ganz. 

/11/. lich (vgl. Abb. 146 mit 
Tlwlh m Abb. 138 yom FaIle XXV 

mit relativ erhaltenem 
Pal!id~m und Abb. 149 
yom FaIle XXIX mit cr· 
haltenem Pallidum). Die 
iibrigen VerhaItnisse, aueh 
die des Kleinhirns, deeken 
sich mit denen der yorio 
gen Faile. 

Abb. 146. Fall XXVIII. Markseheidenfrontalsehnitt in Hohe 
des Ponsbeginns. Erklarung wie Abb. 136. 1m FuB reehts nnr 

die temporale Briickenbahn (Tp) markhaltig. Photogr. 

Trotz del' sehweren 
so gut wie volligen E nt­
artung des Striatum 
lassen sieh in der un· 
teren Olive nnd in ih. 
rem Markvlies keine 
krankhaften Verano 
derungen naehweisen 
(Abb.147). 

Zusammenfassung des klinischen und anatomischen Befundes. 

Bei diesem Fane ausgesprochener cerebraler linksseitiger Kinder· 
Hih mung mit Epilepsie undSch wachsinn entwickelte sich dasLeiden 
im siebenten Lebensjahre nach einem Schlaganfall ohne nachweis· 
bare Ursache. Die Sprache war monoton und dysarthrisch schwer 
gestort. Es bestand leichte Steifigkeit und Akinese auf der nicht 

Abb. 147. Fall XXVIII. Markscheiden· 
frontalschnitt in Hoheder unteren Olive 
(Ol), beide Oliven mit ihrem Markvlies, 

beiderseits gleieh. Photogr. 

gelahmten Seite. Der Krankewurde 
31 Jahre alt. 

A na to misch zeigte sich eine Por. 
encephalie mitHemiatrophie der 
rech ten GroBhirnhemisphare. Die 
gesamte Kapselstrahlung fehlte und von 
dem Striopallid urn war n ur der 
oralste Teil des Stria tu min vollig 
entmarktem und atrophischem 
Zustande erhalten. Das gesamte 
Pallidum und seine Faserungen 
sinddegeneriertundderThalam us 
ist erst wieder von seinem mittIe. 
ren Drittel an gut erhalten bei 
starker Atrophie des medialen 
und lateralen Kerngebietes. 
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1m iibrigen entsprechen die Veranderungen denen des vorigen Falles. 
In Parallele zu del' volligen Entartung des Pallidum steht die 

vollige Degeneration del' Fasciculi pontini laterales und del' late­
ralen HaubenfuBschleife. Trotz del' so gut wie volligen Entartung 
des gesamten Striatum ist die untere Olive und ihr Markvlies 
vollig normal. 

Die klinisch auffallige Steifigkeit und Bewegungsarm ut auf 
del' nicht gelahmten Seite beziehe ich zum Teil wenigstens auf 
den A usfall des striopallici'aren Systems del' gleichen Seite, dessen 
doppelseitige Innervation wir ja, wie oben ausgefiihrt, annehmen 
mussen. Weshalb dabei einmal eineAkinese wie hier und das andere 
Mal Hyperkinese wie im vorigen FaIle ausgelost wird, entzieht 
sich einer eindeutigen Erkla'rung. 

Sonst gilt epikritisch das gleiche wie in den vorigen Fallen. 
Eine noch geringere Zersti.irung del' basalen Stammganglien zeigt bei gleichem 

klinischen Verhalten del' folgende Fall. 

Fall XXIX. 

Cerebrale Kinderlahmung mit leichter Akinese der nicht gelahmten Seite. - Cerebralc 
Hemiatrophie mit Zerstorung des Striatum der einen Seite. 

Del' Kranke FoIster, 1884 geboren, von normaler Geburt und zunachst nor­
maIer Entwicklung, solI mit 2 Jahren gefallen sein und eine schwere Kopfver­
letzung davongetragen haben. Seither war er linksseitig spastisch gelahmt, 
nicht erziehbar, mit 10 Jahren setzten epileptische Anfalle ein und mit 31 Jahren 
wurde er wegen schwerer Erregungszustande und gehaufter epileptischer Anfalle 
hier eingeliefert. Es zeigte sich eine linksseitige spastische Hemiparese mit deut­
licher Verkiimmerung del' linken Gesichtshalfte, del' linken oberen Extremitat 
und des linken Beines. Die Erscheinungen sind wieder in den oberen Extre­
mitaten starker ausgesprochen wie in den unteren. Die Sprache ist langsam, 
monoton, hasitierend. Auf del' rechten Seite ist eine leichte Akinese 
deutlich. Psychisch besteht ein hochgradiger epileptischer Schwachsinn. Mit 
38 Jahren stil'bt del' Kranke nach einem Status epilepticus. 

Die Pia ist tiber del' normal entwickelten linken GroBhirnhemisphare unauffallig. Die 
rechte GroBhirnhemisphare ist deutlich kleiner als die linkeim Langen-, Breiten­
und Hiihendurchmesser. Auch hier ist die Pia im allgemeinen zart. Von del' Konvexitat 
des hinteren Frontalhirns aus erstreckt sich, tiberdeckt von einer iidematiisen Arachnoideal­
haut, ein tiefgreifender Porus durch das Operculum, den untel'sten Teil del' Zentralwindung, 
den obersten Teil des Temporallappens bis ins Pal'ietalhirn. Vornehmlich zerstiirt sind die 
unteren hinteren Partien des Frontalhirns, das Operculum, das unterste Drittel del' Zentral­
windung, die ganze erste Schleifenwindung und das angrenzende Pal'ietalhirn. Die angrenzen­
den Windungsztige zeigen mikrogyren Bau, besonders die des Parietalhirns. Del' Porus 
ist mit klarer Fltissigkeit geftillt. Die Kleinhirnhemispharen sind normal entwickelt, die linke 
wiegt 3 g weniger als die rechte. 

Bei del' weiteren Zerlegung des Gehirns auf Frontalschnitten erganzt sich das 
Bild in folgendem: 

Del' Porus grenzt sich tiberall gegen den etwas erweiterten Seitenventrikel ab, stellen­
weise nur durch eine ganz z::trte Membran. Del' Balken und Fornix ist viillig erhalten. Del' 
Kopf des Kaudatum und Putamen ist fast unversehrt geblieben, abel' stark atrophisch, nul' 
lateralwal'ts etwas zerkliiftet. Del' vordel'e Schenkel del' Kapselstrahlung ist relativ erhalten. 
Wei tel' nach hinten zu friBt sich del' Porns in das Striatum hinein, del' gleichseitige Thalamus 
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a 

Put 

Abb. 148. Fall XXIX. Markscheidenfrontalschnitt, a durch den vordel'sten Teil des 
Striatum (Kaud -t- Put), b kurz VOl' den Corp. mam. Porus (P) reicht bei a in das Kaud 
und Put teilweise hinein und hat in b das Striatum und Kalldatllm rechts vollig ver-

nichtet. PhotogI'. 
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wie das Corpus mamillare ist deutlich an Volumen reduziert, ebenso die ganze zugehorige 
Ponshalfte bei Verktimmerung des HirnschenkelfuBes. 

Histologisch entsprechen die Befunde ganz denen del' vorigen FaIle. Hervorzuheben 
ist, daB sich auch hier keine ausgesprochenen laminaren Degenerationen feststellen lassen. 
In den erhaltenen Teilen des Striatum zeigen die Randpartien alte gliose 
Narben oder auchZerkltiftungen desGewebes; im tibrigen sind dieseStriatum­
teile verarmt an groBen und kleinen GanglienzelJen ohne Bevorzugung eines 
besonderen Typus. 

Die Markscheidenfrontalschnitte erganzen das Bild in folgenden wesentlichen 
Punkten: 

Del' orale Striatumbeginn mit dem vorderen Schenkel del' inneren Kapsel ist relativ 
erhalten, das Striatum ist in seinem lateralen Anteile dort zerkltiftet und im ganzen etwas 
atrophisch. Ein Status fibrosus im Vogtschen Sinne ist angedeutet (Abb. 148). Yom Beginne 
del' Thalamusentwicklung an fehlt die Kapsel-
strahlung und weiter nach hinten zu ist nur 
die Projektionsstrahlung des Tempo­
ralhirns in del' inneren Kapsel deutlich zu 
erkennen. Gleichfalls Yom Beginne del' Tha­
lamusentwicklung an fehlt das Kaudatum 
und Putamen rechts vollig (Abb. 148b), 
wahrend das Pallidum im ganzen nUf 
leicht geschrumpft und etwas verarmt 
an dtinneren Fasern erscheint. Es ist 
abel' in seiner ganzen Konfiguration gut er­
halten, ebenso wie seine absteigenden Faser­
systeme, insbesondere die gesamte Linsen­
kernschlinge (Al), die Forelsche Kreuzung, 
die Forelschen Felder Hl und H 2 , die Ver­
bindung zum Luysschen Korper, zum roten 
Kern und zur Substantia nigra. Die oralsten 
Partien des Thalamus sind recht8 (Abb.148b) 
atrophisch und zum Teil zerkltiftet. Weiter 
caudalwarts fallt im wesentlichen eine deut­
liche Atrophie des lateralen Kerngebietes im 
Thalamus auf bei gutem Erhaltensein des 
Nucleus centromedianus (centre median). Yom 
Lateralkern ist am hochgradigsten die laterale 
Randzone betroffen. Del' gesamte Hypothala­

r. l . 

NJII 

Abb. 149. Fall XXIX. Markscheidenfron­
talschnitt in Hohe des vordel'en Vierhtigels, 
rechts im HirnschenkelfuB nul' die Fasciculi 
pontini latel'ales (fpl), die temperopontine 
(Tp) und frontopontine Bahn (Fp) mark­
haltig. Pes = links deutlich hypertrophisch. 

N m = Oculomotoriusaustritt. Photogr. 

mus gibt ein normales Bild abo Das Corpus geniculatum mediale und laterale ist erhalten, 
ebenso die hintere Commissur und die Vierhiigel. 

Die Substantia nigra ist im ganzen zweifellos bessel' erhalten wie in den vorigen 
Fallen und auch wesentlich markreicher(Abb. 149 Sn). In normalerWeise sind nament­
lich die Fasciculi pontini laterales (fpl) erhalten geblieben, die sich weiter 
caudalwarts in del' lateralsten Ecke des HirnschenkelfuBes als laterale HaubenfuBschleife 
sammeln, urn sich allmahlich in del' Hohe del' lateralen Schleife in del' Ponshaube zu 
erschopfen. 1m HirnschenkelfuB (Abb. 149 Tp) sehen wir weiterhin die temporale 
Brtickenbahn als einen geschlossenen Faserzug erhalten und in nul' wenig atrophischen 
Zustande auch die frontale Brtickenbahn (Fp). Del' zwischen beiden letzteren Bahnen 
gelegene Teil des HirnschenkelfuBes (das eigentliche Pyramidenbahnareal) ist markleer 
und wird nul' von zerstreuten Markfasern durchzogen, die als Eigenfaserung del' Sub­
stantia nigra anzusehen sind. Del' HirnschenkelfuB del' anderen Seite ist deut­
lich hypertrophisch (Abb. 149 Pes). Del' rote Kern kann im wesentlichen als normal 
angesehen werden. Das gesamte Kleinhirn mit seinen Stielen ist normal. Weiter caudal­
warts laBt sich nul' eine Pyramidenbahndegeneration feststellen bei deutlicher Hyper­
trophie del' gegentiberliegenden Pyramide. Trotz del' starken Striatumdegeneratron 
del' einen Seite sind beide Oliven mit ihrem Markvlies in gleicher Weise 
erhaIten. 
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Zusammenfassung des klinischen und anatomischen Befundes. 

1m AnschluB an ein Kopftrauma (1) mit 2 Jahren entwickelte sich eine 
cerebrale Kinderlahmung links mit Stehenbleiben der psychischen 
Entwicklung. Mit 10 Jahren setzten epileptischeAnfalle ein und der Kranke 
bot bis zu seinem Lebensende mit 38 Jahren das Bild eines bladen Epilepti'kers 
mit linksseitiger spastischer Hemiparese, dysarthrischer Sprach­
starung un d lei ch t er Aki n es e der ni ch t gelah m t en S ei t e. 

Anatomisch zeigt sich eine rechtsseitige cerebrale Hemiatrophie 
mit einem sich von derKonvexitat des unteren hinterenStirnhirns 
tief einfressenden Porus, der bei Verschonung des Seitenventrikels das 
Striatum, abgesehen von seinem oralsten Anteile, vallig mitzerstart hat. 
Das Pallidum ist im wesentlichen normal, ebenso seine gesamten Strah­
lungen. Auch der rote Kern, die 'Kleinhirnbindearme und das Kleinhirn ist normal. 
Der Thalamus bietet primare Zerkliiftungen in seinem oralsten Abschnitt und 
sekundare Veranderungen im lateralen Kerngebiet. Die Substantia nigra 
ist relativ gut erhalten, ebenso die fronto- und temperopontinen 
Bahnen bei deutlicher Entartung der P yramiden bahnen. 

In Parallele zu dem erhaltenen Pallidum ist auch die pallidare 
Faserung zur S u'bstan tia nigra in Form der F ascic uli po n tini late­
rales und der lateralen HaubenfuBschleife erhalten geblieben. 

Trotz der hochgradigen Entartung des rechtsseitigen Striatum 
lassen sich ii ber das Pallid u m hina us keine vo m Striatu m a bhangigen 
sekundaren Degenerationen feststellen, insbesondere sind beide 
unteren Oliven mit ihrem Markvlies gut erhalten. 

Die kontralaterale Pyramide ist deutlich hypertrophisch 
im gleichen Sinne, wie das Anton, P. Marie, Guillain und C. und 
O. Vogt jiingst bei friihzeitigen Erkrankungen und MiBbildungen von System­
einheiten dargestellt haben. Diese "anatomische Plastizitat des fOtalen und infan­
tilen Gehirns" (C. und O. Vogt) ist sehr beachtenswert im Hinblick auf die Frage 
der Ersatzleistungen im Zentralnervensystem. 

Epikritisch verdient bei diesem FaIle hervorgehoben zu werden, daB 
sich ebenso wie in den friiheren Fallen kein ausgesprochener Schichtenschwund 
im Cortex nachweisen laBt, ferner daB sich in den noch erhaltenen oralen Teilen 
des Striatum keine isolierte Degeneration der kleinen Striatumzellen feststellen 
lieB. Der EntartungsprozeB erstreckte sich in gleicher Weise auf die groBen und 
kleinen Striatumzellen. Die Auspragung eines Status fibrosus im Markscheiden­
bilde war angedeutet und offenbar bedingt durch die Schrumpfung des Organs. 

Die Faserdegenerationen unseres Falles bestatigen die Erfahrungen der 
obigen FaIle. Die Hypertrophie der kontralateralen Pyramide fehlte bei den 
friiheren Fallen, die zum Teil wenigstens gleichfalls im infantilen Alter erkrankten. 
Wir sehen daraus, daB auch das Prinzip der anatomischen Plastizitat 
individuell und offenbar konstitutionell anzusehenden Faktoren 
un terliegt. 

Die mitgeteilten Feille cerebraler Kinderlahmung zeigen uns bei auffallencl 
gleichformigem klinischen Bilde anatomisch cerebrale Hemiatrophien verschiedenster 
Auspragung; sie haben das Gemeinsame, claf3 der Prozef3 neben ausgedehnten Rinden-
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veranderungen bei stetem Mitbefallensein der vorderen Zentralwindung die basalen 
Stammganglien in mehr oder weniger hochgradiger Weise mitbetroffen hat. Wir 
sehen dabei, dap die in den einzelnen Fallen verschieden ausgedehnte Lasion der 
basalen Stammganglien keine wesentliche Verschiebung des klinischen Bildes be­
dingt. Bei allen Fallen war die Sprache betroffen im Sinne dysarthrischer Storung 
und nurin einem Falle bis aUf unartikulierte Laute reduziert. Bemerkenswert 
ist das Auftreten von Parakinesen in einem Falle und bei zwei Fallen das Hervor­
treten einer Akinese auf der nicht gelahmten Seite. Diese Erscheinungen werden 
zum Teil wenigstens als Ausdruck des Funktionsausfalles des glel:chseitigen Striatum 
und Strio-pallidum aufgefaf3t. 

Bemerkenswert ist die Auspragung einer ausgesprochenen cerebralen Kinder­
lahmung mit Hemiatrophie und Pprencephalie von dem gleichen histologischen 
Geprage wie dieilblichen Porencephalien des fruhesten Kindesalters im Anschluf3 
an Affektionen in relativ spiitem Alter (7 und 9 Jahre). Vielleicht ist die noch 
nicht abgeschlossene Markreifung fur die spezielle Entwickelung solcher Prozesse 
von ausschlaggebender Bedeutung. 

Bei samtlichen mitgeteilten Fiillen zeigt der Rindenprozef3 keine ausgesprochene 
N eigung zu schichtformiger Rindendegeneration im Gegensatz zu dem Bielschowsky­
schen Typus. 

Die Veranderungen im Thalamusgebiet sind in allen Fallen teils primarer, 
teils sekundiirer N atur. A uch dort, wo die frontopontinen Bahnen vollig ausgefallen 
sind, bietet die enti1prechende Kleinhirnhemisphare bei leichter Gewichtsdifferenz 
histologisch nichts Besonderes. 

Die strioolivare Bahn Wallenbergs konnte ich an meinem M ateriale nicht 
bestatigen. Uber das Pallidum hinaus konnte ich keine striofugalen Bahnen fest­
stellen. Die pallidare Faserung zur Substantia nigra als Fasciculi pontini laterales 
konnte ich an mehreren Fallen einwandfrei nachweisen, ebenso ihre caudale Fort­
setzung als laterale Haubenfuf3schleife und ihre Endigung in der Hohe der lateralen 
Schleife in der Ponshaube. Meine Befunde bestatigen vollig die hieruber geauf3erten 
Ansichten und Feststellungen Wallenbergs. 

Die temporopontinen Bahnen endigen in den dorsalen Ponsganglien und die 
frontopontinen in den daruntergelegenen. 

In einem Falle zeigte sich eine anatomische H ypertrophie der gesunden Pyra­
midenbahnen. 

Nach unseren bisherigen Feststellungen lassen sich also die FaIle cere­
braler Kinderlahm ung folgendermaBen einteilen: 

1. Fiille mit hiiufig nur angedeuteten spastischen Phiinomenen una im V order­
grunde stehenden epileptischen Zustanden und progressivem Schwachsinn; ana­
tomisch charakterisieren sie sich als intracorticale H emiplegien mit encephalitischen 
Rindenherden und deren N arben und davon ausgehender Entartung der dritten 
Rindenschicht, auch in der Area giganto pyramidalis. 

2. Klinisch und anatomisch ahnlich liegende Fiille, bei denen sich ab und zu 
Athetoseerscheinungen in den geliihmten Gliedern feststellen lassen und bei denen 
neben dem Ausfall der dritten Rindenschicht im Cortex auch die Striatumzellen 
mitdegenerieren bei deutlicher Auspriigung eines Status. fibrosus. 

3. Klinisch iihnlich liegende Fiille, bei denen die herdjormige Affektion neben 
der Grophirnrinden- und Jllarkzerstorung die basalen Stammgangll:en in verschiedener 
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Ausdehnung mita//iziert. In allen diesen von mir untersuchten Fallen zeigte sich 
keine ausgesprochene Schichtendegeneration und die Bewegungsst6rungen boten 
dur'chweg den Charakter reiner spastischer Lahmung mit Hypoplasie des Muskel­
und Skelettsystems; bei diesen Formen zeigen sich mitunter Akinesen oder Para­
kinesen aut der dem Hertie gleichen Seite. 

Ais letzte Gru ppe der durch A thetose a usgezeichneten Krankheits. 
falle sind noch jene seltenen Beobachtungen zu erwahnen, die C. und O. Vogt 
anatomisch auf den 

C. Status dysmyelinisatus des Pallidum 

zuriickfiihren. Es sind dies seltene Krankheitsfalle der friihesten Kindheit, die 

Pllt 

Abb. 150. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe des Pallidumbeginns, Vogtsches Praparat, 
Status dysmyelinisatus des Pallidum. Photogr. 

neben einer progressiven reinen Starre ausgesprochene athetotische Bewegungen 
in der Korpermuskulatur zeigen. C. und O. Vogt haben zwei solcher FaIle, 
die nach langdauernder Geburt asphyktisch zur Welt kamen und mit lO und 
13 J ahren starben, anatomisch untersucht und dabei das Striatum im wesentlichen 
intakt gefunden und eine schwere Parenchymerkrankung des Pallidum 
festgestellt. Sie zeigt sich in einem anscheinend progressiven Untergang der 
pallidaren Faserungen (Abb. 150), wobei Bielschowsky in dem einen FaIle 
im Pallidum einen abnormen Reichtum an Konkrementen und schwere Ver­
anderungen an den Ganglienzellen (verwaschenes Protoplasma, Schrumpfumg 
der Kerne, Fehlen der Auerbach- Heldschen Endformation) beobachtet hat. 

C. und O. Vogt rechnen hierher die Athetosefalle Rothmanns und 
O. Fischers, die erst in spateren Jahren (6. und 15. Lebensjahr) erkrankten 
und gleichfalls einen schweren PallidumprozeB anatomisch boten. 
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1m Rothmannschen FaIle handelt es sich um ein anfangs anscheinend normales Kind, 
das aber langsam laufen und sprechen lernte. Erst vom sechsten Lebensjahre an entwickeJten 
sich spastische Zustande mit choreatisch-athetotischen Bewcgungen. Mit 12 Jahren starb 
das Kind unter Progression der Erscheinungen. Schon makroskopisch fiel am Gehirn einc 
eigentiimlich dunkle Farbung und Schrumpfung des Pallidum beiderseits auf. Auf Weigert­
praparaten der groBen Ganglien waren zahlreiche sklerotische Herde mit reicblicher GefaB· 
neubildung im Gebiet des Pallidum bei intaktem Putamen und Nucleus caudatus sichtbar. 

Eine ahnliche Beobachtung O. Fischers gehOrt ebenfalls hierher, bei der die Krank· 
heit in gleicher symptomatologischer Entwicklung zwischen dem 15. und 17. Lebensjahre 
einsetzte und im Alter von 21 Jahren zum Tode fiihrte. Auch hier war das Pallidum beider­
seits stark verkleinert, wie zusammengesunken, und braunlich verfarbt. Histologisch wies 
O. Fischer einen eigenartigen chroniscb-progressiven DestruktionsprozeB der Ganglien­
zellen und Markfasern mit kalkiihnlichen Niederschlagsbildungen im pallidum nacho 

Das eine sehen wir aus dieser Gruppe, daD eine doppelseitige Athetose 
mit der progressiven Entwicklung reiner Starre im kindlichen 
:und jugendlichenAlter auf eine zweifellos im Vordergrunde stehen­
de diffuse Entartung im Pallidum zuriickgefiihrt werden muD. Diese 
Erfahrungen stehen im Einklang mit unseren Ansichten iiber die Entwicklung 
der Athetose des Erwachsenen. 

Eine andere Frage ist freilich, ob die zuletzt besprochenen Krankheitsfalle, 
die C. und O. Vogt als Status dysmyelinisatus zusammenfassen, bei Beriick­
sichtigung des histologischen Prozesses und des atioliOgischen Prinzips 
in eine gemeinsame Gruppe untergebracht werden diirfen. 

Ich werde weiter unten noch auf die von C. und O. Vogt vorgenommenen vornehmlich 
symptomatologisch-anatomisch orientierten Klassifizierungsversuche zu sprechen kommen. 
Hier solI nur hervorgehoben werden, daB iitiologisch ganz verschiedene Prozesse (Paralysis 
agitans, Nachkrankheiten der Encephalitis) unter Umstiinden zu einer recht hochgradigen 
Markverarmung des Pallidum fiihren kiinnen, die z. B. in unserem FaIle XXI (vgl. Abb. 102) 
iihnlich hohe Grade erreichen kann, wie sie C. und O. Vogt bei ihrem Status dysmyelinisatus 
des Pallidum beschreiben und abbilden. So wird man, glaube ich, bevor wir endgiiltige 
Gruppen hier festlegen, der weitgehendsten Analysierung des Krankheitsprozesses nicht 
entraten konnen. Denn unsere hochste Aufgabe ist es, auch hier nicht nur einen anatomisch 
gegebenen Status den symptomatologischen Zustandsbildern erkliirend gegeniiberzusteIlen, 
sondern die Krankheitsprozesse selbst namentlich in iitiologischer Hinsicht zu ergriinden. 

In jiingster Zeit haben Hallervorden und Spatz iiber eine eigenartige Erkrankung 
im extrapyramidalen System berichtet, bei der neben der vorzugsweisen Beteiligung des 
Pallidum auch die Substantia nigra betroffen war. Klinisch handelt es sich urn ein ausge­
sprochen familiales Leiden, das bis in die friihe IGndheit zuriickreicht und durch die Kom­
bination von Schwachsinn mit Spannungszustiinden, welche zu Contracturen fiihren, ge­
kennzeichnet iat. Bei einer Schwester der Kranken bestanden neben Spannungserscheinungen 
auch chorea tisch-a thetotische Bewegungen und Schluckstorungen. Von den ganzen 12 Kindern 
sind drei an unbekannter Ursache klein gestorben. Von den anderen 9 haben 5 an der gleichen 
Krankheit gelitten. Alle Kinder entwickelten sich zuniichst normal, lernten zur rechten 
Zeit gehen und sprechen und konnten die Schule regelmiWig besuchen. Erst im Alter 
auch von 7 bis 9 Jahren stellte sich bei ihnen als Zeichen des beginnenden Leidens eine Ver­
kriimmung derFiiBe nach innenein; mit der zunehmenden Verschlechterung des Gehens solI 
auch allmahlich ein geistiger Riickgang eingetreten sein. Bei zwei dieser Kranken zeigte sich 
der gleiche histologische Befund, der von dem einen FaIle naher beschrieben ist. Die Kranke, 
welche die Schule bis zu ihrem 14. Lebensjahre besucht hatte, kam 19 Jahre alt wegen Spasmen 
der unterenExtremitaten undKlumpfiiBen iniirztliche Behandlung und wurde einJahr spater 
wegen ihrer Bewegungsstorungen und Unreinlichkeit der Anstalt zugefiihrt, wo sie nacb 
vierjahrigem Aufenthalt starb. Die Krankheitserscheinungen, die langsam zunahmen, be­
standen vornehmlich in naselnder und schleppender Sprache, Versteifung der Beine mit 
Atrophien und Beugecontracturen ohne Pyramidenbahnsymptome, ausgesprochenen Klump. 
fiiBen und lappischer Demenz. 
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Makroskopisch zeigte sich in dem sonst normalen Zentralncrvensystem eine auffallende, 
dunkel rostbraune Verfarbung des Pallidum und der Zona reticulata substantiae nigrae. 
Histologisch lieBen sich Veranderungen feststellen, die scharf lokalisiert sind auf das PaHidum 
und die Zona retieulata substantiae nigrae, sowie solche, die iiber das ganze Zentralorgan 
ausgebreitet sind. Die beiden erstgenannten Zentren zeigen eine ungewohnlich intensive 
Eisenreaktion, eine starke Vermehrung der Glia mit der Bildung groBer blasser vielgestaltiger 
Kerne, die aber nicht dem Typus der Alzheimerschen Gliazellen entsprechen. Wahrend 
die Ganglienzellen selbst keine besonderen Degenerationen aufweisen, sind die beiden Zentren 
erfiiHt von eigenartigen Ablagerungen: man findet einmal fein- und mittelkorniges gelbes 
Abnutzungspigment im Protoplasma von Gliazellen, besonders jener dUTch ihre groBen blassen 
Kerne ausgezeichneten, dann farblose frei im Gewebe liegende Konkremente von Maulbeer. 
form, welehe sich intensiv mit Hamatoxylin farben, aber keine echte Kalkreaktion geben 
und eisenhaltig sind. Ferner farblose, nul' durch ihre positive Eisenreaktion hervortretende 
Protoplasmagranula, die besonders im ZeHeibe del' Nervenzellen gut nachweisbar sind. 
SchlieBlich noeh grobkorniges gelbbraunes Pigment in den GefaBlymphscheiden als Inhalt 
von Pigmentkarnchenzellen. Diffus iiber die graue und weiBe Substanz verbreitet zeigen 
sich VOl' aHem eigenartige Auftreibungen der Nervenfasern, die am zahlreichsten im Luys. 
schen Karpel' auftreten. Sie wachsen zu groBen Kugeln an, die schlieBlich vollig losgelost 
im Gewebe liegen bleiben. Oft kommen Einlagerungen VOl' in Form von Kugeln und Kornchen. 
Die Ganglienzellen sind in uncharakteristischer Weise verandert, und in del' GroBhirnrinde 
namentlich ist es zu ziemlich erheblichen Ganglienzellausfiillen gekommen. Das Pallidum 
zeigt fast normale Markseheidenzeiehnung. 

Wir sehen aus diesel' interessanten Krankheitsschilderung einmal wieder eine Bestatigung 
unserer Annahme, daB Pallidum- und Substantia nigra- Veranderungen mit 
hypertonischen Zustanden einhergehen, dann abel' erkennen wir, daB sich eigen. 
artige und schwere Parenchymerkrankungen del' basalen Stammganglien, insbesondere des 
Pallidum, nicht in entsprechend deutlichen Veranderungen im Markscheiden· 
bilde verraten miissen. Das Markseheidenbild gibt uns, wie wir daraus schlie Ben miissen, 
durchaus nicht immer ein zuverlassiges Bild von dem Erkrankungszustand eines nervosen 
Zentrums. Es ist H. Spatz durchaus zuzugeben, daB die beschriebenen krankhaften Ver­
anderungen in ihrer Lokalisation und Art am meisten Ahnlichkeit haben mit den Beobach­
tungen, die C. und O. Vogt ihrem Status dysmyelinisatus einreihen. Wir sehen aber auf 
der anderen Seite, daB sieh die Krankheitsprozesse hier ganz verschiedenartig auswirken, 
und daB durchaus nicht die Veranderungen im Markscheidenbilde das hervorstechendste 
und charakteristischste Merkmal darstellen. Es scheint daher heute noch zweckmaBiger 
zu sein, ganz allgemein von Erkrankungen des Pallidum zu sprechen. 

Diese Ansichten finden eine weitere Stiitze in einem neuerdings von Filimonoff 
beschriebenen Fall einer doppelseitigen Athetose des Kindesalters, bei dem freilich 
anatomisch neben der Pallidumdegeneration auch eine solche des Striatum und der vorderen 
Zentralwindung betont ist. Es handelt sich urn einen Knaben, im achten Monat geboren; 
eine hereditare oder familiale Komponente besteht nicht. Das Kind entwickelte sich psychisch 
langsam, begann mit 4 Jahren zu stehen und mit 5 Jahren zu gehen. Beim Gang klebten 
die Sohlen am Boden und das Kind sehwankte. 1m Alter von 5 Jahren begannen aueh un­
willkiirliche Bewegungen von Athetoseeharakter in den Extremitaten und im Gesicht. Die 
Sprache war unverstandlieh. Die athetotisehen Bewegungen nahmen wei tel' zu und del' 
Kranke wurde mit 21 Jahren im Krankenhause aufgenommen, wo er nach einmonatiger 
Beobachtung an allgemeinem Marasmus starb. Die athetotische Hyperkinese zeigte sich 
bei diffuser Beteiligung aller Gesichtsmuskeln, der Kau- und Schluckmuskulatur, jener 
del' Zunge, des Rumpfes und del' Extremitaten. Am starksten ist die Gesichtsmuskulatur 
betroffen, dann die Muskulatur del' Zunge und des Schluckens, darauf folgen die Muskeln 
del' oberen Extremitaten, am wenigsten beteiligt sind jene der unteren Extremitaten. lsolierte 
Bewegungen sind unmoglich, stets kommt es bei dem Versuch dazu zu einer ausgcbreiteten 
athetotischen Hyperkinese. Der Gang ist vollig unmoglich, da dabei immer Stehversuche 
zutage trcten. Aufregungen, das Gefiihl des Beobachtetseins, Anstrengungen verschiedener 
Gelenken besteht ein stets wechselnder Zustand von Hypo- und Hypertonie. Spastische 
Reflexe bestehen nicht, ebensowenig Zwangskl'isen. Die Blasen- und Mastdal'mfunktionen 
scheinen intakt. Der Kranke hat Schwiel'igkeiten, sich zu konzentriel'en, antwortet nul' nacb 
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mehrmaliger "\Viederholung der Frage, zeigt groBe Gedachtnisschwaehe, depressive Stimmung 
bei erhaltenem Orientier.ungsvermogen. 

Makroskopiseh bietet das Gehirn niehts Besonderes, mikroskopiseh findet sieh ein 
SchrumpfungsprozeB mit seh werer Degeneration der Ganglienzellen in besonderer Lokalisa tion: 
Die vordere Zentralwindung ist urn 1/4 bis 115 schmaler als normal, wobei naeh den An­
gaben des Autors die Versehmalerung aussehlieBIieh auf die oberen Sehichten faIIt (nach 
dem beigegebenen Bilde handelt es sich aber zudem noch urn recht schwere Ausfalle in der 
6. und 7. Schicht und derEntwicklung einer Pseudokornerschicht oberhalb der erhaltenen 
Beetzschen Pyramidenzellschicht). Samtliche ZeIIen des Pallidum sind geschrumpft, urn 
sie findet sich ein groBer pericellularer Raum. lhre Anzahl ist vermindert. .Ahnliche Ver­
anderungen zeigt das Striatum, wobei die groBen und kleinen GanglienzeIIen in gleicher 
Weise betroffen sind. Sonst finden sich nirgends, auch nicht im Thalamus, Nucleus ruber, 
in der Substantia nigra besondere Veranderungen. Die Markscheidenpraparate zeigen nirgends 
deutliche AusfaIJe. Es bestehen keine Systemdegenerationen. 

Wir sehen auch hier wieder, daB dieser Athetose des Kindesalters eigenartige 
Veranderungen in bestimmter Lokalisation entsprechen, wobei offenbar das 
Striatum und Pallidum in gleicher Weise betroffen ist, und auch die Area giganto­
pyramidalis eine bemerkenswerte Degeneration zeigt. 

W ir erkennen weiter bei vergleichender Betrachtung derwenigen bis jetzt anatomisch 
gekliirten Athetosefalle des Kindesalters bemerkenswerte Ahnlichlceiten, vornehmlich in 
der LolcaZisation des anatmnischen Prozesses, aber auch recht weitgehende Verschieden­
heiten. Abgesehen von demStatusmarmoratusdes Striatum gehenoffenbardieseErkran­
lcungen ausnahmslos mit PalZidumveranderungen einher, die sich freilich in den einzel­
nen Fallen histologisch recht verschieden dolcumentieren lconnen. A uch in dem M itbefal­
lensein anderer Zentren unterliegen die ei nzelnen K ranlcheitsfrJJle weiten S chwanlcungen. 

Die AtioZogie all dieser Athetosefalle, die mit vorherrschender Pallidument­
artung einhergehen, ist noch eine vollig ungekliirte. In den l:nteressanten hereditaren 
Verhaltnissen der von Hallervorden und Spatz beschriebenen Familie ist der endogene 
Faktor betont, der aber bei den meisten anderen Fallen fehlt. In dem FiZimonoff­
schen Falle erlitt die Mutter im lunften Schwangerschaftsmonat eine schwere psy­
chische Erschiltterung.· 

Es bleibt ein dringendes Bedtirfnis, die FaIle mit A thetoseerschein ungen, 
besonders die ohne klinisch bestimmbare Atiologie (AtMtose double, Torsions­
dystonie) anatomisch genau zu untersuchen, damit man auch hier all­
mahlich in das Wesen der Krankheitsstorungen und deren Lokalisation einen 
Einblick gewinnt. All die Versuche, die vom klinischen Standpunkte aus hier 
eine Gruppeneinteilung vornehmen wollen, scheitern an der Unzulanglichkeit 
unseres Urteils tiber die Genese. Zudem wissen wir, daB es bei den verschiedensten 
Erkrankungen zu s ym pto matischen A thetosen und Torsio nsd ystonien 
kommen kann (z. B. Wilson-Pseudosklerose, Encephalitis), ohne daB sich jemals 
klinisch die Differentialdiagnose nach bestimmten Gesetzen richten k6nnte. Die 
wenigen bisher vorliegenden anatomischen Befunde bei den idiopathischen 
A thetosefallen zeigen, daB der histologische ProzeB in der Art und Lokali­
sation recht weiten Sch wankungen unterliegt, so daB die Prinzipien der Erkrankung 
heute noch sehr undurchsichtig liegen. Es k6nnte fast scheinen, daB namentlich 
in den Fallen von deutlich familiarem Auftreten jede Familie ihre eigene Er­
krankung hat, wie wir das in ahnlicher Weise bei den familiaren Kleinhirnatrophien 
oder der amaurotischen Idiotie kennen. So zeigt auch der jtingst von Cassirer 
mitgeteilte Fall von echter Torsionsdystonie im anatomischen Bilde, das Biel-



286 Klinisch-anatomische Mitteilungen. 

schowsky erhob, einen Proze.B, der von allen oben besprochenen Befunden 
stark abweicht. Histologisch fand sich neben diffusen Erscheinungen, die als 
Ausdruck einer schon makroskopisch auffallenden Hirnschwellung aufgefa.Bt 
werden konnen, ein recht diffus ausgebreiteter subakuter Verfall von Ganglien­
zellen mit Zellschattenbildern, Neuronophagien bei starker Verfettung des Paren­
chyms, wobei besonders das Striatum befallen war. Die Genese dieses Falles 
bleibt gleichfalls vollig ungeklartl). 

Vielleicht ist uns in der langdauernden Geburt der asphyktisch 
zur Welt gekommenen Kinder der beiden Vogtschen FaIle ein atiologischer 
Hinweis fiir deren Pallidumproze.B gegeben; es ware dabei eine pathogenetische 
Verwandtschaft gegeben zu dem bekannten FaIle der Helene Deutsch, bei 
welchem es nach einer Strangulation zu einer doppelseitigen freilich auf das. 
Pallidum und Striatum beschrankten Erweichung mit dem Symptomenbild 
einer reinen Starre geko'mmen ist. !-.Ahnliche zunachst nur klinisch aufgestellte 
"Uberlegungen fordern fiir die nach Manganvergiftung beobachteten hyper­
tonischen Zustandsbilder eine gleiche pallidare Unterlage (Jacksch, Seelert, 
Embden', Charles). Experimentelle Untersuchungen F. H. Lewys, der bei 
manganvergifteten Tieren akinetische Zustande beobachtete und anatomisch 
eine vornehmliche Schadigung der gro.Ben Zellen des Streifenhiigels nachweisen 
konnte, scheinen die klinischen Forderungen zu bestatigen. Weiterhin konnte 
F. H. Lewy in vier Fallen von Diabetes mellitus eine eigenartige Degeneration 
an eng umgrenzten Stellen des Pallidum nachweisen; es ist aber zunachst gegen 
diese Befunde einzuwenden, da.B C. und O.Vogt, Bielschowsky und auch 

1) In einem neuerdings von H. Richter (Arch. f. Psych. 6'2', 1923) mitgeteilten sehr 
interessanten FaIle von Torsionsdystonie lagen die VerhaItnisse folgendermaBen: Es handelt 
sich urn ein Madchen aus russisch-jiidischer Familie, bei dem das Leiden unter anfang­
lich stetiger Progression urn die Pubertat herum einsetzte, dann ungefahr 20 Jahre lang 
stationar blieb, bis schlieBlich eine weitere Progression das charakteristische Krankheits­
bild zur vollen Entwicklung brachte. Es zeigten sich dabei unwillkiirliche Bewegungen 
von torquierendem athetoiden und choreiformen Charakter, Wechsel von Hypotonie und 
Spannungszustanden, auBerst nngeschickter Gang, Skoliose und Lordose der Wirbelsaule, 
die im Liegen abnimmt und beim Gehen besonders hervortritt, SpitzfuBstellung, Fehlen 
von Verander)l1lgen an den Augen, in der Sensibilitat bei bis zuletzt vollkommen gut er­
haltener lntelligenz. Die Kranke starb mit 54 Jahren. Bei der Organsektion zeigte sich 
zunachst nichts Besonderes, histologisch wies das Zentralnervensystem einen rein degenera­
tiven ParenchymprozeB auf, wobei ganz besonders das Putamen an groBen und kleinen 
Ganglienzellen stark verarmt, auch das Pallidum in geringerer Weise befallen ist, ebenso 
der Nucleus substantiae innominatae und der groBzellige AnteiI des Nucleus ruber; die 
rubrospinale Bahn ist gelichtet, ebenso die eine Pyramidenbahn. lrgendwelche spezi­
fischen Merkmale zeigte das histologische Bild nicht. - Es stimmt mit meinen obigen Aus­
fiihrungen iiberein, daB in diesem Falle der ProzeB neben dem Striatum auch das Pallidu.m 
mitbefallen hat. lch glaube mehr, daB in diesem Umstande die Eigenart des Falles be­
griindet liegt als in der von Ric h t e r hervorgehobenen Tatsache des vorwiegenden Befallen­
seins des Putamen bei stark zuriicktretender Kaudatumaffektion. Der Fall ist im histolo­
gischen Bilde recht uncharakteristisch und erschwert so eine genauere nosologische Grup­
pierung. - Auch alle die Versuche, die heute vom klinischen Standpunkte aus die AtMtose 
double und die Torsionsdystonie in bestimmtere Krankheitseinheiten auflosen wollen 
(Rosenthal: "Die dysbatisch-dystatische Form der Torsionsdystonie", Arch. f. Psych. 66, 
H. 3/4, 1922 und "Torsionsdystonie und AtMtose double", ebenda, 68, H. 1/2, 1922; 
Bostrom: "Der amyostatische Symptomenkomplex", diese Monographiensamlulung 1923), 
scheitem an der heute noch bestehenden Unzulanglichkeit unserer Kenntnisse iiber das 
anatomische Substrat der einzelnen Falle und deren Genese. 
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ich in mehreren Fallen diese Stellen in schwerer Degeneration fanden, ohne daB 
klinischc Erscheinungen des Diabetes mellitus vorlagen. Fur den T eta nus, fUr 
welchen S t rum p e 11 klinisch -theoretisch eine ahnliche Genese fur wahrscheinlich 
halt, konnte ich wenigstens in einem genau untersuchten Fall keine eindeutige 
Bedingung auffinden; es zeigten sich hier recht diffus im ganzen Zentralnerven­
system verbreitete Ganglienzelldegenerationen und protoplasmatische Glia­
wucherungen, letztere mit der Ausbildung groBer gelappter Gliakerne, Verande­
rungen, die in leichterem Grade auch in den basalen Stammganglien nachweis bar 
waren, aber nirgends hier eine auffalligere Betonung aufwiesen. Getzowa 
hat 1918 an einem groBeren Tetanusmaterial ahnliche Beobachtungen mitgeteilt. 
Auch bei der Vergiftung mit gaslormiger Blausaure sind Veranderungen 
in den Zentralganglien (GefaBwandschadigung, Thrombenbildung, Blutungen 
und Erweichungen) von Edelma'nn beschrieben, sind aber auch an anderen 
Teilen des Zentralnervensystems in ahnlicher Weise anzutreffen. 

Spezifisch erkranken die Pallida bei der 
Kohleno xyd vergiftung. 

Es sind dies Befunde, die schon seit Iangem},bekannt und in einer Reihe von Arbeiten 
diskutiert sind (Klebs, Poelchen, KoIisko, SibeIius, Chiari und Cayet, Herzog, 
WohlwiII, Photakis, C. und O. Vogt, Ruge 1 ) u. a.). Photakis konnte die symme­
trischen Lasionen der Stammganglien bei experimenteIlenKohlenoxydvergiftungen bei Mausen, 
Meerschweinchen, Kaninchen und Hunden nachweisen, und Ruge hat erst jiingst in einer 
groBeren Arbeit unter eingehender Beriicksichtigung der Literatur die hieriiber vorliegenden 
Tatsachen zusammengestellt .. Er kommt dabei zu dem: Schlusse, daB die Erweichungen und 
GefaBveranderungen im mittleren Teil des Linsenkerns (Pallidum) fiir eine erfolgte CO-Ver­
giftung typisch sind. Bereits nach 24 Stunden erkennt man die Verfettung der Ganglien­
zelIen. Ebenso sind leichte Blutungen aus kleineren GefiiBen in den perivascularen Lymph­
raumen festzustelIen. Nach zwei Tagen findet man in den Pallida symmetrisch gelegene 
Erweichungsherde. Sie sind jedoch noch nicht· scharf gegen die Umgebung abgesetzt. Dies 
erfolgt erst am 4. bis 5. Tage. Schon recht frOO zeigen die nervosen Elcmente schwere Scha­
digungen, wah rend die GefiiBe leichtere erkennen lassen im Sinne hyaliner Degeneration 
und Verfettung. Spater gehen die nervosen Elemente zugrunde, und die GefaBe beginnen 
von der Media aus in eigenartiger Weise zu verkalken. Die Arteriosklerose bildet fiir die 
pallidare Schadigung durch CO cin pradisponierendes Moment. R uge nimmt an, daB zunachst 
die Nervcnelemente geschadigt werden; erst im spateren Verlaufe erfolgt die Vcrkalkung 
der GefaBe, die ihrerseits wieder die weitere Schadigung der verfetteten GanglienzelIen 
nach sich zieht, so daB dann infolge Versagens des Kreislaufs zunachst mehrere kleine Er­
weichungsherde entstehen, die im weiteren Vedaufe zu einem groBen Herde zusammen­
fIieBen. Von KoIisko namentlich wurde die Eigenart der pallidaren GefiiBversorgung (riick­
laufiger Veriauf, Endarterien) als Hauptbedingung fiir die pallidare CO-Schadigung angesehen, 
eineAuffassung, dieviel Anklang und vielWiderspruch erfahrenhat. Mir personIich scheint 
es fraglich, 0 b derartige mechanistische A uffass ungen gerech tfertigt er­
scheinen. Vielleicht begriindet gerade die Eigentiimlichkeit des pallidaren 
Stoffwechsels (Spatz) die Affinitat dieses grauenKernes fiir besondere Gifte. 

Wie kompliziert die Verhaltnisse manchmal liegen konnen, moge folgender 
Fall einer Kohlenoxydvergiftung bei einer langer dauernden eigen­
artigen syphilitogenen Psychose zeigen. 

1) Auch H. Ric h t e r (Arch. f. Psych. 61, 1923) hat zwei Falle mitgeteilt, bei denen 
sich im AnschluB an eine CO-Vergiftung eine bilateral symmetrische Erweichung des 
medialsten Pallidumgebietes fand. Klinisch bestanden als Hauptsymptome hochgradige 
Versteifnng der gesamten Korpermuskulatur, begleitet von mimischer Gesichtsstarre, Be­
wegungsarmut und -verlangsamung, Neigung zum Beibehalten abnormer Stellungen und 
Ausfall der gewohnlichen Orientierungs-, Schutz- und Abwehrbewegungen. 
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Fall XXX. 

(Del' Fall wird hier kliniseh und anatomiseh nul' in kurzem Auszuge gebraeht. An diesel' 
Stelle soil nur ganz vornehmlieh die Kohlenoxydgasvergiftung Beriieksichtigung finden.) 

Die Kranke Weise, 1863 geboren, hatte sich mit 28 Jahren syphilitisch infiziert und war 
in der Folgezeit mit Quecksilber behandelt worden. Mit 56 Jahren (1919) wurde sie im 
Eppendorfer Krankenhaus aufgenommen wegen allgemeiner nervoser Beschwerden (Ver­
stimmung, Angstzustande, Neigung zu Selbstmord, Naehlassen des Gedachtnisse~), die seit 
1/2 Jahre eingesetzt haben. 1m Krankenhause wurde festgestellt: ungleiche Pupillen bei 
guter Reaktion und positiver Romberg. Zeitlieh und ortlich orientiert sind die intellektuellen 
Fahigkeiten leicht herabgesetzt. Sie ist weinerlich, deutlich depressiv. Der Blut-Wasser­
mann ist stark positiv, del' Liquor ist blutig, ebcnfalls stark positiv. Nach einer Neosalvarsan­
kur beruhigt sieh die Kranke etwas, wird aber wegen ihrer starken Stimmungssehwankungen 
unter del' Diagnose "Paralyse" del' hiesigen A~talt iiberwiesen (.Januar 1920). 

Der Befund ist im wesentlichen wie oben. Auch die Wassermannsche Reaktion im 
Blut ist stark positiv, nur gibt jetz~ del' wieder blutige Liquor negative Reaktionen. In del' 
naehsten Zeit treten starke Stimmungssehwankungen auf, im allgemeinen abel' bessert sich 
die Kranke psychiseh, maeht sogar einen euphorischen Eindruek und zeigt Krankheits­
einsieht fiir die abgelaufene Epoehe. Naeh dreimonatiger Beurlaubung wird die Kranke 
im August 1920 wieder aufgenommen wegen erneuter Erregungs- und Angstzustande. Aueh 
jetzt ist wieder die Ungleichheit der Pupillen auffallig und del' rechte Patellarsehnenreflex ist 
etwas lebhafter als der linke. Psyehisch fallt die Kranke nur durch den verstimmten, angst. 
lichen, reizbaren Zustand auf. Die Kranke schlaft nachts sehr schlecht. Del' Liquor ist bei 
wiederholten Punktionen mehr oder weniger bluthaltig und zeigt negative Reaktionen. Sie wird 
antisyphilitisch behandelt ohne wesentliehe Beeinflussung des Krankheitsbildes. Naeh einem 
miBgliiekten Selbstmordversueh wird sie am 14. 10. 1921 gegen arztliehen Rat beurlaubt. 

Zunachst ging es zu Hause ganz gut; in der Nacht yom 23. zum 24. 10. erfolgte eine 
Gasvergiftung in selbstmorderischer Absicht. Man fand die Kranke mit dem geoffneten 
Gasschlauche in bewuBtlosem, laut rochelndcm Zustande. 

Sie wurde sofort in bewuBtlosem Zustande naeh F. eingeliefcrt; alle Glieder sind schlaff, 
am Abend des 24. bessert sieh del' Puis etwas, die Kranke ist aber tief benommen, sprieht 
nicht, reagiert abel' etwas auf Aufforderung. Die Kranke kann nieht auf die FiiBe gebracht 
werden, aueh am naehsten Tage ist die Krankevollig benommen, die Glieder sind sehlaff. 
Die Kranke maeht keine Spontanbewegungen. Striopallidare Symptome sind nieht deutlich, 
dagegen besteht links ein Babinski. Die Kranke laBt Urin unter sieh und stir bt in der 
Naeht zum 28.10.1921, also 4 Tage naeh erfolgter Gasvergiftung_ 

Die klinisehe Diagnose lautete auf Gasvergiftung bei einer syphilitogenen 
Ps yehose (syphilitische GefaBerkrankung des Gehirns). 

Die Korpersektion ergibt Lungenodem und Mesaortitis syphilitica. Das Schadel­
dach und die Dura sind o. B. Bei Eroffnung der Dura entleert sich nur ganz wenig leicht 
blutiger Liquor. In den Sinus durae matris ist viel fliissiges Blut. Die Pia ist iiber del' reehten 
GroBhirnhemisphare blutig verfarbt. Die basalen GefaBe zeigen fleckige sklerotische 
Wandveranderungen. Die reehte GroBhirnhemisphare ist abgeplattet, ih1'e 
Wind ungen fiihlen sieh weichel' an. Auf Frontalsehnitten d ureh das Gehirn 
erkennt man, daB das gesamte mittlere Marklager del' reehten Hemisphare 
in Erweichung begriffen ist, .wobei die Rinde mit flohstiehahnlichen kleinen 
roten Blutpunkten durchsetzt ist. Das Marklager bietet eine rotliche zerfallende 
Masse. Del' oralste Teil des reehten Striatum seheint unversehrt, Yom Beginn del' Pallid um­
entwicklung an ist reehts dasStriatum undPallidum mit derKapselstrahlung 
in die Erweichung einbegriffen, die bis zum Thalamus reicht. Wei tel' caudalwarts 
macht die Erweichung am Pallidum halt. Die besonders betroffenen Gebiete rechts sind das 
hintere Frontalhirn, das Zentral- und Parietalhirn mit dem zugehorigen Marklager. In der 
linken Hemisphare findet sieh nul' eine zweifellos altere, gel b braune Erweieh ung 
im mittleren Drittel des Putamen, an dessen Randpartie gelegen und stellenweise 
die auBere Kapsel mitverletzend. Sonst ist das Gehirn, Kleinhirn, die Medulla oblongata und 
das Riiekcnmark frei von makroskopischen Veranderungen. 

Ein Uberblick iiber die Resultate del' mikroskopischen Untersuchung ergibt 
folgendes: 
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Die makroskopisch von frischeren Blutungen und Erweichungen frei 
befundene linke Hemisphare fallt durch folgende diffus ausgesprochene Veranderungen 
auf. Die Pia zeigt hin und wieder leichte Rundzelleninfiltrate, ihre GefaBe, namentlich auch 
die an der Basis gelegenen, bieten sklerotische Wandveranderungen, wobei die Adventitia ab 
und zu lymphocytar infiltriert ist; die Rinde ist herdfrei und in ihr lassen sich leichte Ver­
anderungen an den GefaBen (Wucherungserscheinungen der Endothel- und Adventitialzellen 
mit Sprossungen) feststellen. Daneben bietet die Glia leichte protoplasmatische Wucherungs­
erscheinungen und die Gang­
lienzellen zeigen verschieden­
artige Degenerationsformen, 
wobei Schrumpfungs- und 
Schwellungsvorgange sich un­
t ermischen. 

Die gesamte linke Hemi­
sphare ist herdfrei, mit Aus­
nahme des schon makroskopisch 
sichtbaren Herdes im auBeren 
Teil des Putamen (Abb.151). 
Er stellt sich histologisch dar als 
einin Vernarbung begriffenerEr­
weichungsherd mit sklerotisch 
veranderten GefaBen, von glio­
sen Fasern und Bindegewebs­
strukturen locker durchsetzt, 
mit dazwischengelegenen, Fett 
und BIu tpigment fiihrenden Ab­
raumzellen. Nach auBen hin ist 
der Herd unsoharf begrenzt von 
derberenGliafaserwuoherungen. 

In der reohten Hemi­
sphare bietet sioh ein anderes 
Bild: In der Pia sehen! wir 
flachenhafte Blutaustritte mit 
relativ frisohen Reorganisa­
tionsvorgangen, wobei sioh an 
manohen Stellen auffallend 
groBe plasmareiche Rundzellen 
zeigen, die fast wie Tumorzellen 
imponieren. Ich fasse sie als 
stark gereizte Bindegewebs­
zellen auf ohne neoplastischen 
Charakter. Die Rinde ist durch­
setzt von ganz frischen R i n g­
b I u tu ngen und von sol chen 
mit beginnenden Reorganisa­
tionsvorgangen. 

Abb. 151. Fall XXX. Marksoheidenfrontalschnitt in 
Hohe des mittleren Thalamusdrittels, linke Hemi~phare. 
H = alter Erweiohungsherd im Putamen. (Die eigen­
artige Rindensprengelung beruht auf nioht geniigender 

Differenzierung, es sind keine BIutungen.) Photogr. 

Es fallt auf, daB bei diesen die Wucherungserscheinungen sehr hochgradige sind. Die 
Ge£aBwandelemente sind stark vergroBert, eine reichliche GefaBsprossung hat eingesetzt. 
Nach dem ganzen Charakter der Herdbildungen mit besonderer Beriicksichtigung der GIia­
formen und Abraumzellen laBt sich das Alter der Herde auf einige Tage bestimmen, zum 
Teil sind sie als ganz frische aufzufassen. GroBere Gehirnpartien sind iiberschwemmt von 
roten BIutkorperchen und reichlich Leukocyten. Inein;gen Capillaren lassen sioh hyaline Throm­
benbildungen feststellen. Die Wandungen der GefaBe zeigen hochgradige Verfettungen. 

Auch im oralsten Teile des rechten Striatum befinden sich kleinere Herde mit starken 
Reaktionserscheinungen am GefaBsystem. 

Die Ausdehnung der Zerstorung in der reohten Hemisphiire demonstriert Abb. 152: 
Man erkennt hierin die Rindenpurpura; das Marklager, das eine zerfJieBende rote Mas~e 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 19 
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Abb. 152. Fall XXX. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe des mittleren 
Thalamusdrittels, rcchte Hemisphare, allsgedehnte Rindenpurpura. H = aus­
gedehnter Zerfallsherd im MarkJager mit volliger Zerstorung des Putamen, 

heranreichend bis ans Pallidum (Pall). Photogr. 

Abb. 153. Fall XXX. Pallidum linke Hemisphare mit Nisslbild bei schwacher 
VergroBerung. Auffallender Kernreichturn urn eine aufgehellte mittlere Zone. 

Mikroph. 
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Abb. 154. Fall XXX. Teilpartie aus der kernreichen Zone des Pallidum. 
Schwere Ganglienzelldegenerationen, Gliawucherungen, GefaBwandverande­

rungen. Nisslbild bei gleicher VergroBerung wie Abb. 4. Mikroph. 

Abb.155. Fall XXX. Pallidumveriinderung. Nisslbild bei starkerer Ver­
groBerung. Schwere Ganglienzelldegeneration, Vermehrung kleiner Rund­
zellen (ganz vornehmlich Gliazellen)_ g = Gefall mit Erkrankung eines 

Sektors der GefaBwand. Mikroph. 
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Abb_ 156_ Fall XXX. Pallidumveranderung. Zeichnungen bei Zeiss' Apochr. Ol-Imm. 1/12' 

Komp.-Ok.4. a, b, c. Nisslfarbung. a: AkuteGanglienzeliveranderungen mit schwer en 
Kernveranderungen, Gliakernvermehrung, vermehrtes Auftreten von eigenartigen Abbau­
pigmenten und hellblauen Kugeln (K), Pseudokalk. b: Erkrankung eines Sektors der Ge­
faBwand (g), hier Einlagerung von kalkahnlichen Niederschlagsbildungen, im Nisslbild 
hellblau, mit Hamatoxylin blauschwarz. 1m Gliaplasma zahlreiche griine Kornelungen_ 
c: Zusammenlagerung von zahlreichen Pseudokalk-Kugeln in Tropfenform, frei im Par­
enchym. d: E i sen far bun g, vermehrtes feinkorniges Eisen im Ganglienzellproto­
plasma (ga) und im Protoplasma der Gliazellen. Die Niederschlagsbildungen in der Ge-

faBwand (g) geben ebenfalls die Eisenreaktion. 
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darstellte, ist fast ganzlich ausgefallen (H), an den erhaltenen Randpartien erkennt man 
eine Aufhellung, die auf eine beginnende Erweichung und seriise Durchtrankung zuriick­
zufiihren ist. Der Herd macht hier am Pallidum (Pall) halt, wah rend er in den weiter oral­
warts gelegenen Partien auch das Pallidum dieser Seite mit zerstiirt hat. 

Die Veranderungen im Pallidum stehen hier im Vordergrunde unseres Interesses: Sie 
sind sowohl in den erhaltenen pallidaren Gebieten rechts in gleicher Weise ausgepragt 
wie links. Da aber das rechte Pallidum teilweise in die ausgedehnte herdfiirmige Zerstiirung 
ein begriffen ist, sollen hier nur die Veranderungen des lin ken Pallidum geschildert werden. 

Wie Abb. 151 zeigt, ist auf Markscheidenpraparaten zunachst nichts Wesentliches 
im Pallidum festzustellen. Es bietet nur eine etwas verschwommene Markscheidenzeichnung. 
Histologisch aber lassen sich recht charakteristische Veranderungen beobachten: 1m Nissl-

Abb. 157. Fall XXX. Beginnender Zerfallsherd im Pallidum mit schweren 
GefaBwandveranderungen, GefaBsprossungen, Zerfall des Grundgewebes und 
Kornchenzellbildung. Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung wie Abb. 4. 

bild (Abb. 153) falIt bei schwacherer VergriiBerung eine Vermehrung kleinzelliger Elemente 
auf, die, namentlich an den Randpartien des Pallidum gelegen, die zellarmere und heller er­
scheinende zentrale Partie unregelmaBig begrenzen. Zahlreichc GefaBe bieten eigenartige 
Kalkeinlagerungen ihrer Wandungen. 'Mit starkeren Linsen erkennt man (Abb.154), daB 
der Zellrcichtum bedingt ist durch die Vermehrung kleinzelliger Elemente, die 
fast ausschlieBlich als vermehrte Gliazellen anzusprechen sind. Das Grund­
gewebe ist an solchen Stellen etwas aufgelockert, iidematiis. Die Ganglienzellen sind durchweg 
schwer verandert, in ihrer Zeichnung verwaschen, haufig wie in Verflussigung begriffen. 
Die GefaBe tragen nicht selten Kalktropfen in ihrer Wandung, ganz vornehmlich in der 
Adventitia, sehr hau£ig ist nur ein GefaBwandsektor derart befallen (Abb. 155 g). 

Abb. 156a zeigt die Veranderungen im Nisslbild, man erkennt die Ganglienzellen im 
Zustande schwerster Veranderungen, sie tragen Pigmenteinlagerungen, die bei Toluidin­
blaufarbung gelb erscheinen und mit Scharlach rot. Zahlreiche Gliazellen tragen die gleichen 
Abbaustoffe. Daneben finden sich Ganglienzellen (Ga) mit ganz undeutlicher verwaschener 
Kernzeichnung und sich auflosendem Protoplasmaleib. Die Gliazellen, an Zahl vermehrt, 
sind haufig im Zustande progressiver Wucherung und tragen nicht selten gelbgrunes Pigment. 
Abgerundete Kiirnchenzellen fehlen. Dazwisehen liegen blaBblaue, verschieden groBe, runde 
Kugeln (Abb. 156a k); manchmalliegen solehe Kugeln reihenformig aneinander oder bilden 
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Maulbeerform (Abb. 156e). Sie geben die gleiche Reaktion wie jene dem Kalk verwandten 
Einlagerungen in den GefaBwanden (Abb.l56b). Mit Hamatoxylin schwarzen sie sieh, 
ohne eine deutliche Gipsreaktion zu liefern. Die Einlagerungen, die zum Teil nul' GefaBwand­
sektoren befallen, liegen ganz vornehmlieh in del' Adventitia und bilden schlieBlieh mehrfach 
geschichtete Ringe urn die GefiiBe. Die GefaBwande zeigen dane ben Hyalinentartungen 
und Verfettungen. 

Die Eisenfarbung (Abb. 156d) zeigt gleiehfalls die GefaBwandeinlagerungen, dane ben 
grtinblaue Karnelungen in dem Protoplasmaleib del' Ganglienzellen (ga) und reiehlieh KaI'­
nelungen in dem Protoplasma del' Gliazellen. 

Es ist zu betonen, daB die Parenehymstorungen und die GefiiBwandver­
anderungen kein deutliches Abhangigkeitsverhaltnis anzeigen. Man erkennt 
groBere Partien, wo nul' die Ganglienzellen und Gliaveranderungen auf­
fallen, ohne sehwerere Veranderungen del' GefaBe, und umgekehrt. Diese 
Veranderungen sind im ganzen Pallidum ausgesproehen, und zwar, wie schon betont, in del' 
Weise, daB die Randpartien am'starksten befallen und die zentraler gelegenen 
Teile viel weniger erkrankt sind. Nul' an einer ganz eng umgl'enzten Stelle konnte 
ieh im auBeren Pallidumgliede einen Zerfallsherd feststellen (Abb. 157) mit reiehlieh 
Kornehenzellentwieklung und GefaBspl'ossungen. An diesel' Stelle zeigen die 
GefaBwande totale Kalkimpragnation. 

Zusammenfassung des klinischen und anatomischen Befundes. 

Bei einer Frau, die fruher eine syphilitische Infektion durchgemacht hat, 
zeigten sich im Alter von 56 Jahren Verstimmungs- und Angstzustande mit 
stark suicidaler Neigung. Korperlich fanden sich keine schwereren Symptome, 
nur fiel die Ungleichheit der Pupillen und der Patellarsehnenreflexe auf. Bei 
positivem Blutwassermann reagiert der Liquor, der bei wiederholten Punktionen 
blutig gefunden wurde, im allgemeinen v6llig negativ. Auf antisyphilitische 
Behandlung hin tritt zunachst eine Besserung der psychischen Krankheitserschei­
nungen ein, dann aber verfallt die Knlnke wieder ineinen sehr angstlichen 
depressiven Zustand, in dem sie 2 Jahre nach Ausbruch del' Krankheit sich 
mit Gas vergiftet. Sie bleibt nach der Gasvergiftung in vollig bewuBt­
losem Zustande, samtliche Gliedcr sind schlaff und links ist ein 
Babinski nachzuweisen. Vier Tage nach erfolgter Gasvergiftung 
stirbt die Kranke. 

Die Diagnose lautete auf Gasvergiftung bei einer syphilitogenen 
Psychose (syphilitische GefaBerkrankung des Gehirns). 

Der anatomische Be/und zeigt uber der rechten Grof3hirnhemisphare ausgedehnte 
piale Blutungen, in ihr eine di/fus verbreitete Rindenpurpura und eine relativ 
frische rote Erweichung des Marklagers bis zu den basalen Stammganglien, die zum 
Teil in die Erweichung einbegriffen sind. In der linken Hemisphare findet sich 
nur ein als alter anzusprechender Erweichungsherd im auf3eren Putamen. 

Mikroskopischzeigt sich einmaleine leichte lymphocytare pialeln­
filtration mit arteriosklerotischen Wandveranderungen del' groBe­
ren pialen und intracerebralenGefaBe. Ferner lassen sich Veranderungen 
feststellen im Sinne einer leicht ausgesprochenen Endarteriitis syphilitica 
der kleinen HirnrindengefaBe. Auf die rechte Hirnhemisphare be­
schrankt finden wir einigeTage alte bis ganz frischeRingblutungen 
in der Rinde und ausgedehnte mit Blutungen durchsetzte Erwei. 
ch ungen des Marklagers und fast des gesamten Striatum. Dabei sind 
einige hyalineThrombenbildungen an kleineren GefaBenfestzustellen und 
die GefaBwandungen zeigen hochgradige Verfettung. SchlieBlich 
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sehen wir im Pallidum beiderseits frisehere eigenartige Zerfalls­
vorgange, die vollig identiseh sind mit den in der Literatur be­
sehriebenen pallidaren Degenerationsersehein ungen naeh Kohlen­
ox yd ver gift u ng. 

E pikri tisch ist demnaeh der kliniseh und anatomiseh recht kompliziert 
liegende Fall folgenderma13en zu beurteilen: 

Wir finden in dem Gehirn zweifellos als alter anzusprechende Ver­
and e run g en; es sind dies leichte piale lymphocytare Infiltrationen, eine Arterio­
sklerose der gro13eren Gehirngefa13e und Veranderungen, die im Sinne einer End­
arteriitis syphilitica der kleinen Rindengefa13e gedeutet werden miissen (Endothel~ 
und Ad venti tial wucherungen, protoplasma tische GIia prolifera tionen und Ganglien­
zellveranderungen). In diesen Erscheinungen diirfen wir das anatomische 
Substrat der langer dauernden Psychose erblicken. Hierhin gehort 
noch der alte in Vernarbung begriffene Erweich ungsherd im reeh ten 
Putamen, der auf die GefaBveranderung zuriiekzufiihren ist. Deutliehe Sym­
ptome seheint er nieht gemaeht zu haben. 

Mit der vierTage vor dem Tode erfolgtenGasvergiftung bringe ieh 
die frisehen ausgedehnten Veranderungen in der linken Gro13hirn­
hemisphare und die pallidaren Degenerationsersehein ungen in 
Zusammenhang. Letztere liegen pathogenetiseh vollig klar und geben uns 
in der gut zu verfolgenden Art ihrer Entwieklung einen neuen Beweis fiir die 
Spezifitat der pallidaren Erkrankung naeh Kohlenoxydvergiftung. 

Aueh die ausgedehnten, einige Tage alten oder auch ganz frisehen Herd­
bildungen in der linken Hirnhemisphare stehen offenbar mit der Vergiftung in 
Zusammenhang, da ja von anderen Autoren neben der pallidaren Erkrankung 
ab und zu Blutungen und Erweiehungsherde im iibrigen Gehirn gefunden wurden. 
(Ruge u. a.). Es liegt fiir unseren Fall die Annahme nahe, daB die Kohlen­
oxydvergiftung auf dem Boden eines bereits schwer gesehadigten 
GefaBsystems sieh abnorm stark auswirkte und zu ausgedehnten 
BI u tungen undErweieh ungen fiihrte 1). FiirdasaussehlieBlieheherdformige 
Befallensein der reehten Gro13hirnhemisphare konnte ieh anatomisch keine be­
friedigende Ursaehe auffinden. Die Sinus waren frei von Thromben, und aueh 
in den gro13eren GefaBen vermi13te ieh Thrombenbildungen und dergleiehen. 
Inwieweit die gegebene Gefa13erkrankung aueh den pallidaren Proze13 unter­
stiitzte, laBt sieh eindeutig nieht beantworten, immerhin konnen wir mit Ruge 
annehmen, daB eine bestehende Gefa13erkrankung eine Pradisposition 
fiir die pallidare Entartung abgibt. 

Die Eigenart del' pallidaren Degeneration unterstiitzt die neuerdings aueh von 
Wohlwill und Ruge geauBerte Auffassung von dem selbstandigen Neben-

. einander del' pallidaren Parenehymdegenerationen und Gefa13veran­
d er u ng e n. Ieh konnte deutlieh beobaehten, wie an Stellen mit nur geringgradigen 
Gefa13wandveranderungen eine sehwere Parenehymsehadigung auffallt (Ganglien­
zelldegenerationen und GIiaproliferationen), die einen primaren Charakter tragen. 

1) Auch in einem von Wei man n (tiber Hirnpurpura bei akuten Vergiftungen. D. Z. f. 
d. ges. gerichtl. Medizin. 1. H. 9. 1922) mitgetei.lten Falle von Leuchtgasvergiftung £and 
sich eine iihnJiche Kombination von Ringblutungen, durch die CO-Vergiftung hervorge· 
rufen, und einer alteren Lues cerebri. 
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Das Kohlenoxyd bewirkt eine schwere pallidare Degeneration, wobei offenbar 
zuniichst das nervose Parenchym leidet und dann auch die Gefiif3e in schwerster 
Weise betroffen werden_ N ach dieser A uffa8sung glaube ich nicht die Gefiif3theorie 
Koliskos vertreten zu konnen; die Eigenart des pallidiiren Physiko-Ohemismus scheint 
die Grundbedingung fur die leichteAngreifbarkeit durch bestimmteGiftstoffe zu sein. 

Klinisch kam die doppelseitige pallidiire Affektion nicht zum Ausdruck, ihre 
Bymptome wurden uberdeckt durch den schweren cerebralen Allgemeinprozef3_ 

IV. Anfallsartige Zustande von extrapyramidalem Charakter. 
Bei striopallidaren Krankheiten werden nicht selten anfallsartige Er­

schein ungen beobachtet von ungewohnlichem Charakter. Es sollen hier nicht 
jene Erkrankungen diskutiert werden, die mit ausgesprochenen epileptischen 
Anfallen einhergehen und viele extrapyramidale Affektionen gerade des kindlichen 
Alters komplizieren. Vom anatomischen Standpunkte aus laBt sich heute bei 
diesen bei weitem noch nicht genugend durchforschten Formen uber die Genese 
der Anfalle und ihre moglichen Zusammenhange mit der striopallidaren Affektion 
noch nichts aussagenl). Hier solI vornehmIich auf jene anfallsweise auftreten­
den choreatischen oder athetotischen Phanomene oder Zitter­
erscheinungen aufmerksam gemacht werden, die nicht selten bei akuten 
Prozessen der basalen Stammganglien zur Beobachtung kommen und offenbar 
als Reizerscheinungen aufgefaBt werden mussen. Gerade bei der akuten Form 
der Encephalitis epidemica sind ja derartige Symptome haufig festzustellen. 
Auch myoklonische Zuckungen treten dabei nicht selten auf; ihre Lokalisation 
bietet aber groBe Schwierigkeiten bei derart diffus entwickelten Krankheitspro­
zessen, wie sie diese Erkrankungen ganz gewohnlich bieten. Das gilt namentlich 
auch fiir die Myoklonus-Epilepsie, bei welcher Lafora, A. Westphal und 
]'. Sioli eigenartige, als Corpora amylacea sich charakterisierende Einschlusse 
in den Ganglienzellen der Rinde, des Hirnstamms und Dentatum festgestellt 
haben; ahnliche anatomisch unklare Bedingungen sind fur die Myokloniefalle 
im AnschluB an Malariainfektion (Marinesco) gegeben. 

O. Forster reehnet zu den Reizerseheinungen extrapyramidalen 
Charakters vor allem Zitterzustande und sehwere tonisehe Krampfzustande, 
seltener einer, meist beider K5rperhalften, des Rumpfes und Kopfes, die wir besonders bei 
Ventrikelblutungen auftreten sehen. Er sehreibt: "In einem FaIle von Blutung aus 
dem Plexus chorioideus des reehten Seitenventrikels sah ich z. B. diese Krampfzustande 
periodisch aIle 4 bis 5 Minuten auftreten; sie leiteten sieh jedesmal dureh ein relativ grcb­
sehlagiges Zittern der Extremitaten und des Rumpfes und Kiefers ein, dann foIgte ein 
sehwerer tonischer Krampf, starkster Trismus, Opisthotonus des Kopfes und Rumpfes, die 
obere Extremitat geriet im Sehultergelenk in starkste Adduction und Innenrotation, im EIl­
bogen in maximalste Streckung, die Hand in extreme Pronation und Beugung, Finger und 
Daumen in maximale Flexion; die untere Extremitat geriet in starkste Streckung und 
Adduction, der FuB in ausgesproehene Supination und Plantarflexion. Die Blase war . 
total verhaIten, spater bestand Ischuria paradoxa. Die Atmung war stark besehleunigt, 

1) Ich kannte in der Praxis einen nosologiseh und atiologisch vollig unklaren Fall 
einer im 38. Lebensjahre plotzIich einsetzenden, Iangsa.m progredienten extrapyramidalen 
Erkrankung (Tremor, Wackelbewegungen, hypertonisehe Zustiinde) untersuehen und liingere 
Zeit beobachten, bei der das Leiden erofinet wurde dureh einen epileptiformen AnfaII 
mit stundenlang bestehender tonischer .Streckung des rechten Armes und der reehten 
Finger und Spraehverlust bei vollig erhaltenem BewuBtsein. Ahnliehe AnfalIe wiederholen 
sieh noeh mehrmals. 
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schnarchend, der Puls stark beschleunigt, auf der Hohe des Anfalls nicht fuhlbar, das Ge­
sicht und der ganze ubrige Korper lebhaft gerotet, die Temperatur stieg iiber 40°. Der 
Paroxysmus loste sich unter Zittern der Extremitaten wieder auf und hinterlie.B eine leichte 
tonische Anspannung aller Muskeln, die bald hier, bald dort von leichten myoklonischen 
Zuckungen und Zitterzustiinden unterbrochen wurde. 

Derartige Zustande treten auch auf bei Ventrikelmeningitis. Ich sah sie wiederholt 
akut in Erscheinung treten, wenn ein Hirnabsce.B in den Ventrikel durchbrach. Der Durch~ 
bruch wurde durch den enormen plotzlichen Temperaturanstieg auf 40 bis 42°, Spontan­
nystagmus, Kieferschlagen, Zittern des ganzen Korpers genau signalisiert, worauf sehr rasch 
die tonische Starre des ganzen Korpers in der soeben beschriebenen Form einsetzte, die sich 
dann meist anfallsweise wiederholte; in einem Teil der Falle markierte sich der Durchbruch 
nur durch geringe Zitterzustande und leichten anfallsweise auftretenden tonischen Krampf. 
Solche Reizzustande kommen endlich auch als Folge zu plOtzlicher ausgiebiger Entlastung 
beim Balkenstich zur Beobachtung, auch wieder unter plotzlichem extremen Temperatur­
anstieg, in Form von anfallsweise auftretenden Zitterzustanden und schwersten tonischen 
Krampfparoxysmen. " 

Hierher geh6rt offenbar ein Fall, den ich in der Praxis zu beobachten Ge­
legenheit hatte: 

Fall XXXI. 

Eigenartiges Krankheitsbild mit schmerzhaften tonischen Krampfparoxysmen einher­
gehend - langsam einsetzende Ventrikelblutung. 

Es handeIt sich urn einen Mann, Ende der 40er Jahre, mit leichter peripherer Ar­
teriosklerose (Alkoholismus in der Anamnese und familiare Gefa.Bbelastung). Das Leiden 
begann nach einer leichten Influenza mit eigenartigen anfallsweise auftretenden 
sensiblen und motorischen Reizerscheinungen, die sich in sehr schmerzhaftem 
Streckkrampf der Rumpf- und Beinmuskulatur kundtaten; der Korper geriet dabei in 
opisthotonische Starre, es bestand starker Trismus und ein allgemeines Zittern des 
g a nz en K 0 r pers. Atmung und Puls waren stark beschleunigt, das Gesicht gerotet. Nach den 
Anfallen, die einige Minuten bis zu einer Viertelstunde dauerten, bestand eine deutliche Tonus­
vermehrung in den Extremitaten mit leichten Zittererscheinungen. Wahrend dieser Tage be­
standen leichte, unregelmaBige, zltckige Tempera turen, zeitweises Erbrechen und geringgradige 
Beeintrachtigung, vornehmlich Verlangsamung der psychischen Leistungen. In den anfalls­
freien Zeiten war am Zentralnervensystem festzusteJlen eine leichte Tonuserhohung in 
allen Extremitaten mit lebhaften Sehnenreflexen ohne Babinski und ohnf) Klonus. Nirgends 
bestanden sichere neurologische Ausfalle oder Herderscheinungen. 1m Urin waren Spuren von 
Eiwei.B und Zucker ohne Formelemente. 1m Augenhintergrund fand ich einige kleine Netz­
hautblutungen ohne Stauungspapille (Bestatigung durch den Augenspezialisten). 

Unter symptomatischer Behandlung und absoluter Ruhe erholte sich der Kranke 
im Laufe einer Woche gut und schnell, die Schmerzkrampfe verloren sich vollig, 
die Temperaturen waren normal und die Psyche wie vor der Erkrankung. 

Einige Tage spater war der Kranke plotzlich eines Morgens verandert: er hatte Miihe, 
sich ortlich und zeitlich zurechtzufinden, sich sprachlich auszudrucken, dem Gesprache 
zu folgen, bei volligem Krankheitsgefiihl und richtiger Beurteilung seiner Lage. Auch jetzt 
waren keine sicheren Herdsymptome festzustellen, nur war die Spannung in den Extremitaten 
etwas vermehrt und die Reflexe gegen friiher eher geschwacht. Kein Babinski. 1m Augen­
hintergrund (auch spezialistische Beurteilung) bestand ohne sichere Stauungspapille eine 
neuritische Verwaschenheit mit frischen Netzhautblutungen. Jetzt kehrten die krampf­
artigen, mit starker Tonusvermehrung einhergehenden opisthotonischen 
Schmerzattacken mit Temperaturzacken wieder. Auch von diesem Zustande er­
holte sich der Kranke langsam wieder, die schmerzhaften Krampfattacken horten auf 
und der Kranke fuhlte sich nach einigen Tagen wieder subjektiv wohl. Objektiv bestand 
eine leichte Tonusvermehrung in den Extremitaten fort und eine Erschwerung der Merk­
fahigkeit und des Vorstellungsablaufes. 

Trotz absoluter Bettruhe setzte plotzlich ein schwerer komatoser Zustand apo­
plektiformein: estratenvoriibergehend in raschem Wechsel motorische Reiz- und Liihmungs­
erscheinungen in verschiedenen Gebieten der Gesichts- und Extremitatenmuskulatur auf 
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mit konjugierter Blicklahmung. Die Pupillenreflexe blieben erhalten, die Pupillen waren sehr 
weit. Die Extremitaten zeigten deutliche Spannung, an den unteren Extremitaten waren die 
Sehnenreflexe nicht auszulOsen, nur zeigte sich jetzt ein undeutlicher Babinski beiderseits. 
1m Augenhintergrunde nahm die Papillenverwaschenheit zu mit beiderseits frischen Blutungen. 
Keine sichere Stauungspapille. Der PuIs war nicht verlangsamt, Erbrechen bestand nicht. 

Nach einigen Tagen volliger BewuBtlosigkeit reagierte der Kranke allmahlich wieder 
auf Vorgange und Personen der Umgebung. Er gab langsame sprachliche AuBerungen von 
deutlich dysarthritischem Charakter. Eine Schlucklahmung bestand nicht. Die Tonus­
vermehrung, besonders an den unteren Extremitaten, blieb bestehen, die 
Reflexe erloschen, bei jetzt deutlichem, beiderseitigem Babinski. Es bestand 
zeitweise Urinverhaltung. Dann setzten plotzlich wieder apoplektische Anfalle ein mit 
Cheyne - Stockesschem Atmen und raschem Tod. 

Eine siehere Diagnose nstell ung fiel mir bei diesem (einige Jahre zuruek­
liegenden) FaIle schwer. Eine Meningitis - ieh war zu dem Kranken als zu einem 
Fane von Meningitis zugezogen' worden - sehloB ieh bald aus, fur Lues bestanden 
keine Anhaltspunkte, der Blutwassermann war negativ, eine Lumbalpunktion 
wagte ieh nieht wegen der Wahrseheinliehkeitsdiagnose einer Hirnblutung 
und der naehgewiesenen Netzhautblutungen. Meine Differentialdiagnose 
lautete: Diffuse und multiple Gehirnblutungen oder Pachymenin­
gitis haemorrhagica auf arteriosklerotiseher Grundlage. Eine dem 
Krankheitsbeginn einige Monate vorausgegangene Influenza zog ich als pra­
disponierendes Moment in Betracht. Auch dachte ieh an einen Tumor im Mittel­
him, der von beiden Seiten auf diebasalen Stammganglien druekt und die eigen~ 
artigen tonischen Schmerzattacken auslOst. Eine Ventrikelblutung lehnte ich 
wegen des langen und remittierenden Krankheitsverlaufes abo 

Um so mehr tiberraschte mich der Sektionsbefund, den ich erheben konnte: 
Es fand sich eine maBige allgemeine und etwas ausgesprochenere Sklerose der basalell 

GehirngefaBe. Die Dura war vollig frei ohne Pachymeningitis haemorrhagica. Bei Eroffnung 
der Dura entleerte sich kein Liquor, die Hirnwindungen waren plattgedrtickt, es bestand 
eine deutliche Hirnschwellung. Die Seitenventrikel, der Sylvische Aquadukt 
und der vierte Ventrikel waren mit frischem, zum Teil geronnenem Blut 
angeftillt, die "Wandungen der Seitenventrikel bereits blutig imbibiert, 
was schon makroskopisch ein Beweis ftir das bereits langere Bestehen der Blutung war. Sonst 
war das Zentralnervensystem makroskopisch und mikroskopisch vollig herdfrei. 

Die histologische Untersuchung zeigte in der Tat in den den Seitenventrikeln und 
dem dritten Ventrikel anliegenden Gehirnteilen, namentlich im Caudatum und im Thalamus, 
deutliche Gliaproliferationen mit Kornchenzellentwicklung und Makrophagen, die alteres 
Blutpigment enthielten. Die GefaBe erwiesen sich als maBig arteriosklerotisch verandert. 
Andere histologische Veranderungen fehlten. 

Wir sehen aus der epikritisehen Betrachtung dieses eigenartigen FaIles, 
daB eine Ventrikelblutung nieht immer rasch zum Tode fuhren muB. 
Bier setzte sie offenbar langsam in verschiedenen Schuben ein und bedingte 
die mit starken Schmerzen einhergenden tonischen Krampf­
attacken des ganzen Korpers mit Temperaturzacken, Atem-, Puls­
und vasomotorischen Storungen bei leichter, auch auBerhalb der Attaeken 
zuruckbleibender Tonuserhohung in den Extremitaten und fehlenden Reflexen. 
Diese Erseheinungen mussen als Reizzustande angesehen werden, lokalisiert 
in den basalen Stammganglien, wobei ich die starken Schmerzen auf 
denThalamus und die tonischenKrampfattacken alsFernwirkung 
auf das engere und weitere striopallidareSystem beziehe .. Derweitere 
eigenartige Verlauf der Erkrankung ist auf ein erneutes Nachsiekern von Blut 
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in die Gehirnhohlen zu erklaren; es muB angenommen werden, daB die B 1 u tun g e n 
z unaehstin die Sei te n ve n trikel und den III. Ventrikel erfolgten und daB 
die sehlie13liehen Bluterglisse in den vierten Ventrikel den End­
z ustand mit dem todliehen A usgang bedingtcn. 

Die Beobaehtung lehrt uns also, daB eine langsam erfolgende Ven­
trikelblutung ein liber Woehen sieh hinziehendes Krankheitsbild 
bedingen kann, bei dem tonisehe Krampfattaeken, mit Sehmerzen 
und Vasomotorenstorungen verbunden, im Vordergrunde stehen. 

SehlieBlieh soll hier noeh ein Fall besproehen werden, der, in seiner ganzen 
Entwieklung ungewohnlieh, sieh vornehmlieh dureh eigenartige epileptiform 
auftretende Walzanfalle und Drehattaeken auszeiehnete. Naeh der 
ganzen Art der Erseheinungen haudelt es sieh hier nieht urn gewohnliehe epilep­
tisehe Anfalle, sondern um anfallsweise einsetzende, mit Vasomotoren­
storungen einhergehende Motilita tsstorungen, die an Torsions­
und Athetosebewegungen erinnern. Ieh habe den Fall bereits in meiner 
Epilepsiearbeit 1914, Seite 40, kliniseh erwahnt, seine Sonderstellung betont 
und die sonderbaren Motilitatsstorungen in das Striatum lokalisiert. Ieh bin 
heute in der Lage, den histologisehen Bcfund dieses :Falles mitteilen zu konnen. 

Der Fall liegt folgcndermaBen: 

Fall XXXII. 

Del' Kranlm ::\iatfeld, geboren 1849, wird 1875 F. von der Irrenanstalt Schleswig iiber­
wiesen. Del' in Schleswig gefiihrten Krankengeschichte ist folgendes zu entnehmen: Del 
Kranke ist unverheiratet und wi I'd dort 1872 aufgenommen. 

Die Anamnese ergibt folgendes: Er hat von jeher schwache Kerven gehabt, so daB 
er in del' Schule nul' schwer mitkam. Das Leiden datiere von einer Gehirnentziindung, die 
er im dritten Lebensjahre durchgemacht habe. Mit 16 Jahren kam er in die Lehre zu einem 
Kaufmann, zeigte sieh aber sehr unbeholfen, tiilpelhaft und geistig nul' wenig entwickelt, 
so daB er nul' zum Aufwickeln von Zwirn und Seide zu verwenden war. Er muBte seinen 
Bernf wieder aufgeben, war im Hause immer unleidlich, und da er zu allerlei Exzessen neigte, 
veranlaBten die Eltern seine Aufnahme mit 21 Jahren. 

Del' kiirperliche Befund ergibt normale innere Organe. 1m Nervenbefund ist erwahnt: 
Die Pupillen sind gleich. Es besteht ein starker grobschlagiger Tremor del' rechten 
Hand. Die Schrift ist zittcrig und ausfahrend. Del' Kranke klagt haufig iiber Schwindel­
anfalle; Er ist orientiert, deutlich schwachsinnig, ist sehr unzufrieden, manehmal erregt 
und fiihrt haufig Selbstgesprache in scheltendem Ton. Er h6rt fliisternde Stimmen, die ihn 
aufregen und denen er oft scheltend antwortet. Dabei macht er die auffallendsten 
K6rperbewegungen, verdreht seinen Oberk6rper, wirft seinen Kopf pl6tzlich 
nach riickwarts und macht rhythmische Dl'ehbewegungen mit dem Rumpf 
und Kopf, so daB er sich oft dabei st6Bt und del' Hals ihm wund wird. In 
seinen Erl'egungszustanden wird er auch manchmal aggressiv und zerschlagt Gegenstande. 

Nach 21/2jahrigem Aufenthalte in del' dortigen Irrenanstalt wird er 1875 unverandert 
del' hiesigen i'Anstalt iiberwiesen. 

Hier fallen VOl' aHem die gro bschlagige n Zittel' beweg u ngen del' Ha nde, nament­
lich del' reehten Seite, und hier besonders des Daumens auf, die auch beim Aufliegen del' Arme 
auf dem Bett bestehen bleiben. Zeitweise ist das Zittern del' Hande auBerordentlich stark. 
Die Zitterbewegungen werden bei Intentionen deutlicher. Die Schrift des Patienten ist so 
zitterig, daB jeder einzelne Strich verschiedene Kurven beschreibt. Psychisch macht er 
einen dementen Eindruck. In del' nachsten Zeit werden "epileptiforme Anfalle" be­
obachtet, die fast taglich wiederkehren, bei denen ein Zittel'n und Schiittel n den ganzen 
K6rper iiberlauft und das BewuBtsein nicht geschwunden ist. Dann sind wieder 
Anfalle notiel't, in denen er mit den Fa usten gegen die 'Wand schlagt, seine Stirn 
und seine Ohren dauernd an del' 'Vand reibt in rhythmischer ·Weise. 
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Angerufen, dreht er sich sofort um, hort zu reiben auf und steht Antwort. Bei diesen AnfiWen 
verletzt er sich sehr haufig und stoBt krachzende, unartikulierte Laute aus. Er hort haufig 
Stimmen, au13ert mehrfach Angst vor gewissen Personen, denen er schlimme Absichten 
zutraut. 

Der Zustand bleibt in den ganzen nachsten Jahren der gleiche. Haufig treten jetzt 
Anfalle auf, in denen der Kranke mit dem Kopfe und allen Extremitaten die 
sonderbarsten Dreh. und Schleuderbewegungen macht, sich am Boden 
unter Knurren und Fauchen herumwalzt und sich sehr haufig dabei ver· 
letzt. Sein Gesicht ist deutlich kongestioniert und auch bei solchen Walzanfallen scheint 
das BewuBtsein nicht geschwunden zu sein, denn der Krankehort sofort auf, wenn 
man ihn energisch anfiihrt, und entschuldigt sich manchmal verlegen danach. Solche An· 
falle dauern haufig langer als eine Viertelstunde. Die Anfalle treten nie auf der StraBe auf, 
wenn er z. l3. von seinen Angehorigen abgeholt wird, sondern nur zu Hause und in der Anstalt, 
kommen aber auch nachts vor. Bei gelegentlichen Erregungszustanden wird er gegen seine 
Umgebung tatlich. 

1894 ist erwahnt, daB die Zitterbewegungen der Hande unverandert fort· 
bestehen und daB mit den Armen dauernd geigende Bewegungen gemacht 
werden oder solche des Orgeldrehens. Die Walzanfalle mit Grunzen treten sehr 
haufig und heftig auf. "Das Walzen erinnert an Zwangsbewegungen." Der Kranke 
vermag solche Anfalle zu unterdrucken, z. B. wenn der Arzt eintritt, oder wenn er sich bei 
einem Ausgang an einem fremden Orte befindet und bei Beginn eines solchen Anfalles energisch 
zurechtgewiesen wird. Manchmal liiBt er in solchen Anfallen unter sich und beschmutzt 
sich mit Kot. Sehr haufig ist dabei der ganze Korper mit Schwei13 bedeckt. Sonst macht 
der Kranke einen ruhigen, harmlosen, recht verblodeten Eindruck. 

1m Zustande des Kranken tritt auch in den nachsten Jahren keine Anderung ein. Die 
Zitter· und ausfahrenden Bewegungen an den Armen bestehen fort, ebenso 
die eigenartigen Anfalle. Ortlich und zeitlich ist er annahernd orientiert. Der Kranke 
erkennt seine Umgebung, vermag aber nur wenig Auskunft i.iber seine Vergangenheit zu 
geben, besitzt nur ganz geringe allgemeine Kenntnisse, und seine intellektuellen Fiihigkeiten. 
auch die Merkfahigkeit, sind stark herabgesetzt. Er ist sehr hinfallig und unsicher auf den 
Beinen und liegt daher jetzt (1912) viel zu Bett. Die Pupillen sind ungleich, r. > I.; die linke 
Pupille reagiert eine Spur auf Licht, die rechte ist starr. Akkomodation ist nicht einwandfrei 
zu priifen. Es bestehen keine peripheren Paresen, dagegen eine deutliche Rigiditat 
in allen Extremitaten, besonders an den Beinen und auch in der HaIs· 
muskulatur. Der Kranke tragt den Kopf auffallend steif zwischen den 
Sch ultern. Die Patellarsehnenreflexe sind lebhaft gesteigert mit beiderseits erschopfbarem 
Klonus, Babinski ist negativ. Es besteht deutlicher Romberg. Seine Sprache ist vollig 
verwaschen, explosiv und kaum zu verstehen. 1913 liegt der Kranke dauernd zu 
Bett, ist sauber, stumpf, dement, meist indiiferenter Stimmung und zeitlich und ortlich 
ungefiihr orientiert. Manchmal wird er offenbar unter halluzinatorischen Einflussen sehr 
erregt, schimpft Iaut, aber in ganz unverstandlichen Ausdrucken. Fast taglich hat der Kranke 
einen oder mehrere Anfalle von 3 bis 4 Minuten Dauer. Er fii.ngt an, mit einem Ar m 
drehende Bewegungen zu machen und brummt dabei laut. Er dreht dann 
immer schneller, brummt immer lauter, wird ganz rot im Gesicht, beiBt 
sich in den Arm, waIzt sich im Bett hin und her, fallt auch zuweilen, wenn 
die A ufsicht versagt, hera us. Dabei reagiert er auf Anrufen und hort dann 
auf zu drehen. Kein ZungenbiB, kein Untersichlassen, keine Aura und kein terminaler 
Schlaf sind festzustellen. Korperlich fallt die hochgradige Rigiditat aller Extremitaten 
auf, der leere, maskenartige Gesichtsausdruck; Gang und Haltung erinnern an Para· 
lysis agitans. Die Reflexe sind sehr lebhaft mit klonischen Zuckungen; Babinski und 
Oppenheim sind negativ. Die Bauchdeckenreflexe sind nicht auszulosen. Die Reflexe sind 
vielleicht rechts lebhafter als links. Die grobe Kraft erscheint herabgesetzt, jedoch sind 
keine deutlichen Paresen in der Korpermuskulatur festzustellen. Ein starker, ganz 
grobschlagiger Tremor der Hande ist dauernd vorhanden ohne eigentlichen 
Intentionstremor. Lagegefiihl und Warm.Kalteempfindung ist anscheinend im ganzen Korper 
etwas herabgesetzt. Die Augenbewegungen sind frei,ohne Nystagmus. die Pupillen beider· 
seits entrundet, auf Licht fast reaktionslos, Akkomodation nicht sicher zu prufen, anscheinend 
auch fast starr; Augenhintergrund negativ. Die Zunge weicht viel1eicht etwas nach rechts 
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ab, zittert stark, ebenso besteht grobschlagiges Lippenflattern beim Sprechen. Die 
Sprache ist sehr wenig artikuliert, schmierig undeutlich, explosiv. Der Mund 
befindet sich fast standig in kauender Bewegung. Die Arme bleiben oft noch lange Zeit 
unter starker Spannung in einmal angenommenen Stellungen. Die Blutuntersuchung er­
gibt negativen Befund. In diesem Zustande bleibt der Kranke, bis er April 1914 an einer 
crouposen Pneumonie stirbt. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Es handelt sich um einen 64jahrigen Kranken, der von jeher geistig unter­
entwickelt, talpelhaft, mit 23 Jahren wegen Schwindelanfallen, Geharstauschungen, 
Aufregungszustanden und grobschlagigen Zitterbewegungen, vornehmlich an 
den Handen, unserer Anstalt zugefiihrt wurde. Wie lange die Zittererscheinungen 
in die Jugend zuriickgehen, laBt sich leider nicht feststellen. Bei dem Kranken 
stehen im Vordergrunde eigenadiige Bewegungsstarungen, die zum Teil 
an choreatische und athetotische Bewegungen erinnern und bei 
Erregungen des Kranken besonders stark hervortreten, zum Teil 
sich in der Art von Anfallen zeigen. Bei jenen verdreht er seinen Ober­
karper, wirft seinen Kopf nach riickwarts, macht rhythmische Drehbewegungen 
mit dem Rumpf und Kopfe, wobei er sich oft verletzt. Als epileptiforme An­
falle sind beobachtet solche, bei denen ein Zittern und Schiitteln den ganzen 
Karper iiberlauft, ohne BewuBtseinsverlust, dann solche, in denen er mit dem 
Kopfe und allen Extremitaten die sonderbarsten Dreh- und Schleuderbewegungen 
macht, sich am Boden unter Knurren und Fauchen herumwalzt unter starken 
Vasomotorenstarungen. Solche Anfalle wiederholen sich fast taglich und sind 
von 3 bis 4 Minuten Dauer. Daneben bietet der Kranke eine deutliche fort­
schreitende Demenz mit Geharstausch ungen und A ufregungs­
zustanden, hochgradige Rigiditat aller Extremitaten mit auch in 
Ruhe bestehendem grobschlagigen Tremor, besonders der Hande, 
und vallig verwaschener, explosiver und kaum zu verstehender 
Sprache. Gesichtsausdruck, Gang und Haltung erinnern an Para­
lysis agitans, der Mund befindet sich fast standig in kauender Bewegung, 
die Pupillen sind fast reaktionslos, bei negativem Augenhintergrund. Der Kranke 

'stirbt im Alter von 64 Jahren, bei langsamem Fortschreiten der psychischen 
und karperlichen Krankheitserscheinungen ohne Contracturenentwicklung an 
einer croupasen Pneumonie. 

Anat omi s ch er Befun d. 

Die Sektion ergibt folgendes: 
An den peripheren Organen zeigt sich im wesentlichen eine beiderseitige lobare Pneu­

monie mit adhasiver Pleuritis. Das Herz ist exzentrisch und konzentrisch hypertrophiert, 
die Milz gestaut, die Leber verfettet und gestaut, eine Arteriosklerose ist nicht festzustellen. 
Das Schadeldach ist tiber dem linken Parietalhirn leicht vorgewolbt, sonst o. B. Die Dura 
ist gespannt und mit dem Gehirn in der Hohe des Parietalhirns links an circumscripter Stelle 
verwachsen. An dieser Stelle befindet sich ein walnuBgroBer Tumor, der mit der Innenflache 
der Dura ziemlich fest verwachsen ist und die dort gelegenen Gehirnwindungen verdrangt, 
ohne in sie einzubrechen. Der Tumor ist ziemlich hart, knirscht beim Durchschneiden und 
ist auf dem Schnitt von gelbgrauer Farbe. Mikroskopisch handelt es sich um ein typisches 
Dura -E ndoth eliom. 

Bei Eroffnung der Dura entleert sich etwas klarer Liquor. Die Pia ist leicht verdickt, 
Gehirngewicht ist 1345 g. Die Hypophyse ist makroskopisch und mikroskopisch normal. 
Die basalen GefaBe sind zart, die Windungen sind im allgemeinen maBig atrophiscb, auf 
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Abb. 158. Fall XXXII. }Iarkscheidenfrontalschnitt. Linsenkern mit eigenartiger 
Mark7:eichnung des Putamen. Photogr. 

Abb. 159. Fall XXXII. Putamen im Markscheidenpraparat bei starkerer 
VergroBerung. Mikroph. 

dem Durchschnitt ist die Rinde leicht verschmalert, iiberall gegen das Mark scharf abgesetzt. 
Die Seitenventrikel sind nicht auffallend erweitert, die basalen Stammganglien sind nicht 
doutlich atrophisch, in ihrer Farbe und Konsistenz nicht auffallig und wie das iibrige Zentral­
nervensystem vollig herdfrei. 



Anfallsartige Zustande von extrapyramidalem Charakter: Fall XXXII. 303 

Abb. 160. Fall XXXII. Striatum im Nisslbild bei gleicher VergroBerung wie 
Abb. 2. Ausfall an groBen Ganglienzellen, Verodungsbezirke (x). Mikroph. 

Abb. 161. Fall XXXII. Striatum im Nisslbild bei gleicher VergroBerung 
wie Abb. 2. Eigenartiger streifenformiger Verodungsherd. Mikroph. 

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: 
Die Pia ist bindegewebig verdickt, die Hirnrinde zeigt nirgends herdformige Storungen 

und die Architektonik ist erhaltcn. 1m allgemeinen aber erkennt man eine deutliche Ver­
armung an Ganglienzellen, vornehmlich in der dritten Schicht ohne besondere Gliareaktionen 
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und ohne herdfiirmigen Charakter. Bei starkeren VergroBerungen erkennt man eine Schrump­
fung der Ganglienzellen. Die Lamina zonalis bietet eine starkere Gliafaservermehrung in 
ihrer Oberflachenschicht. Senile Drusenbildungen fehlen iiberall, nur eine leichte Parenchym­
verfettung ist festzustellen_ Das Ammonshorn ist nicht verandert. 

Auch die dem Dura-Endotheliom benachbarten Parietalwindungen zeigen keine schwe­
reren Storungen, nul' hochgradigere reaktive Gliawuchel'ungen in der Randzone. 

Das Stirnhirn hat beiderseits am meisten gelitten, die vordere Zentl'alwindung ist 
unversehrt. Auch das Kleinhirn mit dem Dcntatum ist nicht wesentlich verandert. 

Schwerere und eigenartigere Verandel'ungen treffen wir erst im striopallidaren 
System. Insbesondere ist das Striatum in auffaIliger Weise affiziert. Bei Fehlen einer 
wesentlichen Schrumpfung falIt das Striatum im Markscheidcnbilde (Abb. 158 und 159) 
stellenweise durch einen stiirkeren Markfaserfilz auf, der sich aus einer abnorm l'eichen 

Abb.162. Fall XXXII. Entartung der groBen (ga) und der kleinen Striatum­
ganglienzeUen. x = Konkrementbildungen. Mikroph. bei starkererVel'groBerung. 

Menge von dickeren und aueh diinneren Fasern zusammensetzt. Namentlich ist die dorso­
laterale Ecke des Putamen in 80lche1' Weise verandert (Abb. 158). Bei starkerer VergroBerung 
erkennt man innerhalb des stark markhaltigen Gewebes kleine Inseln fleckenformiger Auf­
heUungen. Diese eigenartige Striatumverandcrung machte mir den Eindruck eines gering. 
gradig entwickelten Status marmoratus. 

Herr und Frau Professor Vogt hatten die Liebenswiirdigkeit, die Markscheidenpraparate 
zu beurteilen. Nach ihrer Ansicht handelt es sich dabei nicht urn einen Status marmoratus, 
sondeI'n urn eine Abart des Status fibrosus. "Beim Status marmoratus sind nicht nur 
die heterotopischen Markstellen noch wesenUich ma1'khaltiger, sondern es ist daneben insel­
formig normales Gewebe vorhanden und in diesem sind nur die Nucleoli geschwarzt. In dem 
vorliegenden Falle sind die Markfasern flir einen Status marmoratus nicht dicht genug, auBer­
dem sieht man durch das ganze Praparat hindurch wesentlich groBere gcschwarzte Korner, 
welche wir als Neurogliazellen ansprechen. Von einem normalen Status fibrosus unter­
scheidBt sich aber das Praparat durch fleckenformige Aufhellungen innerhalb de'! stark 
markhaltigen Gewebes. Soweit ein Markscheidenpraparat ein Urteil gestattet und soweit 
kadaverose Veranderungen ausgeschlossen sind, neigen wir dazu, diese AufheUungen als 
kleine nekrobiotische Herde anzusprechen, iiber deren Alter wir uns natiirlich kein Urteil 
erlauben. " 
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Die autoritative Ansicht C. und O. Vogts erhalt eine Bestatigung durch die Er­
gebnisse der Nisslfarbung: 1m Toluidinblaubilde (Abb. 160) erkennt man neben einer ganz 
allgemein ausgesprochenen Verarmung an groBeren Ganglienzellen kleine 
inselformige Ausfalle an Ganglienzellen (x) mit ganz leichter Vermehrung 
kleinzelliger Glia. D2cEe 
Herde erweisen sich als vollig 
unabhangig vom GefaBsystem, 
sind von unregelmaBiger GroBe 
und zumeist ohne scharfe Ab­
grenzung gegen das normal er­
scheinende Gewebe. Daneben 
finden sich in gleicher Lokalisa­
tion und gleichfalls unabhangig 
vom GefaBsystem groBere Vcr­
odungsbezirke von streifenfor­
miger Ausdehnung (Abb. 161), 
in denen die Ganglienzellen 
vollig ausgefalien sind und das 
Grundgewebe aus einem ver­
dichteten kernarmen Gliareti­
culum besteht. In dem Ver­
odungsbezirke und in seiner 
Umgebung liegen zahlreiche 
hellglanzende ungeschichtete 
Konkremente, die keine Kalk­
und Eisenreaktion geben und 
in ihrer Erscheinungsform und 
mikrochemischen Reaktion sich 
wesentlich von den Amyloid­
korperchen unterscheiden. Die 
Randpartien solcher unregel­
maBig gestalteter Herde sind 
von kleinzelligen Gliawuche­
rungen ohne Faserbildung be­
setzt. 

Bei starker VergroBerung 
fallen imStriatum die schweren 
Veranderungen an den groBen 
Ganglienzellen auf. Sie sind, 
wie schon betont, in abnorm 
geringer Anzahl vorhanden und 
die erhalten gebliebenen sind 
eigenartig verandert (Abb. 162 
und 163a): sie sind dunkel ge­
farbt, verklumpt, wobei der 
Kern mit deutlichen Kernkor­
perchen eine Verdickunz der 
Kernwand erkennen JaBt und 
das Protoplasma patzig gefarbte 
grobe Nisslschollen aufweist. 
Andere wieder zeigen in ihrem 
ProtopJasmaleibe Aufhellungcn 

a 

e 

Abb. 163. Fall XXXII. a, b, c aus dem Striatum. a = chro­
nische Veranderungen der groBen Ganglienzellen. b = der 
kleinen mit protoplasmati8chen Gliawucherungen. c = Lockere 
Gliarosettenbildung. d und e = Chrornsche Sklerose der 
Pallidumzellen ... Nisslbild~ Zeichnungen bei Zeiss' Apochr .. 

OJ-Imm. 1/12, Komp.-Ok. 4. 

und netzige Strukturen. 1m Stnatum liegen in vermehrter Anzahl unregelmaBige kalk­
ahnliche Konkremente, umgeben von Gliareaktionen (Abb. 162 x). 

Die kJeinen Ganglienzellen des Striatum (Abb. 162 und 163b) sind wesentlich besser 
erhaltell, freilich vielfach auch im Zustallde eigcnartiger korniger Degenerationen und be. 
gleitet von protoplasmatischen Gliawucherungen. 

J" a k 0 b, Extrapyramidales System. 20 
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Auch dort, wo keine eigentlichen herdformigen Ausfalle festzusteJIen sind, finden sich 
nicht Eelten ganz circumscripte Verodungen, mit protoplasmatischen G1iawucherungen ge­
deckt (Abb. 163c). 

1m Fettpraparat findet sich nur wenig Fett in den groBen GanglienzeJIen und im gliosen 
Protoplasma. 1m Bielschowskybilde sehen wir eine Verklumpung der Silberfibrillen in den 
groBen Gan~lienzeJIen. 

Das Pallid um bietet viel weniger hochgradige Veranderungen. 1m Markscheiden­
praparate sind die einzelnen Glieder gut ausgepragt (Abb. 158) und die LameJlen wie das 
Grundgewebe sind nur wenig markfaserarmer als normal. 1m Nisslbilde sind viele Ganglien­
zeJIen geschrumpft (Abb. 163 d und e) und in abnormer Menge finden sich zweikernige Ganglien­
zellen. Auch der Fettreichtum ist im Pallidum gegen die Norm vermehrt. 

Besondere Veranderungen zeigt dann nur noch der Luyssche Korper: D:e Ganglien­
zellen dieses Kernes (Abb. 164) sind in ihren Leibern machtig geblaht und von feinnetzigen 

Abb. 164. Fall XXXII. Eigenartige Zellveranderungen im Corpus 
Luysi. Nisslbild. Mikroph. 

Strukturen durchsetzt, stellenweise geht die maschige Aufblahung auch auf die Fortsatze 
tiber, so daB Bilder entstehen, die an die amaurotische Idiotie erinnern. Da mir von dies en 
Kernen nur Alkoholmaterial zur Verftigung stand, kann ich nichts tiber die Art der Ein­
lagerung, nichts tiber das Fibrillen- und Markscheidenbild aussagen. 

1m tibrigen kann die histologische Untersuchung nichts wesentlich Abnormes mehr 
feststelJen, insbesondere ist der Thalamus, der rote Kern, Pons und Medulla oblongata normal. 
D:e Pyramidenbahnen sind von gewohnlichem Markgehalt. 

Die Veranderungensind bilateral symmetrisch, besondere histologische Veranderungen 
anderer Art, wie GefaBwandveranderungen, Entztindungserscheinungen, senile Drusen­
bildungen fehlen vollkommen. 

Zusammenfassung des anatomischen Befundes. 

Neben einem wohl als Nebenbefund zu charakterisierenden subduralen 
Endotheliom tiber dem linken Parietalhirn zeigt das Gehirn makroskopisch nur 
eine Rindenatrophie. Mikroskopisch faUt auGer einer chronischen Ganglien­
zeUentartung des gesamten Cortex bei Intaktsein der Centralis anterior und der 
Pyramidenbahn eine im Vordergrund stehende Erkrankung des striopalli­
daren Systems auf. Sie offenbart sich in einer schweren Degeneration 
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der groBen striaren Ganglienzellen, weniger auch der kleinen, 
in zahlreichen das Striatum durchsetzenden inselformigen Ver­
odungsherden mit mehr oder weniger ausgesprochener proto­
plasmatischer Gliadeckung, und in selteneren groBeren streifen­
for mig das Striatum durchsetzenden kernarmen Narben mit ver­
dich tete m G liaretic ul u m. Das Markscheidenbild zeigt namentlich in seinem 
dorsolateralen Anteile eine gewisse Vermehrung markhaltiger Fasern mit 
inselformigen Lichtungen. 1m Pallidum sind zahlreiche Ganglien­
zellen chronisch degeneriert, sein Fettreichtum ist etwas vermehrt, zudem 
ist das reichliche V orkommen zweikerniger Ganglienzellen im Pallidum erwahnens­
wert. SchlieBlich zeigt der Luyssche Korper eine eigenartige mit starker 
Blah ung einhergehende wabige Ganglienzellerkrankung. Die Ver­
anderungen sind bilateral symm~trisch, besondere GefaBveranderungen oder 
entziindliche Erscheinungen fehlen. 

Epikrise. 

Die eindeutige Beurteilung des Falles unterliegt erhe blichen Schwierigkeiten: 
Selbst die Natur des Prozesses ist schwer zu fassen; es handelt sich um eine 
eigenartige Parenchymveranderung, die ganz vornehmlich das 
Striatum und den Luysschen Korper, in geringerem Grade auch 
das Pallidum befallen hat. Das eine ist sicher, daB sie sich unabhangig 
yom GefaBsystem entwickelt und daB sie nichts mit entziindlichen Veranderungen 
zu tun hat. Die eigenartige Markfaserzeichn ung des Striatum, die 
wir bei keinem anderen Prozesse antrafen und auch von der Literatur her nicht 
kennen, deutet vielleicht auf eine Anlagestorung hin, im ahnlichen Sinne, 
wie es C. und O. Vogt fiir ihren Status marmoratus annehmen. Eine Stiitze fiir 
diese Annahme erblicke ich in der klinischen Tatsache, wonach wir den Krank­
heitsbeginn zweifellos in ein friihes Alter verlegen miissen. Der Kranke war von 
jeher geistig minderwertig, ti:ilpelhaft, und die Zittererscheinungen reichen offen­
bar bis in die Jugend zuriick. Dber die Genese der kleinen und groBeren 
V erod ungsherde i m Stria tum vermag ich nichts Sicheres auszusagen. 
Sie stehen nicht in Abhangigkeit yom GefaBsystem und tragen nicht den Charakter 
frischer Erscheinungen, doch laBt sich ihr Alter nicht festlegen. Bei der klini­
schen Entwicklung des Krankheitsbildes mochte ich auch sie als alteren Datums 
auffassen. Die iibrigen Parenchymveranderungen des Striatum, namentlich die 
Verarmung an groBen Ganglienzellen, diirfte auf einen progredienten, jene Er­
scheinungen begleitenden ParenchymprozeB zuriickzufiihren sein, im gleichen 
Sinne wie die geringgradiger ausgesprochenen pallidaren Degenerationserschei­
nungen. Das gehaufte Vorkommen zweikerniger Ganglienzellen im Pallidum 
deutet gleichfalls auf eine Entwicklungsstorung. Auch die atiologische Auffassung 
der Zellveranderungen im Luysschen Korper bleibt unklar. Obwohl sie in 
ihrer Erscheinungsform an die Zellveranderungen der amaurotischen Idiotie, 
namentlich in ihrer juvenilen Form erinnern, glaube ich in Anbetracht der eng­
umschriebenen Lokalisation dieser Zellveranderungen nicht an die Verwandt­
schaft mit der genannten Idiotieform. Es muB auch die Moglichkeit erwogen 
werden, daB es sich dabei urn einen Degenerationsvorgang handelt, der der 
senilen wabigen Ganglienzelldegeneration nahesteht. 

20* 
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Die Cortexstorungen sind im allgemeinen im Sinne eines chronisch pro­
gredienten atrophischen Prozesses ohne besondere charakteristische Merkmale 
aufzufassen_ In der Ausdeutung des Falles sind auf sie ohne weiteres die pro­
gredienten psychischen Storungen zu beziehen. Fiir die angeborene intellektuelle 
Minderwertigkeit lieB sich kein sicheres anatomisches Substrat mehr auffinden. 
Es ist moglich, daB der allgemeine atrophisierende ProzeB zum Teil in der minder­
wertigen Anlage des Zentralorgans seine Begriindung hat. 

Die seltsamen Bewegungsstorungen des Falles, die in den deutlich 
zunehmenden hyperkinetischen Erscheinungen an das Bild einer Par a I y sis 
agitans mit Tremor erinnern, sind kompliziert durch eigenartige epilepti­
form auftretende Anfalle, bei denen unwillkiirliche und groteske 
Bewegungen in der Korp~r- und Extremitatenmuskulatur im 
Vordergrunde stehen. Nach der ganzen Art der Erscheinungen handelt 
es sich dabei nicht um epileptische Anfalle von gewohnlichem Charakter, sondern 
um anfallsweise auftretende Bewegungsstorungen, die an Athetose und Torsions­
spasmus erinnern und als Reizerscheinungen imponieren 1). 

Fur den klinischen Gesamteindruck einer symptomatischen Paralysis agitans 
dur/ten die Veranderungen im striopallidaren System in Verbindung mit ienen des 
Luysschen Korpers als ein erklarendes pathologisch-anatomisches Substrat an­
gesehen werden. Ich stehe auch nicht an, die eigenartigen, mit Vasomotorenstorungen 
einhergehenden anfallsweise auftretenden Bewegungsstorungen auf die Veranderungen 
des striopallidiiren Systems zu beziehen, wobei es nicht mOglich ist, eine feinere epi­
kritische Analyse vorzunehmen. 

Nach all diesen Ausfuhrungen glaube ich also, dafJ wir es hier neben einer 
fehlerhaften und minderwertigen Anlage des striopallidaren Systems mit einem 
atiologisch unklaren fortschreitenden EntartungsprozefJ in ihm zu tun haben, der 
vielleicht wie iener endogen bedingt ist. Die Haupteigentumlichkeiten des Falles, 
insbesondere das symptomatische Bild der Paralysis agitans mit den an/allsweise 
auftretenden grotesken Bewegungsstorungen durften in den Veranderungen des 
striopallidiiren Systems ihre Ursache haben. Nach unseren obigen Ausfuhrungen, 
wonach bei Ldsionen des Luysschen Korpers ahnliche Korperwalzerscheinungen 
(Hemiballismus) wie in unserem Falle auftreten, werden die Veranderungen des 
Luysschen Korpers dabei eine wesentliche Rolle mit spielen. 

Jedenfalls zeigt dieser Fall die ungewohnlichen Schwierigkeiten, die sich dEr 
klinischen und anatomischen Differenzierung so ungewohnlicher Krankheitsbilder 
heute noch entgegenstellen. Ich bin mir wohl bewuBt, daB die klinische und anato­
mische Ausdeutung dieses Krankheitsbildes liickenhaft und in vieler Hinsicht un­
befriedigend ist. Es schien mir aber wichtig, an der Hand dieser Beobachtung auf 
solche Falle aufmerksam zu machen und zu weiteren Untersuchungen anzuregen. 

v. Gruppierung der Krankheitsprozesse unter besonderer Beriicksichtigung 
der Symptomatologie und der anatomischen Lokalisation. 

Wenn wir das gesamte oben mitgeteilte Material iiberblicken und unter 
vornehmlicher Beriicksichtigung der anatomischen Befunde eine Gruppierung 

1) Bemerkenswert ist die Moglichkeit einer psychischen (Willens-) Beeinflussung dieser 
Attacken, eine Erscheinung, die wir ja besonders haufig bel den extrapyramidalen Sym­
ptomen antreffen. 
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der einzelnen Prozesse versuchen wollen, so sind verschiedene Moglichkeiten 
gegeben, von denen mir heute noch jene am zweckmaBigsten erscheint, die unter 
Fuhrung der klinischen Symptomatologie und unter gleichzeitiger 
weitmoglichster Berucksichtigung der Atiologie rein beschreibend 
den anatomischen ProzeB in seiner Hauptlokalisation dem klini­
schen Syndro m gegenu berstellt. Es geht schon aus vielenBemerkungen, die 
ich epikritisch den einzelnen oben besprochenen Beobachtungen anfugte, hervor, 
daB uns die von C. und O. Vogt gegebene Gruppeneinteilung, die im wesentlichen 
myeloarchitektonisch-lokalisatorisch orientiert ist, nicht recht befriedigen kann. 
Es kann und solI dies keine Herabminderung der ungemein groBen Verdienste 
bedeuten, welche C. und O. Vogt auch auf diesem Gebiete bleibend haben. Sie 
betonten ja selbst den provisorischen Charakter ihrer Gruppeneinteilung, der 
zunachst eine gut orientierende Bedeutung nicht abzusprechen ist. Dns, die wir 
entsprechend unserer Arbeitsrichtung gewohnt sind, das gesamte histologische 
Bild und den jeweils vorliegenden ProzeB stark mit zu berucksichtigen, kann die 
V 0 gtsche Klassifizierung nicht befriedigen. Wir sahen zudem, daB nach mehreren 
Richtungen hin uns das Markscheidenbild gelegentlich falsch orientieren kann. 
So muBte ich, urn hier einige Beispiele zu bringen, betonen, daB der Status fibrosus 
abhangig ist von einer starkeren Striatumschrumpfung, die aber durchaus nicht 
immer selbst in chronischen Choreafallen vorzuliegen braucht (vgl. unsere senile 
Chorea). Die akuten Choreafalle, wie z. B. unser Diphtheriefall, bieten fUr gewohn­
lich keine charakteristischen Veranderungen im Markscheidenbilde. Der Status 
dysmyelinisatus kann auf ganz verschiedenen atiologischen Drsachen beruhen 
und braucht auch dann nicht wesentlich hervorzutreten, wenn wir, wie z. B. in dem 
FaIle Rothmanns und von Hallervorden- Spatz, eine schwere Schadigung 
der betreffenden Kerngebiete annehmen mussen. So kann uns, wenn wir auch nur 
im V 0 gtschen Sinne rein symptomatologisch-lokalisatorisch gruppieren, das Mark­
scheidenbild allein kein zuverlassiger Fuhrer sein. Dabei konnen wir die Vogt­
schen Bezeichnungen dort, wo es angebracht erscheint, mit Vorteil ubernehmen. 

lch mochte daher folgende Gruppeneinteilung geben: 

I. Choreatische Krankheitsbilder: 

l. Die toxisch-infektiose Chorea (Sydenhamsche Chorea, Chorea minor) 
mit der Hauptlokalisation des herdformigen oder diffusen Prozesses im Striatum. 

2. Die symptomatische Chorea bei allgemeiner Erkrankung des Gehirns 
auf paralytischer, syphilitischer, arteriosklerotischer, seniler Grundlage mit 
Hauptlokalisation der betreffenden Veranderungen im Striatum. Hierher gehort 
auch die Chorea bei Tumoren, bei der multiplen Sklerose mit entsprechender 
striarer Lokalisation, ebenso die bei der tuberosen Sklerose. 

3. Die chronisch-progressive Chorea; auch sie hat ihre Hauptlokali­
sation im Striatum bei jedenfalls stark im Vordergrunde stehender Degeneration 
der kleinen Ganglienzellen. 

a) Die echte Huntingtonsche Form mit Vererbung und mit psychischen 
Storungen; in der Gehirnrinde entspricht ihr eine vornehmlich betonte Entartung 
der inneren Kornerschicht und drei untersten Rindenschichten mit besonderer 
Bevorzugung des Stirn- und Schlafenhirns und einer zumeist deutlich ausge­
pragten Pseudokornerschicht in der vorderen Zentralwindung. 
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b) Jene ohne nachgewiesene Vererbung und mit psychischen 
S to run g e n mit histologisch und lokalisa torisch offen bar gleichgeartetem Befund. 

c) Jene ohne psychische Starungen mit dem gleichen Befund im Stria­
tum und ohne wesentliche Rindenaffektion. 

II. Krankheitsbilder des Parkinsonismus: 

1. Paralysis agitans mit einem dem senilenProzesse verwandtenDegene­
rationsvorgang in vornehmlicher Lokalisation im Striatum und Pallidum, daneben 
auch in der Substantia nigra und im Luysschen Karper. Der Status cribratus 
kann dabei auch fehlen. Schwerere Veranderungen im Gro13- und Kleinhirn 
brauchen in reinen Fallen nicht vorzuliegen. 

2. Senile Psychose oder Demenz mit Parkinsonismus (senile 
Muskelstarre mit Psychose oder Demenz); ihr verwandt ist die Alzheimersche 
Krankheit. Hier verbindet sich ein schwerer seniler Rindenproze13 mit einem 
gleichgearteten Degenerationsvorgang in vornehmlicher Lokalisation in den 
basalen Stammganglien ahnlich wie bei der reinen Paralysis agitans. 

3. Die artheriosklerotische Muskelstarre, auf arteriosklerotischer 
Gefa13veranderung beruhend und in gleicher Lokalisation wie die Paralysis agitans 
(Status desintegrationis). 

4. Die syphilitisch bedingte Muskelstarre auf spezifischer Gefa13-
veranderung, sonst wie 3. 

5. Die Krankheitsgruppe Wilson- Pseudosklerose mit den ent­
sprechenden histologischen Veranderungen und vorzugsweiser, selten sogar 
ausschlie13licher Lokalisation im Striatum und Pallidum. 

6. Die Nachkrankheiten der Encephalitis epidemica; ihr liegt ein 
progressiver degenerativer Parenchymproze13, untermischt mit sehr stark zuriick­
tretenden infiltrativen Erscheinungen zugrunde; der Proze13 hat seine Haupt­
lokalisation ofl'enbar regelma13ig in der Substantia nigra, daneben auch noch 
im Pallidum und seltener zudem im Striatum. (Mitunter starkste Auspragung des 
Status dysmyelenisatus im Pallidllm.) 

7. A.tiologisch und nosologisch unklare Krankheitsfalle mit 
Untermisch ung der extrapyramidalen Starungen mit Erschei­
n ungen von Seiten der Py- bahn, der Rinde und des Thalamus 
(spastische Pseudosklerose und verwandte Beobachtungen) mit 
charakteristischem ParenchymprozeB und breiter Lokalisation unter Bevorzugung 
des pyramidalen und extrapyramidalen Hauptsystems. 

8. Durch bestimmte Gifte (Kohlenoxyd u. dgl.) bedingte Krank­
b eitsfalle mit Pallid u men tartung degenerati ven Chara kters. 

III. Krankhei ts bilder mi t dem athetotischen Syndrom: 

1. Des friihesten Kindesalters: 

Eine Teilgruppe der Littleschen Krankheit mit dem Status marmoratus 
im Striatum. 

2. Des Kindes- und j ugendlichen Alters: 

a) Die cerebrale Kinderlahmung mit dem Bielschowskytypus der 
cerebralen Hemiatrophie. 
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Die cerebralen Kinderlahmungen lassen sich einleiten: 
A) Paradoxale Kinderlahmung mit Epilepsie und Schwachsinn 

ohne Lahmungserscheinungen und ohne Bewegungsstorungen; anato­
misch entsprechcn ihnen encephalitische Herde in motorisch stummen 
Rindenge bieten. 

B) Gleichgeartete FaIle mit aIlmahlich zunehmenden 
spastischen Erscheinungen; hier zeigt sich eine sich an die ence­
phalitischen Herde anschlieBende cerebrale Hemiatrophie Bielschows­
k ys mit Entartung der dritten Rindenschicht, besonders auch jener 
der vorderen Zentralwindung. 

C) Gleichgeartete FaIle mit mehr oder weniger ausge­
sprochenenAthetosebewegungen: Hier greift der schichtfOrmige 
DegenerationsprozeB auch auf das Striatum tiber und bedingt hier einen 
Untergang der Striatumzellen mit einen Status fibrosus im Mark­
scheidenbilde. 

D) Schwere FaIle mit Epilepsie und Schwachsinn, ver­
bunden mit spastischer Hemiplegie und Hypoplasie der 
entsprechenden Muskulatur und des Skeletts; dabei haufig 
Parakinese oder Akinese auf der nicht gelahmten Seite. 
Der GehirnprozeB greift dabei in starkerer Ausdehnung direkt auf 
die basalen Stammganglien tiber. 

b) Bilaterale Athetose mit ausschlieBlicher oder doch 
vornehmlicher eigenartiger diffuser Degeneration des Pal­
lidum. Andere Gehirnzentren sind dabei offenbar nicht 
selten mit befallen, insbesondere das Striatum. Hierher 
zu rechnen is t auch die Torsionsdystonie unklarer Genese 
(idiop a this che Torsi ons dys tonie. 

3. Die symptomatische Athetose mit mehr fokalen pallidaren 
Verletzungen als Teilerscheinung der atiologisch verschiedensten 
Prozesse (Arteriosklerose, Syphilis, Encephalitis, Pseudosklerose-Wilson u. dgl.) 

Hierher gehort auch die symptomatische Torsionsdystonie, 
der Torsionsspasmus (Crampussyndrom Forsters) als lokales Athe­
tosesyndrom mit vornehmlicher Beteiligung der Rumpf- und Extremitaten­
muskulatur. 

IV. Hemiballism us, 

als Lokalsymptom desLuysschenKorpers bei dessenZerstOrungen 
verschiedenst er Atiologie. 



Dri tter Teil. 

Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

I. Die Lokalisationsfrage der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

Die eindeutige Beantwortung der Lokalisationsfrage der extra­
pyramidalen Bewegungsstqrungen stoBt auch heute noch auf groBe 
Schwierigkeiten. Ich habe bereits bei Erorterung der einzelnen KrankheitsfaIle 
und Krankheitsgruppen die wichtigsten Feststellungen jeweils hervorgehoben 
unter Berucksichtigung der in der Literatur niedergelegten Erfahrungstatsachen. 
Ich mochte im folgenden in einem kritischen Uberblick eine Zusammen· 
steHung all jener Punkte geben, die das oben mitgeteilte Material uns an die 
Hand gibt. Von herdformig lokalisierten Prozessen solI nur eine enge Auswahl 
jener FaIle fremder Kasuistik oder eigener Beobachtungen vergleichend heran­
gezogen werden, die unserem Urteil in Anbetracht einer circumscripteren 
Lokalisation des pathologischen Prozesses und einer vorliegenden 
guten Beschreibung eine zuverlassige Unterlage geben. 

Die Schwierigkeiten in der Beurteilung der ganzen Sachlage 
liegen einmal in den a uBerst verwickelten ana to mischen Verhaltnissen, 
sodann aber ganz vornehmlich darin, daB aIle Prozesse sich nich t stre ng 
auf einzelne Zentren und Zentrengruppen lokalisieren lassen und das patho­
logisch-anatomische Bild uns durchaus kein absolutes MaB fur 
die klinische Symptomatologie abgibt. So laBt sich nur der Pradilek­
tionssitz der jeweiligen anatomischen Storung mit den klnisch 
im Vordergrunde stehenden Erscheinungen vergleichen, wobei letztere 
eine gewisse Konstanz und RegelmaBigkeit desklinischen Bildes anzeigen 
mussen. Es ist von vornherein klar, daB dabei nur ein kritischer Uberblick 
uber ein relativ groBes und die verschiedenen Symptomenkuppelungen um­
fassendes Material einigermaBen eindeutige Schlusse erlaubt. 

1. Das Striatumsyndrom. 
Beginnen wir mit den Prozessen, bei denen eine reine Striatum degene­

ration im Vordergrunde steht. 
Als ganz vorneh mlich striarlokalisierte Prozesse haben wir die chro­

nisc.h-progressi ve Chorea kennen gelernt und gesehen, daB ihr ein sich haupt­
sachlich auf die kleinen Striatumzellen beschrankender Degenerations­
prozeB zugrunde liegt. Wenngleich sich auch die groBen Striatumzellen mehr oder 
weniger mit erkrankt zeigen und auch das Pallidum und andere Zentren in den ein­
zelnen Fallen als nicht vollig normal angesehen werden kann, so ist doch der k 1 e i n -
z ellige Ch ar ak tel' der Stri atum degener ati on in absoluter RegelmaBig­
keit derart betont, da 13 in di e s er Er schein ung da s a nat omi s c h e Su b­
strat der choreatischenBewegungsstorung erblickt werden muB. 
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Andererseits sehen wir, daB die s y m p tom a tis c h e C hoI' e a verschiedener 
!tiologie gleichfalls mit vornehmlich striaI' lokalisierten Prozessen einhergeht, 
welche abel' durchaus nicht im gleichen Sinne sich auf die kleinen Striatumzellen 
beschranken. Dies gilt von del' symptomatischen Chorea auf infektios-toxischer 
Grundlage (Sydenhamsche Chorea, Paralyse, Encephalitis epidemica u. dgl.) 
im gleichen Sinne auch von jener, welche wir als Teilerscheinung eines senilen 
Prozesses kennen gelernt haben. Erstere bieten fur gewohnlich encephalitische 
Herde oder deren Narben in diffuser Verstreuung, letztere zeichnen sich (Fall VI) 
durch eine allgemein ausgesprochene Parenchymdegeneration des Striatum 
aus, bei der sich bei starker Entartung auch del' groBen Ganglienzellen nul' von 
einer besonders betonten Degeneration der kleinen Ganglienzellen sprechen 
laBt. Das gleiche gilt auch von del' Striatumdegeneration bei Diphtherie [vgl. 
den kurz erwahnten von Glo bus naher beschriebenen Fall (Fall VII) einersympto­
matischen Chorea bei Diphtherie]. 

Gerade bei den symptomatischen Chore afallen sind uns neben 
der ausgesprochenen choreatischen Bewegungsunruhe noch Hyperkinesen auf­
gefallen, die in das Gebiet der Parakinesen gehoren. Wir erinnern uns dabei 
an die bereits fruher erwahnte Tatsache, daB solche Parakinesen nicht allzu selten 
das choreatische Bewegungsspiel untermischen, und daB sie besonders in unserem 
FaIle II sich zeigten, der in gewissem Sinne als Fruh- und Abortivfall im klinischen 
und anatomischen Sinne anzusprechen ist. Das nach meinen Erfahrungen starkere 
Hervortreten del' Parakinesen bei del' symptomatischen Chorea und bei dem 
Huntingtonschen Fruhfalle kann darauf hindeuten, daB diese Erscheinungen 
mit einer graduellen leich teren Striatumaffektion zusammenhangen 1), 

doch mussen daneben fur die spezielle Entwickl ung solcher Hyper­
kinesen in den einzelnen Fallen noch besondere, heute noch nicht 
zu ubersehende Verhaltnisse vorliegen, denn die Fruherschei­
nungen einer progressiven Chorea sind fur gewohnlich typische 
choreatische Storungen und keine Parakinesen im Kleistschen 
Sinne 2). Je systematischer dieanatomischeDegeneration imSinne 
der Huntingtonschen Chorea sich entwickelt, desto reiner ist offen­
bar der choreatische Charakter del' Hyperkinese. 

Alldiese Hyperkinesen treten entsprechend derdop pelseitigenStriatum­
lasion doppelseitig auf. So laBt sich auf Grund diesel' Erfahrungen das eine 
aussagen, daB eine vornehmlich auf die kleinen Ganglienzellen des Striatum sich 
beschrankende Degeneration ganz regelma{3ig eine choreatische Bewegungsst6rung 
bedingt, da{3 aber auch eine diffuse Striatumdegeneration oder auch mehr herdf6rmig 
lokalisierte Prozesse im Striatum unter Umstanden das choreatische Phanomen 
zeitigen k6nnen. Eine leichtere gleichsinnige Striatumdegeneration kann Para­
kinesen starker hervortreten lassen, wobei aber die Art der Striatumschadigung 
offenbar nur eine pathogenetische Teilkomponente darstellt. Entsprechend der doppel­
seitigen Striatumveranderung entwickeln sich die Hyperkinesen doppelseitig. 

1) VgI. auch Kleist: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neural. 52. 1923. 
2) Die von Kleist neuerdings mitgeteilten FaIle sprechen dafiir, daB bei diffusen 

Striatumprozessen, z. B. auf arteriosklerotischer Basis, die Intensitat des Pro­
zesses fiir die Entwicklung von Parakinesen und Chorea von ausschlaggebender Be­
deutung ist. 



314 Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

Reine heqiformige Affektionen des Striatum sind recht selten. Hierher 
gehort mit gewissen Einschrankungen Liepmanns Fall Elisabeth L., der von 
C. und O. Vogt untersucht und beschrieben wurde. Die Krankheitssymptome 
bestanden in einer im 67. Lebensjahr auftretenden rechtsseitigen Chorea, vor­
nehmlich des Armes, welche nach neuen zu voriibergehenden Paresen fiihrenden 
Insulten temporar schwand, einige Zeit nach einem Insult eine Besserung zeigte 
und gelegentlich auch auf den linken Zeigefinger iibergriff. Anatomisch handelt 
es sich dabei um eine groBe arteriosklerotisch bedingte Cyste im Kopfe des linken 
Caudatum und des anstoBenden Teiles des Putamen. Dieser Fall zeigt uns, daB 

, 

Abb.165. Facialistic (Chorea). H = Herd 
im Striatumkopf. Oa = Commisso anter. 
Markscheidenfrontalschnitt. Photogr. 

herdformige Prozesse im Striatum mit Zer­
storung der groBen und kleinen Striatum­
zellen eine Chorea bedingen, die sich zudem 
auf einzelne Korpera bschnitte und 
Muskelge biete beschranken kann. 

Einen ganz ahnlichen Fall konnte auch 
ich untersuchen: Bei einer arteriosklerotisch 
bedingten Psychose trat in der rechten 
Gesichtshalfte apoplektiform eine 
choreatische Unruhe auf, die iiber 
1 Jahr andauernd bestanden hat und auch 
iill Schlafe nicht ganz verschwand. Die Bewe­
gungsstorung ahnelte am meisten einem Tic. 
Sonst zeigte die Kranke in ihrem Bewegungs­
system keine Abweichung von der Norm. Bei 
der anatomischen Untersuchung fand ich 
ne ben den gewohnlichen arteriosklerotischen 
Rindenprozessen ohne groBere Herdbildung 
das ganze Zentralnervensystem herdfrei, ab­
gesehen von einem arteriosklerotisch 
bedingten cystischen Erweich ungs­
herde im ventrooralen dem Ventrikel 
benachbarten Teile des linksseitigen 
Caudatumkopfes (Abb. 165). 

Desgleichen stellte Mingazzini bei der Sektion eines Kranken, der an 
Monotremor des Armes und der Hand gelitten hatte, eine Erkrankung der mitt­
leren Putamenteile fest. 

Aus solchen Befunden erhellt eindeutig eine somatotopische Gliede­
rung des Striatu m (Mingazzini, Mills und Spiller, V ogt) nach einzelnen 
Muskelgebieten und Korperabschnitten: Mit C. und O. Vogt nehmen 
wiran, daB die Kopf- und Gesichtsregion ganz orallokalisiert ist, dann 
folgen caudalwarts die oberenExtremitaten, woran sich dieVertre­
tungen des Rumpfes und der unteren Extremitaten anschlieBen. 

Bei ausgedehnteren apoplektiform einsetzenden, im wesent­
lichen auf das Striatum beschrankten Herden kommt es zunachst 
zu schlaffen Hemiparesen der kontralateralen Seite, die sich auffallend rasch 
zuriickbilden, um in schneller Entwicklung mehr oder weniger ausgesprochenen 
rigiden Zustanden Platz zu machen. Ich habe mehrere solcher FaIle unter meinem 
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Material, und derartige Erscheinungen sind auch im Fall XVII del' obigen Kasu­
istik wiederzufinden. Bechterew wies bei den rigiden Folgezustanden solcher 
Hemiplegien als erster auf Unterschiede gegeniiber den sekundaren Contracturen 
del' Hemiplegiker hin, auf den Wechsel del' Stellungen, auf das Fehlen des 
Dberwiegens im Betroffensein del' Extensoren und Flexoren, auf das Fehlen 
von Athetose und auf die vorhandene erhohte mechanische Muskelerregbarkeit. 
Er lokalisierte den KrankheitsprozeB bei dem Fehlen autoptischer Befunde 
nahe dem Hinterschenkel del' inneren Kapsel mit Wahrscheinlichkeit in die 
basalen Stammganglien. Ahnliche klinische Beobachtungen von Hemihyperi­
tonia apoplectica sind dann noch von Pfeiffer, Bottiger, Mingazzini 
u. a. mitgeteilt worden, auch Forster erwahnt sie und hebt gegeniiber Stertz 
das Vorkommen del' initialen totalen schlaffen Hemiplegie hervor, eine Erfahrung, 
die ich in meinem Materiale bestatigt finde. Andere FaIle Bech terews und 
Mingazzinis z. B., wonach Ausfallserscheinungen im Sinne von Parese und 
parasthetischen Empfindungen (Pseudomelia paraesthetica) in die Linsenkerne 
lokalisiert werden, sind fiir die Beantwortung del' Lokalisationsfrage nicht ein­
deutig zu verwerten, da die Autoren nicht scharf zwischen Striatum und Pallidum 
unterschieden haben und nicht iiber genaue anatomische Belege verfiigen. 

Aus diesen und den friiheren Darlegungen geht hervor, daB die striare 
Innervation vornehmlich kontralateral erfo.lgt, abel' zudem auch 
eine gleichseitige Kom ponen tehat. WirschlieBenletzteresnichtnur aus den 
anatomisch-physiologischen Bedingungen, die uns Fall XVII an die Hand gegeben 
hat, odeI' unsere Beobachtungen XXVII, XXVIII und XXIX (cerebrale Kinder­
lahmung) odeI' aus dem Ubergreifen del' Chorea auf die Herdseite im oben er­
wahnten Liepmann- Vogtschen FaIle, sondern auch aus del' Be,deutung 
des Striatum fiir die Gemeinschaftsbewegungen iiberhaupt, die eine 
bilaterale Vertretung fordern!). Es sind hier ganz ahnliche Bedingungen gegeben 
wie fiir die bilaterale corticale Vertretung del' Glosso - pharyngealmuskulatur. 
Ein funktionelles Dbergewicht del' einen Seite HWt sich nicht erschlieBen. 

Einen weiteren freilich nicht eindeutigen Einblick in die Striatumpathologie 
und -physiologie gewinnen wir bei Beriicksichtigung jener Krankheitsprozesse 
welche ganz vornehmlich striaI' lokalisiert sind und wie wir annehmen 
diirfen, zunachst im Striatum ansetzen. Ais solche kommen die Paralysis 
agitans, die arteriosklerotische Muskelstarre, die auf syphili­
tischer GefaBerkrankung basierende Muskelstarre und die Wilson­
sche Krankheit in Betracht. 

Die Paralysis agitans zeigt freilich eine recht diffuse Lokalisation und 
geht fiir gewohnlich mit schweren diffusen Parenchymveranderungen im Striatum 
und Pallidum, im Luysschen Korper und in del' Substantia nigra einher; nach 
neueren Untersuchungen (Tretiako£f, Lhermitte und Foix, H. Spatz) 
konnen auch bei diesel' Erkrankung die Substantia nigra-Veranderungen weitaus 
das anatomische Bild beherrschen. Es ist abel' zu betonen, daB von dreien meiner 
genau untersuchten FaIle nul' del' eine Fall (Fall VIII) schwerere'VeraiIderungen 
in del' Substantia nigra aufwies, wahrend sich del' anatomische ProzeB bei den 
beiden anderen im wesentlichen auf das Striatum und Pallidum beschrankte, 
also auf Zentren, welche im gleichen Sinne auch in jenem FaIle betroffen sind. 

1) Vgl. auch die neueren Ausfiihrungen von Kleist (1. c.). 
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Hierin decken sich meine Untersuchungen mit jenen zahlreicher anderer Autoren, 
insbesondere mit jenen von Jelgersma, C. und O. Vogt, Bielschowsky, 
F. H. Lcwy. Wir miissen so annehmen, daB die Paralysis agitans fiir gewohn­
lich sich anatomisch auf Veranderungen i m Striatum und Pallidum zuriick­
fiihren laBt und daB jene Beobachtungen mit vorwiegender Lokalisation in der 
Substantia nigra als atypis'che FaIle aufzufassen sind. Meine Untersuchungen 
bestatigen ferner die Ansichten C. und O. Vogts und Bielschowskys, welche 
dabei die Striatumlasion in den Vordergrund stellen. Weiterhin zeigten 
meine Untersuchungen eindeutig, daB die Striatumdegeneration dabei wohl 
eine recht diffuse ist, die kleinen und groBen Striatumzellen in hochgradiger 
Weise in Mitleidenschaft zieht, aber ganz vornehmlich die Degeneration 
der groBen Striatumzellen betont. Meine Befunde bestatigen so im ge­
wissen Sinne die Angah~n Hunts und die Feststellungen F. H. Lewys. Es 
ist bei der Striatumdegeneration der Paralysis agitans eine Umkehr 
jener Verhaltnisse gegeben, wie sie die chronisch-progressive 
Chorea charakterisiert. 

Nun sehen wir kIinisch, daB sich die verschiedenen Symptome des Parkinso­
nismus dabei zu verschiedener Zeit und in verschiedener Weise und im weitesten 
Sinne unabhangig voneinander entwickeln. 1ch verweise hier auf die vorziiglichen 
Arbeiten von Forster, Kleist, Zingerle, K. Mendel, Forster, Cassirer, 
Stiiimpell, Hunt, Westphal, C. undO. Vogt, Stertz, P. Sch uster, Runge, 
Bostroe m u.a., welche auf diese eigenartige Entwicklung des akinetisch-hyper­
tonischen Syndroms in fein durchgearbeiteten klinischen Analysen hingewiesen 
haben. Nehen leichteren rigiden Zustanden fallen als Friiherschein ungen 
des Parkinsonismus ganz vornehmlich gewisse Symptome auf, die dem Be­
griffe der Akinese zugehoren. Es ist dies vor allem die charakteristische Armut 
des unwillkiirlichen Mienenspiels, die sich in der mimischen Starre verrat und die 
hochgradige Einschrankung der unwillkiirlichen normalen Mitbewegungen bei 
zusammengesetzten wilkiirlichen Bewegungsakten (Bewegungssynergien); auch 
in dem verlangsamten Bewegungsbeginn und -ablauf und der geringen Bewegungs­
exkursion sehe ich mit O. Forster akinetische Teilerscheinungen. Dazu kommt 
noch die Einschrankung von unwillkiirlichen Positionsanderungen, von Schutz­
und Abwehrbewegungen, von Bewegungsreflexen, die C. und O. Vogt als primare 
Automatismen bezeichnen. Sie verstehen darunter jene Bewegungskombinationen, 
welche sich von jeher, oder wenigstens so weit unser individuelles Erinnerungs­
vermogen reicht, unbewuBt und unwillkiirlich abgespielt haben, im Gegensatz 
zu den unter BewuBtseinskontrolle zunachst eingeiibten und dann evtl. ohne 
diese sich abspielenden sekundaren Automatismen. Jedoch auch sie erleiden 
eine starkbetonte EinbuBe -, aber, wie Stertz und Forster mit Recht hervor­
he ben - nicht mehr wie die Willkiir bewegungen ganz im allgemeinen. Besonders 
ist eine gewisse Einschrankung und Abschwachung der groben Muskelkraft 
bei allen Willkiirbewegungen deutlich festzustellen. Dabei ist zu betonen, daB 
gerade im Gegensatz zum Pyramidenbahnsydrom die isolierten Willkiirbewegun­
gen einzelner Glieder und Gliederteile erhalten bleiben, und z usam mengesetz­
tere Bcwegungsakte wie jene der Sprache, des Schluckens und 
Kauens, des Stehens, Sitzens und Gehens sich besonders gestort 
zeigen. 
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Es ist nun mit allem Nachdruck darauf hinzuweisen, daB all diese Erschei­
nungen sich in gegenseitiger Unabhangigkeit, ferner in volliger Unabhangigkeit 
von dem eigentlichen hypertonischen (rigiden) Syndrom entwickeln konnen. 
Ich habe Kranke von Parkinsonismus in meiner Beobachtung - z. B. einen 
auf arteriosklerotischer Grundlage und einen, dessen ProzeB ich auf syphilitische 
GefaBveranderung zuruckfuhre - deren Krankheitsbild fast vollig beherrscht 
wird durch diese akinetischen Symptome, wobei namentlich die mimische Starre, 
Sprachstorungen, das Gehen, alle Bewegungsanderungen, alle Mitbewegungen 
in starkster Weise gestort sind. Dabei ist nur eine leichte Hypertonie in allen 
Muskelgebieten angedeutet, die ganz den Charakter der mobilen Rigiditat an 
sich tragt. So hat auch Kra mer einen Syphilitiker beobachtet, der nach sei­
nem ganzen Habitus das Bild einerParalysis agitans sine agitatione bot, obgleich 
bei sechsjahrigem Bestehen des Leidens jegliche Rigiditat fehlte. Diese Beobach­
tungen decken sich mit denen zahlreicher anderer Autoren (Zingerle, C. und 
O. Vogt, Rausch und Schilder, Strumpell, A. Westphal, Stertz, Bos­
troem, Forster). 

Ganz ahnlich wie die choreatische Hyperkinese auf einzelne Korperabschnitte 
beschrankt sein kann, finden wir auch gelegentlich eine weitgehende Beschrankung 
der Akinese auf einzelne Muskelgruppen. Am haufigsten tritt die auf eine Er­
krankung der Rumpf- und Beinmuskulatur begrenzte Brachybasie als einziges 
Krankheitssymptom in Erscheinung. Die Paralysis agitans kann sich nur halb­
seitig entwickeln, sich gelegentlich sogar auf eine Extremitat oder auf ein Muskel­
gebiet beschranken. Die Storungen auf dem Gebiete der Sprache, des Schluckens 
und Kauens konnen in den einzelnen Fallen sehr verschieden hochgradig entwickelt 
sein oder auch ganz fehlen. v. Strumpell hat sogar einen Fall mitgeteilt, in 
welchem langere Zeit hindurch die mimische Starre die einzige Motilitatsstorung 
war. C. und O. Vogt weisendarauf hin, daB dieseTeilerscheinung des Parkinson­
schen Symptomenkomplexes bei Nichterkrankung der gesamten Muskulatur 
besonders haufig zusammen mit Sprach- und Schluckstorungen in Erscheinung 
tritt. Augenmuskel- und Blasenstorungen konnen gleichfalls klinisch vorliegen. 

Ein Vergleich der klinischen Bilder mit dem jeweils gegebenen anatomischen 
Substrat bei der Paralysis agitans legt den SchluB nahe, daB gerade diese akine­
tischen Teilerscheinungen des Parkinsonschen Syndroms auf die im 
Vordergrunde stehende Striatumdegeneration zu beziehen sind. Sie treten fUr 
gewohnlich am fruhesten in Erscheinung, und wir sind nach den vorliegenden 
anatonllschen Untersuchungen unter Berucksichtigung der ganzen Verhaltnisse, 
zu der Annahme berechtigt, daB bei dieser Krankheit gerade das Striatum zu­
erst und am hochgradigsten crkrankt. 

Ganz ahnliche Bedingungen geben uns die klinischen und anatomischen 
Analysen jener Parkinsonismen, die wir als arteriosklerotische Muskelstarre, 
als auf syphilitischer GefaBerkrankung basierende Prozesse und als Krankheits­
bilder kennen gelernt haben, die der Gruppe Wilson-Pseudosklerose zugehoren. 
Ich verweise hier z. B. auch auf den ganz vornehmlich striar lokalisierten Wilson­
fall Bielschowskys, bei dem als erstes Krankheitszeichen die Akinese auffiel 
und langere Zeit ohne Hypertonie bestand. Auch bei diesen Krankheitsformen 
durfen wir annehmen, daB sich der ProzeB am fruhesten im Striatum zu ent­
wickeln pflegt und dieses graue Zentrum durchweg am hochgradigsten affiziert. 



318 Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsst6rungen. 

Unterstutzt werden diese SchluBfolgerungen noch dureh FeststeIlungen 
an verwandten Krankheitsprozessen: 

leh habe schon oben betont, daB wir klinisch bei der ehronisch-progressiven 
Chorea neben der choreatischen Hyperkinese gewisse akinetische Symptome 
antreffen, die sieh besonders in der auffalligen Armut des Mienenspiels in der 
Ruhe verrat. C. und O. Vogt haben die akinetische Komponente bereits rein 
theoretisch gefordert und Stertz halt das bei choreatisehen nieht selten zu 
beobaehtende erschwerte Ingangkommen gewollter Innervationen und die Nach­
dauer irgendwie entstandener Innervationen fur gelegentlich auftretende akine­
tische Symptome. Wir sahen nun weiterhin, daB bei fortschreitender Striatum­
degeneration bei der ehronisch-progressiven Chorea, wobei, wie z. B. im FaIle V, 
aueh die groBen Striatumzellen schwerstens mit befallen sind, die akinetisehen 
Erseheinungen weitaus das kli~isehe Bild beherrsehen und so das ehoreatische 
Phanomen vollig ablosen konnen. In solchen schweren Fallen von ehronisch­
progressiver Chorea kommt es aueh zu auBerordentlich hochgradigen Storungen 
des Sitzens, Stehens und Gehens und des spraehliehen Ausdrucksvermogens; 
letzteres kann bis auf vollige Anarthrie reduziert sein. 

Auch die Untersuehung bei eehten senilen Krankheitsprozessen kommen 
hier in Betraeht. Ieh habe oben im AnsehluB an die Bespreehung der senilen 
Chorea (Fall VII) und der senilen Muskelstarre darauf hingewiesen, daB die 
eigenartigen Bewegungsstorungen des atypisehen Seniums, wie wir sie ganz vor­
nehmlieh bei der Alzheimersehen Krankheit antreffen, mit sehweren diffusen 
Striatumveranderungen einhergehen. In Teilsymptomen dieser schweren Be­
wegungsstorungen erinnern sie lebhaft an die Parkinsonsche Akinese, und fUr 
gewohnlieh sind dabei die komplizierten Bewegungsakte des Sitzens, Gehens und 
Stehens, wie aueh der Sprache, in hochgradiger Weise gestort. Hierher gehort 
vor allem die Logoklonie der Al z h e i m erschen Krankheit und die Palilalie Pic k s, 
die jener durehaus verwandt auch von Pick als eine striare Motilitatsstorung 
gedeutet wird 1). Blasenstorungen sind nicht selten anzutreffen. Hier ist daran 
zu erinnern, daB ich aueh bei jenen Fallen sehwerer seniler Demenz, die 
kliniseh daneben ausgesproehene Symptome einer Paralysis agitans oder einer 
Muskelstarre boten, gerade das Striatum in sehwerster Weise von dem senilen 
atrophisierenden und mit starker Parenehymverfettung einhergehenden Prozesse 
befallen fand. Man muB - wie ieh oben an Beispielen auseinandersetzte - zweifel­
los neben der arteriosklerotisehen Muskelstarre aueh den Krankheitsbegriff 
einer senilen M uskelstarre anerkennen. Andererseits hat schon v. Malaisein 
einer eingehenden Studie auf Anregung P. Maries die eigenartige Gangstorung 
der alten Leute, die Braehybasie, analysiert und ist zu dem Sehlusse gekommen, 
daB ihr neben einer sehr leiehten Parese vor aHem eine eigenartige Inkoordination 
der Bewegungen zugrunde liegt. Spastizitat konne sich mit diesen Fehlern ver­
binden, zeige aber durchaus keine Proportionalitat zurGehstorung. Meine obigen 
Feststellungen an senilen Fallen mit ahnlichen Bewegungsstorungen unterstutzen 
die bereits von C. und O. Vogt ausgesproehene Auffassung, daB zwischen der 
Braehybasie der alten Leute und derjenigen der Paralysis agitans kein lokali­
satoriseher Untersehied bestehe. Des weiteren habe ieh auf ahnliehe Unter-

1) Auch Kleist fand bei doppelseitigen striaren Verletzungen der Logoklonie verwandte 
Wort- und Silbeniterationen (1. c.). 
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suchungsergebnisse bei der progressiven Paralyse hingewiesen, und ich glaube, 
daB wir bei dem dabei gegebenen regelmaBigen Mitbefallensein des Striatum 
gewisse Komponenten der SprachstOrung und anderer Bewegungsinkoordina­
tionen der Paralytiker darauf beziehen diirfen. 

Fiir die von C. und O. Vogt betonte striare Lokalisation de~ Tremors 
spricht neben anderem die eigenartige Entwicklung der Bewegungsstorung 
meines Falles VI, wo sich zunachst ein deutlicher Tremor offenbarte, der spater 
von dem choreatischen Phanomen abgelOst wurde. Offenbar ist dabei der Tremor 
durch eine quantitativ leichtere Striatumaffektion bedingt, wahrend das Fort­
schreiten des eine gewisse Auswahl treffenden anatomischen Prozesses das 
choreatische Phanomen ausloste. Aber eine Verallgemeinerung dieses Satzes ist 
nicht angangig (siehe auch weiter unten). Das auffallige Zittern und Wackeln, 
das nicht selten die FaIle der Krankheitsgruppe Wilson-Pseudosklerose aus­
zeichnet, deutet ebenfalls auf eine striare Lokalisation. In diesem Zusammenhange 
verdient der oben angefiihrte, von Bielschowsky mitgeteilte und von 
P. Sch uster klinisch analysierte Wilson-Fall besondere Erwahnung, bei dem 
der anatomische ProzeB sich vollig auf das Striatum beschrankte. Klinisch 
standen dabei neben dem akinetischen Symptom (Unbeholfenheit und Langsam­
keit der Bewegungen, monotone, langsame und skandierende Sprache), grobe 
Wackel- und Zitterbewegungen im Vordergrunde, Erscheinungen, die wir in 
gleicher Weise ausgepragt finden in meinem Falle XXIII (spastische Pseudo­
sklerose), wo gleichfalls die schwere diffuse Striatumdegeneration in auffalligster 
Weise das anatomische Bild beherrschte. Bei beiden Kranken zeigte sich eine 
Zunahme des Zitterns bei Zielbewegungen im Gegensatz zu d(m gewohnlichen 
Befunde bei der Paralysis agitans, wo der Tremor bei Intention abnimmt oder 
aufhort. Bei der letzterwahnten Kranken ist es schlieBlich auch zu einer hoch­
gradigen Storung der Sprache, des Sitzens, Stehens und Gehens, zu Blasen- und 
MastdarmstOrungen gekommen. 

Die hyperkinetischen Phanomene und der Tremor pflegen bei Sinnesreizen 
Einstellung der Aufmerksamkeit, Affekten eine deutliche Steigerung zu erfahren, 
konnen aber nicht selten auch durch den Willen einige Zeit unter­
driickt werden, um dann freilich in verstiirktem MaBe in Erscheinung zu 
treten. So kenne ich eine einseitige, sich auf den Arm beschrankende Paralysis 
agitans mit Tremor, bei der der Tremor - wenn er eine Zeitlang durch den Willen 
unterdriickt wurde - sich in vermehrter Heftigkeit durchsetzt und in Form eines 
groben Hin- und Herschlagens auBert. 

Offenbar fiihren auch reine diffuse Striatumdegenerationen mit 
Untergang der graBen un'd kleinen Ganglienzellen zu mehr oder 
weniger ausgesprochenen rigiden Zustanden. Wir diirfen dies aus dem 
neuen Wilsonfall Bielschowskys schlie Ben mit gewisser Einschrankung 
auch aus unserem FaIle XXIII (spastische Pseudosklerose) und aus den freilich 
komplizierter liegenden Verhaltnissen, wie sie uns die FaIle V, VI und XIV 
an die Hand geben. Die rigide Komponente tritt ja gleichfalls bei den genannten 
Krankheitsprozessen wenigstens in Teilerscheinungen recht friihzeitig zutage 
und kann sogar in einzelnen Fallen von vornherein das klinische Bild beherrschen. 
Gerade die meisten der von Wilson selbst mitgeteilten FaIle seiner Krankheit 
zeichneten sich dadurch aus, und besonders auffallig ist hierin der v. Econo-



320 Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstiirungen. 

mosche Wilsonkranke. Und doch miissen wir nach allem annehmen, daB auch 
dieser ProzeB im Striatum ansetzt und erst spater allmahlich auf das Pallidum 
iibergreift. Dabei spielt offenbar di e Akin tat und S c h were de s Proz ess es 
nach In- und Extensitat eine bedeutsame Rolle. 

Es kann keinem Zweifel unterliegen, daB wir den Begriff einer striaren 
Pseudobulbarparalyse (Halipre, Lepine, Comte1), Oppenheim, Vogt, 
War ten be r g) zulassen miissen. Dies ergibt sich bereits aus dem oben Gesagten, 
vornehmlich aber aus den Erfahrungen bei der Krankheitsgruppe Pseudosklerose­
Wilson. Dabei pflegt das sprachliche Ausdrucksvermogen hochgradiger zu leiden 
als der Kau- und Schluckakt, und Lahmungserscheinungen auf dem Gebiete der 
Glosso-, Labio- und Pharyngealmuskulatur sind noch weniger deutlich als bei 
der gewohnlichen Form der Pseudobulbarparalyse, die durch beiderseitige Herde 
im GroBhirnmarklager im allgem~inen bedingt ist. Die Ansicht, die namentlich 
von P. Marie und Mingazzini vertreten wird, daB die Linsenkerne, insbesondere 
die Putamina, bestimmte Zentren fiir die motorische Sprache enthalten, sind 
meines Erachtens in keiner Weise begriindet. Ebensowenig laBt sich das funk­
tionelle Obergewicht des linken Striatum einwandfrei nachweisen. Das eine kann 
als sicher gelten, daB bei allen schwereren diffusen Erkrankungen des 
beiderseitigen Striatum das sprachliche A usdrucksvermogen in 
deutlicher Weise leidet, ja bis zur volligen Wortstummheit reduziert sein 
kann, wie wir das z. B. in Endstadien der Chorea (Fall V), der Wilsonschen 
Krankheit oder den arteriosklerotisch oder syphilitisch bedingten Parkinsonismen 
(Fall XIII, XIV) nicht selten antreffen. Lemos stellt sogar den Begriff einer 
"Paralysis pseudo-bulbaris-parkinsonia" auf. In den von W il son selbst mit­
geteilten Fallen seiner Krankheit, sowie in den Hallschen Beobachtungen waren 
schwere Sprachstorungen bis zu Anarthrie ein fast konstantes Symptom, in man­
chen Fallen auch das friiheste (z. B. Wilson, Stertz, Hall). Sucht man die 
Storung der Bulbarakte in ihrer Art genauer zu analysieren, so zeigen gerade 
die Beobachtungen von Friiherscheinungen der in Frage stehenden Krankheitsfalle 
deutlich, daB es sich dabei um Koordinationsstorungen handelt. v. Strii m­
pell bezeichnet die am haufigsten bei der Paralysis agitans anzutreffende Sprach­
storung als eine gewisse Hemmung der Sprache. Die Sprache wird leise, monoton, 
verwaschen, verlangsamt, sie ermangelt einer regelrechten Atemeinteilung, 
sie wird nicht selten abgerissen, explosiv, wobei namentlich Zisch- und Explosiv­
laute gar nicht oder nur sehr unvollkommen hervorgebracht werden. Dabei 
bleibt das W ortgefiige . durchaus erhalten. Ahnlichen Storungen begegnen wir 
auf dem Gebiete der Kau- und Schluckbewegungen. Hervorzuheben ist, daB 
nicht selten gerade der flieBende Beginn des sprachlichen Ausdrucksvermogens 
sich am meisten gestort findet. Dies fiihrt zu eigenartigen rhythmischen Wieder­
holungen einzelner W orte, zu Beginn eines Satzes, der dann flieBend zu Ende 
gefiihrt werden kann, Erscheinungen, die vollig ii bergehen konnen in die Logo­
klonie der Alzheimerschen Krankheit . 

.All diese Stiirungen kiinnen in den zumeist nur angedeuteten Lahmungserschei­
n ungen auf dem Gebiete der Bulbarmuskulatur keine geniigende Erkmrung finden und 
miissen als Koordinations- und Regulationsstiirungen aufgefaBt werden. Sie erinnern in ihrer 

1) Die genannten franziisischen Autoren fuBten jedoch dabei auf falschen physiologischen 
und anatomischen Voraussetzungen. . 
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Art am meisten an jene Symptome, die wir bei del' apoplektiform bedingten Pseudobulbar­
paralyse antreffen. Wie ich bereits 1909 in meiner Arbeit iiber die Pathogenese del' Pseudo­
bulbarparalyse ausfiihrte, erweisen sich auch die Bewegungsstorungen diesf)r Form als ge­
mischt-paretisch-a.taktische und sind zuriickzufiihren auf die kombinierte Lasion del' 
corticobulbaren und frontopontinen Bahnen. Del' Sitz del' Herde ist dabei ge­
wohnlich das beiderseitige Mar klager des V orderhir ns, z umeist a bel' die 
dorsolaterale Ecke des Putamen in seinem vorderenDrittel mit gleichzeitiger 
Verletzung der inneren Kapselstrahlung. Abb.166 zeigt die charakteristische 
symmetrische Lagerung der Herde in einem von mir neu untersuchten FaIle einer arterio­
s klerotisch bedingten Pse udo b ul bar paralyse. Durch die so gelagerten Herde werden 
nicht nul' die frontopontinen Bahnen betroffen, die die ataktische Starung bedingen, sondern 
auch die corticobulbaren, die hier in die innere Kapsel einstrahlen, zum Teil nach Durch­
setzung des Putamen in jener Hohe (paretische Komponente). Aus meiner damaligen kasu­
istischen Zusammenstellung ging bereits hervor, daB auch isolierte VerIetzungen des Striatum, 

( '. L 
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Abb. 166. Pseudobulbarparalyse mit doppelseitig symmetrischen Herden (H) in del' 
dorsolateralen Eckc des Putamen und Caudatum, den vorderen Schenkel del' inneren Kapsel 
durchsetzend. Unterbrechung der fronto-pontinen und cortico-bulbaren Bahnen. Mark-

scheidenfrontalschnitt. Photogr. 

insbesondere des Putamen den pseudo-bulbaren Symptomenkomplex herauffiihren konnen, 
ausnahmsweise auch in einseitiger Lokalisation. lch sah damals in den Herden im Putamen 
ganz vornehmlich Lasionsstellen del' corticobulbaren Projektionsfaserung1), folgerte abel' 
fiir die Pathogenese der Pseudobulbarparalyse, "daB die Lasion der basalen Stammganglien 
durch VerIetzung der innigen Konnexe zwischen zentrifugalem und zentripetal-cerebellarem 
System dazu angetan sind, dem Zerfall funktioneller Bewegungen weiteren Vorschub zu 
leisten." Nach den inzwischen gemachten Erfahrungen erscheint entsprechend unseren 
obigen Ausfiihrungen die striare Lokalisation der Pseudobulbarparalyse in einem klareren 
Lichte, und ich bin iiberzeugt, daB eine feinere klinische Analyse diesel' pseudo­
bulbarparalytischen Storungen gewisse Unterschiede aufdecken wird gegen­
tiber jenen, welche durch extrastriare Herde (Unterbrechung del' fronto­
pontinen und cortico-bllibaren Bahnen) bedingt sind. 

Ein Uberblick tiber die Literatur und eigene Erfahrungen bestatigen die 
Ansicht C. und O. Vogts, wanach gerade die aralen Striatumteile zu den 

1) Vgl. auch Wexberg: Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie Bd. 'n. 1922. 

J' a k 0 b. ExtrapyramidaJes System. 21 
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bulbaren Funktionen in Beziehung gebracht werden miissen. Mit der extra­
striar bedingten Pseudobulbarparalyse haben auch die striaren Affektionen 
das gelegentliche Auftreten von Zwangsaffekten gemeinsam. Sie sind jedoch 
nich t regelmaBiganzutreffen, was schon darauserhellt, daBsie beisamtlichen von 
mir oben mitgeteilten Fallen fehlen. Besonders haufig scheinen sie bei der W il son­
schen Krankheit aufzutreten und bei den mehr apoplektiform sich entwickelnden 
Krankheitsprozessen. Sie sind als mimische Zwangs- und Mitbewegungen auf­
zufassen und nach meinen eigenen Erfahrungen h auf ig er n och b ei A ff e k ti 0 n e n 
des Stirnhirnmarklagers und desThalam usgebietes anzutreffen. Jeden­
falls diirfte ihnen kaum eine engerbegrenzte Lokalisation zuzusprechen sein. 

Nicht selten zeigen auch bei striaren Degenerationen und Herden die Aug e n­
bewegungen bemerkenswerte Storungen. Wir beobachten dabei Verlangsamung, 
hochgradige Einschrankung bis zu Blicklahmung, Nystagmus u. dgl. Bei apo­
plektiformer Entwicklung tritt nicht selten wie in unseren Fallen XV und XVII 
eine konjugierte Blicklahmung ein, wobei die Augen zum. Herde hinsehen. 

Ebenso inkonstant sind die Blasen- und Mastdarmstorungen. 
Dabei fehlen fUr gewohnlich jegliche Storungen der Sehnenphanomene, 

del' Sensibilitat und der hoheren psychischen Leistungen, insbesondere der 
Intelligenz (s. auch SchluBkapitel). Die Bauehdeekenreflexe sind erhalten. 

Reine striare Affektionen fUhren naeh meinen eigenen Erfahrungen und 
bei kritiseher Siehtung des in del' Literatur niedergelegten Materials beim 
Erwaehsenen nieht zu Athetoseerschein ungen. Wenigstens konnte 
ich keinen einzigen Fall Von Athetose beim Erwaehsenen finden, der sich auf 
reine Striatumveranderungen beschrankt zeigt. Diese Erfahrung steht im G e g en­
satz zu der angeborenen Athetose des Kindesalters, die, soweit unsere 
diirftigen Erfahrungen auf diesem Gebiete bis heute reichen, dureh reine 
Striatumaffektionen bedingt sein kann. Wir entnehmen dies dem Status 
marmoratus des Striatum C. und O. Vogts, einem Krankheitsprozesse, 
del' im friihesten Kindesalter ansetzend neben mehr oder weniger ausgesproehenen, 
starken Sehwankungen unterliegenden hypertonischen Zustanden deutliche 
athetotische Bewegungen bedingt. C. und O. Vogt rechnen hierher auch den 
beriihmten Fall Cassian H. Antons und ich konnte mich selbst anPraparaten 
dieses Falles, die C. und O. Vogt die Liebenswiirdigkeit hatten, mir zu zeigen, 
von del' iiberrasehenden Ahnliehkeit des Markseheidenbildes mit jenem des Status 
marmoratus iiberzeugen. Die Bewegungsstorungen dieses Falles entspreehen 
naeh ihrer Sehilderung ganz jenen der doppelseitigen Athetose des Kindesalters 
und Anton, der die geschilderte Erkrankung zunaehst als allgemeine Chorea 
anspricht, betont selbst die Schwierigkeiten, die beobachteten Bewegungs­
storungen von del' Athetose abzutrennen. Andererseits hebt er hervor, daB 
bei diesem einen Kranken neben ehoreatisehen aueh typische Athetosebewegungen 
vertreten waren. (Nur nebenbei sei bemerkt, daB im Gegensatz zu den Vogtsehen 
Fallen Cassian H. nach del' Geburt zunachst eine gesunde und normale Ent­
wieklung zeigte und erst im 9. Lebensmonate 8 Tage naeh einem sehweren 
Scharlaeh erkrankte. Die Striatumherde erwiesen sieh bei der histologisehen 
Untersuchung vorwiegend aus Bindegewebe bestehend und gruppiert um ein 
zentral gelegenes GefaB. leh sehe sowohl in der klinischen Entwieklung des 
Falles wie in den Ergebnissen der feineren histologischen Untersuchung beachtens-



Striatumsyndrom. 323 

werte Unterschiede gegeniiber dem Status marmoratus C. und O. Vogts be­
ziiglich der nosologischen Zugehorigkeit zu der Vogtschen Krankheitsgruppe, 
die nach Vogt als MiBbildung aufzufassen ist.) Jedenfalls erkennen wir aus 
diesen Fallen, daB reine Striatumerkrankungen des friihen Kindes­
alters zu Athetosebewegungen fiihren. 

So komme ich zu einer Auffassung und Aufstellung des Striatumsyndroms, 
das in den vornehmlichsten Punkten der Auffassung C. und O. Vogts entspricht. 

Das Striatumsyndrom 

ist im wesentlichen durch folgende Sto'rungen charakterisiert: 
1. Eine leichte Parese in der befallenen Muskulatur, die sowohl bei unwill­

kilrlich sich abspielenden Bewegungskombinationen wie bei Iroher koordinierten 
Willkilrbewegungen deutlich wird. Dabei erleiden die zusammengesetzten Bewegungs­
akte eine besonders starke EinbufJe, wahrend die isolierten Willkilrbewegungen 
einzelner Glieder und Gliedteile erhalten bleiben. 

2. 1nkoordinationen zusammengesetzter Bewegungsakte besonders des Sitzens, 
Stehens und Gehens, der Sprache und der gesamten bulbiiren Funktionen. 

3. Akinesen (Armut des willkilrlichen Mienenspiels, Einschrankung der un­
willkurlichen normalenM itbewegungen bei zusammengesetzten willkilrlichen Be­
wegungsakten [Bewegungssynergienj, Einschrankung von unwillkUrlichen Positions­
anderungen, von Orientierungsbewegungen, von Schutz- und Abwehrbewegungen, 
verlangsamter Bewegungsbeginn und -ablauf, geringe Bewegungsexkursion). 

4. Tremor und Wackelbewegungen und zumeist nur leichte, dem Wechsel stark 
unterworfene hypertonische Zustande (mobile Rigiditat). Diese Erscheinungen 
werden bei aktiven Bewegungen gemildert, durch Dehnungsreize nicht gesteigert 
und durch Sinnes- und psychische Reize verstarkt und sind zeitweise durch den 
Willen unterdriickbar. 

5. Fehlen von Storungen auf dem Gebiete der Reflexe, Sensibilitat und hoheren 
psychischen Leistungen. 

6. Beim Erwachsenen bedingt eine vornehmlich auf die kleinen Ganglienzellen 
des Striatum beschrankte Degeneration das choreatische Phanomen, wobei gleich­
zeitig eine gewisse Akinese und Hypotonie gegeben ist. 

7. Leichtere diffuse Affektionen des Striatum kannen Parakinesen hervortreten 
lassen, wobei der 1ntensitatsgrad der anatomischen Storung eine gewisse Rolle spielt. 

8. Eine vornehmliche Erkrankung der grofJen Striatumzellen schiebt rigide Zu­
stande in den Vordergrund, die bei diffusen Prozessen sehr ausgesprochen sein konnen. 

9. Apoplektiform einsetzende grofJere Striatumliisionen bedingen kontralaterale 
schlaffe Paresen, die sich gewohnlich rasch ausgleichen und zu rigiden Zustiinden 
filhren. Das Striatum innerviert doppelseitig mit kontralateraler Betonung. 1m 
Striatum besteht eine somatotopische Gliederung. 

10. 1m kindlichen unreifen Gehirn bedingen reine StriatumaffektionenAthetose mit 
mehroderweniger betonten, dem Wechselstark unterworfenen hypertonischenZustanden. 

Daher scheint es mir nicht angebracht, wie es Forster tut, von einem 
athetotischen Striatumsyndrom ganz im allgemeinen zu sprechen; auch halte 
ich den Forsterschen Begriff des hypokinetisch rigiden Pallidumsyndroms 
fiir nicht den Tatsachen entsprechend, da zweifellos wichtige Teilerscheinungen 
dieses Syndroms in das Striatum zu verlegen sind. 

21* 
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2. Das Pallidumsyndrom. 
Welche Sti5rungen sind nun fUr die Pallid u m verle tz u ng charakteristisch ? 
Die Beantwortumg dieser Frage ist auBerst schwer. Wie C. und O. Vogt 

richtig auseinandersetzen, ist in Anbetracht der anatomischen VerhliJtnisse eine 
isolierte Erkrankung des Pallidum ohne gleichzeitige anatomische und funktionelle 
Schadigung des Striatum ausgeschlossen; denn die Faserverbindungen, die das 
Striatum aus dem Thalamus bezieht, durchlaufendas Pallidum und die strio­
fugalen Faserziige enden im Pallidum. Nun zeigen uns einzelne in der Literatur 
niedergelegte FaIle, wie namentlich der von A. Berger mitgeteilte, daB eine 
einseitige Striatum- und Pallidumerkrankung eine kontralaterale 
Athetose bedingt. Das gleiche gilt meines Erachtens auch fiir den 1921 
von Steck beschriebenen Fall: Er erkrankte apoplektiform im spateren Alter 
an einer rechtsseitigen Hemiplegie und wies fast'20 Jahre lang mit einer residualen 
rechtsseitigen Hemiplegie eine rechtsseitige Hemiathetose auf; anatomisch fand 
sich im wesentlichen folgendes Bild: Eine ausgedehnte direkte Zerstorung 
des Putamen im vordersten Drittel, eine vollstandige im mittleren Drittel und 
noch etwas dariiber hinaus und allmahliche Abnahme im Endstiick. Dabei 
Zerstorung des lenticulostriaren Teiles der inneren Kapsel. Die gleichzeitig fest­
gestellten hochgradigen Degenerationen im Pallidum, in der Linsenkernschlinge 
und im Luysschen Korper beweisen zudem eindeutig eine primare Mitlasion 
des Pallidum, so daB wir in der posthemiplegischen Athetose dieses Falles kein 
reines striares Symptom erblicken diirfen; auch hier ist offenbar die Athetose 
auf die pallidare Mitlasion zuriickzufiihren .. Entsprechende Bedingungen 
ergeben sich bei der Analyse meines Falles XVIII, wo athetoseahnliche, in ihrem 
Rhythmus auffallende Pro- und Supinationen zeitweise vorherrschen. Sie finden 
ihre Erklarung in einem eigenartigen parallel der Lamella pallidi externa im 
auBeren Pallidumglied verlaufenden Erweichungsherd. Desgleichen geht aus 
dieser Beobachtung hervor, daB auch im Pallidum eine dem Striatum ent­
sprechende somatotopische Gliederung vorliegt. Vielleicht ist die eigen­
artige Entwicklung dieser rhythmisch wiederkehrenden komplizierten Bewegungs­
sti5rung, die gewisse Anklange zeigt an die von Bostroe m in jiingster Zeit 
klinisch beschriebenen eigenartigen Hyperkinesen in der Form rhythmisch 
auftretender komplexer Bewegungen, zuriickzufUhren auf die spezielle Lage und 
A usdeh n ung des pallidaren Herdes. SchlieBlich zeigte sich in unserem 
FaIle XVII die bemerkenswerte Tatsache, daB gleichzeitig mit einer apoplektiform 
einsetzenden Parese der einen Korperhalfte eine Athetose der gegeniiberliegenden 
Extremitatenmuskulatur vornehmlich des Armes auftrat. Die Deutung diesel' 
auffaIligcn Erscheinung konnte an der Hand des anatomischen Substrates nur 
so gegeben werden, daB ein alter pallidarer Herd im Armgebiet del' 
der Athetose kontralateralen Seite d urch den frischen BI utungs­
herd im Striatum der gegeniiberliegenden Seite zur Entwicklung 
der athetotischen Bewegungsstorung angeregt wurde. 

Doppelseitige reine pallidare Affektionen bedingen gleichfalls 
wenigstens zeitweise Athetoseerschcinungen. Wir erkennen dies aus den 
V 0 gtschen Fallen des Status dysmyelinisatus, ferner aus den gleich lokalisierten 
Beobachtungen Fischers und Rothmanns, die von C. und O. Vogt ihrem 
Status dysmyelinisatus zugereiht werden. Das gleiche ergibt sichaus dem 
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Thomallaschen Torsionsspasmus, bei dem die Striatumaffektion deutlich 
auf das Pallidum iibergriffl). Der lokalisatorisch ahnlich liegende Wilsonfall 
v. Econo mos zeichnete sich demgegeniiber bei Fehlen jeglicher Spontan­
bewegung durch starke Rigiditat ohne Zittern aus, daneben durch Dysarthrie, 
Dysphagie und mimische Starre. Ich habe schon oben auseinandergesetzt, 
daB die klinischen Differenzen bei der durchaus· gleichsinnigen Pallidumlasion 
beider FaIle ihre Erklarung nur finden konnen in der verschiedenen Akuitat 
und Ausdehnung der Striatumnekrose. Gegeniiber der Striatumaffektion des 
Tho mallaschen Kranken, die sich mehr inselformig zusammensetzt und noch 
Reste von erhaltenem Gewebe freilaBt, bietet die Economosche Erkrankung 
einmal einen ungewohnlich raschen Verlauf, dann aber eine so gut wie vollige 
Nekrose des Putamen. Wir sehen so, daB bei partieller Pallidumlasion 
Athetose- und Torsionsbe'wegungen nur dann eintreten, wenn 
das Striatum wenigstens noch teilweise funktionstiichtig ist, 
wahrend bei volligem A usfall des Striatum sich ein ausge­
sprochenes akinetisch-hypertonisches Syndrom entwickelt. 

Das hypokinetisch-hypertonische Syndrom ist ja die haufigste und auf­
dringlichste Erscheinung all jener extrapyramidalen Erkrankungen, welche als 
kombinierte striopallidare Affektionen aufzufassen sind. Hierher gehort die 
Paralysis agitans, die arteriosklerotisch, senil und syphilitisch bedingte Muskel­
starre, die Krankheitsgruppe Pseudosklerose-Wilson. Inwieweit in all solchen 
Fallen das oben gekennzeichnete Striatumsyndrom durch die pallidare Mit­
erkrankung beeinfluBt wird, ist zunachst schwer zu entscheiden. Es scheint, 
daB hierfiir die Entwicklung besonders schwer rigider Zustande charakteristisch 
ist, wodurch schlieBlich eine allgemeine Versteifung der gesamten Korpermusku­
latur das klinische Bild beherrscht 2). 

Bei fortschreitender striopallidarer Degeneration konnen die 
zunachst im Krankheitsbilde gegebenen Athetoseerscheinungen durch 
eine akinetische Hypertonie abge16st werden, wie wir dies z. B. in un­
serem Falle XVIII gesehen haben. Hier bestand zunachst eine einseitige athetose­
ahnliche Bewegungsst6rung, die nach erneuter Apoplexie in eine auf der Athetose­
seite vorherrschenden akinetische Starre ausging. Offenbar hat hier der zunachst 
kleinere pallidare Herd die athetotische Hyperkinese bedingt, wahrend die weitere 
apoplektiform einsetzende Ausdehnung des pallidaren Herdes die Hypertonie mit 
Akinese herauffiihrte. 

Sehr wiehtig fiir die Frage der Symptomatologie ausgedehnter auf das beiderseitige 
Striatum und Pallidum beschrankter Lasionen ist der bekannte Fall der Helene 
De u t s c h: 5 Tage naeh einem Strangulationsversuehe, naeh welehem eine dreisttindige Be­
wuBtlosigkeit eingetreten war ohne weitere naehfoIgende Storungen, bekam die Kranke 
"starke Krampfe von anderthalbsttindiger Dauer und naehfolgender reehtsseitiger Lahmung 
von Hand und Bein". Die Krankenhausbeobaehtung ergab folgenden Befund: Patient war 
zeitlich und ortlich orientiert, lag apathisch mit starr vor sich gerichteten Augen im Bette. 
Auf Fragen antwortete sie geordnet, jedoch mtihsam, undeutlich, als ob sie einen groBen 
KloB im Munde hatte. Das Gesicht war ausdruckslos, die Lippen nach unten verzogen 

1} Auch in dem Ric h t e r schen FaIle von Torsionsdystonie war das Pallidum mit 
verandert (s. o.). 

2} Die Ri c h t e r schen Angaben tiber die kIinischen Erscheinungen in Fallen von 
CO-Vergiftung mit pallidarer Degeneration (s. FuBnote S. 287.) bestatigen diese Ansicht. 
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wie beirn Trismus. Nahrung nahm sie nur in fliissigem Zustande zu sich. Feste Bissen hielt 
sie oft stundenIang im Munde, ohne sie zu schIucken. Die oberen Extremitiiten waren in 
den Ellenbogengelenken leicht spastisch gebeugt, jedoch konnte Patient mit den Armen 
alle Bewegungen ausfiihren. Die unteren Extremitiiten zeigten folgendes Verhalten: Beide 
Oberschenkel stark adduciert, im Hiiftgelenk leicht nach innen rotiert und gebeugt. Starke 
Beugung beider Kniegelenke. Heftiger Widerstand der Beuger. Beide Fiille in Streck­
contractur fixiert. Am Anfang der klinischen Beobachtung liell sich fiir kurze Zeit die Con. 
tractur der Kniegelenke beheben. Patient fiihrte dabei aktive Bewegungen aus, doch bald 
entwickelte sich auch hier eine uniiberwindliche Contractur, die allen therapeutischen Mall­
nahmen trotzte. Die tiefen Reflexe der oberen Extremitiiten waren nicht gesteigert, an den 
unteren Extremitiiten infolge der starken Contracturen nicht auslosbar. Babinski negativ. 
Bauchdeckenreflexe vorhanden. Sensibilitiit intakt. Keine vasomotorischen Storungen. 
Nach dreimonatigem Aufenthalt in der Klinik, wiihrenddessen die Symptome langsam pro­
gredient waren, starb Patientin. 

Bei der Sektion und mikrosk,opischen Untersuchung zeigte sich ein mit Kornchen. 
zellen einhergehender Parenchymzerfall des Striatum und Pallidum beiderseits, der vollig 
auf diese grauen Kerne beschriinkt blieb. 

Der Fall zeigt so die deutliche Auspragung des akinetisch-hypertonischen 
Syndroms ohne Tremor und dergleichen in Parallele mit der ausgedehnten 
striopallidaren Degeneration. Aus der Gegeniiberstellung dieser Beobachtung 
mit den Verhaltnissen, die z. B. in dem neuen Wilsonfall Bielschowskys 
gegeben sind, ergibt sich, daB das Hinzutreten des pallidaren Funktions­
·ausfalls zu jenem des Striatum sich ganz vornehmlich in der aus­
gesprochenen Starre auBert. Wichtig ist weiterhin die verhaltnismaBig 
rasche Contracturenentwicklung bei der Kranken Deutsch, die gleichfalls 
auf die reine striopallidare Degeneration bezogen werden muB. Die Fest. 
stellung ist deshalb von besonderer Bedeutung, weil die Auspragung der Contrac. 
turen bei striopallidaren Affektionen in den einzelnen Fallen starken Schwan­
kungen unterliegt, wie es aus der Literatur und unseren obigen Fallen hervorgeht, 
ohne daB sich jeweils eine direkte Abhangigkeit von der Schwere des striopalli­
daren Prozesses nachweisen lieBe. F. H. Lewy hat bei der Paralysis agitans 
gleichfalls darauf aufmerksam gemacht und meint, daB "zum Zustandekommen 
einer Contractur vielleicht die Miterkrankung der Pyramidenbahn oder der 
Beetzschen Zellenerforderlich ist". Jedenfalls beweist der Fall Deutsch ein­
deutig, daB auch reine striopallidare Degenerationen zu hochgradiger Contrac­
turenentwicklung fiihren konnen. Auch nach meinen personlichen Erfahrungen 
ist die Contracturenentwicklung bei striopallidaren Affektionen durchaus nicht 
an die Miterkrankung des Pyramidenbahnsystems gebunden, vielmehr zeigt sie, 
wie iiberhaupt die gesamte Auspragung des akinetisch-hypertonischen Syndroms, 
engere Beziehungen zu der anatomischen und funktionellen Schadigung des Ge. 
samtcortex, was ja von C. und O. Vogt gleichfalls betontwird. Denn es kann 
gar keinem Zweifel unterliegen, daB die jeweils im anatomischen Bilde gegebene 
striopallidare Affektion durchaus nicht immer mit der Schwere des funktionellen 
Ausfalls parallel geht. F. H. Lewy hat darauf in seinem Buche iiber die Paralysis 
agitans mit besonderem Nachdruck hingewiesen und die Erklarung hierfiir sehe 
ich in der jeweils vorliegenden Funktionstiichtigkeit der anderen zentralen Be· 
wegungsapparate und des Gesamtcortex. Recht haufig konnte ich an dem 
hiesigen Material beobachten, daB sich bei Kranken mit schweren psychischen 
Ausfallserscheinungenhochgradige Contracturen auffallend rasch gegen Ende 
des Krankheitsbildes entwickeln bei fortschreitendem psychischen Verfall. 
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Was die Art der sich entwickelnden Contracturen angeht, so la.Bt sich 
nur das eine sagen, da.B sie im Gegensatz zur spastischen Pyramidenbahncontrac­
tur keinen deutlichen Pradilektionstypus bieten. Besonders haufig sind neben 
der Extremitatenmuskulatur, wie dies Kleist und Forster hervorhebt, die 
Sterno-cleidomastoidei, Kaumuskeln, die der Wirbelsaule und die kleinen Hand­
muskeln betroffen. 

Auch reine, besonders intensive Erkrankungen beider Pallida 
bedingen eine allgemeine Versteifung haufig in ganz vertrakten Stellungen 
(C. und O. Vogt), wie uns die Endstadien des Vogtschen Status dysmyelinisatus 
zeigen. 

Bei schweren Erkrankungen des Pallidum kommt es zudem noch zu einer 
ausgesprochenen Erhoh ung des plastischen formgebenden Muskel­
ton us, die sich in einer besonderen Harte der Muskulatur au.Bert. Solche Er­
scheinungen zeichnen die Faile der arteriosklerotischen Muskelstarre mit aus­
gedehnten Pallidumherden aus. 

Das Symptom der Pulsionen (Pro-, Retro-, Lateralpulsion) ist gleichfalls 
haufig bei striopallidaren Mfektionen verschiedenster Art anzutreffen, wobei 
die Entscheidung zunachst schwer fallt, ob sie mehr auf das Striatum oder Palli­
dum zu beziehen sind. Da.B fiir ihre Entwicklung nicht, wie es F. H. Lewy 
vermutet, eine schwerere Erkrankung bestimmter Kleinhirnteile (Lobus simplex, 
medianus posterior und Tonsille) notwendig ist, beweisen die Faile C. und 
O. Vogts und meine Beobachtungen von Paralysis agitans (Fall X), bei denen 
sich bei eingehender Untersuchung des Kleinhirns auch in den genannten Partien 
keine schwereren Krankheitszeichen nachweisen lie.Ben. 

Bemerkenswert ist dabei noch das FehIen von Sensibilitats- und Reflex­
storungen unddasFehlen aufdringlieher, trophiseher, vasomotoriseher 
oder Temperaturstorungen. Gerade letzterer Umstand, der sieh meines 
Eraehtens bei der Beurteilung reiner FaIle ergibt, diirfte zunaehst gegen die 
Annahme spezieller autonomer Funktionen des Striatum und Pallidum sprechen, 
eine Ansicht, die seit dem bekannten Striatumwarmestich von Aronsohn 
und Sachs bereits vielfach, in jiingster Zeit auch wieder von F. H. Lewy ver­
treten wird. Wie ich schon betonte, will ich hier auf das au.Berst kompliziert 
liegende Problem der vegetativen Zentren nicht eingehen. Es sei nur kurz darauf 
hingewiesen, da.B z. B. Isenschmied, Krehl und Schnitzler gezeigt haben, 
da.B zur Aufhebung der Warmeregulation beim Tiere das Zwisehenhirn vom Mittel­
hirn abgetrtmnt werden miisse, und da.B besondere Teile des Infundibulum (Tuber 
cinereum) die Korpertemperatur regeln, Ansichten, die iibrigens auch von 
F. H. Lewy gewiirdigtwerden. Diese Angaben finden ibre Bestatigung in den 
Magnusschen experimentellen Untersuehungsergebnissen, wonach das Tha­
lamus- oder Zwisehenhirnkaninchen Warmeregulation zeigt, wahrend dem 
Vierhiigel- oder Mittelhirnkaninchen eine solche fehIt. leh sehe daher die 
Auffassung direkter autonomer Zentren fm Striatum und Pal­
lidum in den bis jetzt vorliegenden Tatsachen noeh in keiner 
Weise begriindet und kann auch in den Ausfiihrungen Lewys keine sicheren 
Beweise erblieken. Damit solI natiirlich nieht eine indirekte Beeinflussung 
der vegetativen Zentren durch das Striatum und Pallidum ge­
leugnet werden. 
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So ist 
das Pallidumsyndrom 

durch folgende Storungen charakterisiert: 
1. Bei nur partieller Liision durch Athetose- und Torsionsbewegungen mil' 

hypertonischen Zustanden, welche sich bei einseitiger Entwicklung kontralateral otfen­
baren und sich entsprechend der somatotopischen Gliederung des PaIIidum bei fokalen 
Verletzungen auf einzelne Korperabschnitte beschranken konnen. Gelegentlich be­
obachten wir statt ausgesprochener Athetosebewegung eigenartige rhythmische kom­
plexe Bewegungen, die vielleicht mit der speziellen Lage und Richtungsentwicklung 
der pallidaren Herde zusammenhiingen. 

2. Ausgedehnte pallidare Atfektionen bedingen vollkommene Versteifung, 
eine hochgradige ErhOhung des p{astischen formgebenden 2lfuskeltonus, hiiufig 
mit Oontracturenentwicklung. Detztere, die keinen besonderen Priidilektionstypus 
zeigen, erscheinen gleichzeitig abhiingig von der jeweils vorliegenden Funktions­
tuchtigkeit der anderen zentralen Bewegungsapparate und des gesamten Oortex. 

3. Es fehlen Sensibilitats-, Refle>x- und Intelligenzstorungen, ferner aufdringliche 
vasomotorische oder Temperaturstorungen. 

Hierzu ist noch folgendes zu bemerken: 
Pallidiire Verletzungen bedingen stets auch striare Funktionsausfalle, die ent­

weder in den pallidaren Symptomenkreis mit einbezogen oder von ihnen vollig uberdeckt 
werden. Bei striopallidaren Lasionen ist die A uspragung der Symptome abhiingig 
von der jeweils vorliegenden relativen Schiidigung der beiden Zentren. So verdecken 
ausgedehnte striare Degenerationen die pallidiiren Athetoseerscheinungen und um­
gekehrt kann eine paIIidiire Affektion das choreatische Phiinomen aufheben. Auch 
fur die verschiedene Auspragung der einzelnen Symptome des striopallidaren Syn­
MOms (KoordinationsstOrungen, Tremor, Wackelbewegungen, Pulsionen u. dgl.) 
mUssen feinere anatomische und dadurch bedingte funktionelle Verschiebungen 
in dem gleichen System angeschuldigt werden, wobei sicher das Verhiiltnis der je­
weiligen Schiidigung der grofJen und kleinen Striatumzellen und des Striatum und 
Pallidum einerseits und die relative Schiidigung derZentren auf beiden Seiten anderer­
seits von besonderer Bedeutung ist. Fur das Pallidum mufJ in gleicher Weise wie fur 
das Striatum eine doppelseitige Innervation mit kontralateraler Betonung ange­
nommen werden. 

3. Das Syndrom des Corpus Lnysi. 

SchlieBlich sehen wir noch bei akuten Verletzungen (Blutungen) im Luys­
schen Korper der einen Seite eigenartige kontralaterale Bewegungsstorungen 
auftreten, die am meisten Ahnlichkeit mit stiirmisch entwickelten choreatischen 
Mitbewegungen haben, dabei aber iiber die gewohnlichen Erscheinungen der 
Chorea weit hinausgehen. Es zeigen sich ungeziigelte und unkoordinierte ver-O 
zerrte Massenbewegungen der ganzen KorperhliJfte mit der ausgesprochenen 
Neigung zu Dreh- und Walzattacken der Korperhalfte. Die Erscheinungen werden 
als Hemiballismus bezeichnet. In dem Fischerschen FaIle setzte die Be­
wegungsumuhe ohne vorhergehende Lahmung ein, in dem Economoschen 
FaIle zeigte sich zunachst eine linksseitige Hemiparese, an die sich am nachsten 
Tage der Hemiballismus anschloB. (Hier war auch die Substantia nigra mit 
befallen). In meiner Beobachtung (Fall XIX) war gleichfalis zunachst eine Parese 
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gegeben, an die sich nach einigen Tagen der HemiballismusanschloB. Bemerkens­
wert war noch das zeitweise tJberspringen der Bewegungsstorungen von gleichem 
Charakter auf die dem Blutungsherde gleichseitige Korperhalfte. 

Wir diirfen vielleicht auch die eigenartigen, zum Teil epileptiform auftretenden 
Dreh- und Walzattacken unseres Falles XXXII mit den schweren chronischen 
Ganglienzellveranderungen im Luysschen Korper in Zusammenhang bringen. 

W ir durfen aus diesen Beobachtungen schliefJen, dafJ akute Verletzungen des 
einseitigen Luys schen Korpers mit einer kontralateralen hemiballistischen Bewegungs­
st6rung einhergehen, die in ihren klinischen Erscheinungen mit der choreatischen 
verwandt, sich in Massenbewegungen ganzer Korperabschnitte anzeigt und im 
AusmafJ der Bewegung hochgradig ubertrieben, zu Dreh- und Wiilzattacken filhrt. 
Diese Bewegungsst6rung kann sich auch in verminderter Heftigkeit und zeitlich 
beschriinkt auf die andere Heite fortpflanzen, offenbar auf dem Wege der Forelschen 
Kreuzung. Auch der Luyssche KOrper der einen Heite stehl beiden Korperhiilften 
vor, wobei die kontralaterale Innervation uberwiegt. lnwieweit Verletzungen des 
Luysschen Korpers noch andere, insbesondere vasovegetative Htorungen bedingen, 
wage ich zuniichst noch nicht zu entscheiden. 

4. Das Syndromder Substantia nigra. 

SchlieBIich sehen wir noch bei schwereren Entartungen der Substantia 
nigra akinetisch-hypertonische Zustandsbilder sich entwickeln, die sympto­
matologiECh zunachst kaum von den Parkinsonismen der Paralysis agitans 
zu unterscheiden sind. Dies haben uns die Erfahrungen an den Nachkrankheiten 
der Encephalitis epidemic a gezeigt, und Tretiakoff, Souq ues und Spatz 
berichten iiber besonders schwere Veranderungen der Substantia nigra auch 
bei echter Paralysis agitans. Es geht aber aus all den bis jetzt vorliegenden Be­
schreibungen der Autoren nicht klar hervor, inwieweit auch die iibrigen Zentren 
dabei in Mitleidenschaft gezogen waren. So spricht namentlich auch Goldstein 
bei seinen encephalitischen Parkinsonismen von begleitenden Parenchymver­
anderungen im Pallidum, wenngleich in seinen Fallen kein Zweifel iiber die vor­
herrschende Lasion der Substantia nigra bestehen kann. Weiterhin ist dabei 
zu beriicksichtigen, daB sich auch bei yhoreatischen Zustandsbildern der akuten 
Encephalitis epidemic a neben striaren Herden und solchen im Thalamus und 
in der Ponshaube fast regelmaBig schwere Veranderungen gleichen Charakters 
in der Substantia nigra zeigen (Creu tzfeldt, Klarfeld, eigene Beobachtungen). 
Lhermitte und Cornil betonen im gleichen Sinne die haufige Miterkrankung 
der Substantia nigra bei verschiedenen Krankheitsprozessen ohne die klinische 
Auspragung des Parkinsonismus. 

Wenn ich aber gerade die oben beschriebenen beiden Falle von met­
encephalitischem Parkinson (Fall XXI und XXII) klinisch und anato­
misch in Parallele setze, so steht es meines Erachtens auBer Zweifel, daB die 
Erkrankung der Substantia nigra, insbesondere ihrer Zona com­
pacta, fiir die AuslOsung des Parkinsonismus in hohem Grade 
verantwortlich zu mach en ist. Wahrend sich imFalle XXI die Lasion der 
Substantia nigra mit einer annahernd gleichschweren des Pallidum und' einer 
etwas zuriicktretenden vornehmlich groBzellig betonten Entartung des Striatum 
verband, sehen wir im Falle XXII eine so aufdringliche Erkrankung der Zona 
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compacta substantiae nigrae bei stark zurucktretender Pallidumaffektion, 
daB die Gleichheit der klinischen Storung in beiden Fallen eine ungemein uber­
raschende ist. Eine Differenzierung der akinetisch-hypertonischen Zustande 
bei Erkrankung der Substantia nigra von jenen striopallidarer Lokalisation scheint 
heute noch nicht moglich. 1m FaIle XXII mit der ausgesprochenen vorherrschen­
den Substantia - nigra -Erkrankung bestanden neben dem akinetisch-hyperto­
nischen Syndrom auch noch grobschlagiger Tre mor, der zum Schlusse zu klini­
schen Zuckungen ausartete, und P u lsi 0 n e n. 

Mit einer gewissen Wahrscheinlichkeit lieB sich ferner der Ausgang einer 
chronisch-progressiven Chorea in akinetische Starre (Fall V) auf die Miterkrankung 
der Substantia nigra (Zona reticulata) beziehen, wobei freilich die Mitlasion 
der groBen Striatumzellen und des Pallidum auBerdem zu berucksichtigen war. 
Ahnlich lagen die Bedingungen in einem Choreafalle Bielschowskys. Eine 
kombinicrte Degeneration des Pallidum und der Substantia nigra liegt in der 
von Hallervorden und Spatz beschriebenen eigenartigen Erkrankung vor, 
die gleichfalls mit hypertonischen Zustanden und Beugecontracturen der unteren 
Extremitaten einherging. 

So ergibt sich aus diesen Feststellungen der SchluB, daB wir auch a kin et is ch­
hypertonische Erscheinungen bei fast ausschlieBlichen Erkran­
kungen der Substantia nigra finden konnen, und zwar mit Tremor­
erscheinungen und Pulsionen. Letztere sind hier bei dem volligen Mangel 
an Kleinhirnveranderungen (im Globusschen Falle XXII) ebenso wie bei den 
striopallidaren Affektionen der Paralysis agitans als direkte Funktionsstorungen 
dieser Zentren anzusehen. 

Damit soIl natiirlich nicht gesagt sein, daB begleitende Kleinhirnveranderungen, wie 
sie Lewy in sechs von elf Paralysis-agitans-Fallen mit Pulsionen beschrieben hat, fiir die 
Auslosung dieser Funktionsstorungen bedeutungslos seien. Dieser Autor sieht in seinen 
positiven Fallen einen Beweis, daB die Pulsionen mit Erkrankung bestimmter Kleinhirn­
teile (Lobus simplex, medianus, posterior und Tonsille) zusammenhangen. Auf Grund meines 
Beobachtungsmaterials kann ich das eine mit Sicherheit feststellen, daB die Pulsionen 
auch ohne Kleinhirnveranderungen sich bei Entartung der obengenannten 
Zentren entwickeln konnen. 

Die oben erorterten Erfahrungen zeigen uns, daB auch fast reine Sub­
stantia - nigra -Entartungen (Zona compacta) Symptomenkomplexe 
zeitigen konnen, die dem striopallidaren Syndrom ungewohnlich enge 
verwandt sind. 

Sind wir nach solchen Erfahrungen dennoch berechtigt, die obengenannten 
Syndrome zu formulieren 1 

Rein anatomisch stellt das extrapyramidale Hauptsystem eine auBerst 
komplizicrte Verbindung von Zentren und Bahnen dar und steht in innigem 
Konnex mit anderen fUr die Motilitat funktionell-wichtigen Systemen. So konnen 
nicht nur von verschiedenen Stellen des extrapyramidalen Hauptsystems selbst 
wesensverwandte Funktionsstorungen ausge16st werden, es treten solche auch, 
wie noch kurz zu beruhren ist, bei Lasionen jener Zentren und Faserkomplexe 
ein, die mit dem extrapyramidalen Hauptsystem direkt oder indirekt zusammen­
gekoppelt sind. Ich verkenne keineswegs die Schwierigkeiten, die sich schon 
bei Berucksichtigung solcher Verhaitnisse fUr die Losung des Lokalisations-
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problems ergeben. Des weiteren ist die Frage zu diskutieren, ob es iiberhaupt 
angangig ist, bei dem uniibersehbar komplizierten Bau des Zentralnervensystems 
und seiner Zentren die jeweils gegebenen Funktionsausfalle und Symptolllc 
mit dem vorliegenden anatomischen Substrat in Beziehung zu setzen und sie 
enge auf die geschadigten Bahnen und Zentren zu lokalisieren. Wir stehen ja noch 
mitten im Streite um die Lokalisation im GroBhirn, und die Wandlungen unserer 
Ansichtenin der Lokalisationsfrage (v. Monakow, Liepmann, Goldstein und 
viele andere) mahnen uns zur Vorsicht bei dem Betreten dieses Weges. lch selbst 
habe stets die Ansicht vertreten, dr,B samtliche corticale Funktionsstorungen, 
abgesehen von jenen der sensomotorischen Rindenareale, derart komplexer Natur 
sind, daB ihre enge Lokalisation eine theoretische und praktisehe Unmoglichkeit ist. 

Trotz dieser nur kurz angedeuteten Bedenken, die sich noeh im einzelnen 
ausfUhren und erweitern lieBen, 'halte ich es zunachst fiir ein praktisches 
Bediirfnis im Sinne C. und O. Vogts und Forsters derartige Formulierungen 
der Syndrome aufzustellcn, wie sie sich uns bei der Gegeniiberstellung der klini­
schen Bilder und der Verletzungen der extrapyramidalen Zentren ergeben. 
Denn einmalliegen hier im Vergleich zur Rinde doch noeh einfaehere Bedingungen 
vor, dann aber scheint mir diese Arbeitsmethode, wenn sie auch nicht allen 
theoretischen Anspriiehen gerecht werden kann, fUrs erste wenigstens den Be­
diirfnissen des Klinikers sowohl wie des pathologischen Anatomen zu entsprechen; 
handelt es sich doch hier zunachst immer noch um e i n eve r g lei c hen d e M a -
terialsammlung, die es uns erst ermoglichen solI, in ein recht 
dunkles Ge biet der Gehirnpathologie und -physiologie Ein bliek 
zu gewinnen. Wir sind uns aIle bewuBt, daB wIT dabei noeh einen unsicheren 
Weg beschreiten, und daB aIle Formulierungen, die wir heute ge ben, nur einen pro­
visorischen Charakter tragen und durch neue Tatsachen einer weiteren Wandlung 
unterliegen. Es scheint mir aber der einzig praktische Weg, in dieses schwierige 
Gebiet Licht zu bringen und uns gleichzeitig einen AufsehluB zu verschaffen iiber 
die physi ologi sc h en Funkt ionsleis tungen dieser Zentren. Wieschwierig 
freilich die pathophysiologische Erklarung der Syndrome und ihrer einzelnen 
Komponenten heute noch ist, wird aus den folgenden Erorterungen ohne weiteres 
zu entnehmen sein. 

II. Patbopbysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 
Pro blemstellung. 

1. Extrapyramidale Bewegungsst(irungen bei Affektionen des Thalamus, Binde­
arms, des fronto-ponto-cerebellaren Systems und deren Deutung. 

Die pathophysiologische Erklarung und Ausdeutung der extrapyramidalen 
Bewegungsstorungen und ihrer einzelnen Symptome kann letzten Endes nur 
unter zu Hilfenahme physiologischer Untersuehungsmethoden (R i e ge r , So m mer, 
Lotmar, Schilder, Gerstmann, Lewy u. a.) geschehen. Gerade F. H. Lewy 
hat diese Forsehungsriehtung in seinem Buche iiber Tonus und Bewegung in 
vielversprechender Weise benutzt und ausgebaut. Da die vorliegende Arbeit 
rein symptomatologiseh-anatomisch orientiert ist, kann sie nur einige mehr all­
gemein gehaltene Erorterungen iiber das ganze Problem anschlieBend geben, 
wobei dieAnatomie die Fiihrung erhalt und die Symptomatologie 
in ihren klinischen Erscheinungsformen mit dem Sitze der je-
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weils vorliegenden anatomisehen Storung vergleichend beriick­
sichtigt wird. Dabei sind vornehmlich drei Hauptfragen zu erortern: 

1. Wie sind in ihren Beziehungen zu unserem extrapyramidalen Hauptsystem 
iene den oben beschriebenen Bewegungsst6rungen verwandte Erscheinungen zu 
bewerten, welche bei Ldsionen von zentralen Gebieten beobachtet werden, die nur 
in indirekter Verbindung mit diesem System stehen? 

2. Was wissen wir uber die Funktionen iener Zentren, mit welchen unser Haupt­
system invornehmlichster Faserverknupfung steht? Hier kommt fiir die abfiihrenden 
Bahnen vor allem das Dentatum-Roter Kern-System mit dem Kleinhirn in Betracht 
und der ganze im Hirnstamm gelegene Deitersapparat mit dem dorsalen Liings­
bundel und fiir die ab- und zuflieBenden der Thalamus. 

3. Welche Folgerungen ergeben sich aus dem morphologischen Bau unseres 
Hauptsystems und der anatomischen Verknupfung seiner Zentren unter sich und mit 
ienen Gebieten fur die pathophysiologische A usdeutung der extrapyramidalen Bewe­
gungsst6rungen und fur die Anschauungen uber die normale Funktion dieser Zentren? 

1. Die erste Frage wurde bereits vielfach diskutiert. Es ist ja bekannt, 
daB Herde in verschiedenen Thalamuskerngebieten, wie im Dentatum-roter 
Kern-System, viel eieht auch in der Vierhiigelgegend ahnliche Bewegungsstorungen 
bedingen konnen. leh will hier nicht ins einzelne auf aIle Streitfragen eingehen, 
welche die umfangreiche Literatur iiber dieses Problem aufwirft, sondern mochte 
nur einige wichtige Hauptpunkte erortern. 

Wie eingangs betont, sieht Bonhoffer bei der Erkliirung seiner Bindearmchorea in 
den choreatischen Zuckungen nicht die XuBerung eines Hemmungswegfalles (Anton), 
sondern einer afferenten Regulationsstorung. Er erkliirt die Chorea wie die Ataxie und 
Hypotonie durch den Ausfall bewegungsregelnder, vom Kleinhirn ausgeh!'lnder und iiber 
Bindearm, roter Kern und Sehhiigel den Zentralwindungen zustromender Erregungen. Statt 
eines Hemmungswegfalles nimmt Bonhoffer an, daB die zentripetalen Erregungen infolge 
del' mehr oder weniger vollstiindigen Bahnunterbrechung nur zum Teil die Rinde erreichen, 
zum anderen Teil auf dem Wege eines Kurzschlusses in den Ganglien der Haube direkt in 
die dort abgehenden zentrifugalen motorischen Bahnen iiberflieBen und automatische Be­
wegungen anregen. Kleist hat gegen diese Deutung verschiedene Einwiinde geltend ge­
macht, die ich aIle fiir berechtigt ansehe, vor aHem hiilt er es fiir unwahrscheinlich - und 
diesen Punkt mochte ich nur mit gewisser Einschriinkung gelten lassen, wie sich aus den 
weiteren Ausfiihrungen ergibt -, daB die choreatischen Bewegungen einer gesteigerten 
Funktion der motorischen Haubenzentren selbst entspringen, wie es Bonhoffer und Anton 
annehmen. Dazu seien die choreatischen und athetotischen Bewegungen zu komplizierte 
Erscheinungen, wiihrend den motorischen Haubenzentren, insbesondere dem roten Kern, 
im wesentlichen tonische und statische Funktionen zukommen diirften. Nach Kleist sind 
die choreatischen und athetotischen Bewegungen als inkoordinierte, in ihre Bausteine zer­
fallene und zugleich gesteigerte Mit- und Ausdrucksbewegungen aufzufassen, deren Sitz 
der Linsen- und Schwanzkern als die eigentlichen Organe der Automatismen sein diirfte. 
Er setzt das Kleinhirn - in einer Arbeitshypothese - iiber das Mittel- und Zwischenhirn 
und das Striatum und sucht die Chorea und Athetose, die bei Verletzungen des Kleinhirns 
(Dentatum), des Bindearms, des roten Kerns, des Thalamus, auch des Linsen- und Schwanz­
kerns auftreten, zuriickzufiihren auf eine Befreiung des Striatum von dem hemmenden 
EinfluB des Kleinhirns; die Akinesen faBt Kleist auf zum Teil als afferent-koordinatorische, 
zum Teil als efferente Storungen, welch letztere sich dann auf die Unterbrechung der palli­
dopetalen Bahnen zuriickfiihren lassen. 

In teilweiser "Obereinstimmung mit Kleist suchen auch C. und O. Vogt aHe extra­
striar hedingten extrapyramidalen Bewegungsstorungen auf eine indirekte funktionelle 
Beeintriichtigung der Striatum- und Pallidumzentren zuriickzufiihrel)., wobei 
sie freilich die dem Striatum iibergeordnete Rolle des Kleinhirns im Kleistschen Sinne nicht 
anerkennen. 1m iibrigen halten C. und O. Vogt die Existenz einer Bindearmchorea und 
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-athetose fUr nicht gesichel't. Stertz hingegen, der all die extrapyramidalen Bcwegungs­
starungen als dystonisches Syndrom zusammenfaBt, stellt wiederum das Kleinhirn und seine 
motorischen Kerne in den Vordergrund, welche tonisierende Erregungen auf dem \Vege 
del' sich kreuzenden Bindearmbahnen zum roten Kern abgeben, die zum Teil durch die rubro­
spinale Bahn direkt dem Riickenmark zuflieBcn. Von seiten des Linsenkerns wird auf diese 
tonisierenden Erregungen ein hemmender EinfluB ausgeiibt, dessen Fortfall demgemiiB 
eine Hypertonie hervorruft. Die Unterbrechung des tonischen Zuflusses, sei es im Klein­
hirn oder im Bindearm, fiihrt zu Hypotonie, wiihrend ein auf die Kleinhirnkerne wirkender 
Reiz zu. hypertonischen Zustiinden fiihre. Ohne auf eine niihere Erkliirung del' Einzelerschei­
nungen einzugehen, liiBt er im Gegensatz zu Kleist nicht den Linsenkern vom Kleinhirn 
hemmen, sondern Linsenkern und Kleinhirn iiben beide einen tonisierenden EinfluB aus, 
wobei der cerebellare vom Linsenkern her eine Hemmung erfiihrt. Ahnliche Gedanken­
giinge finden wir auch bei Wilson, Stauffenberg., von Economo u. a. 

Die A usdeutung von Thalam usherden z. B., welche bei entsprechender 
Lokalisation in Kerngebieten, die mit dem striopallidarcn System in in nigster 
Fasel'verbindung stehen, die gleichen Erscheinungen, wie direkte striopallidare 
Verletzungen erzeugen konnen, mochte auch ich im gleichen Sinne wie C. und 
O. Vogt geben; die dabei ausge16sten Bewegungsstorungen konnen als indirekt 
gesetzte Funktionsausfalle des extrapyramidalen Hauptsystems 
aufgefa.l3t werden. Hierher kann mit gewisser Reserve ein von Herz beobachteter 
Athetosefall gerechnet wcrden, bei dem sich anatomisch im vorderen und nament­
lich im mittleren Drittel des Thalamus eine alte Cyste fand, die zeitlich del' lange 
bestehenden Athetose del' anderen Seite entsprach; zersWrt waren besonders 
del' laterale und mediale Thalamuskern bei vollig intaktem Striopallidum. Freilich 
war auch hierbei del' rote Kern selbst gelichtet, del' Bindearm verschmachtigt, 
ebenso del' zugehorige Zahnkern des Kleinhirns. 

Am niichsten steht dem Herzschen FaIle noch eine Beobachtung von Muratow. 
bei welchcr eine hochgradige Hemiparese mit halbseitiger Sensibilitiitsstorung und gleich­
seitiger, einem Tremor sich anschlieBender Athetose offenbar ausgelast war durch cine gum­
mase Narbe. welche im kontralateralen Nucleus lateralis thalami saB und die Lamina medul­
laris externa mitbetraf. Ahnlich liegt ein von Bischoff beschriebener Fall: 1m dritten 
Lebensjahre trat nach einem epileptischen Insult eine rechtsseitige Liihmung mit nachfolgen­
der Contractur del' Hand und des FuBcs auf. Die Krampfanfiille sctzten sich ins spiitcre Leben 
fort und die Kranke bot im Alter von 26 Jahren das Bild einer rechtsseitigen Hemiplegie 
mit starken Contracturen in den distalen Enden der Extremitiiten und zeitweise athetotisehen 
Bewegungen in del' rechten Hand. Beriihrungs- und Schmerzempfindung war auf der ge­
liihmten Seite herabgesetzt. 1m dorsalen Teil des rechten Sehhiigels fand sich eine alte 
Cyste, die diesen fast vollkommen einnahm. Das Tuberculum anterius war ganz, der laterale 
Kern und das Pulvinar zum graBten Teil zerstort, der mediale Kern in beiden Abteilungen 
bedeutend verkleinert, nur das ventrale Kerngebiet war leidlich erhalten geblieben. Die 
innere Kapsel und die Pyramidenbahnen waren nicht wesentlich veriindert. \Vohl mit Recht 
fiihrt Bischoff die Hemiplegie auf den Ausfall der sensiblen Bahnen zurUck. welche del' 
GroBhirnrinde vom Thalamus aus zugehen, also einen ganz iihnlichen Mechanismus an­
nehmend, wie er bei der intracortiealen Hemiplegie gegeben ist; die Athetose wiirde sich 
in solchen Fiillen mit C. und o. Vogt erkliiren lassen als indirekte, durch den Ausfall der 
Thalamusassoziationsbahnen (zu mv) bedingte Storungen der Striatum-Pallidumfunktionen, 
in Analogie zu jener Ataxie del' von der motorischen Rindenregion angeregten Bewegungen, 
welche auf eine Unterbrechung der der motorischen Rinde indirekt periphere Reize zu­
fiihrenden Schleifenbahn an irgendeiner Stelle ihres Verlaufes zuriickzufiihren ist. 

Hier scheinen mil' einige Punkte von prinzipieUer Wichtigkeit del' 
Klarstellung zu bediirfen: 

Wie Kleist mit Recht betont hat, miissen wir in dem choreatisch-athe­
totischen Bewegurtgsspiel neben einem deutlichen Leistungszerfall den Ausdruck 
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einer allgemeinen Bewegungssteigerung erblicken. Gerade unter Hervor­
hebung des letzten Punktes kommt Kleist zu seiner Auffassung, die in den 
choreatisch-athetotischen Erscheinungen eine Enthemmung der striaren Auto­
matismen yom Kleinhirneinflusse siehtl). 

Durfen wir aber im Kleistschen Sinne eine Hemmung des Striopallidum­
systems yom Kleinhirn her annehmen? Gegen diese Kleistsche Auffassung 
spricht meines Erachtens vor allem die anatomische Tatsache, daB das Strio­
Pallidum yom roten Kern und seiner Strahlung keine direkten 
zufiihrenden Bahnen erhalt, sondern an den roten Kern und seine Kapsel 
nur ableitende abgibt; daraus ist zu schlieBen, daB gerade umgekehrt das Strio­
pallidum hemmend auf den roten Kern und das Kleinhirnsystem 
einwirkt, eine Auffassung, die auch allgemein vertreten wird. 

Wie sich aus den folgende~ Erorterungen ergibt, fasse ich die Kleinhirn. 
impulse, die dem extrapyramidalen System, insbesondere dem Striopallidum 
indirekt durch Vermittlung des Thalamus zuflieBen, im gleichen Sinne auf 
wie alle anderen proprio- und exterozeptiven thalamischen Reize, 
die dem Striopallidum als Anregung oder Sensibilisierung dienen. 
Aile diese Faserzuge und die auf ihnen zuflieBenden Erregungen garantieren 
letzten Endes die Koordinationsleistungen dieser Zentren und tragen i m e i n­
zelnen wohl einen spezifischen Charakter. Es scheint mir aber aus 
den oben angegebenen Grunden gezwungen, fUr die Kleinhirnimpulse diesbezug­
lich einen speziellen hemmenden Faktor zu fordern, wenngleich Falle mit 
Lasionen im Kleinhirnsystem und Hyperkinesen fUr die K lei s t sche Ansicht zu 
sprechen scheinen. So ist auch bei den oben angefiihrten Thalamusfallen eine 
Mitverletzung der roten Kernstrahlung durchaus wahrscheinlich. Kleist betont 
dies besonders fUr die Herzsche Beobachtung, bei der die Gegend des Bindearm­
eintrittes in den Thalamus zweifellos verletzt war. 

Die weiteren hier und in den folgenden Kapiteln zu erorternden Tatsachen 
weisen uns aber einen anderen Weg: 

Der kleinzellige Charakter der Striatumdegeneration bei der progressiven 
Chorea zeigt uns, daB dieses Phanomen heraufgefiihrt werden kann durch den 
Ausfall von Ganglienzellen, welche ganz vornehmlich der Reizaufnahme und 
Reizubertragung dienen. Es bedeutet nur eine weitere logische SchluBfolgerung, 
den gleichen Mechanismus auch fUr die Reizzuleitungsstorung in anderer Lokalisa­
tion zu fordern, wie dies ja auch von C. und O. Vogt geschehen ist. Die Frage, 
ob in Analogie mit den anatomischen und physiologischen Verhaltnissen das 
Striatum mehr mit der hinteren Zentralwindung zu vergleichen ist, wie es 
Kleist getan hat, als im Vogtschen Sinne mit der vorderen Zentralwindung, 
lasse ich zunachst unentschieden. Ontogenetisch ist das Striatum innig verwandt 
mit der inneren Kornerschicht und den drei untersten Rindenschichten und 
ist so physiologisch kaum mit einem gesamten Rindenquerschnitt zu inde­
tifizieren. Jedenfalls sehe ich mit Kleist und C.'und O. Vogt in dem chorea­
tisch-athetotischen Phanomen eine Koordinationsstorung, die auf 

1) VgI. auch die Ausflihrungen von Kleist in Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neuro!., 
52. 1923. Hier bleibt Kleist im wesentlichen auf seinen friiheren Anschauungen stehen, 
erortert aber bereits gewisse andere pathogenetischen Moglichkeiten, die meinen oben 
vertretenen Anschauungen sehr nahe kommen. 
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dem A usfall zuflieBender Reize und Reizubertragungsmechanismen 
basiert, also der Ataxie durchaus verwandt ist. 

Wie ist aber dabei <lie Bewegungssteigerung in so dominierender 
Lebhaftigkeit zu erklaren ~ 1m allgemeinen sehen wir ja bei Ausschaltung der 
sensiblen Reize im motorischen Koordinationsmechanismus Bewegungsarmut, 
Hypotonie und Ataxie auftreten. Aber auch mer gibt es bemerkenswerte Ana­
logien, <lie im Sinne einer Bewegungssteigerung aufzufassen sind. So fiihrt in 
den Fallen intracorticaler Hemiplegie der Ausfall der der Reizaufnahme lind 
-iibertragung dienenden dritten Rindenschicht zu einer ausgesprocbenen spasti­
schen Lahmung mit Reflexsteigerung und Babinski. lch erinnere weiterhin an 
die Bewegungsunruhe und Spontanbewegungen bei der tabischen, der statischen 
und lokomotorischen Ataxie, die besonders auch nach Zerstorung der hinteren 
Zentralwindung zu beobachten'sind (Forster u. a.), ferner an die Mouvements 
athetotiques (Hirschberg-Raymond), die auf gleicher Lokalisation in 
der hinteren Zentralwindung beruhen konnen. So wurde z. B. 1922 von Remond 
und Colombies ein Fall von Hemiplegie mit Hemichorea mitgeteilt, der zuruck­
zufiihren war auf einen subcorticalen Blutungsherd, welcher vornehmlich die 
Projektionsstrahlung der hinteren Zentralwindung unterbrach und die basalen 
Stammganglien vollig freilieB. Es ist hier auch noch mit einer gewissen Reserve 
auf die hochgradige Bewegungsunruhe und -steigerung bei Verletzung des cere­
bellaren und vestibularen Koordinationsmechanismus hinzuweisen. 

In Analogie zu solchen Bewegungssteigerungen wird nun eine striopallidar 
bedingte Ataxie ganz besonders zu einem BewegungsiiberschuB fUhren miissen, 
da ja das extrapyramidale System, insbesondere das Striatum, ein 
f ein a b gestimm tes m otorisches Regulati ons or gan darstellt, fiir 
das der ataktische BewegungszerfaU einen neuen Reiz abgibt. 

So laBt sich meines Erachtens das Moment der choreatisch-athetotischen 
Bewegungsunruhe an sich pathophysiologisch auf eine A taxie zuriickfiihren, 
bei welcher die so auffallende Bewegungssteigerung ihren besonderen 
Grund hat in der spezifischen Reaktionseigenart des gesamten extra­
pyramidalen Systems, insbesondere des Striopallidum. Letzteres 
stellt ja, wie noch weiteruntenauszufiihrenist, ein mit besonderer Prazision 
arbeitendes Reflexorgan dar, das auf aIle moglichen sensiblen und senso­
rischen Reize mit einer adaquaten Motorik antwortet, das weiterhin regulierend 
in den Koordinationsmechanismus des Cerebellum und Hirnstamms eingreift; 
die durch mangelhafte Zufiihrung der sensiblen und sensorischen 
Reize bedingte Ataxie der extrapyramidalen motorischen Einzel­
leistungen wirkt weiterhin alsBewegungsreiz. der sich entsprechend 
der Eigenart der striaren Reaktionsweise in der allgemeinen Be­
wegungssteigerung kundtut. Es ist ja eine der auffalligsten Erscheinungen 
bei Chorea und Athetose, daB die Bewegungsunruhe reaktiv einsetzt, und daB 
sich fast gesetzmaBig die allgemeine Bewegungssteigerung reaktiv aus den Teil­
akten ableitet. 

Zweifellos sind die klinischen Erscheinungen, die wir als Regulationsstorung 
des extrapyramidalen Hauptsystems und seiner Zentren ansehen miissen, stark 
abhangig von der Sch were des A usfalles an zuflieBenden Reizen. Wir 
miissen annehmen, daB bei dem extrapyramidal ausgelOsten chorea-
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athetotischen Phanomen die zuflieBenden Impulse nur teilweise 
ausfallen, so daB dem partiellen Ausfall eine funktionelle Gleich­
gewichtsstOrung entspricht, die einmal die Ataxie, dann aber 
als stetiger Reiz auch die Bewegungssteigerung bedingt. 

So kann eine In ten sit a t sst e i g e run g i m Au s fall d e r z u fl i e 13 e n -
den Impulse auch eine vollige Akinese bedingen, die wir bei manchen 
Thalamusherden, ahnlich gelagert wie bei den oben angefuhrten Fallen, in einer 
das Krankheitsbild beherrschenden Weise heraufgefiihrt sehen. Diese Akinese 
wurde also dem Prinzip der schlaffen Lahmung im Ablauf der Willkiirbewegungen 
entsprechen und als schlaffe Lah mung des Striopallid u m aufzufassen sein1 ). 

Eine solche Entwicklung des Krankheitsbildes zeigt sich besonders schon 
in Antons Fall Johann K., der ja zum Ausgangspunkte der Antonschen Theorie 
Vimrde, wonach der Thalamus die Bewegungsanregung hervorbringe. In diesem 
FaIle entbehren, wie wir in Analogie mit der anatomischen Storung annehmen 
mussen, die mit demStriopallidum in direkter Faserverknupfung stehenden 
Gebiete ihre Anregungen aus den zerstCirten Thalamusabschnitten, wodurch 
eine vollige Akinese ausgelOst wurde. 

Meines Erachtens sind weiterhin die Krankheitsbilder, welche sich durch 
oral warts vo m roten Kern und seiner Strahl ung gelegene Thalam us­
herde auszeichnen, prinzipiell von jenen mit ahnlichen Bewegungsstorungen zu 
sondern, welche d urch Verletz ungen wei ter distal gelegener Partien 
hervorgerufen werden. Ieh meine hier vor allem die Bindearm-roter Kern­
Lasionen selbst und jene der Vierhugelgegend. Aueh fur diese nehmen 
C. und O. Vogt und auch Kleist die gleiehen Mechanismen an wie fur die Thala­
musherde selbst. C. und O. Vogt halten jedoch die Existenz einer Bindearm­
chorea noch nicht gesichert und lehnen die Beweiskraft aller Bindearmfalle, 
namen tlich des Bon hoff e r schen FaIles, a b. 

Wie ieh schon fruher begrundete, kann ich hier den V 0 gtschen Ausfiihrungen 
nicht beipflichten .. Ich halte die Existenz einer Bindearmehorea und 
-athetose fur gesiehert. Die Bonhoffersche Beobachtung erscheint mir 
so beweisend, daB wir ahnliche FaIle, die z. B. Halban-Infeld, Marie­
Guillain, Kleist-Bremme mitgeteilt haben, in ahnliehem Sinne deuten 
konnen, wenngleich die groBe Ausdehnung der dabei vorliegenden pathologischen 
Prozesse eine eindeutige Klarung der Sachlage freilich sehr erschwert. 

Auf die experimentelle und menschliche Pathologie (Roth mann, Klien, Pfeifer, 
Forster) gestiitzt, wissen wir, daB das Dentatum des Kleinhirns als ein motorischer 
Kern anzusehen ist, dessen Lasion ausgesprochene Zwangshaltungen des Korpers, hyper­
tonische Zustande, kataleptische Erscheinungen, echte Krampfattacken und offenbar auch 
myoklonische Zuckungen erzeugen kann. In einem Falle von Pineles zeigten sich neben 
halbseitigen Koordinationsstorungen halbseitige Athetosebewegungen, die auf einen Tuberkel 
zuriickgefiihrt werden miissen, der das Dentatum der gegeniiberliegenden Seite teilweise 
zerst6rt hatte. Pfeifer beobachtete kontinuierliche klonische. Krampfe des Gaumensegels 
und der Rachenwand und synchrone einseitige Zuckungen des Taschen - Stimmbandes 
bei SchuBverletzung des Kleinhirns, dazu Amimie und voriibergehende Zwangshaltung 
des Kopfes. Klien beschreibt zwei Falle' von Dentatumlasion mit kontinuierlichen rhyth­
mischen Krampfen der Schlingmuskulatur. 

1) Orzechowsky hat diesen~Ausdruck jiingst fiir die Chorea gebraucht. Er scheint 
mir, wie aus den obigen Ausfiihrungen hervorgeht, fiir die Ataxie der Chorea jedoch nicht 
ausreichend und daher unzutreffend. 
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Wir wissen ferner, daB der kompliziert gebaute motorische Kern der Haube, der 
in seinenHauptteilen sich aus dem roten Kern, dem Deitersschen Kern und mehreren 
Solitarkernen zusammensetzt, als der eigentliche letzte Exekutivapparat des gesamten 
Kleinhirns anzusehen ist; damit ist aber seine Funktion nicht erschiipft; denn er steht in 
seinem Hauptbestandteile, wie wir gesehen haben, nicht nur mit dem Kleinhirn in Ver­
bindung, sondern auch mit der sensiblen Schleife und namentlich beim Menschen auch mit 
dem Stirnhirn; der gesamte motorische Haubenapparat aber gehiirt zu dem machtigen 
Assoziationssystem des Hirnstammes, das, wie sich noch zeigen wird, eine wichtige Rolle 
spielt bei den so mannigfaltigen Steh- und Stellreflexen. 

Leider ist die funktionelle Bedeutung des roten Kernes noch nicht klargelegt; 
sowohl die experimentellen Forschungen als auch die Ergebnisse der menschlichen Patho­
logie sind widerspruchsvoll und in keiner Weise eindeutig. 

v. Economo und Karpl us ist es schon 1908 gelungen, bei Tieren experimentell durch 
Lasion der lateral yom roten Kern gelegenen Faserung der Haube dauernde chorea tisch­
athetotische Bewegungen zu erzeugell. Sie wiesen ferner unter anderem nach, daB diese 
Spontanbewegungen auch bei vollkommen durchtrenntem HirnschenkelfuB weiter be­
standen, daB also die Impulse hierzu nicht iiber die Pyramidenbahn nach abwarts verlaufen. 
Sie fanden dann, daB bei solchen choreatischen Tieren durch elektrische Reizung der mo­
torischen Hirnrinde kein motorischer Effekt mehr zu erzielen war im Gegensa tz zu jenen 
Tieren, boi denen sich die operative Durchtrennung nur auf den HirnschenkelfuB beschrankte. 
Sie sprechen dabei von einem Autonomwerden des roten Kernes. Auf eine teiIweise Autonomie 
des roten Kernes fiihrt z. B. auch Brun in seinen Fallen von neocerebellarer Aplasie den 
dabei beobachteten Spasmus mobilis zuriick, indem er auf die Sheringtonsche Mittelhirn­
starre verweist. Wir werden aber noch weiter unten sehen, daB auch hier die Verhaltnisse 
nicht so einfach liegen und der rote Kern fiir dieses Phanomen nicht allein verantwortlich 
gemacht werden kann 1), wen n g lei chi h m dab e i e i n e ii b err age n deB e d e u tun g 
zuzusprechen ist. Ebenso wie bei der Reizung der iibergeordneten Kleinhirnkerne -
Horsley und Clarke konnten in den Kleinhirnkernen auf Grund ihrer Reizversuche 
eine bestimmte somatotopische Gliederung nachweisen - beobachtete man auch bei elek­
trischer Reizung verschiedener AnteiIe des motorischen Haubenkerns und der Bindearme 
(Roth mann, Thiele) homolaterale Krampfe. Graham Brown schlieBt aber aus ahnlichen 
Versuchen beim Mfen, daB vielleicht auch die hinteren Langsbiindel dabei eine Rolle spielen. 

Als Ausfallssymptome des roten Kerns sind von der menschlichen Pathologie 
her Erscheinungen bekannt, die freilich nicht streng von cerebellaren zu unterscheiden sind. 
In den Beobachtungen von Allen, Starr, Barth, Kolisch zeigte sich eine ausgesprochene 
cerebellare Ataxie; in diesenFallen war durch Thrombose der zu den roten Kernen fiihrenden 
Arterien eine Erweichung in ihnen eingetreten. V. Sarbo macht jiingst darauf auf­
merksam, daB nur der totale Ausfall des roten Kcrnes zu 'dieser cerebellaren Ataxie fiihrt, 
wahrend sich die partielle Dysfunktion des Nucleus ruber-Systems in einer eigenartigen 
Gleichgewichtsstiirung zeigt, der er die Bezeichnung "Hyptokinese" gibt; und zwar glaubt er, 
daB Prozesse, welche frontal sitzen, ein Nachhintenwanken bedingen, wahrend solche caudal 
von den roten Kernen ein Vorniiberfallen bedingen. Er betrachtet das rote Kernsystem als 
ein cerebrales Gleichgewichtsorgan und bringt auch die Pulsionen damit in Verbindung, wobei 
die Kranken ihrem Gleichgewicht nachlaufen. So wichtig diese Angaben fiir die Klinik sein 
miigen, so ist doch die Deutung der Symptome als direkte fokale Erscheinungen recht zweifel­
haft; denn auch sie deuten auf das Kleinhirn hin, das, wie wir noch sehen werden, gerade fiir 
die Fall- und Bewegungsrichtungen des Kiirpers und seiner Teile von besonderer Bedeutung ist. 

Die Prozesse aus der menschlichen Pathologie, welche sich in dieser Gegend 
abspielen und mit choreatisch-athetotischen Bewegungsstiirungeneinhergehen, sind, soweit bis 
jetzt hieriiber eingehendere Untersuchungen vorliegen, derart diffus lokalisiert, daB sicb keine 
eindeutigenSchluBfolgerungen ergeben. Dies gilt flir den Fall Halban undlnfeld, Marie 
und Guillain, Kleist und Brem me, fernerfiirdenjiingstmitgeteilten Choreafall von Pette 
und Wohl will und fiir aIle Beobachtungen des Bennediktschen Syndroms, in gleicher Weise 
auch fiir die regelmaBigen Mitverletzungen dieser Gegend bei der Encephalitis lethargica 2). 

1) V gl. auch die Ausfiihrungen iiber die Mittelhirnstarre weiter unten (S. 359). 
2) Kleist hat in seiner jiingsten Arbeit (Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 52, H.5/6. 

1923) einen weiteren Fall (Gravida mit Lues II und Salvarsanintoxikation) mitgeteilt, 

J a k 0 b, Extrapyramidales System. 22 
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Ich mochte im folgenden noch eine Beobachtung mitteilen, die in diese 
Gruppe gehort und die, wenn sie uns auch keine eindeutigen SchluBfolgerungen 
fiir die Lokalisationsfrage erlaubt, doch nach manchen Richtungen hin von 
Interesse sein diirfte: 

Fall XXXIII. 

Benediktsches Syndrom mit Chorea und Parakinesen auf dem Boden einer 
Polioencephalitis hiimorrhagica superior Wernikes. 

Die Kranke Meifers, im Alter zwischen 30 und 40 Jahren, wird am 22. Dezember 1913 
wegen starker motorischer und psychischer Unruhe in F. eingeliefert. Sie wird in verwahr­
lostem Zustande aus der Wohnung gebracht, ist beim Baden sehr unruhig, macht mit den 
Armen und Beinen eigenartige ausfahrende Bewegungen, ihr ganzer Korper ist in standiger 
Unruhe. Sie kann nicht gehen und nicht stehen und muB ins Untersuchungszimmer getragen 
werden. Die Kranke hat einen ausgesprochen bloden Gesichtsausdruck. Der Mund ist leicht 
nach links verzogen, die Zunge weicltt eine Spur nach links abo Die rechte Lidspalte ist etwas 
weiter als die linke; beide oberen Augenlider konnen nicht geniigend gehoben werden; das 
linke Auge kann auch nicht ganz geschlossen werden. Die Bewegungsfahigkeit der Augen 
scheint beschrankt; die Puplllen sind ziemlich weit, beide etwas entrundet, reagieren nur 
sehr wenig prompt und ausgiebig auf Licht. Die Konvergenzreaktion ist nicht zu priifen. 
Die Arm- und Beinmuskulatur ist sehr schlaff, der Tonus ist deutlich vermindert, PatelJar­
reflexe sind nicht auszulosen, auch die Achillessehnenreflexe nicht, Plantarreflexe plus, 
kein Babinski. In den Armen und Beinen treten unwillkiirliche Bewegungen auf von dem 
Charakter der Chorea; daneben zeigen sich eigenartige Parakinesen in Form von Armstreckun­
gen, Mundabwischen, Kratzen u. dgl. Unterstiitzt geht die Kranke breitbeinig, dabei ist 
der Gang ausfahrend, zittrig, unsicher. Eine kurze Strecke trippelt die Kranke mit ganz 
kleinen Schritten, halt sich iiberall fest, droht umzufallen, mit der Neigung nach vorn. Selb­
standiges Stehen ist unmoglich. Bei der Priifung des Romberg sinkt sie in sich zusammen. 
Die Sprache ist sehr schlecht artikuliert, die Schrift ist ausfahrend, zittrig. Die Kranke ist 
sehr schwerhorig. eine Unterhaltung ist nicht mit ihr zu fOOren, sie macht zeitweilig einen ' 
ganz unbesinnlichen Eindruck. Aus ihrem Benehmen geht hervor, daB sie Stimmen hort, 
sie antwortet ihren Stimmen. Aus ihren Personalien geht hervor, daB sie Puella publica 
ist und stets viel Alkohol getrunken hat. 

Die Kranke ist zeitweise sehr stark erregt, beschmiert das Bett, iBt ihren Kot und zeigt 
dauernd stark ausfahrende Bewegungen in Armen und Beinen unter lebhaftem Grimassieren 
der Gesichtsmuskulatur. Dabei erinnert die Bewegungsunruhe in ihren standigen Greif­
versuchen, im Umsichschlagen, in Betasten von Korperstellen zeitweise mehr an Para­
kinesen als an Chorea. Die Kranke laBt unter sich. Sie macht sehr haufige Schluckbewegungen. 
In diesem Zustand bleibt die Kranke die nachsten Tage iiber. Am 25. 12. 1913 morgens 
kollabiert sie plOtzlich und stirbt. 

Zusammenfassung des klinischen Befundes. 

Eine Puella publica im mittleren Alter, chronische Alkoholistin, erkrankte 
plotzlich mit schweren externen und internen Augenmuskellahmungen, ver­
bunden mit starker choreatischer Unruhe und Parakinesen am ganzen Korper, 
Dysarthrie, Dysbasie und singultusartigen Schluckbewegungen; die Reflexe 
fehlen bei ausgesprochener Hypotonie und starkem Romberg. Bei Gehversuchen 

in welchem er die hyperkinetische Erregung mit leichter choreatischer Unruhe auf die 
Blutungen im Verlauf des linken Bindearms vom Dentatum bis zur Bindearmkreuzung 
zuriickfOOrt. Er verweist dabei auf einen bereits friiher von Pfeifer (Psych. Storungen bei 
Hirntumoren, Arch. f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 4'2', H. 2) verOffentlichte Beobachtung, 
bei der hyperkinetische Iterativbewegungen im Sinne einfacher Glieder- und Reaktiv­
bewegungen auf einem Tumor in den Bindearmen und dem rechten vorderen Vierhiigel zu 
beziehen sind. - Auch ich verfiige iiber einen ahnlichen Fall, doch mochte ich die Tumoren 
aus prinzipiellen Griinden bei der pathophysiologischen Ausdeutung der Symptome in diesel' 
Studie unberiicksichtigt lassen. 
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besteht eine Neigung nach vorn zu fallen; selbstandiges Stehen ist unmoglich. Die 
Kranke ist schwerhorig, zeitweilig unbesinnlich und hort Stimmen. Nach drei­
tagigem Krankenhausaufenthalt stirbt die Kranke. 

Anatomischer Befund. 
Bei der Korpersektion findet sich nichts besonderes, namentlich nichts ftir Lues 

sprechendes. Die Aorta ist von vollig zarter Intima. Das Gehirn ist auffallend klein (Gehirn­
gewicht 980 g). Die Hypophyse ist makro- und mikroskopisch normal. Die Windungsanlage 
des Gehirns ist auffallend pri. 
mitiv, ohne daB sich beson· 
dere Entwicklungsstorungen 
nachweisen lassen. Die basa- lI'1vueu Sy/wi· 
len GefiWe sind zart. Auf 
Horizontalschnitten durch 
das GroBhirn ist nichts Ab· 
normes zu erkennen, in der 
Vierhtigelgegend ist die ganze 
Umgebung des Aquaduktes 
mit zahlrcichen kleinen Blut· 
austritten durchsetzt. Das 
ganze tibrige Zentralnerven­
system ist herdfrei und ohne 
wesentlichen Befund. 

Die mikroskopische 
Untersuchung ergibt fol­
gendes: 

Die Rinde, das gesamte 
GroBhirnmarklager, das Stri­
atum und Pallidum, die in­
nere Kapsel, die oralen Teile 
des Thalamus, sowie das ge­
samte Kleinhirn sind ohne 
nennenswerte Veranderungen. 
DeuHiche Stiirungen 
treffen wir erst in der 
Gegend des Hypothala­
mus und in der Vier­
h tigel g e g en d. 

Die histologischen 
Storungcn sind tiberall die 
gleichen: Neben zahlreichen 
frischen Blutaustritten fallen 
an den GefaBen ausgespro­
chene Schwellungen und Ver­
groBerungen der GefaBwand­
zellen auf, daneben reich­
liche Sprossungsvorgange und 

Abb. 167. Fall XXXIII. Frische und altere Blutungen 
mit GefaBwandsprossungen und -wucherungen am Boden 
des Aquaeductus Sylvii in der vordersten Ponsgegend. 

Nisslbild. Mikroph. hei schwacher VergroBerung. 

Neubildung von Capillaren. Durch diese Wucherungserscheinungen an den GefaBwanden 
erhalt man bei schwachen VergroBerungen den Eindruck von entztindlichen Infiltraten, 
wahrend sich nirgends solche nachweisen lassen. Es handelt sich urn Vorgangc, wie sie 
auch Schroder und Spielmeyer in ahnlichcn Fallen auf alkoholischer Basis beschrieben 
haben und wie sie nach tiblichem Sprachgebrauche als Endateriitis bezeichnet werden. 
Zahlreiche Makrophagen mit eisenpositiven Abbauprodukten, Fibroblasten, Gliawucherungen 
akuter Art sind tiberall festzustellen. Die Veranderungen gruppieren sich urn die GefaBe 
und zeigen so deutlich herdformigen Charakter. Die in den Herden gelegenen Ganglienzellen 
befinden sich in verschiedenen Stadien akuter Entartung. 

Die Lokalisation dicser Veranderungen ist eine recht charakteristische: 
22* 
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Ganz vornehmlich befallen ist die ganze Gegend urn den Aquaductus, insbesondere die 
Gegend der Augenmuskelkerne (Abb. 167); aber auch sowohl in den vorderen wie hinteren 
Vierhiigeln wie in der hinteren Commissur und ihren Kernen sind die Veranderungen fast in 
gleicher Schwere entwickelt, ebenso weiter oralwarts in der dem dritten Ventrikel anliegenden 
Kernregion des Hypothalamus. Wahrend die Substantia nigra ganz verschont bleibt, nehmen 
die Blutungen noch die Wande des dritten Ventrikels im caudalen Ende ein und erstrecken 
sich von hier aus lateralwarts nicht allzuweit in die Kernregionen dieser Gegend; der rote 
Kern und der Luyssche Karper bleiben unversehrt. Die iibrigen Thalamusgebiete sind 
viillig frei, ebenso die Bindearme und das Dentatum. 

Epikrise. 

Wir sehen also bei diesem auf einen chronischen Alkoholismus atiologisch zu­
riickzufiihrenden Fall, der sich histologisch als eine typische Polioencephalitis 
hamorrhagica superior (Wernicke) mit ungewohnlicher Ausdehnung 
des Prozesses auf die gesamte Vierhiigclgegend und den Hypo­
thalam us herausstellte, klinische Erscheinungen auftreten, welche sich neben 
dem Benediktschen Syndrom durch ausgesprochene mit deutlichster Hypotonie 
einhergehenden choreatischen Unruhe untermischt mit Parakinesen auszeichnen. 
Die akustischen Halluzinationen konnen wir auf den hinteren Vierhiigel beziehen, 
die mannigfaltigen Bewegungsstorungen sind aber in einem solchen FaIle 
nicht eindeutig zu lokalisieren. Nur so viel laBt sich sagen, daB es a uBerst 
gezwungen erscheint, sie auf eine indirekte Storung des Strio­
pallidumsystems zu beziehen; denn aIle Kerngebiete, welche dem 
Striopallid um direkte Zufliisse liefern, waren unversehrt; aber 
auch das Dentatum-roter Kern-System war histologisch frei. Wir 
diirfen also vermuten, daB die eigenartigen Bewegungsstorungen dieses 
Falles am ehesten auf das Mittelhirn selbst zu beziehen sind, wo neben den 
Vierhiigeln auch noch die hintere Commissur und deren Kerne mit betroffen 
sind. Freilich konnte durch die dadurch gesetzte Bahnunterbrechung der palli­
daren Faserung zur hinteren Commissur eine indirekte striopallidare Funktions­
storung angenommen werden. A ber da die hintere Commissur nur a b lei ten d e 
pallidare Faserungen bezieht, scheint mir die Annahme naher zu liegen, daB die 
Bewegungsstorungen als der striopallidaren Ziigel ung teil weise 
beraubte, enthemmte und ataktische Koordinationsausfalle der 
Mittelhirnzentren selbst zu deuten sind, insbesondere als solche des 
groBen motorischen Assoziationsapparates, der durch das hint ere Langsbiindel 
verbunden wird. Wir miissen uns dabei vergegenwartigen, daB die extrapyrami­
dalen Innervationen ja nUl" z u m Teil in Analogie zu der gegebenen anatomischen 
Lasion unterbrochen sind, so daB die Hyperkinesen wohl noch den Charak­
ter striopallidarer Mechanismen haben konnten. Die weitere Be­
griindung einer solchen Auffassung wird sich noch aus den spateren Ausfiihrungen 
ergeben. 

1m gleichen Sinne scheint es mir nich t erlau bt, die bei den Affektio­
nen des Dentatum-roter Kern-Systems beobachteten Bewegungs­
storungen auf eine indirekte funktionelle Beeintrachtigung der 
Striatu m- und Pallid u mzentren z uriic kz ufiihren. Dagegen spricht 
mit besonderer Eindringlichkeit der von Schilder mitgeteilte Fall: Es pfropften 
sich auf eine lange Zeit bestehende spastische rechtsseitige Hemiplegie p16tzlich 
athetotische Bewegungen in der gelahmten Seite auf, die drei Wochen bis zum 
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Tode dauerten. Anatomisch fanden sich zwei Tuberkel, von denen der eine, 
zweiffellos alte, den gesamten linken Linsenkern, das Putamen, Claustrum und 
Pallidum zerstOrt, die Capsula interna und den Thalamus zu einer partiellen 
Druckatrophie gebracht hat mit betrachtlichen sekundaren Degenerationen, 
namentlich im Luysschen Korper und in der Pyramidenbahn. Dazu gesellt 
sich ein zweifellos jungerer Tuberkel in der rechten Kleinhirnhemisphare, in 
des sen Peripherie ein Teil des Dentatum mit zersti:irt ist. Die athetotischen 
Bewegungsstorungen dieses Kranken sind bei der volligen schon lange bestehenden 
Vernichtung des Striatum und Pallidum und seiner hypothalamischen Ver­
bindungen unmoglich im Vogtschen Sinne als AuBerungen des Striatumsyndroms 
zu deuten und konnen nur auf das rote Kernbindearmsystem selbst und 
auf die von diesenbeherrschten Mittelhirnzentren zuriickgefUhrt 
werden. 

Wie sich aus den folgenden Kapiteln ergibt, stehen diese der Koordinatioll 
der Bewegungen dienenden Mittelhirn- und Hirnstammzentren jeweils 
unter doppeltemEinflusse: Einmal werden sie von den abfuhrenden Bahnen 
des Kleinhirns beherrsch t, dann aber direkt d urch das extrapyra­
midale System, insbesondere durch die pallidaren Faserungen 
zur hinteren Commissur, wobei jedes Pallidum sowohl gleich­
seitig wie gegenseitig einwirkt. Die pallidare Faserung greift, aber 
weiterhin vornehmlich vermitteIs ihrer rubralen Faserziige an der cere b ell are n 
Beeinflussung dieses Mittelhirnsystems selbst ein. So sind fUr diesen 
im Mittelhirn und Hirnstamm gelegenen Koordinationsmechanis­
mus mehrfache Beeinflussungen· und Sicherungen gegeben, die 
sich gegenseitig im funktionellen Gleichgewicht zu halten haben. Wird dieses 
Gleichgewicht an irgendeiner Stelle gesti:irt, so kann es zur Inkoordination 
der Mittelhirn- und Hirnstammfunktionen kommen, die dann zu einem Zerfall 
der extrapyramidal angeregten, von diesen niederen Zentren geleisteten Auto­
matismen fuhren. Die gegenseitige Beeinflussung und Verstarkung 
dieser Systeme bedingt aber weiterhin eine so vielseitige Sicherung, 
daB nur unter gewissen Bedingungen die Funktionsstorungen 
sich in pragnanter Weise entwickeln. In anderen Fallen werden sie durch 
andere Systeme ko mpensiert und ausgeglichen und treten so gar 
nicht oder nur in ganz verminderter Form, z. B. auoh in Gestalt 
von Parakinesen in Erscheinung. 

So ergibt sich aus diesen Ausfuhrungen, daB wir in unserem extrapyramidalen 
Hauptsystem und seinen Zentren ein hoch differenziertes Organ vor uns haben, 
welches mit seinen ableitenden Bahnverbindungen einmal aUf das Dentatum·roter 
Kern-System, dann aber auch auf den motorischen im jl:fittelhirn und Hirnstamm 
gelegenen Koordinationsapparat einwirkt. Der zwischengeschaltete Thalamus und 
Hypothalamus dient der Verkniipfung der verschiedenen Systeme, vornehmlich be'~ 

zieht aber das Striatum und Pallidum aus besonderen Thalamusgebieten seine 
direkten Anregungen und corticalen Beeinflussungen. Die unseren extrapyramidalen 
Bewegungsstorungen iihnlichen Erscheinungen, welche von au f3 e r hal b des extra­
pyramidalen Hauptsystems gelegenen Lasionen dieser Hirnpartien bedingt werden, 
lassen sich nur, soweit sie oral vom roten Kern und seiner Strahlung gelegensind, 
ungezurungen als indirekt gesetzte Funktionsausfalle des Striopallidum deuten, 
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11nd zwar irn Sinne einer Ataxie hervorgerufen durch den teilweisen Ausfall von 
sensiblen und sensorischen dem Striopallidum zufliefJenden Impulsen. Bei hoch­
gradiger Unterbrechung de'r ZuflUsse komrnt es zu einer schlaffen Lahmung des Strio­
pallidurn, zu einer volligen Akinese. Bei allen Verletzungen des Bindearrn-roter 
Kern-Systems selbst und der Vierhugelgegend erscheinen die Funktionsausfiille 
als eine Ataxie tiefergelegener Zentren; hier kornrnt in erster Linie der im Mittelhirl1 
nnd Hirnstarnm gelegene, fur den gesamten Steh- und Stellapparat so aufJerordentlich 
wichtige Koordinationsrnechanismus in Frage, der eine vielseitige Sicherung sowohl 
vom Cerebellum als auch von unserern extrapyramidalen System her bezieht. 

Das akinetisch-hypertonische Syndrom, welches den Parkinsonismus der 
striopallidaren Erkrankung ausmacht, finden wir nun auch in zummindesten 
ahnlicher Weise ausgepragt bei Affektionen des Stirnhirn-Kleinhirn­
systems. Namentlich Zingerle, Forster und Kleist haben schon vor vie len 
.lahren auf solche Zusammenhange aufmerksam gemacht, nnd Forster betollt 
aueh neuerdings wieder die iiberraschende Ahnlichkeit der von beiden Organ­
systemen ausgelOsten klinischen Erscheinungen. Sie konnen sowohl, wie Forster 
hervorhebt, bei Stirnhirnprozessen, vornehmlich bei solchen, welche dic prazentral 
gelegenen Partien, namentlich der ersten und zum kleinen Teil auch der zweiten 
Frontalwindung betreffen, hervortreten, als auch bei Zerstorung der mittleren 
Briickenarme. Autoptisch belegte Falle solcher Art aus jiingerer Zeit, bei denen 
also die Verhaltnisse der basal en Stammganglien in eingehenderer Weise mit 
beriicksichtigt wurden, liegen z. B. von van der Scheer und Sturmann, 
Bostroem, Wexberg, Dimitz und Schilder, Hoffmann und Wohlwill 
vor, die zum Teil wenigstens, wie der letzterwahnte Fall, recht beweisend er­
scheinen. lch selbst besitze auch ein sich iiber mehrere FaIle crstreckendes gut 
nntersuchtes Beobachtungsmaterial, das im gleichen Sinne spricht. Es handelt 
sich aber in meinen Fallen samtlich urn Tumoren, die in der klinischen Ausdeutung 
der Symptome wegen der nie auszus'chlieBenden Fernerscheinungen nur mit 
groBer Vorsicht herangezogen werden diirfen. Soviel aber liiBt sich schon heute 
sagen, daB wir auch in dem Stirnhirn- Kleinhirnsystem ein fiir die 
Motilitat wichtiges extrapyramidales System vor uns haben, 
dessen relative Funktionstiichtigkeit bei den striopallidar be­
dingten Bewegungsstorungen von groBter Bedeutung sein diirfte, 
und dessen Lasionen ebenfalls akinetisch-hypertonische Syndrome 
auslosen konnen. Mit O. Forster mochte auch ich diese Erscheinungen 
auf eine cerebellare Enthemmung zuriickfiihren. Es mehren sich zudem 
die Angaben, wonach sich bei feineren klinischen Priifungen gewisse Unterschiede 
bei beiden Arten von Parkinsonismen auffinden lassen. Schon Kleist bezog 
gewisse Zustande von Kontraktionsnachdauer der Muskulatur auf die Stirnhirn­
briickenbahn, eine klinische StOrung, die sich besonders schon in den Fallen von 
Wexberg, Dimitz und Schilder bei willkiirlichen Bewegungen nachweis en 
lieB. P. Sch uster, der zwei sehr interessante, klinisch und anatomisch gut 
untersuchte Fane von gleichzeitiger Verletzung von Stirnhirn und Striopallidum 
mitteilt, hat versucht, derartige klinische Differenzen differentialdiagnostisch 
auszuwerten. F. H. Lewy betont im gleichen Sinne die verlangerte Reaktionszeit 
von Paralysis agitans-Kranken mit begleitender Stirnhirnschadigung und bringt 
diese beiden Faktoren in kausalen Zusammenhang. O. Forster hebt noch 
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hervor, daB dabei del' Ausfall an Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen bei weitem 
nicht so stark hervortritt wie beim Pallidumsyndrom, eine Angabe, die ich in 
meinem Materiale bestatigt finde. Es steht zu erwarten, daB feinere klinische 
Untersuchungen, namentlich mit Hilfe physiologischer Methoden (Rieger, 
Sommer, Lotmar, Schilder, F. H. Lewy), weitere prinzipielle Unter­
schiede aufdecken konnen. Das gleiche gilt auch fUr die weiter oben diskutierten 
extrastriar bedingten Bewegungsstorungen im Vergleiche mit 
jenen, welche auf die direkten Verletzungen des Hauptsystems 
zu heziehen sind. 

Wir kommen nun zur Beantwortung del' zweiten oben aufgestellten 
Frage: Was wissen wir iiber die Funktionen jener Zentren, mit 
welchen unserHauptsystem in vornehmlichsterFaserverkniipfung 
steh t? 

Hier kommt VOl' aHem das Bindearmsystem mit dem Klcinhirn 
in Betracht, sodann del' motorische Haubenapparat des Hirnstamms, 
welchen das hintere Langsbiindel anatomisch und funktioneH verkniipft, 
und schlieBlich del' Thalamus. 

2. Die Funktionsleistungen des Kleinhirns. 
'Venn wir tiber die schon so viel diskutierten Funktionen des Klcinhirns uns cinen 

Einblick gewahren wollen, so mtissen wir auch da von dem anatomischen Bau aus­
gchen 1). Hier hat sich gerade in jtingster Zeit durch die bahnbrechenden Untersuchungen 
von Cajal, Horsley, Edinger, Wallenberg, Bielschowsky und dUl'eh die weitere 
Edinger-Kapperssche Schule e:ne zunachst wenigstens gut orientierende, freilich noch 
nicht in allen Einzelheiten festliegende Klarung del' komplizierten Bauverhaltnisse ergeben. 
Edinger hat schon VOl' vielen Jahren auf Grund tiberzeugender entwicklungsgeschichtlicher 
Tatsachcn nachgewiesen, daB die Kleinhirnhemispharen im wesentlichen ein Neuerwerb 
der Sauger sind und das Neocerebellum darstellen im Gegensatz zu dem stammesgeschichtlich 
alten Palaocerebellum, dem gemeinhin als Wurm bezeichneten Mittelsttick und Flocculus 
niederer Wirbeltiere. Durch die entwicklungsgeschichtlichen Feststellungen del' Kappers­
schen Schule, insbesondere von Bolk und Ingvar, wurde del' auf den crsten Blick so kom­
plizierte makroskopische Bau des Kleinhirns auf ein verhaltnismaBig einfaches morpho­
logisches Einteilungsprinzip zurtickgefiihrt, das sich bis zum Menschen herauf bei 
allen Vertebraten von den Amphibien aufwarts klar erkennen laBt: hiernach ist zwischen 
lteptilien-, Vogel- und Saugerkleinhirn tiberall eine direkte detail1ierte Homologie naeh­
wcisbar (lngvar) und das gesamte Kleinhirn zerfallt in einen Lobus anterior, medius und 
posterior, wobei sich bei Saugern dem Lobus medius, dem phylogenetiseh jtingsten Anteil 
cin Lobulus ansoparamedianus angliedert, aus welchem sich die Hemispharen entwickeln. 
Diese, welehe gerade beim Menschen eine so starke Ausbildung erfall[en, entwickeln sich 
parallel del' GriiBenentfaltung des Frontalhirns. Auch die Tonsillen sind nach Kappel's 
als seitlicher Auswuchs des Lobus medius anzusehen und tragen neocerebellarcn, hemi­
spharialen Charakter. 

Aile dem Cerebellum zuflicBcndcn Fasersystemc - aus dem Rtickcnmark, Bulbus, 
Pons und GroBhirnrinde - enden in dcr Rinde des Kleinhirns, von dort entsteht ein 
ableitendes System, das zunachst dem Dentatum und den ihm im Mittelstiick ent­
sprechenden als Nucleus tecti zusammenzufassenden Kerngruppen zuflieBt. Von hier aus 
strahlen die cerebellofugalen Bahnen dem groBen Assoziationssystem des 
Nucleus tegmenti zu, als dessen Hauptkerngruppen wir den roten Kern und den 
Deiterschen Apparat ansehen. 

1) Zurzeit sind in meinem Laboratorium von Dr. H a j as chi - To k i 0 Untersuchungen 
tiber die ontogcnetische Entwickelung des menschlichen Kleinhirns im 
Gange, die recht bemerkenswerte Ergebnisse zeitigen. Sie konnten leider bei den folgen. 
den Ausftihrungen nicht mitberticksichtigt werden. 
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Von besonderer Wichtigkeit ist nun die Tatsache, daB die histologische Struktur 
des Kleinhirns in allen Teilen eine vollig gleichmaBige ist im Gegensatz zu der weit. 
gehenden arealen Gliederung der GroBhirnrinde, die wir durch die bahnbrechenden Unter. 
suchungen C. und O. Vogts und Brodmanns kennen gelernt haben. 

Was die Projektionen der verschiedenen dem Cerebellum zufIieBenden 
F asers ys te me auf die Kleinhirnrinde angeht, so laBt sich heute, ohne damit ein abschlieBen· 
des Urteil abgeben zu wollen, ungefahr folgendes sagen: Nach den Untersuchungen von 
Ingvar, Horsley, Mc Nalty, Saito u. a. endigen die spinocerebellaren Bahnen 
ganz vornehmlich im Lobus anterior und posterior, also in den altesten Teilen des Organs, 
wahrend der Lobus medius wenn uberhaupt doch nur sehr geringe Fasern aus diesem System 
bezieht. Er tragt offenbar diesbezuglich einen stark assoziativen Charakter (Kappers). 
Dabei sollen sich nach Mott, Mc Naltyund Horsley die Endignngen des ventralen Bundels 
(Fasern der GliedmaBen) mehr auf den frontal en Abschnitt beschranken als das dorsale 
Bundel, das hauptsachlich dem Rumpfareal des Ruckenmarks entstammt. Die Endigung 
dieser Fasern ist eine vornehmlich ungekreuzte. 

Die Endigung der Vestibularisfasern geschieht nach Barany, Ingvar u. a. in 
den Basalpartien von Lobus anterior und Lobua posterior und in der gesamten FIocke. Hier. 
durch ist eine in sich geschlossene ringformige Projektion des Vestibularis im Kleinhirn 
gegeben. 

Der Tractus olivocerebellaris endet (nach den Untersuchungen von G. Holmes 
und G. Stewart, Brouwer, Hahnel, Bielschowsky, v. Brun) gekreuzt im Mittelstuck 
und in den Hemispharen, ohne offenbar eine Verbindung mit dem Flocculus einzugehen 
und zeigt dabei eine ganz bestimmte Relation der Projektion zwischen den einzelnen Teilen 
der Olive und jenen der Kleinhirnrinde. 

Die pontocerebellaren Fasern hingegen strahlen, wie allgemein angenommen wird, 
ganz vornehmlich in die Hemispharenrinde aus, obschon es auch Autoren gibt (Spitzer, 
Karpl us und Besta), welche eine gleichzeitige Verbindung mit dem Mittelstuck annehmen. 

Dabei stehen, wie die freilich in ihren Einzelheiten noch nicht ubereinstimmenden 
Untersuchungen von Cajal, J eigers ma, Bieischowsky nachgewiesen haben, die Purkinje. 
zellen unter doppeltem EinfluB: Die pontocerebellaren Bahnen gewinnen uber die Moos· 
fasern, KornerzeIlen, Korbzellen der Molekularschicht und die Korbfasern einen EinfIuB 
auf die Korper der Purkinjezellen, besonders in den Hemispharen; ahnlich enden die olivo· 
cerebellaren Bahnen auf dem Wege des gekreuzten Restiforme in der kontralateralen Klein· 
hirnrinde. Die spino. und vestibulocerebellaren Fasern umspinnen als Kletterfasern die 
Dendriten der Purkinjezellen. 

Die Axone der Purkinjezellen ziehen in das Grau des Dentatum und des Nucleus tecti. 
Aus diesen Kernen entwickeln sich die absteigenden Fasersysteme, weiche auf die verschie· 
denen Abteilungen des groBen motorischen Haubenkerns, vornehmlich auf dem Wege des 
vorderen Kleinhirnstiels und der im Corpus restiforme absteigenden Bahnen einwirken. 

Sind schon in diesen BauverhaItnissen, die, wie betont, noch nicht in allen Punkten fest. 
stehen, auBergewohnlich komplizierte Mechanismen gegeben, so sind unsere positiven Kennt. 
nisse von der Funktion des Kleinhirns und von der physiopathologischen Bewertung der 
AusfaIls· und Reizerscheinungen trotz der ungemein umfangreichen, hieruber bestehenden 
Literatur heute noch sehr geringe und in jeder Weise unbefriedigende. Sie lassen sich erst 
dann entsprechend ubersehen, wie dies Magn us und de Kleij n (1920) hervorheben, "wenn 
die normale Funktion des Kleinhirns dem physiologischen Experimente besser zuganglich 
gemacht ist, wozu vorlaufig trotz der von zahlreichen Forschern aufgewendeten Muhe noch 
wenig Aussicht vorhanden ist". 

Betrachten wir einmal vom anatomischen Standpunkte ausgehend die dem 
Kleinhirn zuflieBenden Erregungen, so sind zunachst solche zu nennen, die auf 
dem Wege der direkten oder indirekten Vestibularisbahnen ihm von dem peripheren 
VestibuIarapparate zustromen und die nach allem als statisch und kinetisch funktionierend 
aufzufassen sind und der Orientierung im Raume dienen. Dann haben wir die spinocere. 
bellaren Bahnen kennen gelernt, die offenbar vornehmlich der unbewuBten Tiefensensibili· 
tat (Sherringtons Proprioceptoren, Jelgersma) dienen. Ihre genaue Funktion ist uns 
freilich noch nicht bekannt. Nach Marburg uI;ld Bing werden nach Lasionen dieses Systems 
Ausfallserscheinungen und Regnlationsstorungen der Prinzipalbewegungen in den Erlremi· 
tatenwurzeln beobachtet. Vielleicht ist auch auf die Verletzung dieses Systems die falsche 
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Gewichtseinschatzung zu beziehen, die nach Lothmal' als cin wichtiges Kleinhirnsymptolll 
zu betrachten ist. Nach Sherrington beziehen sich die Proprioceptoren auf endogene 
Zustandsanderungen in del' gesamten Muskulatur, und das Kleinhirn ist ihr Hauptganglion. 
D:ese "beiden Gruppen (vestibulo- und spinocerebellares System) iiben einen groBen wich­
tigen EinfluB auf den muskularen Tonus und auf die Korperhaltung iiberhaupt aus. Be­
sonders ist in der Funktion del' letzteren ein steter Kampf gegen die Gravitation einbezogen" 
(Ingvar, Kappel's). Nach Sherrington bildet gerade die Gravitation £iiI' die Pro· 
prioceptoren einen wicht;gen Reiz. 

Die olivocerebellaren Bahnen sind in ihrer Funktion noch vollig ungeklart. Wir 
konnen heute mit Kappel's und Wallenberg nul' die Vermutung aussprechen, daB die 
Olive ein wichtiger Faktor ist in del' hoheren Differenzierung und Korrelation del' MotHitat. 
"Wahrscheinlich werden verschiedene Reize im Dienste del' Korper- und Extremitatenstatik 
del' Olive zugefiihrt" (Kappel'S). Ais zufiihrende Bahnen fiir die Olive kommen vornehmlich 
spinoolivare Bahnen im Vorder- und Vordcrseitenstrang des Riicken.narks, solche aus den 
Hinterstl'angkernen und aus dem Thalamus (thalamoolivare Bahn) in Betracht. Die Striatum­
verbindung, die Wallenberg jetzt oeschrieben hat, konnte ich in meinen Fallen nicht be­
statigen. 

SchlieBlich besteht noch eine starke zufiihrende Verbindung zwischen dem Frontal­
und Temporalhirn und (vornehmlich) den Kleinhirnhemispharen, auf welcher 
komplexe GroBhirnerregungen dem Kleinhirn zustromen. Auf die Funktionsstorung diesel' 
Bahnen bin ich bereits oben eingegangen (S. 343), sie haben nach Forster einen die Kleinhirn­
tatigkeit hemmenden EinfluB, wahrend wir mit Wallenberg und Jelgersma annehmen 
diirfen, daB sie auch gewisse, im GroBhirn entstehende "Bewegungsbilder" dem Cerebellum 
iibermitteln. 

Auf del' andel'en Seite wil'kt das Kleinhirn mit seinen zentralen Kernen und 
davon ausstrahlenden ableitenden Systemen auf die verschiedenen Abteilungen 
des grof3en motorischen Haubenkerns und damit auf die gesamte Muskulatur des 
K6rpers regulierend ein. Es dient aber gleichfalls als ein Sinneszentrum, das die 
Nachricht von der jeweiligen K6rperstellung sowohl wie von dem Kontraktions­
zustande der gesamten Muskulatur, der ganzen "unbewuf3ten Tiefensensibilitiit" 
(J elgersma) dem Grof3hirn und unserm extrapyramidalen Hauptsystem zu ilber­
mitteln hat und auf diese Weise Einfluf3 gewinnt auf die vom Cortex cerebri inten­
dierten Bewegungen (Wallenberg) und extrapyramidalen Automatismen. Dieser 
Aufgabe dient der Weg auf dem Dentatum-roter Kern-System zum Thalamus und 
von dort aus zur Grof3hirnrinde einerseits und zu den verschiedenen extrapyramidalen 
Zentren andererseits. 

Zahlreiche Forscher - ich erwahne nul' Flourens, Magendie, Bouillard, Lewan­
dowsky, v. Striimpell, Nagel, Luciani, Jelgersma, Mingazzini, Edinger. 
Kleist, Forster, Holmes - haben sich auf Grund del' anatomischen Verhaltnisse und 
der wenig durchsichtigen experimentell-physiologischen und klinisch-pathologischen Unter-
8uchungsergebnisse ein Urteil zu bilden gesuchtiiber die cere bellare F unktion1). Luciani 
hat schon VOl' viden Jahren auf die allgemeinen Funktionsstiirungen hingewiesen, die in der 
Hypotonie, Hypasthenie und Ataxie zum Ausdruck kommen, und betrachtet das Kleinhirn 
als ein reflektorisch wichtiges Verstarkungsorgan nervos-motorischer Mechanismen, das auf 
Kraft und Stetigkeit, Kontraktion, Tonus und Stoffwechsel des ruhenden Muskels, kurz als 
'athenish, statisch, tonisch und trophisch wirkt. Ahnliche Ansichten sind in den Definitionen 
del' anderen Autoren enthalten; so betont Edinger (Goldstein und Wallenberg) be­
sonders den Statotonus des Kleinhirns und spricht davon, daB das Kleinhirn den Tonus 
und die Koordination del' Muskulatur von Wirbelsaule und Extremitatenwurzeln erhalt, 
Haltung und Gang so regulierend. Lewandowsky glaubt, daB das Kleinhirn nicht nur 
fiir das Korpergleichgewicht, sondern auch £iii· die Koordinationen einen wichtigen Apparat 

1) Vgl. auch F. Tilney: Genesis of Cerebellar Functions, Arch. of neurol. a. psychol. 
:Februar 1923 (Anm. b. d. KOIT.). 
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darstellt und als ein zweites Organ des Muskelsinns neben der hinteren Zentralwindung an· 
zusehen ist, welches ihr unbewuBte Innervationsmerkmale zusendet. Ahnlieh fassen auch 
J elgers rna und Wallenberg das Kleinhirn als ein Zentrum fiir die Koordination aller Will· 
kilrbewegungen auf. Gsrade gestiitzt auf dic oben angegebenen Bahnverbindungen meint 
J elgers rna, daB das Kleinhirn "beim Menschen hauptsachlich unter EinfluB des GroBhirns 
arbeitet, indem die zentripetalen Reize nach dem GroBhirn weiter befordert werden und die 
vom GroBhirn zuriickkehrenden Impulse teilweise iiber das Kleinhirn die Peripherie wieder 
crreichen". Holmes neigt dazu, die meisten der cerebeHaren Ausfallserscheinungen auf 
Mangel des Vtgetonus (Sherringtons posturaltone) irgendwie zuriickzufilhren, und Stella 
meint, daB das Kleinhirn eine groBere Genauigkeit und ZweckmaBigkeit der auf L<tbyrinth. 
reflexen beruhenden Bewegungen herbeifiihre. Auch Lewy spricht ganz im allgemeinen 
von einer Erhohung der motorischen Innervation durch das Kleinhirn. 

Wir sehen schon aus diesen wenigen von vielen zitierten MeinungsauBerungen, wie un· 
prazise sich die Kleinhirnfunktion in Worte fassen laBt. Jedenfalls geht aus dem in 
allen Teilen vollig gleichartigen Bauplan des Kleinhirns hervor, daB seine 
Funktion eine durchaus einheitliche sein muB. Ingvar hat diese Funktion des 
Kleinhirns am weitesten gefaBt, indem er das Kleinhirn "als synergetisches, die Tragheit 
iiberwindendes Organ" hinstellt. "Es entstehen infolge der Tragheit in jedem Korper bei 
dcr Bewegung kinetische Krafte, die auch bei der Gleichgewichtsarbeit einwirken und die 
deshalb mit beriicksichtigt werden milssen. Wir konnen hieraus schon folgern, daB das Klein· 
hirn Nachrichten oder Eindriicke sowohl statischer als kinetischer Natur bekommen muB 
und sowohl statische als kinetische Kriifte zu bekampfen oder zu neutralisieren hat." Da 
dicse Reize an den Begriff M'1sse und ihre Funktion an die Gravitation und Tragheit ge· 
bunden sind, wird das Kleinhirn als im Dienst eines spezifischen unbewuBten Sinnes, eines 
"massalen" Sinnes stehend betrachtet. Es hat die Aufgabe, "reflektorisch der Gravitation 
und der Tragheit unserer Korpermassen innerhalb zweckmaBiger Grenzen zwecks der Er· 
haltung des Gleichgewichts des mechanischen Systems des Korpers entgegenzuwirken und 
zu bekampfen" (Ingvar). Hieraus sind die bei Erkrankung des Kleinhirns. beobachteten 
Stiirungen zu erklaren, die sich, wie Kappcrs ausfiihrt, zeigen in cinem "Zuviel"·, in einem 
"Zuhoeh"heben der Beinc (Paradeschritt und Ha}:tnentritt), in einem "Vorbeizeigen" (Ba· 
rany) oder in dem Rebound.phenomenon von Holmes, weil eben die riehtige Schatzung 
del' Tragheit und der jener gegeniiber zu setzenden Kraft fehlt. Stertz hat dies ahnlich 
ausgedrilckt, wcnn er die Kleinhirnfunktion als einer raumlichen Komponente, dem AusmaB 
der Bewegungen dienend, erklart. Auf dieser cerebellaren Funktion basiert zweifellos auch 
das wichtige stell ungge bende Pri nzip des Klcinhirnsystems, das namentJich von 
Forster betont wird. 

Von diesem Standpunkte aus miissen, wic auch 'Vallenbcrg hervorhebt, all die VOl" 
sueha ciner Lokalisation innerhalb der Kleinhirnoberflache betrachtet werden, wie sic von 
zahlreichen Autoren (Bolk, vanRij nbeck, Thomas, Rotmann, Barany, Mingazzini, 
Luna u. a.) mit groBem Erfolge unternommen wurden. Das Lokalisationsprinzip kann 
aber aus den oben angefilhrten.Griinden nicht n<tch den einzelnen Korperabschnitten, sondeI'll 
muB nach "filr das Aquilibrium notigen Muskelsynergien, d. h. nach den Fall· und Bewegungs. 
richtungen des Korpers gegliedert sein" (I ngvar). Der Lobus anterior beherrscht so die 
muskularen Synergien der Aufrechterhaltung der Balance nach vorn, der Lobus posterior 
(medianer Teil) die gleichen Synergien zur Gleichgewichtserhaltung nach hinten. Der mittlere 
Anteil des Lobus medius soIl nach Ingvar und Bolk keine deutlichen Einfliisse auf dic 
Korperbalance besitzen. Er tragt offenbar vornehmlich assoziativen· Charakter. Dagegen 
sind seine seitlichen Anhange, denen die Hemispharen entstammen, von erhebliche1' Bedeutung 
filr die Aufrechterhaltung des Gleichgewichts nach rechts und links. In ihnen sind die vel" 
schiedenen Extremitaten ebenfalls nach Bewegungsrichtungen und .synergien hin lokalisiert. 
Da die vorderen Extremitatcn bei dcr Balance nach vorn cine viel groBere Rolle spielen als 
die hinteren Extl'emitaten, liegt ihre Region in den Kleinhirnhemispharen am meisten fron· 
t<tl in del' Nahe des Vorwartszentrums des Lobus anterior. Das gleiche gilt fiir die hinteren 
Extremitaten, die besonders fill' die Balance nach hinten eintreten milssen; dic Zentren, 
welche sich auf die hintercn Extremitaten beziehen, liegen in der Nahe dcs Lobus posterior, 
wo dic hinteren Falltendenzen des ganzen Korpers reflektorisch bekampft werden. Das 
Kleinhirn zeigt also neben einer bilateral· symmetrischen im Mittelstiick ge· 
legenen eine vorzugsweise an die Hcmispharen gekniipfte somatotopische 
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Vertret u ng der ei nzel nen E xtremitaten, wobei freilich nicht die einzelnen Muskt'l. 
gebiete, sondern bestimmte Bewegungssynergien offenbar festgelegt sind. 

In der Tat lassen sich viele Reiz· und Ausfallserscheinungen des Tierexperi. 
mentes und del' menschlichen Pathologie auf solche Prinzipien zuriickftihren, jt'doch 
glaube ich nicht, daB aIle die komplizierten Erschcinungen der Kleinhirnpathologie hit'fin 
ihre ausreichende Erklarung finden. Wenn wir noch kurz die wichtigsten Reiz- und Ausfalls­
erscheinungen des Kleinhirns beriihren, so ist zunachst zu hetonen, daB nach Horsley und 
Clarke die Kleinhirnrinde selbst elektrisch nicht reizbar ist. Reizungserscheinungen treten 
erst auf, wenn man die Elektroden tiefer in die Masse des Kleinhirns einsenkt. Dabei zeigt 
sich, daB die Reizerscheinungen von den Kernen ausgehen und eine bestimmte Lokalisation 
und somatotopische Vel'tretung auch im Dentatum anzeigen. Bremer hat bei seinen Unter­
suchungen an Katzen gefunden, daB del' Lobus anterior mit sehwachen Striimen reizbal' 
ist. Die reizbare Zone entspricht dem Endigungsgebiet del' spinoaerebellaren Fasern, die 
Hemmungseinfliisse bleiben erhalten nach einem Medianschnitt durch das KIcinhirn und 
schwinden nach Durchschneidung del' yorderen Kleinhirnbindeannc odeI' nach Durchschnei· 
dung des Hirnstammes unmittelbar hinter dem roten Kern. Bremer schlieBt aus spinpn 
Untersuchungen, daB dcr zentl'ipetale Teil des Bl'emsungsrefIexbogens fiir dpn Tonus die 
spinoeerebellaren Fasel'll sind, deren Endungsgebiet mit den reizbarpn Zonen des Kleinhil'lls 
zllsammenfallt, weiterhin daB den zentrifugalcn Teil die vorderen Kleinhirn­
bi ndear me darstellen. 1m gleichen Sinne verIegt auch Kleist in die aufsteigenden Klein­
hirnbahnen den ataktisch-hypotonischen Komplex, in die absteigenden die Klein­
hirnhemmung und die tonische Kontraktionsnachdauer. Ahnliehes schIieBt 
HoI mes aus seinen experimentellen Kleinhil'llfol'schungen und den Ergebnissen del' 
menschlichcn Pathologie, denn nach ihm bewir ken Lasio nen des hinteren Klei nhir n· 
schenkelsHypotonic, Zerstiirung desBindearmes dagegenHypertonie. Wilson 
t'rwahnt in sciner Studie iiber die Mittelhil'llstarre (1920), daB Reizung del' vorderen obm'pn 
Flache des Kleinhil'lls in del' Nahe del' MittelIinic dic Rigiditat herabsetze, wie dies auch 
bcobachtet wurde von Sherrington, Lowenthal und Horsley, Weed u. a. Daraus 
ist zu schlicBen, daB del' Ausfall diesel' Gegend die Rigiditat hervorrufen kann; nach df>n 
Beobachtungen von Sherrington und Thiele ist dies in der Tat del' Fall, abel' durchaus 
nicht konstant. Wilson betont, daB die Rigiditat nach Entfel'llung des Cerebellum weiter 
besteht und auch hervorgerufen werden kann durch Reizung des Mittelhirns nach volligel' 
Entfel'llung des Kleinhirns. Er schlieBt daraus, daB die funktionelle Integritat des Klein­
hirns keine "conditio sine qua non" ist fiir die Erscheinung del' Rigiditat nach Mittelhil'll­
durchtrennung. Wir kommen auf diesen Punkt weiter unten bei der Besprechung der Mittel­
hirnstarre und del' Mag n ussehen experimentellen Untersuchungsergebnisse noch zuriick. 

DaB Liisionen del' fronto-ponto-cerebellaren Bahnen eigenartige dem Striopallidum­
syndrom verwandte akinetisch-hypertonische Erscheinungen hervorbringen konnen, wurdc 
bcreits oben beriihrt (S. 343). 

Luciani bezeichnet als cerebellare Reizerscheinungen ganz im allgemeinen die Hyper­
tonie bis zur tonischen Starre und Forster beobachtet bei Blutungen in del' Kleinhirn. 
rinde, die wohl als Reize aufgefaBt werden miissen, tonische Starre aller Muskeln mit stunden· 
und tageIanger ContractuI' im Wechsel mit Chorea. Die Chorea iiberdauerte die Starre. 

Uber die cere bellaren A usfallserschein ungen, iiber die eine uniibersehbare 
Literatur besteht, will ich mich kurz fassen. Hier steht im allgemeinen die Hypotonie, die 
Asthenie und Hypermetrie (Luciani) im Vordergrunde, wobei gelegentlich eigenartigc 
Koordinationsstorungen im Sinne von Rollbewegungen, nicht genauer zu charakterisierende 
Bewegungsunruhen, atypische, abgerissefie, irregulare Mitbewegungen (Holmes), Ataxien, 
Gleichgewichtsstorungen, mangelnde Bewegungsantriebe (Anton), Sprach. und mimische 
Storungen (D ej erine und Thomas, Jelgersma, Kleist), Schwache, Langsamkeit und 
Unsicherheit aller Bewegungen (Mingazzini) und vieles andere mehr oder weniger betont 
wird. Forster faBt die Ausfallserscheinungen des cerebellaren Systems in folgende Haupt­
punkte zusammen: Es fehlt del' Dehnungswiderstand del' Muskeln bei erhaltenem Sehnen· 
reflex (cerebellare Hypotonie); es fehIt die Fixationsspannung del' Muskeln, die sich auch 
bei aktiven Bewegungen zeigt (cerebeUare Astasie). Das Fehlen des Dehnungswiderstandes 
del' antagonistischen Dampfung fiihrt zur cerebellaren Hypermetrie, das FehIen del' Fixations· 
spannung zu mangelnder koIIateraler und rotatorischer Feststellung, zu seitlichem Abweichcn 
aus del' Bcwegungsrichtung, zu abnormer Drehung des bewegten Gliedes; bei streng fokalpr 
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cerebellarer Sehadigung laDt nur die eine entsprechende Muskelgruppe die erforderliehe 
Fixationsspannung vermissen, es kommt zum spontanen Vorbeizeigen. Schlie131ieh ist der 
Intentionstremor als eine spezieUe Form del' cerebellaren Koordinationsst6rung anzusehen. 

Holmes hat in jiingster Zeit die cerebellaren Ausfallserseheinungen bei 25 operativ 
bestatigten KJeinhirntumoren und 70 Fallen von Kriegsverletzungen des Kleinhirns ein­
gehend studlel't. Er untel'scheidet dabei als Ausfallserseheinung: 1. Verminderung des Tonus, 
der reflektorisch Kiirper- und Gliedstellungen erhalt. 2. Verminderuug del' Muskelelastizitat 
und 3. Storung des tonisehen Elementes in den willkiirlieben Muskelkontraktionen, die del' 
K6rperhaltung dienen. Diese Hypotonie, die fast regelmal3ig aIle Muskeln del' K6rperhalfte 
auf del' geschadigten Kleinhirnseite befallt, kommt auch bei reiner Kleinhirnrindenverletzung 
VOl', und bei tieferen und ausgedehnteren Lasionen bis zu den Kleinhirnkernen andert sieh 
lediglich del' Grad, nicht die Lokalisation del' Hypotonie. Daneben werden die Storungen 
des Lagetonus, die Stiirungen del' Asthenie, del' gesteigerten Ermiidbarkeit, del' Astasie, 
del' verspatetc Beginn und del' unregelmaDige Ablauf von Ziel- und Zweckbewegungen und 
die Storungen in der Ordnung der Bewegungen eingehender in ihrer physiologischen Deutung 
diskutiert; letztere kann gestort seln durch falschen Umfang (Dysmetrie), durch falsche 
Richtung (Richtungsfehler) und durch falsche Geschwindigkeit (Fehler in der Sukzession del' 
Bewegungen, Tremor u. dgl.). 

Auch Holmes betont die Schwierigkeiten einer prazisen physiologischen Deutung 
dieser Symptome, die noch dadurch vermehrt werden, daD sich bald willkiirliehe Korrekturen 
extracerebellarer Art einstellen und die cerebellaren Ausfallserscheinungen mehr und mehr 
verdecken. Es ist ja bekannt, daD Kleinhirnveranderungen oft sehr ausgedehnter Art keinerlei 
auffallige klinische Storungen herauffiihren miissen, und Kohlhaas beschrieb 1918 einen 
FaJI mit einer Aplasie einer Kleinhirnhalfte, del' klinisch nicht die geringsten Ausfalls­
erscheinungen gezeigt hat. 

In del' Tat ist es, wenn man die mit cerebellarer Erkrankung einhergehenden 
Funktionsstorungen iiberblickt, auBerst schwer, ja geradezu unmoglich, sie heute 
schon eindeutig pathophysiologisch zu erklaren. Vom Standpunkte der Histologen 
und vergleichenden Anatomen aus ist eine im gewissen Sinne einheitliche 
Funktion des Cerebellum zu erschlieBen, die ohne Zweifel in den Ingvar­
schen Ausfiihrungen in einem Hauptpunkte treffend gekennzeichnet ist. Ich 
mochte abel' mit Jelgersma, Wallenberg u. a. annehmen, daB die Ing­
varsche Auffassung eine noch viel zu eng gezogene ist und nul' eine freilich 
wichtige Teilkomponente del' cerebellaren Funktion herausgreift, die vornehm­
lich bei niederen Tieren wesentlich betont ist. Anatomie und Klinik weisen 
aber dem Kleinhirn del' hoheren Saugetiere, insbesondere des Menschen, wo sich 
die zu- und abfiihrenden Verbindungen mit dem Stirnhirn in so auffallender 
Weise weiter entwickelt haben, eine recht komplizierte Funktion zu, die wir heute 
nur allgemein umschreiben konnen: 

Das Kleinhirn ist ein Zentrum fur die Koordination der Bewegungen, und zwar 
offenbar sowohl der willkurlichen als der unwillkurlichen, indem es einmal jene 
unter dem Einflusse des Grophirns regelt, diese aber auf dem Wege niederer sub­
corticaler ReflexbOgen (Mittelhirn, Pons und Medulla) in spezifischer Weise stellung­
sichernd, tonisierend und auch hemmend beeinflupt, dabei ganz vornehmlich jene 
Bewegungssynergien regulierend, die durch die Fall- und Bewegungsrichtungen 
des Korpers und seiner Teile bestimmt sind. Fur den gesamten motorischen 
H aubenkern du rfte es wesentlich ein hemmendes und zugleich 
verstdrkendes Regulationsorgan darstellen. 

3. Der motorische Koordinationsmechanismus des Mittelhirns und Hirnstammes. 
Der gesamte motorische Haubenkern, der sich aus dem roten Kern und zahl­

rel:chen Solitdrkernen und dem Dei t e r s schen A pparat zusammensetzend, als ein 
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kompliziert gebautes einheitliches Organsystem die Haube des Mittelhirns und des 
Hirnstammes durchzieht, mUfJ als Haupttriiger eines wichtigen motorischen Koordi­
nationsmechanismus angesehen werden. Die iiberaus wichtigen experimerttellen 
Studien der Magn usschen Schule haben uns iiber die Funktionsleistungen 
dieses Systems bedeutsame Aufschliisse gebracht. Diese Untersuchungen sind 
noch deshalb fiir das vorliegende Thema von besonderem Interesse, weil wir 
durch sie wichtige Einblicke gewinnen in die nervosen Regulationsvorgiinge, 
durch welche die Spannungsverleilung in der gesamten Kor.permuskulatur beherrscht 
wird, und in die Gesetze, nach denen der Korper jeweils eine bestimmte Haltung 
annimmt und seine normale Stellung im Raume aufrecht erhiilt. Dabei konnten 
durch verschiedene experimentelle Versuchsanordnungen bei den einzelnen Tieren 
zwangsmii{3ig ablaufende Reflexbewegungen ausgelOst werden, und zwar bedingt 
durch einen nervosen MechanismUB, dessen Zentren weitgehend unabhiingig vom 
Kleinhirn arbeiten und ins Mittelhirn abwiirts bis ins obere Halsmark zu lokali­
sieren sind, die also in ihrer Lage dem ausgedehnten Assoziations- und Koor­
dinationssystem des motorischen Haubenkerns entsprechen. Anatomische und 
physiologische "Oberlegungen machen es wahrscheinlich, daB die wichtigste Ver­
bindungsbahn all dieser Zentren das hin tere Lang s bii ndel darstellt, das 
in eben dieser Langenausdehnung den gesamten Bulbus durchzieht. An diesem 
System greift aber, wie wir betont haben, unser extrapyramidales Haupt­
system mit seinen abfiihrenden Bahnen ein durch die gleic'hseitige 
und gekreuzte Verbindung mit dem Nucleus Darkschewitschi et 
inters ti tialis (siehe Schema Abb. 11), welche Kerne als die oralsten Ursprungs­
zentren des hinteren Langsbiindels aufgefaBt werden miissen. 

Weiterhin aber werden diese Zentren vom Kleinhirn her vermittels seiner 
abfiihrenden Bahnen (Bindearm und Tract. cerebello-tegmentalis (siehe auch 
Schema Abb.11) im weitesten Sinne regulierend beeinfluBt, wobei offenbar 
neben einer allgemeinen Hemmung zugleich eine Sicherung und 
Verstarkung des Hirnstammechanismus bewirkt wird; und schlieBlich 
erfahrt noch diese cerebellare Sicherung eine striopallidare Regu­
lation auf dem Wege der pallido-rubralen Faserung. 

Wie kompliziert im einzelnen die Verhaltnisse liegen, moge aus den folgenden 
Ausfiihrungen erkannt werden, die eine gedrangte Obersicht der physiologischen 
Studien von Magnus und seiner Schule geben. Ich bringe hier diese Zusammen­
stellung nicht nur deshalb, weil die erhobenen Befunde meines Erachtens fUr 
das uns hier beschaftigende Problem von groBter Bedeutung sind, sondern auch 
weit iiber den Rahmen dieser Studie hinaus die groBte allgemeine Beachtung 
verdienen 1). 

Es ist eine Hingst bekannte Tatsache, daB die Spannungsverhaltnisse der ge­
samten Korpermuskulatur in der Ruhe und in der Bewegung in erster Linie 
abhangig s:nd von jenen Mechanismen, welche die proprioceptiven Reize vermitteln. Wie 
zuerst durch Brondgeest (1860) gezeigt wurde, sind einige der wichtigsten Quellen des 
Tonus der Gliedermuskeln afferente Impulse, die von dem betreffenden Gliede 
sel bst ausgehen. Die Durchschneidung der hinteren Wurzeln geht mit einem weitgehenden 
Tonusverlust einher, wobei freilich der Tonus nicht vollig aufgehoben (Sherrington, 

1) Gelegentlich eines von mir im Hamb. biolog. Verein (Nov. 1922) tiber dieses Thema 
gehaltenen Vortrage hat auch K est n e r die groBe Bedeutung der Mag nus schen 
Untersuchungen ftir das vorliegende Problem betont. 
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Trendelenburg, Magn us und viele andere) und eine temporare Liihmung fiir willkiirliche 
und andere Bewegungen bedingt wird (Forster u. a.). DaB aber neben den proprioceptiven 
Reizen der Muskeln und Sehnen und exteroceptiven Impulsen von der Raut eines GIiedes 
(Sherrington, Magnus u. a.) noch andere Tonusurspriinge vorhanden sind, wissen wir 
aus den Erfahrungen von Sherri ngton und Magn us iiber den Tonus des asensiblen Rinter­
beines am Riickenmarkshund und vor allem aus den Erfahrungen Trendelenburgs iiber 
den Fliigeltonus der Tauben nach Rinterwurzeldurchschneidung. Zum Teil sind diese, wie 
Magnus glaubt, wie z. B. bei dem Tonus des asensiblen Rinterbeines am Runde mit tiefer 
Riickenmarksdurchschneidung, in den afferenten Bahnen der kontralateralen Extremitat 
zu suchen, zum Teil sind es, wie bei den doppelseitig asensiblen Fliigeln der Trendelen­
burgschen Tauben sensible Erregungen von anderen Korperregionen. So sehen wir z. B. 
auch aus den Versuchen Bickels und Jacobs an Runden mit durchschnittenen hinteren 
Wurzeln, daB solche Tiere beim Gange die Hinterbeine zwar nachschleifen, aber "alternierend 
und in der normalen Reihenfolge mit den Bewegungen der Vorderbeine beugen und strecken", 
wobei sie jedoch in keiner nennenswerten Weise zur Lokomotion beitragen. Diese altemieren­
den Reflexe der Rinterbeine werden also_ wie wir schlieBen diirfen, irgendwie durch die Be­
wegungen der vorderen Extremitaten bedingt. 

Gewisse Erscheinungen, wie sie bei Tieren mit Rinterwurzeldurchschneidung auftreten, 
werden auch bei Labyrinthausschaltungen beobachtet. Ewald hat ja bereits vor 
vielen Jahren die Lehre yom Tonuslabyrinth aufgestellt und die Folgen einseitiger und 
doppelseitiger Labyrinthexstirpation bei Tieren eingehend erforscht. Die Untersuchungen 
Ewalds wurden vornehmlich durch Magnus und seine Schule (de Kleij n, van Leeuwen) 
bestatigt, erweitert und in ihren Einzelheiten genauer festgelegt. Es werden dabei die direkten 
Folgen von Labyrinthexstirpation von jenen indirekter Einfliisse auf den Gliedertonus ab­
gegrenzt, die sich auf jene superponieren. 

Als direkte Folgen einseitigen Labyrinthausfalls fallen auf: VOriibergehende 
Augendeviationen und Nystagmus,. voriibergehende Wendungen und dauemde Drehung des 
RaIses und des Rumpfes bei schnell voriibergehender Schlaffheit der Beine auf der operierten 
Seite; dazu treten Rollbewegungen. Bei Katzen mit doppelseitigen Labyrinthexstirpationen 
werden zunachst offenbar als Reizerscheinungen ein dauerndes Kopfschwanken und -pendeln 
beobachtet, ein Riickwartskriechen, ein schwankender ungeschickter Gang (Barengang), 
ein Rumpfschwanken beim Sitzen und Stehen, Zickzacklaufen und Anfalle wilden Rerum­
springens, ein auffallend haufiges Umsehen nach rechts und links (stark hervortretende 
optische Orientierung), an das sich Zirkeltouren anschlieBen. Der gesamte Symptomen­
kompJex bildet sich aber allmahlich zuriick, so daB nur ein haufiges Umsehen nach beiden 
Seiten beim Laufen und eine auffallende Unruhe und Ungeschicklichkeit zuriickbleibt, sobald 
man die Tiere in eine ihnen ungewohnte Situation bringt. Dabei wird das Laufen auf ebenem 
Boden wieder ganz normal und die Kraft der Muskulatur leidet zweifellos nicht. GroBe 
Kraftleistungen, wcite Spriinge werden ausgefiihrt, der Korper beim Stehen und Laufen 
ganz aufrecht getragen, von einem allgemeinen Tonusverlust der Muskulatur ist nichts 
mehr nachzuweisen. Wir sehen also, daB die Folgen doppelseitigen Labyrinthaus­
falles fiir die Koordination der Bewegungen durch andere zentrale Apparate 
weitgehend ausgeglichen werden konnen. 

Dabei geniigt ein Labyrinth, um den Extremitatentonus auf beiden Seiten zu be· 
einflussen. Dagegen steht ein Labyrinth ausschlieBlich oder wenigstens vorwiegend zu den 
Ralsmuskeln nur einer Seite in Beziehung. Es hat sich weiterhin herausgestellt, daB die 
Tonusbeeinflussung bei einseitiger Labyrinthexstirpation eine zumeist nur voriibergehende 
ist oder auch ganz fehlen kann. Dabei verhalten sich die verschiedenen Tierarten verschieden. 
Grobbels beobachtete bei einseitiger Vl.byrinthexstirpation beim Vogel eine Tonusherab­
setzung des gieichen Fliigels. Beim Affen ist der Tonusunterschied der beiderseitigen Extremi­
taten nach einseitigem Labyrinthverlust von sehr viellangerer Dauer als beim Runde, kom­
pensiert sich aber raRch wieder, so daB nach wenigen Wochen das Tier in seinen Bewegungen 
kaum mehr dadurch gehindert wiro. Der Affe besitzt sogar nach doppelseitiger 
Labyrinthexstirpation einen sehr guten allgemeinen Muskeltonus, wobei die 
Bewegungen keineswegs kraftios ausgefiihrt werden und die Glieder des Tieres durchaus 
nicht schiaff sind. "Es ist also nicht richtig," wie Magn us bemerkt, daB "bekanntlich nach 
doppeiseitiger Labyrinthexstirpation der Muskeitonus vermindert ist". Es bleiben dabei 
lediglich die von den Labyrinthen abhangigen Anderungen des Tonus aus. 
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Dem entsprechen auch im allgemeinen die Erfahrungen beim Menschen. Die Feststellung 
von de Kleijn und Magnus ist nun von besonderer Wichtigkeit, daB sich die Tiitigkeit 
der Labyrinthe unabhiingig von der Mitwirkung des Kleinhirns abspielt. Sie 
wei sen darauf hin, daB bereits Lange im Goltzschen und Ewaldschen Laboratorium die 
Symptome der Kleinhirnexstirpation von jenen der Labyrinthausschaltung auseinander. 
halten konnte. Ferner hat auch Luciani festgestellt, daB kleinhirnlose Runde gut schwim. 
men, und Lange hat angegeben, daB kleinhirnlose Tauben gut fliegen, was diese Tiere nach 
der Entfernung der Labyrinthe nicht konnen. Der Grund hierfiir liegt darin, daB die Tiere 
beim Schwimmen zur Orientierung ausschlieBlich auf die Labyrinthstellreflexe angewiesen 
sind, wahrend die Stellreflexe durch asymmetrische Reizung der Korperoberfliiche nicht mehr 
zustandekommen konnen. Wir werden auf die Stellreflexe weiter unten noch zu sprechen 
kommen. Magnus stellte fest, daB nach Entfernung des Kleinhirns und seiner Kerne ein. 
seitige Labyrinthexstirpation die gleichen typischen Folgeerscheinungen wie bei normalen 
Tieren auslost, andererseits macht nach doppelter Labyrinthentfernung die Kleinhirnexstir­
pation die dafiir typischen Symptoline. Die Exstirpation des einen Organs ver­
hindert also nicht das Entstehen der Symptome nach Verlust des anderen. 
Ja es konnen sich Kleinhirn und Labyrinthe in ihren Ausfiillen gegenseitig 
kompensieren. 

Teilweise abhiingig von den Labyrinthen, teilweise bedingt durch die afferenten Nerven 
des RaIses lassen sich nach Magnus und seiner Schule wichtige Reflexe physiologisch fest­
legen, die fUr die Koordination der Bewegungen der Tiere und offenbar auch des Menschen 
von groBter Wichtigkeit sind. Man kann sie mit Magnus in zwei groBe Gruppen einteilen, 
einmal in die Stehreflexe, welche das Tier in einer bestimmten Stellung erhalten, wenn 
man es hinstellt, und dann die Stellreflexe, durch welche das Tier die normale Korper­
stellung einnimmt und sich darin erhiilt. 

Bei ersteren spielt der Mechanismus der Enthirn ungsstarre, auf den ich noch unten 
zu sprechen kommen werde, eine groBe Rolle, ferner die tonischen Labyrinth- und 
Ralsreflexe. Die ersten werden ausgelost durch Anderung der Stellung des Kopfes im 
Raume, nehmen ihren Ursprung in den Labyrinthen und werden dem Zentralorgan durch. 
die Octavi zugeleitet. Die zweiten werden bedingt durch Anderung der Stellung des Kopfes 
zum Rumpfe, nehmen ihren Ursprung in den Muskeln, Sehnen oder Gelenken des RaIses 
und werden dem Zentrum durch die drei obersten cervicalen Rinterwurzeln zugeleitet. Beide 
Gruppen von Reflexen lassen sich nicht nur am intakten Tier, sondern auch nach dem Dece­
rebrieren nachweisen. Auch das Kleinhirn ist fiir diese Reflexe nicht notwendig, es geniigt 
flir sie die Anwesenheit des Riickenmarks, der Medulla oblongata, der Briicke und der hinteren 
Vierhiigel, wenn wir von den Reflexen auf die Augenmuskeln absehen. Es miissen nur die 
fiir die AuslOsung der Reflexe notwendigen afferenten Bahnen eintreten konnen. Erst wenn 
die Eintrittszone der Octavi entfernt ist, horen diese Labyrinthreflexe auf, dann lassen 
sich nur noch die Ralsreflexe auf die vier Beine in typischer Weise durch Drehen, Wenden, 
Reben und Senken des Kopfes nachweisen. Der gesamte D.eiterssche Kern, die absteigende 
Octavuswurzel mit den sie begJeitenden Nervenzellen konnen nicht die Zentren fiir die Rals­
reflexe abgeben; sie miissen im Riickenmark seIber liegen, und zwar zwischen dem ersten 
und zweiten Cervicalsegmente, denn nach Entfernung des obersten Ralssegmentes werden 
die Ralsreflexe abgeschwiicht, nach Entfernung des zweiten fallen sie fort. 

Nach Magnus und van Leeuwen werden nun die durch Ausschaltung der Rals­
und Labyrinthreflexe bedingten SWrungen im Bewegungsapparat weitgehend ausgeglichen, 
wobei wohl den Augen (Distanzreceptoren) und den proprioceptiven Muskel- und Gelenk­
nerven der iibrigen Korperteile ein Rauptanteil zukommt. Dabei ist noch auf folgende 
interessante Erscheinuugen hinzuweisen: Schaltet man bei Kat.zen die tonischen Rals. 
reflexe auf die Korpermuskulatur durch Durchschneidung der drei obersten cervicalen 
Rinterwurzelpaare aus, so bleiben auBer einer leichten Uneleganz der Bewegungen und der 
Neigung, mit gebeugten Rinterbeinen zu laufen, nur geringe Storungen zuriick. So kann der 
Ausfall der Ralsreflexe teilweise von den Labyrinthen aus kompensiert werden. Bei den 
optisch eingestellten Tieren (Rund, Katze, Affe) beteiligen sich auch die Augen in der Kom. 
pensation dieses Ausfalles. Wir sehen also auch hierin wieder ein Beispiel flir den Mechanis. 
mus des Ausgleichs motorischer Ausfallserscheinungen, wie er in seinen Ent­
stehungsbedingungen auch flir die menschliche Pathologie und unser Problem von Be­
deutung ist. 
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Exstirpiert man einer Katze nach Ausschaltung der Halsreflexe das eine Labyrinth, 
so bekommt sie nicht mehr, sondern weniger StOrungen als eine normale Katze nach 
einseitigem Labyrinthverlust. Hier ist also cin Beispiel dafiir gegeben, daB der A usfall 
zweier sich gegenseitig beeinflussender Koordinationsmechanismen und 
Tonussysteme sich nicht summiert, sondern in seiner Wirkung annahernd 
ausgleicht. Ein Kaninchcn, dem nach Durchtrennung der drci oberen cervicalen Hinter· 
wurzeln das eine Labyrinth entfernt wurde, bot aus diesen Griinden auch keine Roll­
bewegungen. Kombinierte nun Magnus und van Leeuwen bei Katzen die doppelte Laby­
rinthexstirpation mit der Durchschneidung der drei oberen cervicalen Hinterwurzeln, so 
werden alle direkten tonischen Hals- und Labyrinthreflexe, die durch Anderung der Kopf­
stellung auf die Korpermuskulatur ausgelost werden konnen, dauernd aufgehoben, trotzdem 
sind die allgemeinen Bewegungsstorungen, welche als Dauerfolgen dabei zuriickbleiben, auf­
fallend geringe. Die Tiere konnen eine ganze Reihe auch kompli1:ierterer Bewegungen (Weit­
springen, Treppenlaufen usw.) ausfiihren. Von einem allgemeinen Tonusverlust der Korper­
muskulatur ist nichts nachzuweise;n. 

A1s Stellreflexe, welche den Tieren gestatten, aus jeder beliebigen Lage des Korpers 
die Kormalstelluug anzunehmen, HeBen sich bci Kaninchen, Katze, Hund und Affe iiberein­
stimmend von Magnus und seiner Schule folgende vier Gruppen nachweisen, welche 
bei der Koordination der Bewegungen stets harmonisch zusammenarbeiten 
und gemeinsam ihre Zentren im Mittelhirn haben: 1. Die Labyrinthstell­
reflexe auf den Kopf. Sie sind am besten zu untersuchen, wenn das Tier frei in der Luft 
gehalten wird, infolge von Labyrintherregungen wird der Kopf aus jeder beliebigen Lage 
nach der Normalstellung hin bewegt. Diese Reflexe fehIen nach Exstirpation der Labyrinthe 
und haben ihre Zentren im Mittelhirn. 2. Stellreflexe auf den Kopf durch asym­
metrische Reizung der scnsiblen Korpernerven: liegt der Korper in asymmetrischer 
Lage auf dem Boden, so wird durch asymmetrische Erregung der sensiblen Korpernerven 
eine Drehung des Kopfes zur Normalst.ellung zustande gebracht. Die Reflexe lassen sich am 
besten isoliert untersuchen bei labyrinthlosen Tieren. Auch ihrc Zentren liegen im Mittel­
hirn. 3. Die Halsstellreflcxe: Sobald der Kopf durch die beiden vorher genannten Reftexe 
in die Normalstellung gebracht ist, der Korpcr aber noeh nieht, wird durch die abnorme 
Haltung (Drehung, Streekung, Beugung) des Halses ein Reflex ausgelOst, durch den der 
Korper in die richtige und symmetnsche SteHung zum Kopf gebracht wird. Der Reflex setzt 
sich von vorn naeh hinten langs der Wirbelsaule fort und is" auch beim labyrinthlosen 'riere 
vorhanden. Seine Zentren reiehen vom Mittelhirn bis in die Briickengegend. 4. Stell­
reflexe auf den Korper durch asymmetrische Reizung der sensiblen Korper­
nerven. Aueh wenn der Kopf sich nicht in der normalen Stellung befindet. kann der 
Korper, wenn er in asymmetrischcr Hq,ltung auf dem Boden liegt, durch einen Reflex, der 
durch die asymmetrisehe Beriihrung mit dem Boden ausgelost wird, richtig gestellt 
werden. Aueh dieser Reflex: ist beim labyrinthlosen Tiere vorhanden und seine Zentren 
liegen im Mittelhirn. 

Diese Stellretlexe auf den Korper spielen namentlich beim Affen eine auBerordentlich 
groBe Rolle und zwar besonders die, welche von den vier Extremitaten ausgehen. Durch 
die starke Auspragung der Korperstellrcflexe auf den Korper bei diesen Klettertieren wird 
es erreicht, daB deren Korpcr eine gewisse Unabhangigkeit vom Kopfe gewinnt. 

SchlieBlich sind noch die optischen Stellreflexe zu erwahnen, die bei den Kaninehen 
keine Rolle spielen, dagegen bci den Katzen, Runden und Affen mitwirken, um den Tieren 
die Einnahme der Normalstellung zu ermoglichen, auch wenn sie labyrinthlos sind. Sie sind 
am besten zu untersuchen, wenn man die Tiere lrei in die Luft halt, so daB eine Beriihrung 
mit der Unterlage vermieden wird und die Stellreflexe durch asymmetrische Reizung der 
sensiblen Korpernerven auf den Kopf und auf den Korper nicht zustande kommen konnen. 
Die optisehen Stellreflexe sind an das Vorhandensein der Rindc gebunden. 

Aueh sie sind beim Affen von groBer Bedeutung, bei dem die Augen hauptsachlich 
optisch orientiert sind und benutzt werden, die Korperstellung zu beeinflussen und die 
Korperbewcgung zu kontrollicren. Ahnliche Verhaltnisse diirften fUr den Menschen gegeben 
sein, wahrend beim Kaninchen, wie Bartels gezeigt hat, die Augen hauptsachlich von den 
Labyrinthen und nach den neueren Untersuchungen von de Kleij n von den Labyrinthen 
und auch vom RaIse aus orientiert werden. Durch die Untersuchungen von Barany und 
besonders von de Kleij n ist festgestellt, daB anBer den Labyrinthen auch die Reeeptoren 
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des RaIses einen DauereinfluB auf die Augenstellung austiben und daB sich bei den ver­
schiedenen Lagen des Kopfes im Raume und zum Rumpfe die tonischen Labyrinthreflexe 
auf die Augen in wechselnder Weise kombinieren. DaB auch beim Menschen die kompen­
satorischen Augenstellungen sowohl von den Labyrinthen wie yom RaIse aus beherrscht 
werden, ergibt sich aus neueren Beobachtungen, die Paul Sch uster mitgeteilt hat. Auch 
ihre Reflexe liegen im Mittelhirn, und zwar zwischen Oktavuseintritt und den Augenmuskel­
kernen. 

Dazu kommen schlieBlich noch die Labyrinthreflexe auf Bewegungen, die so­
wohl auf Winkelbeschleunigungen als auch auf Beschleunigungen in geradliniger Richtung 
ausgelOst werden. und zwar durch den Bogengangsapparat. Dagegen ist die Auslosungs­
statte der tonischen Labyrinthreflexe, welche Dauerreaktionen darstellen und solange un­
verandert bleiben, als die Labyrinthe ihre Lage zum Rorizonte nicht andern, die Maculae 
der Otolithen (de Kleij n und Magn us). Auch diese Reflexe sind beim groB- und klein­
hirnlosen Tier vorhanden und liegen im Rirnstamm. Grobbeb hat bei seinen Unter­
suchungen tiber die Lage- und Bewegungsreflexe der Vogel ganz entsprechende Fest­
stellungen gemacht und betont, daB diese Reflexe die physiologische Grundlage all jener 
Erscheinungen bilden, die im Leben des Tieres als die verschiedenen Formen des Gehens, 
Sitzens und Fliegens gekennzeichnet sind. 

Magnus und seine Schule konnten nun, me schon oben betont, nachweisen, 
daB samtliche obengenannten Labyrinthreflexe und -reaktionen 
auch nach volliger Abtrennung des Kleinhirns einschlie13lich der 
Kleinhirnkerne erhalten sind, und daB die bei den Labyrinth­
reflexen beanspruchten Leitungsbahnen nichtiiber das Kleinhirn 
laufen. (Die Untersuchungen, wie sich die StelIreflexe auf den Kopf und 
den Korper durch asymmetrische Reizung der Korperoberflache nach Klein­
hirnexstirpation verhalten, sind noch nicht zum AbschluB gebracht.) Daraus 
ergibt sich nach de Kleijn und Magnus, daB das Kleinhirn nicht der 
Zentralapparat der Labyrinthe sein kann, und daB die Zentren fiir die 
Labyrinthreflexe, me oben erwahnt, auBerhalb des Kleinhirns im Hirnstamm 
liegen. Damit solI natiirlich nicht gesagt sein, daB nicht irgendwelche von 
den Labyrinthen ausgehende Erregungen bei intaktem Zentralnervensystem 
auch ins Kleinhirn gelangen. Andererseits bleibt es durchaus moglich, daB 
vom Kleinhirn ausgehende Impulse zu den im Hirnstamm liegen­
den Zentren fiir die Labyrinthreflexe gelangen und dort eine ver­
starkende oder hemmende Einwirkung auf den Ablauf der Laby­
rinthreflexe ausiiben. Dafiir sprechen z. B. die Beobachtungen von Bauer 
und Leidler, welche nach Verletzungen des Kleinhirnwurmes betrachtliche Ver­
starkungen der Augendrehreaktion gefunden haben. Auch Stella stellt sich 
ganz auf den Magn usschen Standpunkt und spricht die Ansicht aus, daB das 
Kleinhirn eingreife, um eine groBere Genauigkeit und ZweckmaBig­
keit der auf Labyrinthreflexen beruhenden Bewegungen herbei­
zufiihren. 

Von Magnus werden weiterhin interessante BeispiE'le daftir gegeben, daB die Tiere je 
nach der verschiedenen Lage und Stellung ein- und denselben Reiz mit ganz verschiedenen 
Steh- und Stellreflexen beantworten konnen; durch verschiedene sensible Dauerreize (proprio­
zeptive Erregungen, Drucksinnesreize) kann man Veranderungen des Zentralorganes zu­
wege bringen, durch welche cine bestimmte Erregung gezwungen ist, einmal dem einen, 
ein anderes Mal einem ganz anderen Zentrum zuzuflieBen. So kann ein- und derselbe Reiz je 
nach der Lage und Stellung des Tieres die Zentren ganz verschiedener Muskeln in Erregung 
versetzen. Es kann weiterhin eine bestimmte Lage des Tieres einen Zustand in seinem Zentral­
nervensystem schaffen, in welchem beliebige Reize, die sonst nicht als "Stellreize" wirken 
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konnen, die SteIlreaktionen auslOsen. Durch solche "Schaltungen" wird also eine 
groBe Variabilitat dieser Reflexvorgange bedingP). 

Wir sehen ausdiesen bedeutsamen physiologischen Studien von Magn us 
und seiner Schule, daB sich im Mittelhirn und Hirnstamm, und zwar von den Vier­
hugeln abwiirts ein miichtiger Apparat aufbaut, der weitgehend unabhiingig vom 
GrofJ- und Kleinhirn arbeitet und die entsprechenden Reize mit zwangsmiifJig ab­
laufenden reflektorischen Bewegungen recht komplexer N atur beantwortet. Durch 
das koordinierte Zusammenwirken dieser Zentren wird der gesamte Steh- und Stell­
mechanismus der Tiere geregelt, wobei die verschiedenen Apparate sich in ihrer 
Wirkung gegenseitig beeinflussen, ergiinzen und im Bedarfsfalle auch vertreten k6nnen. 

DaB derartige Reflexe auch beim Menschen in ahnlicherWeise angelegt sind, konnten 
Magn us und de Kleij n sowohl bei Menschen, bei denen durch Erkrankung des Gehirns 
und seiner Haute die GroBhirnfunktion mehr oder weniger ausgeschaltet ist, als auch bei 
normalen Sauglingen bis zum Alter von et'wa 31/ 2 Monaten nachweisen. 1m ersteren Faile 
lie Ben sich typische Hals- und Labyrinthreflexe auf die Gliedermuskeln auslOsen, bei letzteren 
zeigten sich nur Labyrinthreflexe auf die Glieder. 

Hierher gehort offertbar auch jener interessante Befund, den Simons tiber den Ein­
fluB der Kopfstellung auf den Tonus der hemiplegischen Mitbewegungen beschrieben und 
kinematographisch demonstriert hat. Solche Tonusverschiebungen wurden von ihm bisher 
nie bei extrapyramidalen Erkrankungen beobachtet, woraus sich zu ergeben scheint, daB 
sie eng verkntipft sind mit dem normalen Funktionieren subcorticaler Zentren, insbesondere 
des striopallidaren Systems 2); 

K. Goldstein berichtete jiingst iiber bemerkenswerte Halsreflexe beim Menschen 
mit "cerebeIlaren und supracerebellaren" Symptomen, deren physiologische Deutung zu­
Ilachst unklar bleibt, die aber in ihren ganzen Erscheinungen doch sehr an die Steh- und 
Stellreaktionen erinnern, wie sie sich in den Magn usschen Experimenten offenbaren. Es 
werden da _reflektorisch ausgeloste Bewegungen beschrieben, die einmal als spontane 
bzw. pseudospontane Bewegungen auftreten (z. B. bei AugenschluB, spontanes Heben des 
Armes mit Streck- und Drehbewegungen und Erscheinungen, die entfernt an Athetose er­
innern) und dann Bewegungen, die bei passiver Veranderung der Lage eines Gliedes in anderen 
auftreten (z. B. bei Kopfneigung nach vorn, Hebung des Armes mit pendelnden Bewegungen 
und starkem Widerstand in den Nackenstreckern; bei Kopfneigung nach hinten Beugung 
im Ellenbogengelenk und Streckung im Kniegelenk u. dgl.). Ebenso wie man durch bestimmte 
Kopfbewegungen Extremitatenbewegungen erzeugen kann, so konnte Goldstein ent­
sprechend umgekehrt auch mit Bewegungen des Armes oder des Beines die entsprechenden 
Kopfbewegungen hervorrufen. Der Kranke bot, wie gesagt, Erscheinungen, die auf eine Er­
krankung hindeuten, "die das Kleinhirn nicht nur direkt, sondern auch seine supracerebellaren 
Beziehungen schadigt". Pyramidenbahnsymptome sind nicht erwahnt. Goldstein weist 
noch darauf hin, daB er ahnliche, wenn auch nicht so ausgesprochene Erscheinungen gesehen 
hat bei anderen Fallen von cerebellarer Erkrankung. 

Es wird rioch ausgedehnter Studien bedtirfen, urn auch beim Menschen, bei dem sich 
gegeniiber den Tieren schon durch den aufrechten Gang die Verhaltnisseverschoben haben, 
den Mechanismus der Steh- und Stellreflexe klarzulegen. Herr Dr. Sternschein hat auf 
meine Veranlassunghin sich der Miihe unterzogen, klinisch eine Auswahl von pyramidalen 
und extrapyramidalen Erkrankungen auf das Hervortreten solcher Reflexe zu untersuchen, 
wobei sich herausstellte, daB s'e bei den extrapyramidalen Erkrankungen sowiebei halb­
s~itigenPyramidenbahnausschaltungen nicht auszulOsen sind. Nur in dem oben ange­
fiihrten Littleschen FaIle (XXIV), den ich als Status marmoratus auffasse, konnten deutliche 
tonische. Vtbyrinth- und Halsreflexe auf die Extremitaten ausgelOst werden. Ich lasse es 

1) Sehr interessante Beeinflussungen der Korperstellung und der Labyrinthreflexe 
durchGifte (Strychnin, Pikrotoxin, Campher, Alkohol) haben jtingst Magnus, Jonk­
hoff, Va r s tee g h mitgeteilt (s. Literaturverzeichnis). 

2) V gl. auch die ausfiihrliche Studie von A. S i m 0 n s in Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. 
Psych. SO, H. 5. 1923. . c 
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zunachst dahingestellt, ob ein solcher Befund fur eine Miterkrankung der Pyramidenbahnen 
in eindeutigem Sinne spricht. 

So viellaBt sich schon jetzt sowohl aus den wenigen bereits iiber den Menschen 
vorliegenden Untersuchungen wie aus naheliegenden Folgerungen schlieBen, 
die wir yom Tier auf den Menschen iibertragen diirfen, daB ahnliche Reflex­
mechanismen fiir den gesamten Steh- und Stellapparat wie beim 
Tier auch beim Menschen, und zwar in der entsprechenden Lage 
im Zentralnervensystem gegeben sind, und daB sie erst dann eindeutiger 
hervortreten, wenn wie beim Saugling und bei ausgedehnten GroBhirnerkran­
kungen der GroBhirneinfluB und die motorische Willensbahn ausgeschaltet sind. 
Bei Tiereil sind sie sowohl nach Decerebrierung, aber auch beim 
unverletzten GroBhirn nachzuweisen. Die Anwesenheit des GroBhirns 
verhindert also bei den Tieren das Zustandekommen der fraglichen Reflexe 
nicht. Sie sind beim Meerschweinchen, Kaninchen, Katze, Hund und Affen 
in wesensgleicher Art und zentraler Vertretung angelegt, sind aber bei den ver­
schiedenen Tieren in ihrer jeweiligen Wertigkeit fUr die Steh- und Bewegungs­
apparate verschieden, wobei sich bei Hund, Katze und Affen noch Stellreflexe, 
die yom GroBhirn ausgehen (optische) hinzugesellen. Beim Affen zeigte es sich, 
daB letztere besonders dominant und die Korperstellreflexe auf den Korper 
vorherrschend entwickelt sind in Parallele zu den Bewegungen dieses ausge­
sprochenen Klettertieres. Jedenfalls ermoglicht bei all diesen Tieren das har­
monische Zusammenwirken von Labyrinth, Korpersensibilitat und Augen 
die Prazision ihrer Stellungen und Bewegungen. Es ist noch besonders darauf 
hinzuweisen, daB die Reflexvorgiinge, die auf diesen Apparat zu beziehen sind, 
zum Teil im Sinne von Hampelmannbewegungen ganze Bewegungssynergien dar­
stellen, die durchaus zweckmii(3ig erscheinen und in ihrem Abla'?lf v6llig unbewu(3t, 
rein reflektorisch und zwangsmii(3ig sind. Nach allem miissen wir annehmen, 
daB diese ganzen reflektorisch ausgelOsten tonischen und kinetischen Momente mit 
in die willkurlichen und unwillkurlichen Bewegungen der Tiere und des Menschen 
einbezogen werden. 

All diese Reflexe' mit Ausnahme der optischen Stellreflexe, fiir welche die 
Anwesenheit der GroBhirnrinde notig ist, haben ihre Zentren im Mittelhirn 
bis herab zum vorderen Cervicalmark. Wenn auch Magn us nachweisen konnte, 
daB nach teilweiser Zerstorung des hinteren Langsbiindels die Kopfdrehreaktionen 
und tonischen Labyrinthreflexe auf die Extremitaten erhalten bleiben, daB der 
Bech terewsche Kern fiir die tonischen Reflexe entbehrlich ist, so diirfen wir 
doch vermuten, daB die Zentren fur diese Reflexe dem gro(3en motorischen Koordi­
nationssystem der Haube des Mittelhirns, des Pons und der Medulla oblongata 
zugehOren, mit dem in der gesamten Liingenausdehnung das dorsale Liingsbundel 
inFaserverknupfung steht und als dessen Hauptvertreter wir den roten Kern kennen­
gelernt haben. Von hier aus beeinflu(3t die rubrospinale Bahn direkt das Ruckenmark­
vorderhorn. Das Kleinhirn wirkt auf dieses ganze System mit Hilfe seiner ableiten­
den Faserungen verstiirkend und auch hemmend ein. An der hinteren Commissur 
und an den Kernen der hinteren Liingsbundel greift aber, wie schon betont, ein 
zweites System an, das vom Pallidum seine hauptsachlichsten Zuleitungen erhalt. 
Dazu kommt noch die pallidare Beeinflussung des roten Kerns. So wirkt also auch 
das striopallidiire System direkt auf dieses hochentwickelte reflektorisch arbeitende 

23* 
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Regulation8system ein, welches die Spannungsverteilung in der gesamten K6rper­
muskulatur beherrscht und die Haltungen und Bewegungen des K6rpers in weit­
gehender Weise beeinf1upt. 

Wenn wir uns einen Einblick verschaffen wollen in die funktioneIIen Leistungen eines 
zentralen OrgansystemR, so ist es von gro/3ter Wichtigkeit, tiber die F unktionen der 
tiefer gelegenen Rirnteile einen genaueren Aufschlu/3 zu gewinnen. Magn us und 
seine Schule hat durch seine experimentellen Untersuchungen, von denen die wichtigsten 
Punkte oben wiedergegeben sind, die hochentwickelten Eigenleistungen des Rirnstammes 
in gliicklicher Weise entwickelt und daneben uns noch wertvolle Angaben gemacht tiber 
die Leistungeu von Tieren nach experimenteller Abtragung hoher gelegener Zentren in ver­
schiedener Abstufung. Die Untersuchungen wurden gr6/3tenteils unter genauer anatomischer 
Kontrolle (Winkler, Brou wer) vorgenommen. Magnus unterscheidet so Thalamus- und 
Zwiscilenhirntiere, denen das gesamte Gro/3hirn mit dem Striopallidum fehlt, Vierhtigel- oder 
Mittelhirntiere, bei denen das Mittelhirn vollstandig und yom Thalamus nur die caudalsten 
Abschnitte (caudales Ende der Corpora mamillaria, Corpus geniculatum mediale ganz oder 
im caudalen Teile, der rote Kern bis zu seinem Vorderrand) erhalten bleiben und decerebrierte 
Tiere, bei denen das gesamte Vorder- und Zwischenhirn nebst verschiedenen Teilen des 
Mittel- und Nachhirns abgetrennt sind. 

Dabei verhalten sich die verschiedenen untersuchten Tierarten (insbesondere Kaninchen, 
Katze, Rund und Affe) im Prinzip gleich. Die Reaktionen der Tiere sind nach Magnus 
folgende: 

Das Thalam us- oder Zwischenhirnkaninchen zeigt: Warmeregulation, Pupillen­
reaktion und Lidkneifen auf Belichtung, keine deutlichen Aligemeinreaktionen auf optische 
Reize, keine proprioceptiven AlIgemeinreflexe von den Augenmuskeln aus, gute Augen­
bewegungen, Lidreflex, verschiedene Reaktionen auf Schallreize, Fre/3-, Kau- und Schluck­
reflexe, pseudoaffektive Reflexe, keine Enthirnungsstarre, sondern "normale" Tonusver­
teUung zwischen Beugern und Streckern, keine Spontanbewegungen, normalen Sitz, Ein­
nehmen der Normalstellung aus allen abnormen K6rperlagen, Erhaltung des Gleichgewichtes 
auch beim Vtufen und Spriugen,alle Stellreflexe, die tonischen Rals- und Vtbyrinthreflexe 
auf Rals- und Gliedermuskeln, Sprungreflex, Vtbyrinthdrehreaktionen auf Kopf und Augen, 
kompensatorische Augenstellungen. 

Das Thalamuskaninchen mit durchtrennten optischen Bahnen zeigt au/3er fehlender 
Lidkneifreaktion auf Belichtung und Pupillenreaktion genau dasselbe Verhalten. 

Labyrinthlose Thalamuskaninchen zeigen ungefahr dasselbe allgemeine Ver­
halten wie die gew6hnlichen Thalamustiere (keine Enthirnungsstarre, Fahigkeit, auf dem 
Boden die Normalstellung einzunehmen und zu erhalten). Nur fehlen ihnen aIle Labyrinth­
reflexe und damit auch die Labyrinthstellreflexe. Daher k6nnen sie in der Luft die Normal­
stellung nicht mehr gewinnen. 

Dem Vierhtigel- oder Mittelhirnkaninchen fehlen (im Vergleich mit dem 
Thalamuskaninchen): Die Warmeregulation und die optischen Reflexe (Pupillenreaktionen, 
Lidkneifen auf Belichtung). Sonst aber verhalt es sich wie das Thalamustier. Es zeigt also: 
gute Augenbewegungen, Lidreflex, Schallreaktionen, Kaureflex, pseudoaffektive Reflexe, 
keine Enthirnungsstarre, sondern "normale" Tonusverteilung zwischen Beugern und Streckern, 
keine Spontanbewegungen, normalen Sitz, Einnehmen der Normalstellung aus allen ab­
normen K6rperlagen, Erhaltung des Gleichgewichtes auch beim Laufen und Springen, aile 
Stellreflexe, die tonischen Rals- und Labyrinthreflexe auf Rals- und Gliedermuskeln, Sprung­
reflex, Labyrinthdrehreaktionen auf Kopf und Augen, kompensatorische Augenstellungen. 

D3,s decerebrierte Tier zeigt: Enthirnungsstarre (schon nach Fortnahme des vorderen 
Teils des Mittelhirnes); tonische Rals- und Labyrinthreflexe, Sprungreflex (das Tier kann 
aber wegen des Fehlens der Stellreflexe nicht springen); Labyrinthdrehreaktionen: a) auf 
die Augen (noch beim Kleinhirn-Brtickentier mit erhaltenen hinteren Augenmuskelkernen), 
b) auf den Rals (noch beim Kleinhirn-Oblongatatier); Kaureflex (noch beim Kleinhirn­
Oblongatatier). 

Das decerebrierte Tier kann dagegen die Normalstellung nicht mehr aktiv aufrecht­
erhalten, kann sich aus abnormen Lagen nicht aufsetzen, kann nicht laufen und springen 
(trotz vorhandener Lauf- und Sprungbewegungen und trotz Enthirnungsstarre). Der Grund 
hierfiir liegt im FehIen aller Stellreflexe. 
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Wir sehen also, z u welch hohen motorischen Eigenleist ungen die Thalam us· 
und Mittelhirntiere noch befahigt sind, und wie weitgehend die intakten 
Steh· und Stellmechanismen des Hirnstammes die Bewegungen der Tiere 
zu regeln imstande sind. Dies erkennen wir zudem noch aus der Beschreibung, die 
Magn us von seinen Thalam usaffen gibt, die freilich nur zwei Tage am Leben blieben, 
so daB sie noch unter dem Operationsschock standen. Auch diese Affen. denen also das 
gesamte GroBhirn mit dem Striopallidum fehlte, zeigten, noch unter dem EinfluB des Schocks 
stehend, Minimalleistungen, die darauf schlieBen lassen, daB ihre Geh. und Lauffahigkeit 
und die Korperstellreflexe auf den Korper im wesentlichen erhalten sind. Wie Magn us 
betont, lassen die Beobachtungen uber das Verhalten solcher Thalamusaffen, wenn man sie 
frei an den Handen in der Luft aufhangt und die dabei auftretenden Klimmzuge beobachtet, 
es wahrscheinlich erscheinen, daB ein Affe mit erhaltenem Mittelhirn, aber entferntem GroB. 
hirn auch noch klettern kann. Andererseits machen die Beobachtungen an schockfreien 
Thalamuskaninchen, ·katzen und .hunden es unwahrseheinlich, daB beim Affen etwa prin. 
zipiell neue Leistungen von seinem Hirnstamm ausgehen, die bei den niedrigen Tieren nicht 
vertreten sind. Wenn man dies berticksichtigt, dann kann man sich ein ungefahres Bild von 
den Einzelleistungen des Hirnstammes beim Affen machen, ist aber bisher nicht imstande, 
zu sagen, wieweit der Thalamusaffe aus diesen Einzelleistungen eine zweckmaBige Bewegungs. 
organisation zusammensetzen kann und was ein solches Tier nun tatsachlich beim Gehen, 
Laufen, Springen und Klettern zu leisten imstande sein wird. 

Nun haben Wilson und F. H. Lewy beim Affen einseitige und doppelseitige 
LinsenkernzerstoruIl{il;en vorgenommen. Dem Lewyschen Berichte uber das Ver· 
halten dieserTiere, die den Eingriff langere Zeit uberstanden, entnehme ich folgendes: Die 
einseitige Operation hatte haufig gar keinen sichtbaren Ein±luB oder war hochstens von einer 
geringen Schwache und Unbeholfenheit der gegenuberliegenden Extremitaten gefolgt, da. 
gegen bot die doppelseitige Zerstiirung selbst dann, wenn sich bei der Autopsie nur ein groBerer 
Teil der Linsenkerne als zerstiirt erwies, ein recht charakteristisches Bild: Zunachst fiel 
am meisten in die Augen, daB die Tiere auch langere Zeit nach Uberstehen der Operation 
und nachdem der Schock ganzlich abgelaufen war, eine auffallende Bewegungsarmut und 
·unlust an den Tag legten. Sie saBen meistens in einer Ecke, wenn moglich angelehnt, da sic 
beim Sitzen auf der Stange, besonders auch, wenn sie leicht eingenickt waren, starken Schwan, 
kungen ausgesetzt waren, die bis zum drohenden Fall fUhren konnten. DaB ein Tier gefallen 
ware, habe ich nie beobachtet. Sie haben schlieBlich immer noch irgendwie zugegriffen. 
aber das normale, unwillkurliche Ausbalancieren durch kleine Hilfen und fast unsichtbares 
Verlegen des Gleichgewichts war verlorengegangen. Bringt man in den Kafig Futter hinein, 
sttirzen sich die anderen Tiere darauf zu, wah rend das doppelseitig Operierte sich erst nach 
langer Zeit dazu entschlieBt und auch dann noch, moglichst ohne seinen Platz zu verlassen, 
das Futter in seinen Bereich zu bekommen versucht. Aueh das bloBe Ausstrecken eines 
Armes beim Ergreifen einer Frucht findet zogernd und schwerfallig statt, ohne daB das 
Zugreifen selbst oder das Festhalten ungeschiekt oder mit verminderter Kraft stattfindet. 
Bei passiven Bewegungen, besonders im Ellenbogen und Kniegelenk, liiBt sich sehr deutlich 
ein Sperradgeftihl nachweisen. Weder ftihlt man den normalen aktiven Widerstand eines 
gesunden Tieres, noch das tonuslose Nachgeben des paralytischen Gliedes, vielmehr besteht 
eine gewisse Flexibilitas cerea, nur daB die Bewegung nicht in einem Zug vor sich gebt, 
sondern sakkadiert. Das ganze Tier hat in seinem Aussehen etwas Mumienhaftes. 1m Gegen. 
satz zum Menschen, bei dem die Haut zu eng zu werden scheint, wird das Fell, besonders 
auch im Gesicht, runzelig. Das Tier sitzt vorzugsweise gebuckt mit vornuberhangendem 
Kopfe, angezogenen Vorderextremitaten, und bereits wenige Wochen nach der Operation 
machen Tiere, die vorher einen frischen, lebendigen, jugendlichen Eindruck gemacht haben, 
den eines hilflosen Greises. Haufig besteht eineausgesprochene Neigung zu Pulsionen. Auf 
das Leben an sich scheint auch die doppelseitige Operation direkt einen schadlichen EinfluB 
nicht auszuuben, dagegen verkamen die Tiere, sie reinigten sich nicht mehr ordentlich, be~ 
kamen ein struppiges Fell, ernahrten sich nichtmehr gentigend, wurden murrisch, vertrugen 
sich mit den gesunden lnsassen des Kafigs nicht mehr, schliefen den groBten Teil des Tages 
und gingen meistens an einer interkurrenten Pneumonie ein. . 

Nur bei einem Affen ist es Lewy gelungen, die Entfernung des Linsenkernes mit der 
beider Zentralwindungen zu kombinieren, und zwar wurde diese Operation sechs Wochen 
vor jener ausgeftihrt. Der Affe, der den zweiten Eingriff nur drei Tage uberlebte, bot einen 
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trostlosen Anblick. Er war der Spieiball des Zufalls und seiner Kafiggenossen. Jede Moglich. 
keit einer aktiven Innervation scheint ibm gefehlt zu haben. Die Lage, in die er gebracht 
wurde, oder in die ihn die iiber ibn hinwegspielenden anderen Mfen versetzten, hielt er un· 
verandert bei. Meist lag er mit eng angezogenen Extremitaten, die nur schwer und gegen 
erheblichen Widerstand zu bewegen waren. Stopfte man ibm Futter in den Mund, so walzte 
er den Bissen einige Male sehr langsam mit der Zunge herum, behielt ihn dann aber im Munde. 
Das einzige, was an dem Affen noch beweglich blieb, waren die Augen, mit denen er, sofern 
er nicht schlie£, ziemlich interessiert umherguckte. Bei der Sektion zeigte sich, daB die 
Zentralwindungen, auch auf mikroskopischen Praparaten, sehr ausgiebig zerstort waren und 
daB es in der Linsenkemgegend auf der .einen Seite zu einer ziemlich umfangreich.en Ver. 
Ietzung, auf der anderen Seite auBerdem noch zu einer Blutung gekommen war." 

So zeigt es sich, daB, wenn wirvon dem letzterwahnten, unter dem Opera. 
tionsschok stehenden Mfen absehen, auch Mfen mit doppelseitiger Verletzung 
des Linsenkernes in ihrer Bewegungsarmut, Schwerfalligkeit, Unsicherheit und 
Ungeschicklichkeit, sowie in den bei ihnen auftretenden Spannungen und Pulsionen 
an die beim Menschen beobachteten striopallidaren Symptome lebhaft erinnern, 
daB sie aber beiweitem nicht jene Funktionsausfalle zeigen, die wir beim Menschen 
bei derartigen doppelseitigen Verletzungen des Linsenkerns sehen. lch erinnere 
nur an den oben ausfiihrlicher berichteten Strangulationsfall von Deutsch 
und an die Erorterung, die ich meinem Fall XXV anschloB. Wir erkennen daraus, 
daB sich beim Menschen selbst gegeniiber den hoheren Saugetieren 
eine recht betrachtliche Funktionsverschiebung in den hoher ge· 
legenen Zentren entwickelt 4at, die direkte Vergleiche mit den Tieren 
nur mit groBter Vorsicht und Kritik zulaBt. Andererseits erkennen wir aus den 
immerhin betrachtlichen Bewegungseinschrankungen· der Affen mit 
doppelseitiger Linsenkernzerstorung, daBauch bei diesen Tieren die 
Linsenkerne fiir die Motilitat eine bedeutsame Rolle spielen; die 
Bedeutung der Linsenkerne bei den Mfen iiberwiegt sogar, wie ich zahlreichen 
Berichten anderer Autoren und eigenen Beobachtungen entnehmen kann, jene 
der vorderen Zentralwindung, denn es ist ja geradezu iiberraschend, welch geringe 
Funktionsausfalle, und zwar im Bereiche fiir isolierte Bewegungen beim Mfen 
auch nach doppelseitiger Ausschaltung det entsprechenden Primarfelder in der 
Zentralis anterior dauernd zuriickbleiben (Sherrington, Graham Brown, 
eigene Beobachtungen). Munk konnte infibereinstimmung mit den oben an· 
gefiihrten Untersuchungen von Magnus am Thalainusaffen nachweisen, daB 
der seiner Extremitatenregion beraubte Mfe noch klettert und seine Glieder 
dabei bis auf geringe, den jeweiligen allBeren Bedingungen angepaBte Verfeine· 
rungen der Bewegungen vollkommen gebraucht. Der Mfe, das Tier der Gemein. 
schaftsbewegungen, ist mit Hilfe gerade dieser Mechanismen fahig, die motorischen 
Ausfalle an Einzelbewegungen weitgehend auszugleichen oder wenigstens bei 
seinen BewegungsauBerungen zu iiberdecken. Die Beobachtungen der Mfen 
mit doppelseitigen Linsenkernverletzungen lassen darauf schlieBen, daB bei 
ihnen die Linsenkerne fiir die Gemeinschaftsbewegungen und die 
Bewegungssynergien von groBer Bedeutung sind. Andererseits qiachen 
es die Magn usschen experimentellen Studien wahrscheinlich, daB, wie ich schon 
oben angefiihrt habe, das Mittelhirn und der Hirnstamm des Affen 
ahnlichen motorischen Leistungen vorsteht wie jener niederer 
Tiere und daB ZUm mindesten auch beim Mfen wichtige Teilkomponenten 
seiner· motorischen Leistungen ih den Hirnstamm zu lokalisieren sind. 
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Aus all diesen Feststellungen ergibt sich wenigstens mit einem grofJen Grade 
von Wahrscheinlichkeit, dafJ im Mittelhirn und Hirnstamm ein fur alle Tiere 
und wohl auch fur den M enschen gleich wichtiger A pparat gelegen ist, welcher auf 
Grund vielseitig entwickelter Steh- und Stellreflexe die harmonische Tonusverteilung 
der gesamten Korpermuskulatur beherrscht, die Prazision der Stellungen und Be­
wegungen regelt und den 1 ndividuen ermoglicht, nach ausgefuhrter W illkurbewegung 
oder von einer abnormen Korperlage aus die Grundstellung wiederherzustellen, 
von der aus dann neue Bewegungen ablaufen; diese konnen von der GrofJhirnrinde 
ausgelost werden und erscheinen dann als "Willkurbewegungen", oder sie stellen 
sich dar als subcorticale Reflexe, von anderen Korperstellen bedingt. Dieser 
machtige Koordinationsmechanismus arbeitet wenigstens bei den Tieren, sogar 
noch beim Affen, weitgehend unabhangig vom Kleinhirn und den hOher gelegenen 
Gehirnzentren. Das Kleinhirn wirkt vornehmlich verstiirkend und hemmend auf 
dieses Bewegungssystem ein, dabei ganz besonders in spezifischer Weise jene Be­
wegungssynergien regulierend, die durch die Fall- und Bewegungsrichtungen des 
Karpers und seiner Teile bestimmt sind. Die Bedeutung des striopallidiiren Systems 
fur diesen Reflexapparat, mit dem jenes in unmittelbarer Faserverknupfung steht, 
wird aus den stiirkeren Ausfuhrungen erhellen. Die tierexperimentellen Forschungen 
haben uns fur die Beantwortung der letzteren Frage keine eindeutigen Resultate 
ergeben. 

Noch ein Problem ist hier kurz zu beriihren, das der Sherringtonschen Mittel. 
hirnstarre. Wir haben gesehen, daB decerebrierte Tiere erst dann dieses Phanomen zeigen, 
wenn ihnen die vordersten Teile des Mittelhirns mit abgetrennt sind. Es besteht 
darin, daB die Sherringtonschen "Stehmuskeln", welche die Funktion haben, der Schwer. 
kraft entgegenzuwirken, also die Strecker der Glieder und des Ruckens, sowie die Heber des 
Halses und des Schwanzes starksten Tonus haben, wahrend ihre Antagonisten, die Beuger 
der Glieder und die Muskeln, welche Hals, Rumpf und Schwanz ventralwarts krummen, 
entweder gar keinen oder sehr geringen Tonus besitzen. Sherrington hat die Enthirnungs. 
starre als ein "reflektorisches Stehen" bezeichnet, aber es ist, wie Magn us sich ausdruckt, 
Ilur "eine Karikatur des Stehens" infolge der einseitigen Bevorzugung einer Muskelgruppe. 
Die physiologische n Grundlagen fur die E nthirn ungsstarre, die schon auBer­
ordentlich viel diskutiert sind, haben noch nicht zu einer eindeutigen Klarung gefiihrt. So 
ist die Frage nach ihrer tetanischen oder tonischen Natur noch voUig ungeklart, ebenso wie 
die Bedeutung des sympathischen und zentralen Nervensystems fur ihre Genese. DaB der 
Sympathicus dabeikeine eindeutig auslosende Rolle spielt, konnten z. B. D usser de Barenne 
und Negrin y Lopez feststellen. Aber auch die Rolle, welche die einzelnen zentralen Zentren 
und Bahnen dabei spielen, ist bis heute noch unentschieden. Jedenfalls geht aus den uberein­
stimmendcn Versuchen von Sherrington, Magnus und Beritoff, Wilson, Graliam 
Brown und Weed das eine hervor, daB die Entfernung des gesamten GroBhirns 
mit dem Thalamus und Striopallidum allein dieses Phanomen noch nicht 
auslosen kann. Weed und Wilson glauben dem roten Kern die Hauptbedeutung 
zumessen zu mussen, in zweiter Linie auch dem Kleinhirn. \Veed konnte feststellen, 
daB die Durchtrennung des Hirnstammes direkt unter den Vierhiigeln, wobei der rote Kern 
also vollig abgetrennt ist, spatestens nach funf Minuten vom volligen Verluste der Enthirnungs­
starre gefolgt ist; daraus schlieBt er, daB das Hauptzentrum fiir die Enthirnungsstarre im 
Mittelhirn und hOchst wahrscheinlich im roten Kern liege. Auch Wilson will dem roten 
Kern hierfur einen bedeutsamen EinfluB einraumen. Freilich stellt er es aber als wahr. 
scheinlich hin, daB auch der ganze motorische Haubenkern mit dem Deitersschen Kern 
hierfur von Wichtigkeit ist. Thiele meint, daB nicht der rote Kern, sondern gerade der 
Deiterssche Kern die Mittelhirnstarre auslose. Graham Brown konnte beim Mfen im 
Mittelhirn elektrische Reizpunkte, "focal points", nachweisen, die die Mittelhirnstarre aus· 
lOsen. Diese Punkte liegen beiderseits von der Mittellinie in del' Ebene der Colliculi einige 
Millimeter ventral vom Aquadukt, korrespondieren also mit dem roten Kern und wohl auch 
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mit den hinteren Langsbundeln. Magnus und Beritoff sahen aber auch noch nach 
Abtragung des Hirnstammes bis hinter die Vierhugel eine kraftige E nthirn ungsstarre, 
wo also der rote Kern mit abgetrennt war. Sie folgern also, daB der rote Kern fUr die 
Entwicklung des Phanomens nieht absolut notwendig ist. 

Auch die Bedeutung des Klei nhir ns fUr die Mittelhirnstarre wird von den verschiedenen 
Autoren verschieden beurteilt. Weed exstirpierte bei decerebrierten Katzen nachtraglich 
das Kleinhirn und sah die Enthirnungsstarre durchschnittlich nach 20 Minuten schwinden. 
Nur in einem Versuche blieb die Starre erhalten. In einem anderen Versuche wurde das 
Kleinhirn zuerst exstirpiert und danach decerebriert. Auch hierbei kam es nur fur ein bis 
zwei Minuten zur Starre und das Tier wurde danach ganz schlaff. Bei einer Katze wurde auBer­
dem das Kleinhirn vier Woehen vor der Decerebrierung exstirpiert, an welche sich anfangs 
Starre anschloB, die im Verlauf von 21/2 Stunden schwand. Aus seinen Versuchen schlieBt 
Weed, daB neben dem Hauptzentrum fur die Enthirnungsstarre im Mittelhirn und hochst 
wahrscheinlich im Nucleus ruber auch das Kleinhirn ein sehr wichtiges, wenn nicht sogar 
absolut notwendiges Bindeglied rur die Entstehung der Enthirnungsstarre bildet. Aber 
schon Sherrington und Thiele konnten feststellen, daB naeh sehonender KleinlIirn­
exstirpation die Enthirnungsstarre andauert, und Wilson meint, daB die funktionelle 
Integritat des KleinlIirns keine Conditio sine qua non dafur sei. Magnus und Beritoff 
konnten noeh8 bzw.51/ 2 Stunden naeh Entfernung des KleinlIirns eine gute Starre naeh­
wei sen. 'Magn us ist der Ansieht, daB der Untersehied in den Versuchsergebnissen vielleicht 
darauf beruht, daB Weed auBer in zwei Versuchen die Kleinhirnexstirpation langere Zeit 
nach dem Decerebrieren vorgenommen hat und eine weniger schonende Technik verwendete. 
Magn us konnte sogar im Tierexperimente zeigen, daB Tiere, denen beide Labyrinthe und 
die drei oberen cervicalen Hinterwurzelpaare zerstort worden sind, bei nachfoigender Decere, 
brierung eine "vorzugliche. Hirnstarre" bekommen, an der sich auch die Halsmuskeln be­
teiligen, deren Hinterwurzeln durchtrennt sind. Freilich mussen wir bei, all diesen Ver­
suchen die Schockwirkung mit berucksichtigen, die bei den einzelnen Tieren verschieden 
lange andauert. 

Jedenfalls erkennen wir aus dem Vorstehenden, daB auch das Phanomen der 
Mit tel h i r n s tar rein seinen physiologischen Bedingungen und anatomischen 
Grundlagen noch nicht zu iibersehen ist. Auch Walshe konnte in seiner jiingsten 
Arbeit hieriiber, die sich auf die Sherringtonschen und Magn usschen Versuche 
stiitzt, keine eindeutige Klarung geben. Die wohl nach allem erwiesene Tatsache, 
daf3 erst nach AU8schaltung der vorderen Mittelhirngegend, wo Kleinhirn- und strio­
pallidiire Regulationen gleichzeitig getroffen werden, sich die Mittelhirnstarre ent­
wickelt, kann im Sinne der Enthemmung des Hirnstamms vom Kleinhirn und Strio­
pallidum gedeutet werden, wobei offenbar dem roten Kern als der oralen Hypertrophie 
des Hirnstamm-Koordinationsapparates eine uberragende Bedeutung zufiillt 1). 

4. Funktionelle Bedeutung des Thalamus und Hypothalamus fiir das extra­
pyramidale System. 

SchlieBlich mage hier noch die Frage beriihrt werden, welche Bedeutung 
der Thalamus fUr unser extrapyramidales Hauptsystem hat. Wir haben ja 
gesehen, daB sowohl das Striatum und PalIidum wie auch der Luyssche Karper 

1) Nach den weiteren Erfahrungen des Mag nus schen Institutes (R a d e m a k e r , 
~,Der rote Kern, die normale TonusverteiIung und die Stellfunktion", Klin. Woehensehr. 
Jg.~, Nr.9. 1923) sind die normale Ton usverteilung in der Korpel'm uskula­
.tur, die Labyrinthstellreflexe und die Korperstellreflexe gebunden 
an das In taktsein des roten Kerne s. 0 hne roten Kern kein n ormaler 
Muskeltonus und keine Stellfunktion. Vgl. aueh Magnus, "Die Bedeutung 
des Hirnstammes fur Muskeltonus und Korperstellung", D. m. W. Nr. 16. 1923; hier wird 
aueh von M a gn u s die Bedeutung des Hirnstammapparates rur die Physiologie und 
Pathologie des .strio-pallidaren Systems betont. (Anm. b. d. Korr.) 
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aus bestimmten Thalamusgebieten seine Anregung erhiilt und daB ersteres seine 
ableitenden Fasersysteme zum Teil wieder dahin abgibt. Ganz vornehmlich 
kommt hierfur das Thalamusgebiet mv C. und O. Vogts und der Nucleus campi 
Foreli. und das Tuber cinereum in Betracht. 

Die letztgenannten Kerngru ppen, im Hypothalamus und Infundibulum gelegen, 
stehen nach allem, was wir bis jetzt dariiber wissen, vegetativen Funktionen vor und 
gehoren zum autonomen System. Einige Autoren, wie z. B. Leschke, sind geneigt, aIle 
Stoffwechselstorungen, die bisher auf Hypophysenerkrankung bezogen wurden, als infundi­
bulii.re Funktionsausfii.lIe anzusehen, und ich verfiige in meinem Materiale, das zum Teil 
von Herrn Dr. J osephy bearbcitet wurde, iiber Erfahrungen, die im gleichen Sinne sprcchen. 
Es sind hier zahlreiche Kerne, die sich anatomisch scharf voneinander unterscheiden, in enger 
Lagerung zusammengedrangt, die in ihrer phylogenetischen Entwicklung vornehmlich von 
Spiegel und Zweig, in ihrem morphologischenApfbau in jiingster Zeit auch von Greving 
~ingehender studiert sind. 1m Tuber cinereum und Hypothalamus unterscheidet Greving 
noch an einzelnen Kerngruppen, die fUr die Regulierung vegetativer Funktionen in Betracht 
kommen konnen: Die Substantia grisea centraIis. den Nucleus paraventricularis, die Nuclei 
supraoptici, den Nucleus mamillo-infundibularis, den Nucleus intercalatus, die Substantia 
reticularis hypothalami, den Nucleus reuniens und den Nucleus paramedianus, sowie die 
Zellgruppen im Corpus mamillare; auBerdem noch im Tuber selbst den N. pallido-infundi­
bularis und den N. interfornicatus. Einige dieser Kerngruppen, so den N. paraventricularis 
mit den Kerngruppen des N. campi Foreli (Caj all nimmt F. H. Lewy unter der Bezeichnung 
"N. periventricUlaris" zusammen. Nach Karpl us und Kreidel gehort auch das Corpus 
Luysi hierher, das nach ihm als Zentralstelle fiir die Vasomotilitii.t und Speichelsekretion 
anzusehen ist. F. H. Lewy hat gerade diesen vegetativen Zentren seine besondere Auf­
merksamkeit zugelenkt und in seinem jiingsten Werke den Aufbau des autonomen Nerven­
systems mit besonderer Beriicksichtigung dieser Zentren besprochen. Nach allem scheinen 
die Einzelheiten aber hier noch recht undurchsichtig zu sein und einer eingehenden Nach­
priifung zu bediirfen. Nach Lewy soli der N. periventricularis degenerieren, wenn die auto­
nomen Stoffwechselzentren in der Oblongata (der dorsale Vaguskern, von Lewy der "vege· 
tative Oblongatakern" genannt, und der "Salzkern", in lateralen Teilen der Formatio reti­
cularis gelegen) in ihrem sympathischen Anteil zerstort sind. In dem vegetativen Oblongata­
kern ist nach den Untersuchungen von Brugsch, Dresel und Lewy ein sympathischer 
und ein parasympathischer Anteil enthalten, welche vornehmlich den Glykogenaufbau 
und -abbau regulieren. Greving meint, daB eine genauere Lokalisation jeder einzelnen 
vegetativen Funktion in einen bestimmten Kern zur Zeit noch vollig unmoglich seil); ebenso 
seLdie Angabe von Brugsch, Dresel und Lewy, daB der N. periventricularis den Zucker­
stoffwechsel reguliere, noch nicht bewiesen. Nach Isenschmid und Krehl, die auf die 
durch die Stich methode (von Aronson und Sachs, Gottlieb, Girard und Ito) erhobenen 
Befunde aufbauten und die Ausschaltungsmethode anwandten, ist das Tuber cinereum 
das eigentliche Warmezentrum. Es erlangt so, wie Greving mit Recht hervorhebt, "die 
hohe Bedeutung einer Zentralstelle fUr die Regulierung der gesamten Stoffwechselprozesse 
des Organismus;diese chemische Warmeregulation ist ja nichts anderes als Beeinflussung 
der Stoffwechselvorgange im hemmenden oder fordernden Sinne". Wie Aschner, Leschke, 
Freund und Grafe nachgewiesen haben, unterstehen sowohl Kohlenhydrat- wie EiweiB­
und Fettstoffwechsel den Zentren der Zwischenhirnbasis. Auch der Wasser- und Salzstoff­
wechsel soli von dort aus reguliert werden. Das anscheinend gleichzeitige Auftreten der 
Nuclei tuberis und der Warmeregulation in der aufsteigenden Tierreihe (Spiegel und Zweig, 
Greving) veranlassen letzteren Autor zu der Annahme, daB diese Zentren die Warme­
regulation beherrschen, was ja auch mit den obenerwahllten experimentellen Untersuchungen 
und den Ansichten Lewys iibereinstimmt. Ober die Bedeutung dieser Zentren ffir den 

1) Es ist dabei vor allem zu beachten, daB all diese autonomen Kerngruppen in den 
groBen Apparat des neuro-endokrinen Systems eingeschaltet sind, das stets als Ganzes arbeitet 
und dessen in einzelnen Teilen gesetzte Lasionen den gesamten fein abgestuften Mechanismus 
aus dem Funktionsgleichgewicht bringen. (Vgl. auch die zahlreichen Arbeiten von Lichtwitz 
u. a.:_iiber das neuro-endokrine System.) 
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Gesamttonus der Muskulatur hat sich F. H. Lew y jetzt eingehend geauBert, worauf ich auch 
an dieser Stelle verweise. 

So wenig auch die Einzelheiten hier klargelegt sein mogen, so weisen doch 
die bedeutsamen Untersuchungen del' erwahnten Autoren darauf hin, daB del' 
gesamtenZwischenhirnbasis ein wichtigerEinfluB fur die gesamten 
Stoffwechselvorgange des Organismus, im speziellen auch fur den 
gesamten Tonus des Muskelapparates einzuraumen ist. Allers 
hat dies treffend gekennzeichnet, wenn er in seinem Referate hieruber das 
Zwischenhirn "als das Kleinhirn des Stoffwechsels" bezeichnet; "denn in ahnlicher 
Weise, wie das Kleinhirn den Muskeltonus und die Koordination del' Bewegungen 
beherrscht, so uben die vegetativen Zentren diese Funktion hinsichtlich del' 
ehemisehen Prozesse aus". 

"Ober die direkten Faserverbindungen und Funktionen des Thalamuskern­
gebietes mv, mit welchem gleiehfalls das Striopallidum in zu- und ableitender 
Faserverbindung steht, wissen wir niehts Sieheres. Mit C. und O. Vogt durfen 
wir auf Grund des allgemeinen morphologischen Bauplanes des Thalamus an­
nehmen, daB diesel' Kern mit den ubrigen Thalamusgebieten in inniger asso­
ziativer Verknupfung steht. Del' Thalamus ist ja ein groBes Sammelbecken, in 
dem alle sensiblen Reize von del' Peripherie her zusammenstromen, dem die 
yom Kleinhirn ausgehenden Impulse auf dem Wege des Bindearmes und del' 
Haubenstrahlung zuflieBen, und das offenbar mit del' gesamten Rinde durch 
zu- und ableitende Bahnen verknupft ist. Es kann hier nicht in meiner Absicht 
liegen, einen "Oberblick uber die Anatomie, Physiologie und Pathologie dieses 
schon so viel diskutierten Hirnteiles zu geben, ich will hier nur einige Punkte 
erortern, die fUr die hier vorliegende Frage von Bedeutung sind. Trotz del' 
grundlegenden Untersuchungen von Nissl und C. Vogt ist die Anatomie des 
Thalamus nochnicht eindeutig klargelegt. 

Die Untersuchungen namentlich C. und O. Vogts, die sich mit meinen eigenen Be­
obachtungen decken, weisen darauf hin, daB die Schleifenfasern im caudalen Segment 
des hinteren ventrolateralen Thalamuskerns (mb, vb siehe Schema Abb. 11) ihre Endigungen 
zum Teil wenigstens finden, zum anderen Teile direkt der hinteren Zentralwindung zugehen. 
In den gleichen Thalamuskernen tritt auch nach Zerstorung der hinteren Zentralwindung 
eine retrograde Degeneration ein. Die Schleifenbahn setzt sich hier bekanntlich zusammen aus 
den propriozeptiven Hinterstrangsanteilen und den exterozeptiven Hinterhornanteilen, welch 
letztere auf del' spinothalamischen Bahn zunachst getrennt von jenen verlaufen, um sich ihnen 
abel' im Hil'nstamm anzuschlieBen. Es scheint, daB diese Fasel'n, welche also derTe m per at ur­
und Schmerzempfindung dienen, im Thalamus ein anderes Verhalten zeigen als jene, 
welche die Tiefenwahrnehmungen, das Tastgefiihl und die Stereognose vermitteln. Letztel'e 
propriozeptiven Bahnen enden offenbar mehr, wie dies auch Wallenberg annimmt, medial 
und dul'chsetzen zum Teil dil'ekt den Thalamus, um zur hinteren Zentl'alwindung zu ziehen. 
Die exterozeptiven Anteile abel' enden mehr lateral (laterale und ventrolaterale Thalamus­
kerne fUr Rumpf und Extremitaten, centre median de Luys fiir den Kopf) und stauen 
sich offe n bar i m ThaI a m us. Thalamusherde bedingen fiir gewohnlich eine Herabsetzung 
del' propriozeptiven Funktionen, die sich in Hypasthesie fiir Beriihrung, Ataxie und Astereo­
gnose auBert, wahrend die exterozeptiven in einen erhiihten Reizzustand geraten, wobei 
ganz erhebliche, medikamentiis kaum zu beeinflussende Schmel'zen eintreten kiinnen. Wir 
haben dies ja in mehl'el'en der oben mitgeteilten FaIle gesehen. 

Die Haubenstl'ahl ung einschlieBlich del' des l'oten Kernes erfolgt im mittleren 
Segment des hinteren ventralen Thalamuskerns (vornehmlich in val, siehe Schema Abb. 11). 
Diese Strahlung vermittelt den KleinhirneinfluB auf den Thalamus. val bietet 
eine retrograde Degeneration nach Zerstiirung del' vorderen Zentralwindung, hier endet 
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eine von den vorderen Zentralwindungen absteigende Bahn (siehe Schema Abb. 11 absteigende 
Thalamusbahn). Wir diirfen mit C. und O. Vogt annehmen, daB von hier aus eine assoziative 
Verkniipfung mit mv besteht. Ob yom lateralen Thalamuskern aus, wie es Pollak und andere 
annehmen, auch eine direkte Verbindung mit dem Striopallidum anzunehmen ist, lasse ich 
dahingestellt. Einige neuere von mir erhobene Befunde sprechen in dies em Sinne. 

Des weiteren bestehen nun auBerordentIich wichtige und vielfiiJtige Beziehungen zwischen 
den einzelnen Thalamusgebieten und der Rinde, und zwar in doppellaufigem 
Sinne (vgl. auch Schema Abb. 12). Aus den Befunden bei cerebraler Hemiatrophie Biel­
schows kys und C. und O. Vogts und eigenen Beobachtungen geht hervor, daB die yom 
Thalamus aufsteigenden Faserungen in den obersten Rindenschichten, vornehmlich in 
Lamina III enden, wahrend die yom Cortex herabziehenden Bahnen den unteren Rinden. 
schichten entstammen, vornehmlich Lamina V. Hiermit stehen im allgemeinen auch die N is sl­
schen experimentellen Forschungen im Einklang. Die corticopetalen Fasern entstammen 
vornehmlich dem Nucleus anterior und der Iateralen Randzone des lateralen Kernes ein. 
schlieBlich der Pulvinaria, zum Teil gehort hierher auch noch der mediale Kernbereich. In 
den Fallen von Bielschowskyscher Hemiatrophie zeigte sich so besonders betroffen der 
laterale Teil des oralen Thalamusgebietes bei ausschlieBlichem Intaktsein der medial yom 
Vicq d'Azyrschen Biindel gelegenen Zellmassen. Besonders stark entwickelt sind offenbar 
die Beziehungen zwischen dem Stirnhirn und den oral en Thalamuspartien, namentlich ma 
einerseits und dem Scheitellappen und den ventraler gelegenen Thalamuskernen andererseits. 
Anch von diesen Kernregionen nehmen wir assoziative Verkniipfungen mit mv an. 

So zeigt sieh der Thalamus als ein grofJes Sammelbecken vornehmlich von 
proprio- und exterozeptiven Reizen und von Kleinhirnimpulsen, welches seine Er­
regungen dem Gesamtcortex mit Bevorzugung bestimmter Abschnitte mitteilt und von 
ihm wieder corticale Erregungen erhiilt. 

Es liegt nieht im Rahmen dieser Arbeit, all jene Ansiehten kritiseh zu beruek­
siehtigen, die sieh groBtenteils auf Grund rein theoretiseher Dberlegungen uber 
die Funktionen des Thalamus und Hypothalamus aufgebaut haben. leh moehte 
nur betonen, daB ieh den AusfUhrungen Kuppers nieht folgen kann, der den 
Thalamus funktionell und anatomiseh uber den Cortex setzt und das "seelisehe 
Prinzip" hier lokalisiert sieht. DaB aber dem gesamten Zwisehenhirn 
fur die BewuBtseinsvorgange, fur die Empfindungen und Affekte 
eine bedeutsame Rolle zukommt, ist nieht nur aus der Eigenart der anatomisehen 
Verhaltnisse zu ersehlieBen, sondern aueh aus zahlreiehen experimentellen und 
physiopathologisehen Ergebnissen. Die Beziehungen gewisser Teile des Thalamus 
und Hypothalamus zu BewuBtlosigkeit und physiologisehen und pathologisehen 
Sehlafzustanden sind bereits vielfaeh diskutiert (0. Vogt, Mauthner, Dubois, 
Forel, Tromner, v. Eeonomo, Knauer u. a.), ohne daB es bis jetzt zu einer 
allseits befriedigenden Losung dieser Frage gekommen ist. Wie kompliziert 
die Bedingungen hier liegen, ergibt sieh aueh aus denjungst mitgeteilten Kna uer· 
sehen experimentellen Untersuehungsergebnissen bei vergleiehenden meehanisehen 
und elektrisehen Reizungen dieser Hirnbezirke. Die oben erwahnte Eigenart, 
daB sieh in diesem Sammelbeeken propriozeptiver und extrozeptiver Reize und 
Kleinhirnimpulse gerade die extrozeptiven anstauen, begrundet die hohe Be­
deutung des Thalamus nieht nur fur die Sehmerzempfindung, sondern aueh im 
weiteren Sinne fUr Lust- und Unlustgefuhle und fUr die Affekte; wir begegnen 
hiermit, wie ieh glaube, den Ansiehten von Forster und Kleist. Head be­
zeiehnet den Thalamus als das BewuBtseinszentrum fUr gewisse Elemente der 
Empfindung. Er antwortet auf aIle Reize, die imstande sind, Lust oder Unlust 
oder das BewuBtsein einer Anderung im Gesamtzustande hervorzurufen. "Der Ge· 
fUhlston somatiseher oder viseeraler Empfindungen ist das Produkt thalamiseher 
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Aktivitat und die Tatsache, daB eine Empfindung frei von Gefiihlston ist, 
zeigt, daB die Impulse, die ihrer Erzeugung zugrunde liegen, die Eigentatigkeit 
des Thalamus nicht anrufen. Die spontanen Schmerzen und die schmerzhaften 
Parasthesien werden bedingt durch die unkontrollierte Tatigkeit dieses Zentrums, 
durch das schmerzhafte Reize eine unangenehme Empfindung hervorrufen." 
Unter weiterer Beriicksichtigung der ausgedehnten zu- und abfiihrenden corti­
calen Verbindung sprechen Reichardt und Berze von einer vom Thalamus 
ausgehenden energetischen Triebkraft, die sie als psychische Aktivitat bezeichnen, 
und Wallenberg glaubt, daB gerade die aus der Hirnrinde absteigenden Bahnen 
dem Aufmerksamkeitsakte dienen; die dadurch bedingte Sensibilisierung der 
Thalamuskerne macht die Hauptstation zwischen sensiblen Endorganen und 
Organen des BewuBtseins empfanglicher fiir die Eindriicke der AuBenwelt, 
eine der Vorbedingungen fiir den Aufmerksamkeitsakt. 

So sehen wir im Thalamus ein Organ, das das Individuum mit der Auf3enwelt 
in innige Beziehung setzt, das fur die Empfindungen, Gefuhle und Affekte von maf3-
gebender Bedeutung ist, ingleicher Weise auch dem BewufJtsein, der Aufmerksamkeit 
und der gesamten psyckischen Aktivitiit dient. 

III. Folgerungen in bezug auf die normale Funktion des extrapyramidalen 
Hauptsystems und seiner Zentren und die pathophysiologische Ausdeutung 

der extrapyramidaJen Bewegungsstorungen. 

Nachdem ich so die beiden ersten oben gestellten Fragen zu beantworten 
versucht habe, komme ich schlieBlich zur Diskussion der Hauptfrage: Welche 
Folgerungen in bezug auf die normale Funktion der extrapyramidalen Hauptzentren 
und auf die pathophysiologische Ausdeutung der extrapyramidalen Bewegungs­
st6rungen ergeben sich aus dem oben niedergelegten Materiale unter Berucksichtigung 
der anatomischen Bau- und Faserverhiiltnisse des extrapyramidalen Hauptsystems? 

1. Funktionsleistung des extrapyraruidaIen Hauptsystems aIs Ganzes. 
Wenn ich hier zunachst noch einmal die wichtigsten anatomischen 

Tatsachen kurz zusammenstelle, so sind folgende Punkte hervorzuheben: 
1. Das Striatum ist nach seinem ganzen Bauplan ein hochdifferenziertes 

Zentrum mit Rindencharakter. Seine kleinen, kurzaxonischen Zellen und· die 
etwas groBeren weitverzweigten Zellen nehmen die zuflieBenden Reize auf 
und wirkenauf diegroBen, langaxonischenZellen ein, welch letztere als Ursprungs­
zellen der striofugalen Fasern die Erregung auf die Pallidumzellen iibertragen. 

2. Der einheitliche morphologische Bau des Striatum spricht in ahnlicher 
Weise wie der des Kleinhirns fiir eine einheitliche Funktion. 

3. Das Pallidum enthalt nur einen Ganglienzelltypus von motorischem 
Charakter. 

4. Das Striatum und Pallidum hat sich beim Menschen weder zuriick­
noch weitergebildet. Es tragt beim Menschen "Affencharakter" (C. und O. Vogt). 

5. Beim neugeborenen Menschen ist nur das Pallidum markreif, wahrend 
das Striatum und die striare Faserung erst im Laufe der Kindesentwicklung 
markreif wird. 

6. Das Striatum und Pallidum entbehrt jeglicher direkter corticaler Ver, 
bindungen. 
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7. Das Striatum und Pallidum erhalt alle seine Anregungen von den auto­
nomen Kerngebieten des Tuber und Hypothalamus und vom Thalamus selbst, 
jenem groBen Sammelbecken aller sensiblen und sensorischen Erregungen, das 
mit dem Gesamtcortex in zu- und ableitender Verbindung steht. So ist das Stria­
tum und Pallidum als ein efferentes Organ des Thalamus anzusehen, in welchem 
die ihm zuflieBenden Erregungen durch die Eigentatigkeit dieser Zentren zu hoch­
entwickelten motorischen Leistungen umgesetzt werden. 

8. Das Striatum erhalt seine Anregungen aus den gleichen Thalamusgebieten 
wie das Pallidum und gibt seine Impulse an das ihm untergeordnete Pallidum, 
und zwar nur an dieses, zuriick. So erscheint uns das Striatum als ein hoch­
entwickeltes, dem Pallidum iibergeordnetes Regulationsorgan. 

9. Das Pallidum wirkt mit seiner reich entwickelten pallidofugalen Faserung 
auf zahlreiche andere Grisea ein: 

Einmal auf verscmedene Kerngebiete des Tuber, Hypothalamus und Tha­
lamus, aus denen es auch seine Anregungen erhalt. 

Sodann auf den Luysschen K6rper. Der Luyssche Korper ist ahnlich 
gebaut wie das Pallidum und offenbar gleichfalls als ein motorisches Kerngebiet 
anzusehen, das ebenfalls vornehmlich aus dem Thalamus seine Anregungen 
bezieht. Durch die pallidaren Faserungen scheint dieses Zentrum gehemmt zu 
werden. 

Sodann ziehen pallidare Faserungen durch die Forelsche Kreuzung zum 
Pallidum und Luysschen Korper der anderen Seite und sind so der anato­
mische Ausdruck der bilateralen Innervation der extrapyramidalen Haupt­
zentren. 

Weitermn beherrschen die pallidaren Faserungen die Substantia nigra, 
welche wir als einen wichtigen Knotenpunkt von Bahnen kennengelernt haben 
aus der Haube, dem Vierhiigeldache, dem roten Kern, dem Thalamus, dem 
L u ys schen Korper und der Rinde. 

SchlieBlich gibt uns die pallidare Faserung zum roten Kern und zum Nucleus 
Darkschewitschi und Nucleus interstitialis - durch die Decussatio Foreli und 
Commissura posterior auch die kontralateralen Kerngebiete versorgend - wichtige 
Verbindungen mit dem Kleinhirn-roter Kern-System und jenem des hinteren 
Langsbiindels. 

Vom roten Kern aus fiihrt die rubrospinale Bahn zum motorischen Vorderhorn. 
Der Nucleus interstitialis Cajals und der Kern von Darkschewitsch erhalten 

ihre Anregungen von dem gesamten Deitersapparat, vornehmlich vom Deiters-
13chen und Bechterewschen Kerne, die als sensorische Endkerne des Vesti­
bularis anzusehen sind und mit der Deitero-spinalen Bahn ebenfalls ein efferentes 
Koordinationssystem zu dem spinalen Vorderhorn darstellen. 

Beide erstgenannten Kerne bilden zugleich den Hauptursprung des mnteren 
Langsbiindels, jener phylogenetisch alten, stets an gleicher Stelle anzutreffenden 
Verbindungs- und Reflexbahn, welche den ganzen Hirnstamm durchziehend, 
bis ins Halsmark herabsteigt und als Koordinationsbahn des gesamten motorischen 
Haubenkerns mit EinschluB der Augenmuskelkerne anzusehen ist. 

Durch die mntere Commissur treten pallidofugale Fasern mit den Vierhiigeln 
in Verbindung, also mit optischen und akustischen Zentren, welche zum Teil 
wieder mit dem Kleinhirn in zuleitender Verbindung stehen. 
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SchlieBlich haben wir noch als ableitende Bahnen von der Substantia nigra 
die laterale HaubenfuBschleife in die dorsolaterale Ponshaube und FuBfasern 
mit unbekannter Endigung kennengelernt. 

So erscheint uns schon rein vom morphologischen Standpunkte aus unser extra­
pyramidales Hauptsystem als ein aufJerst kompliziert gebauter Komplex von Zentren, 
die unter sich in innigstem Faserverkehr stehen. Seine Anregungen erhalt dieses 
System - abgesehen von der Substantia nigra, die auch direkte corticale Faserungen 
bezieht - von der Zwischenhirnbasis und dem Thalamus; die Zwischenhirnbasis 
haben wir in ihrer Bedeutung fur die gesamten Stoffwechselvorgange des Organismus, 
im besonderen auch fur den gesamten Tonus des Muskelapparates kennengelernt 
und den Thalamus als jenes grofJe Sammelbecken von proprio- und exterozeptiven 
Reizen und von Kleinhirnimpulsen, das mit dem Gesamtcortex in zu- und ableitender 
Verbindung steht. Der Thalamus ist ein Organ, welches das Individuum nicht nur 
ilber die jeweiligen Zustandsveranderungen des eigenen K6rpers unterrichtet, Bondern 
auch mit der A ufJenwelt in innige Beziehung setzt, das fur die Empfindungen, Ge­
fuhle und Affekte von mafJgebender Bedeutung ist, in gleicher Weise auch der Auf­
merksamkeit, der psychischen Aktivitat und dem BewufJtsein ganz im allgemeinen dient. 

Schon aus diesen Tatsachen erhellt, daB das gesamte extrapyramidale 
Hauptsystem, bei dessen Verletzungen mannigfaltige, aber doch charakteri­
stische mi t Ton usveranderungen gepaarte Bewegungsstorungen 
das klinische Bild beherrschen, als ein hoch entwickel tes der Koordina tion 
der Bewegungen dienendes Organ aufzufassen ist, das nur unter in­
direktem Einflusse der Gro.Bhirnrinde arbeitet, tonusregelnd wirkt 
und im weitesten Sinne reflektorisch aIle dem Thalamus zuflieBen­
den Erregungen mit entsprechenden motorischen AuBerungen be­
ant wort e t. So entstehen hier jene automatischen, im weitesten Sinne unbewuBten 
Tonusanderungen und Reflexbewegungen, die fast jeden Gedanken, jede Empfin­
dung und jeden Affekt, namentlich auch den gesamten Aufmerksamkeitsakt und 
die Aufmerksamkeitseinstellung begleiten, die wir im allgemeinen als Ausdrucks­
bewegungen zusammenfassenkonnen. Das extrapyramidale Hau ptsyste m 
erscheint demnach als das Zentrum der A usdrucksbewegungen. 

Der Koordination der Bewegungen dienen im gesamten Nervensystem zahl­
reiche Apparate, die etappenweise iibereinandergelagert sind und sich in ihrer 
Wirkung gegenseitig beeiilflussen und verstarken. lch habe oben bereits auf 
die Bedeutung des fronto-ponto-cerebellaren Systems fiir die Bewegungen hin­
gewiesen, besonders aber auf jene des Kleinhirns und des Hirnstamines. Sehen 
wir ab von der Rolle des Kleinhirns, in welcher es die willkiirlichen Bewegungen 
unter dem EinfluB des GroBhirns regelt, so dient)das Kleinhirn wie der ge­
samte motorische Assoziationsapparat des Mittelhirns und Hirn­
s ta m mes jenen reflektorisch ausgelOsten Bewegungskoordinationen, die pro­
priozeptiv bedingt sind. Dabei beherrscht, wie ich eingehend erortert habe, 
der in der Haube des Mittelhirns, des Pons und der Medulla oblongata gelegene 
Mechanismus auf Grund vielseitig entwickelter Steh- und Stellreflexe die har­
monische Tonusverteilung der gesamten Korpermuskulatur. Er regelt die Pra­
zision der Stellungen und Bewegungen und ermoglicht den lndividuen nach aus­
gefiihrter Willkiirbewegung oder von einer abnormen Korperlage aus die Grund­
stellung wiederherzustellen, von der aus dann neue Bewegungen auszufiihren 
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sind. Dieser machtige Koordinationsmechanismus arbeitet weitgehend unab­
hangig yom Kleinhirn und den haher gelegenen Gehirnzentren. Wir miissen 
aber weiterhin annehmen, daB das Kleinhirn auf dem Wege seiner der Haube 
zuflieBenden Bahnen vornehmlich verstarkend, stellunggebend und hemmend 
auf dieses Bewegungssystem einwirkt, dabei ganz besonders in spezifischer Weise 
jene Bewegungssynergienregulierend, die durch die Fall- und Bewegungsrichtungen 
des Korpers und seiner Teile bestimmt sind. Wahrend, wie schon betont, die 
Reize dieser Koordinationsmechanismen propriozeptiver Natur sind, erhalt der 
Thalamus ein bedeutsames Plus v()n Erregungen exterozeptiver 
Natur, die hier sogar eine gewisse Anstauung erfahren. Gerade in dieser 
physiologischen Tatsache sehe ich eine weitere Hauptbedeutung 
des Thalamus fiir den Koordinationsmechanismus unseres extra­
pyramidalen Hauptsystems. Auf dieser Basis entstehen die flir das Indi­
viduum so wichtigen Reaktivbewegungen, mit denen es im weitesten Sinne 
reflektorisch und unbewuBt auf aIle sensiblen und sensorischen Reize, die von 
der AuBenwelt herkommen, in adaquater Weise reagiert. So wird unser 
System das Zentrum der reaktiven Fl uch t- u ndAbwehrbewegungen, 
von Sch utz- und Schreckreflexen, von Orientierungs-, Adversions­
und Einstellbewegungen. 

Das Kleinhirn wirkt weiterhin fur das extrapyramidale System als ein 
Sinneszentrum, das, wie ich oben ausgeflihrt habe, ihm die Nachricht von der 
jeweiligen Korperstellung sowohl wie von dem Kontraktionszustande der gesamten 
Muskulatur, der ganzen unbewuBten Tiefensensibilitat iiber den Thalamus 
ubermittelt. Diese cerebeIlaren Lage- und SteIlungsempfindungen sind aber 
fur den normalen Bewegungsablauf, fur den richtigen Bewegungsbeginn und 
-verlauf, fur die abgestimmte Bewegungsexkursion, fur die fortlaufende Be­
wegungssukzession von der groBten Wichtigkeit. Jede Bewegung und Handlung 
setzt sich ja aus zahlreichen Teilakten zusammen, die in der richtigen Weise 
ineinander zu reihen und ineinander zu schalten sind, um einen glatt en Bewegungs­
ablauf zu garantieren. Es mussen dauernd zweckmaBige Haltungs- und SteIlungs­
anderungen und automatische Hilfsbewegungen geleistet werden, die unter dem 
EinfluB der wahrend des Bewegungsablaufes zustromenden sensiblen Erregungen 
unwillkurlich sich vollziehen. So ist unserextrapyramidales System 
auch ein Zentrum fur die automatischen Haltungs- und Stellungs­
anderungen und Hilfsbewegungen beim Bewegungsablauf und 
schlieBlich bei allen Handlungen. 

Hierauf sind offenbar auch jene normalen Bewegungssynergien groBtenteils 
zuruckzufuhren, die als physiologische Mitbewegungen (z. B. Pendeln 
der Arme beim Gehen, Handstrecken beim FaustschluB u. dgl.) unsere Willkur­
bewegungen begleiten und ihnen eine entsprechende Kraft, Prazision und Ab­
rundung verleihen. Gerade diese Bewegungssynergien, die beim Pyramidenbahn­
syndrom erhalten bleiben, sind bei unseren Kranken auffaIlig gestort oder fehIen 
ganz. Ahnlich wie das Kleinhirn und der motorische Koordinationsmechanismus 
des Hirnstammes mit Bewegungssynergien auf die entsprechenden Reize hin 
antworten, reagiert auch unser System nicht mit Einzelbewegungen, 
sondern mit zwangsmaBigen Bewegungssynergien. Von Foerster 
ist aber mit Recht darauf hingewiesen worden, daB diese Bewegungssynergien, 
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die beim Pyramidenbahnsyndrom fortbestehen, nicht allein dureh das extrapyra­
midale System, insbesondere das Pallidum, veranlaBt werden, es miisse hieran 
auch die enthemmte spinale Reflextatigkeit mit schuld sein, was daraus zu 
entnehmen sei, daB bei gleichzeitiger Zerstorung von Pyramidenbahn und Palli­
dum die zwangsmaBigen Bewegungssynergien fortbestanden, ja wir finden sie 
"speziell an den Beinen in durehaus typischer Form auch bei anatomischer supra­
nuclearer totaler Trennung des Markes, als Reflexsynergien, als Massenreflexe". 
Die vom extrapyramidalen System ausge16sten Bewegungssynergien dur/ten denen 
des Kleinhirns und Hirnstammes am. niichsten stehen und Teilkomponenten von 
diesen in hOherer Koordination enthalten. Das extrapyramidale Hauptsystem 
erscheint demnach gleich/alls als ein Zentrum fur die zwangsmiifJigen Bewegungs­
synergien, die die W illkurbewegungen begleiten. 

Gerade die beiden letzten Aufgaben unseres Systems spielen namentlich 
beim Menschen eine groBe Rolle fUr jene Gemeinschaftsbewegungen, 
welche das Stehen, Gehen und Sitzen, das Kauen, Schlueken und 
Sprechen koordinieren. Hier ergeben sich bedeutsame Unterschiede gegeniiber 
den Tieren. Wir haben oben gesehen, daB die Tiere, selbst noch in gewissem Sinne 
die Affen, mit ihrem im Hirnstamm gelegenen Steh- und Stellapparat auskommen, 
um sich stellen, laufen und springen zu konnen. Beim Menschen aber sind diese 
Meehanismen bei dem Ausfall des extrapyramidalen Hauptsystems aufs sehwerste 
geschadigt und bis zur volligen Unmogliehkeit reduziert. leh habe mehrfach 
betont, daB wir gerade in diesen Tatsachen, die sich sowohl beim Kinde als 
beim Erwaehsenen zeigen, eine bedeutsame Funktionsverschiebung zuungunsten 
des Hirnstammes beim Menschen erblicken miissen, und daB sich daher direkte 
Sehliisse vom Tier auf den Mensehen in dieser Beziehung nur mit groBter Ein­
schrankung und Vorsicht ziehen lassen. Wahrend das neugeborene Tier -
freilich auch hier mit groBen Unterschieden in den einzelnen Spezies1 ) - diese 
FUnktionen als Reflexmechanismen weitgehend beherrseht, miissen sie vom 
Menschen geiibt und erlernt werden, um dann gleichfalls automatisiert zu werden. 
DaB diesen Gemeinschaftsbewegungen, die dem Sitzen, Stehen und Gehen vor­
.stehen, unser System in erster Linie dient, erkennen wir aus der hochgradigen 
EinbuBe dieser Bewegungen bei seinen Affektionen. Wir dmen daraus schlieBen, 
.daB beim Menschen wichtige Teilkomponenten des tierischen, im Hirnstamm 
gelegenen Koordinationsmechanismus auf unser System iibergegangen sind, 
so daB dieses auch als Koordinationszentrum des Sitzens, Stehens 
und Gehens eine groBe Rolle spielt. 

Die Koordination des sprachlichen Ausdrucksvermogens zeigt sich dabei 
in ahnlicher Weise gestort, und Teilkomponenten jener komplizierten 
Koordinationsmechanismen, welche die normale Spraehbewegung 
garantieren, miissen ebenfalls in unserem System vertreten sein. 

Wahrend das Saugen und Schlucken auch beim Menschen von dem 
Hirnstamm allein besorgt wird, wie wir bei der Besprechung der Kinder 
·ohne GroBhirn gesehen hahen, zeigt sich die Koordination des gesamten Kau­
und Sehl uekaktes bei den extrapyramidalen Erkrankungen mehr oder weniger 
beeintraehtigt, auch hierffu muB unser System eine zentrale Regelung abgeben. 

1) So brauchen z. B. die hoheren Men mehrere Monate, bis sie laufen und klettern 
Jronnen. 
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Von manchen Autoren werden auch jene eingeiibten, erlernten, ohne BewuBt­
seinskontrolle ablaufenden Bewegungsakte, die man als sekundare Automatismen 
zusammenfassen kann, in das extrapyramidale System verlegt. Namentlich 
Lewyvertritt noch jiingst diesen Standpunkt; er schreibt unter anderem: "Eine 
mechanisierte Handlung kann als eine Verschiebung in eine niedere BewuBtseins­
oder aber in eine niedere Koagitationsebene aufgefaBt werden, das heiBt die 
Bewegung kommt mehr unter Vernachlassigung der BewuBtseinskomponente, 
im wesentlichen der Aufmerksamkeit, aber in prinzipiell gleicher Weise zur Aus­
fiihrung wie vorher, oder sie verlauft das eine Mal cortical, das zweite Mal rein 
extrapyramidal!)". Ich glaube nicht, daB in den Tatsachen eine solche Auffassung 
begriindet ist, die iibrigens auch von Stertz und Foerster abgelehnt wird. 
Wie Foerster meines Erachtens mit Recht hervorhebt, ist die Storung im Ablauf 
automatisierter aktiver Bewegungen bei extrapyramidalen Erkrankungen jeden­
falls nicht groBer als die St6rung im Ablauf willkiirlicher, nicht automatisierter 
Bewegungen. Beide Arten von St6rungen finden zum Teil wenigstens ihre Er­
kbi,rung in den oben angegebenen Ausfallen extrapyramidaler Funktionen 
(entsprechende Regulationen der innervierten Muskel und deren Antagonisten, 
der statischen Innervation, der Mitbewegungen, der fortlaufenden Sukzession 
der Einzelakte u. dgl.), zum Teil sind sie noch darauf zuriickzufiihren, daB wir 
bei den extrapyramidalen St6rungen ganz im allgemeinen auch mit einem Ausfall 
von Innervationen bei willkiirlichen lnitiativbewegungen rechnen miissen, wie 
dies namentlich von Stertz und Forster hervorgehoben wird. Dies fUhrt 
zu einer Herabsetzung der motorischen Kraft, die bei apoplektischer Entstehung 
eine rasch voriibergehende vollige Lahmung bei Willkiirbewegungen bedingen 
kann. Wie wir uns dabei den Entstehungsmechanismus denken miissen, ist 
schwer eindeutig zu entscheiden. Lewy meint, daB der Ausfall der sogenannten 
primaren Automatismen auf der einen Seite und die Dissoziation des Tonus 
von der Bewegung auf der anderen Seite dieses eigenartige Symptom hervorrufe. 
lch mochte aber mit Forster annehmen, daB auch unser extrapyramidales 
System mit in die Willensbahn eingeschaltet ist, so daB die corticalen 1m pulse 
durch Vermittlung des Thalamus bei den Willk'iirbewegungen 
auch das extrapyramidale System anschlagen. Das Erfolgsorgan ist 
in diesem Falle die motorische Vorderhornzelle, und als ableitende Bahn dient 
das rubrospinale Biinde1 2). 

Das extrapyramidale System wirkt ableitend auBer diesem durch den 
roten Kern vermittelten Wege zum motorischen Vorderhorn unmittelbar auf 
andere wichtige Zentren ein. Einmal auf die gleichen Kerngebiete des 
Tuber, Hypothalamus und Thalamus, aus denen es seine Anregung 
erhalt. Diese eigenartige Umschaltung der hypothalamischen und thalamischen 
Anregungen kann nur so verstanden werden, daB sie in dem extrapyramidalen 
System eine spezifische und adaq uate Befruchtung erfahren, die dann 
wieder dem Sammelbecken vegetativer, sensibler und sensorischer Erregungen 

1) Extrapyramidal wird hier, wie sich aus den weiteren Lewyschen Ausfiihrungen er. 
gibt, im gleichen Sinne wie striar gebraucht. 

2) Die Bedeutung des rubrospinalen Btindels fiir die gesamte Tonusverteilung und 
die Stellfunktionen scheint durch die neueren Feststellungen der Mag nus schen Schule 
.sichergestellt (Ra demaker, Magn us, L c.). - Anm. b. d. Korr. 

J a k 0 b, Extrapyramidaies System. 24 
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zugefiihrt wird. Es liegt hier eine ganz ahnliche Umschaltung vor, wie sie 
auch im Kleinhirn fUr die propriozeptiven Reize gegeben ist. Offenbar dienen 
derartige Umschaltungen der feineren Koordination der Be­
wegungen ganz im allgemeinen. Man konnte auch annehmen, daB durch 
diese Mechanismen spezifische extrapyramidale Impulse auf dem Wege 
der thalamo-corticalen Faserungen dem Cortex mitgeteilt werden, insbeson­
dere auch der Area giganto-pyramidalis, um so der motorischen 
Willensbahn zuzuflieBen. Mann denkt sich offenbar die Einschaltung des 
Extrapyramidium il! die Py-Bahn in solcher Weise. 

Die dem Tuber cinereum und Hypothalamus zuflieBenden 
extrapyramidalen Faserungen mussen als tonusregulierend angesehen 
werden und erklaren uns zum Teil wenigstens jene mannigfaltigen Ton us­
storungen, die in so charakteristischer Weise die extrapyramidalen Erkran­
kungen auszeichnen. F. H. Lewy, der gerade den vegetativen, chemisch-physi­
kalischen Grundlagen des Tonus seine besondere Aufmerksamkeit zugewandt 
hat, glaubt, daB der Muskeltonus in den hypothalamischen Kernen, die unter 
anderem der zentralen Wasser-, Zucker-, Warmeregulation vorstehen, ausbalan­
ciert und im Striatum auf eine bestimmte Hohe eingestellt wird. Wir durfen 
wohl annehmen, daB gerade durch die Einwirkung des extrapyramidalen Systems 
auf diese Zentren der plastische, formgebende Muskeltonus mitbewirkt wird. 
Wie vielgestaltig der Tonus im einzelnen sich zusammensetzt, haben wir bereits 
oben bei Erorterung der Kleinhirn- und Hirnstammfunktionen auseinander­
gesetzt. Auch Forster weist darauf hin, daB an der Genese des plastischen 
Muskeltonus teilweise spinale, cerebellare und cerebrale Reflexe beteiligt sind, 
wobei auch noch einem besonderen Substrat des Muskels, dem Sarkoplasma, 
nach neueren, freilich nicht unwidersprochen gebliebenen Untersuchungen 
eine bedeutsame Rolle zukommen solI. Diese ganze Frage, namentlich auch die 
der sympathischen und parasympathischen Versorgung des quergestreiften 
Muskels, steht noch im Flusse (Botazzi, de Boer, R.Hunt, E. Frank, B6ke, 
Kure, Shimbo u. a., vgl. namentlich die Lewyschen und Spiegelschen 
Ausfiihrungen, ferner die Untersuchungen von Hansen, Hoffmann, v. Weiz­
sacker). Das eine wenigstens darf aus all den bereits vorliegenden Untersuchun­
gen geschlossen werden, daB Teilkomponenten des plastischen Muskel­
tonus besonderen hypothalamischen, vegetativen Zentren unter­
stehen, die wiederum yom extrapyramidalen System in irgend­
einer Weise beeinfl uBt werden. Dies ergibt sich nicht nur aus den ana­
tomischen Faserverbindungen, welche das extrapyramidale System mit diesen 
Zentren eingeht, sondern auch aus den schweren Tonusstorungen im Gefolge 
der extrapyramidalen Erkrankungen selbst. 

Inwieweit unser extrapyramidales Hauptsystem noch anderen vegetati­
ve n Fu n k ti 0 n e n regulierend vorsteht, wage ich heute noch nicht zu entscheiden. 
F. H. Lewy miBt hier dem Striopallidum als "oberster regulativer Instanz 
des vegetativen Systems" eine groBe Bedeutung zu. Vielleicht gehoren in dieses Ge­
-biet auch die gelegentlich beobachtetenBlasen- und Mastdarmstorungen1). 

1) Keinesfalls glaube ich, daB wir im Subcortex die hoohste Vertretung des vegeta­
tiven Systems vor uns haben, sondern daB sich auch die Rinde daran beteiligt. Doch 
all dies sind Fragen, die erst durch sorgfiUtige kritische Priliungen geklart werden konnen. 
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Unser extrapyramidales Hauptsystem greift aber weiterhin mit seinen 
ableitenden Fasern an zwei Systemen ein, die gleichfalls dem 
Tonus und dazu noch hohen koordinatorischen Leistungen vor­
stehen: an dem Kleinhirn und dem System des hinteren Langs­
bundels. Die Bedeutung des Kleinhirns fUr das extrapyramidale System 
und seine Bewegungsstorungen ist ja seit Bonhoeffer und Kleist in allen 
pathophysiologischen Analysen stark betont worden, insbesondere auch von 
Stertz. Es ist aber hier mit besonderem Nachdruck darauf hinzuweisen, daB das 
extrapyramidale System nich t auf das Kleinhirn als Ganzes einwirkt, 
sondern auf seine hauptsachlichsten efferenten Bahnen, die im 
Nucleus ruber und in der Ponshaube zusammen mit dem System 
des hinteren Langsbundels beeinfluBt werden. Auch hier ist es wieder 
O. Forster, der diese anatomischen Tatsachen in entsprechender Weise beruck­
sichtigt hat. Aus den morphologischen Verhaltnissen mussen wir schlieBen, 
daB der gesamte Koordinationsmechanismus des Hirnstammes 
mit seinen oben genauer erorterten wichtigen tonischen und 
statischenFunktionen, auf den dasKleinhirn tonisierend, stellung­
sichernd und hemmend einwirkt, vom extrapyramidalen System 
als feste Basis benutzt wird fur seine hoher koordinierten moto­
rischen Leistungen. Hier durfen wir wohl annehmen, daB die extrapyrami­
dalen Faserungen im wesentlichen hemmend auf die Eigentatigkeit dieser niederen 
Zentren einwirken. Auf das Versagen dieser hemmenden Funktion der vom 
extrapyramidalen System abfuhrenden Fasern fUhre ich mit O. Forster jenen 
Komplex von Erscheinungen zuruck, die sich bei den extrapyramidalen Er­
krankungen als die rigide Komponente zeigen. Es sind dies die Haltungs­
anomalien und die krankhaften Steigerungen, welche der passive Dehnungs­
widerstand des Muskels, die Adaptions- und Fixationsspannung erfahren. Es 
laBt sich meines Erachtens zunachst nur schwer entscheiden, inwieweit dabei 
mehr die cerebellare Funktion, wie dies Forster anzunehmen scheint, oder die 
Eigentatigkeit des Hirnstammes betroffen wird. Wir haben ja oben gesehen, 
wie sich diese beiden Mechanismen gegenseitig in mannigfaltiger Weise erganzen 
und beeinflussen. 

So greift das extrapyramidale Hauptsystem an mehreren Punkten in toni­
sierende Apparate ein und beeinfluBt so letzten Endes die "motorische Schwelle" 
der motorischen Vorderhornzelle, des ausfUhrenden Organs auch jeder willkiir­
lichen, auf der Pyramidenbahn ablaufenden Bewegung. So wirkt der extra­
pyramidale EinfluB ein auf jene Regulationsmechanismen, welche nach dem 
tT xkullschen Prinzip den Sperr- und Verkurzungsapparat der Muskeln bei 
jeder Bewegung koordinieren. Wir durfen vermuten, daB durch die extra­
pyramidale Innervation eine leichtere Ansprechbarkeit der mo­
torischen Vorderhornzelle fur corticale Impulse gesichert wird. 

In der Vierhugelgegend und in dem System des hinteren Lang s­
bundels sind auch jene Verbindungen des extrapyramidalen Systems mit 
optischen und akustischen Zentren gegeben, welche uns die Beein­
flussung der extrapyramidalen Koordinationsleistungen durch 
optische und akustische Reize unter physiologischen und patho­
logischen Bedingungen verstandlich machen und insbesondere 

24* 
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in ihrer akustischen Komponente fiir·den Rhythmus der Bewegun­
gen von ausschlaggebender Bedeutung sind. 

Auf die Auffassung der Chorea, Athetose und des Tremor komme ich erst 
weiter unten zu sprechen. 

Es bedarf keiner weiteren Ausfiihrung, daB sich die Teilerscheinungen 
von Innervations- und Hemmungsav.sfall des extrapyramidalen 
Systems, die Einzelsymptome der akinetischen und rigiden Kom­
ponente, in ihrer klinischen Auspragung gegenseitig beeinflussen 
und verstarken. 

Aus all diesen Erorterungen erhellt die hohe Bedeutung des extrapyramidalen 
Hauptsystems fiir die Koordinationen der Bewegungen: Das extrapyramidale 
Hauptsystem baut sich auf dem Koordinationsmechanismus des Mittelhirns, des 
Hirnstammes und Cerebellum, den es als feste Basis benutzt, auf und wirkt regulierend 
auf diese Systeme ein. Es sichert so die hochentwickelten tonischen, statischen und 
kinetischen Funktionen dieser Zentren, beeinflufJt weiterhin regulierend die vege­
tativen hypothalamischen Zentren, die den chemisch-physikalischen tonischen Pro­
ze8sen vorstehen, und ist als ein Teil der Willensbahn aufzufassen, auf der corticale 
Impulse dem motorischen Vorderhorn zugeleitet werden,. insbesondere ist es als ein 
efferentes Organ des Thalamus anzusehen und erscheint als Zentrum fur die Aus­
drucksbewegungen, fur die reaktiven Flucht- und Abwehrbewegungen, fur die Schutz-, 
Schmerz- und Schreckreflexe, fur die Orientierungs-, Adversions- und Einstell­
bewegungen, fur die automatischen Haltungs- und Stellungsanderungen und Hilfs­
bewegungen beim Bewegungsablauf, fur die zwangsmafJigen Synergien und Mit­
bewegungen und fur motorische Teilkomponente, die bei den Gemeinschaftsbewegungen 
des Sitzens, Stehens und Gehens, Kauens und Schluckens ltnd bei der Sprache eine 
wesentliche Rolle spielen. 

2. Die Funktionsleistung der Hauptzentren. 

Inwieweit dabei die einzelnen Funktionen von den verschiedenen 
Zentren unseres Systems iibernommen werden, und wie sich letzteregegen­
seitig beeinflussen, ist bei den gegebenen komplizierten anatomischen 
Verhaltnissen nur mit groBter Reserve zu entscheiden. 

A) Die Striatumfunktion. 

Das Striatum ist nach seinem ganzen Bauplan und seinen Faserverkniipfun­
gen als ein hochdifferenziertes Regulationsorgan aufzufassen, das mit seinen 
ableitenden Faserziigen auf das Pallidum, und zwar nur auf dieses graue Zentrum, 
einwirkt. Der Umstand, daB das Striatum aus den gleichen Kerngebieten wie 
das Pallidum seine Anregungen erhiiJt und daB es erst im Laufe der kindlichen 
extrauterinen Entwicklung markreif wird, unterstiitzt diese Auffassung. Be­
deutsam erscheint dabei die Tatsache, daB das Striatum in seinen histologischen 
VerhiiJtnissen Rindencharakter an sich tragt und offenbar als das einzige der 
hier in Frage stehenden Zentren der gleichen Matrix entstammt wie das hochst­
differenzierte zentrale Organ, der Cortex. Ja, es laBt sich sogar mit einergewissen 
Wahrscheinlichkeit annehmen, daB die inn ere Kornerschicht und die 
drei untersten Rindenschichten phylogenetisch und onto gene-
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tisch!) dem Striatum nahestehen. Das Striatum erscheint so gewisser­
maBen als eine Rinde, die dem Pallidum spezifisch vorsteht. Sein 
einheitlicher morphologischer Bau, der, 'wie meine eigens darauf gerichteten 
Untersuchungen ergeben, nirgends eine areale Gliederung erkennen laBt, und der 
selbst in der GroBe der Ganglienzellen in den einzelnen Abschnitten keine Ver­
schiedenheiten aufweist, spricht fUr seine einheitliche Funktion, mit der 
es innervatorisch und denervatorisch auf das Pallidum einwirkt. 

Aus den einzelnen Komponenten des oben zusammenge;,tellten Striatum­
syndroms, die wir mit C. und O. Vogt im wesentlichen als Ausfallserscheinungen 
ansehen miissen, laBt sich erschlieBen, daB das Striatum als daB eigentliche Zentrum 
anzusehen ist fur die A usdrucksbewegungen, fur die reaktiven Flucht- und Abwehr­
bewegungen, fur die Schutz- und Schreckreflexe, fur die Orientierungs-, Adversions­
und Einstellbewegungen, fur die automatischen Haltungs- und Stellungsanderungen 
und Hilfsbewegungen beim Bewegungsablauf, fur die zwangsmiifJigen Synergien 
und Mitbewegungen und fur motorische Teilkomponenten des Sitzens, Stehens und 
Gehens, Kauens und Schluckens und des menschlichen sprachlichen Ausdrucks­
vermogens. Auch wirkt das Striatum tonusregulierend auf daB Pallidum ein. 

Mit Kleist und C. und O. Vogt fiihre auch ich die h yp okinetischen 
Erscheinungen des Striatumsyndroms auf einen Innervations­
ausfall zuriick, bedingt d urch den A usfall von striaren Anregungen 
und vonAbleitungen aus diesemZentrum. JeneAkinese,hervorgerufen 
durch den Ausfall striarer Anregungen, kann man als s chlaffe Lah mung 
des Striatum bezeichnen. Die mehr oder weniger bctonte rigide Kompo­
nente, die zweifellos mit einer Erkrankung der groBen Striatumzellen 
in genetischen Zusammenhang zu bringen ist, muB auf einen Ausfall striarer 
Beeinflussung des Pallidum zuriickgefiihrt werden, die aber offenbar 
ni ch t allei n he m me nder Nat ur ist; es miiBte dann beim Fortfall des Striatum 
durch die Enthemmung des Pallidum auch die yom Pallidum auf niedere 
tonisierende Zentren ausgeiibte Hemmung eine Steigerung erfahren, wodurch 
Hypotonien entstehen miiBten; von Forster werden die Hypotonien, die sich 
z. B. bei der Chorea zeigcn, in diesem Sinne gedeutet. lch habe aber oben eigens 
darauf hingewiesen, daB zweifellos diffuse striare Erkrankungen mit Untergang 
der groBen Striatumzellen maBige rigide Zustande in den Vordergrund 
schieben. Wir miissen daraus schlieBen, daB auch fiir die Regelung des 
Tonus das Pallidum yom Striatum angeregt wi rd. 

Wichtig fUr die Beziehungen des Striatum zum Pallidum ist die Ausdeutung 
des choreatischen und athetotischen Phanomens. 

Wir haben gesehen, daB die Chorea in ihrer reinsten Form, wie sie uns bei 
der chronisch-progressiven Chorea entgegentritt, auf einen zweifellos das ana­
tomische Bild beherrschenden, regelmaBig zu findenden Ausfall der rezeptiven 
und assoziativen kleinen Striatumzellen zuriickzufiihren ist. lch habe weiterhin 
darauf aufmerksam gemacht, daB diffuse Er krankungen des Striatum n ur, 
wenn sie angeboren sind, beim Kinde mit Athetoseerscheinungen 
antworten, wahrend die Athetose des heranreifenden kindlichen 

1) Seit langerer Zeit sind in meinem Laboratorium von Dr. H a j a s chi - Tokio 
Untersuchungen uber die embryonale Entwickeluug des Klein- und GroBhirns im Gange, 
welche dicse ganzen Zusammenhange in neucm Lichte erscheinen lassen durften. 
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und jugendlichenAlters und desErwachsenen, der wir den Torsions­
spasmus als proximale Athetose der groBen Rumpf- und Extremi­
tatenm uskulatur in Dbereinstimm ung mit Forster und Orzechowski 
anreihen, auf direkte Pallid umverletzungen zu beziehen ist. 

Die Chorea undAthetose konnen wir mit Kleist als unkoordinierte, in ihre 
Bausteine zerfallene und zugleich gesteigerte Mit- und Ausdrucksbewegungen 
auffassen, wobei besonders die statischen Funktionen mehr oder weniger be­
grenzter Muskelgebiete sich gestort erweisen. Der vornehmlichste Unterschied 
zwischen der Chorea und Athetose des Erwachsenen liegt, abgesehen von den ver­
schiedenartigen Spannungsverhaltnissen in der Muskulatur, meines Erachtens 
darin, daB die Chorea die Mit- und Ausdrucksbewegungenals komplexe Erschei­
nungen weit mehr hervortreten laBt, in gewissem Sinne imitiert und eine 
groteske und bizarre Steigerung und Ataxie derselben anzeigtl). Demgegeniiber 
bietet die Athetose des Erwachsenen weit mehr den Zerfall der Mit- und 
Ausdrucksbewegungen in ihre einzelnen Bausteine und den Aus­
fall von statischen Komponenten. Die Chorea stellt sich so, wie oben 
bereits erortert, unter Beriicksichtigung des anatomischen Bildes dar als eine 
stark entwickelte striare Ataxie, bedingt dutch den hochgradigen 
Ausfall der rezeptiven und assoziativen kleinen Ganglienzellen, 
wodurch die dem Striatum yom Thalamus zuflieBenden sensiblen 
und sensorischen Reize n ur in ungeniigender Weise den groBen 
Striatumzellen iibetmittelt werden konnen, so daB weiterhin 
die yom Striatum ausgeiibte pallid are Regulation nur ungeniigend 
a usgeii bt wi rd. Das Pallidum aber wird ja gleichsinnig wie das Striatum 
yom Thalamus her zu seiner Eigentatigkeit angeregt und ist in seiner Eigen­
leistung an sich intakt. Die Bewegungssynergien, die offen bar hier ihre Ver­
tretung haben, entbehren der adaquaten Regulation von seiten des Striatum, so 
daB sie eine groteske Verzerrung erfahren. Ich fasse daher die Striatum­
chorea auf als eine striar bedingteAtaxiepallidarerEigenleistungen 
im gleichen Sinne wie O. Forster. 

Beim Erwachsenen kann aber, wie wir gesehen haben, eine choreatische 
Bewegungsstorung auch bedingt werden durch eine mehr diffus ausge­
sprochene Erkrankung des Striatum, wie wir sie in unserem Fall der 
senilen Chorea und diphterisch bedingten Chorea angetroffen haben, ja sogar 
in Ausnahmefallen bei fokalen herdformigen Zerstorungen von Stria­
tumteilen. Bei ersteren liegt die Annahme nahe, daB die anatomisch bedingte 
Funktionsstorung der kleinen Striatumelemente jene der groBen iibertrifft, 
so daB hier ein ahnlicher Entstehungsmechanismus vorliegt wie bei den gewohn­
lichen Choreaformen. Sehr schwierig ist die Deutung bei herdformigen Zer­
storungen von Striatumteilen, die mit den choreatischen Phanomen beantwortet 
werden. Es miissen hier ganz besondere, ich mochte sagen, individuelle Be­
dingungen in den gesamten Bewegungsapparat gegeben sein, die sich im einzelnen 
nicht iibersehen lassen. Dies geht auch schon aus der Tatsache hervor, daB 
sich derartige Storungen nur ausnahmsweise und offenbar sehr selten entwickeln, 
denn fokale Striatumverletzungen sind sehr haufig, wahrend eine davon ab­
hangige choreatische Bewegungsstorung eine groBe Seltenheit darstellt. Der 

1) Die Erklikung des Bewegungsuberschusses habe ich bereits obenzu geben versucht (S. 335). 
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Tic, der, wie ich es an dem oben kurz erwahnten Falle (Seite 314) wahrscheinlich 
machen konnte, mit der Chorea innig verwandt und als Reaktion einer eng be­
grenzten fokalen Striatumzerstorung auftreten kann, ist offenbar, ahnlich wie 
die Chorea, als eine Ataxie pallidarer Eigenleistungen anzusehen, 
wobei entspl'echend dem fokalen. striaren Ausfalle nur circum­
scripte Muskelgebiete betroffen sind. 

Die komplizierten Parakinesen, die manchmal - durchaus nicht 
regelmaBig - in Friihformen progressiver Chorea, besonders aber bei der sym­
ptomatischen Chorea auffallen, beruhen offenbar auf ahnlichenMechanismen 
wie das choreatische Phanomen selbst und deuten in gewissem Sinne 
auf eine leichtere Striatumschadigung1) hin. Doch miissen hier noch andere 
Momente eine Rolle spielen; denn keinesfalls diirfen sie ganz im allgemeinen 
als abortive Choreaerscheinungen aufgefaBt werden, wie ich schon oben be­
griindete. Sie entwickeln sich offenbar haufiger bei diffusen Striatumpro­
zessen der symptomatischen Chorea als bei der Huntingtonschen 
Form; je systematischel' die Striatumdegeneration im Sinne der 
kleinzelligen En tartung, desto reiner tritt von vornherein das 
choreatische Bewegungsspiel auf. 

Die kindliche Athetose, die, wenn angeboren oder in friihester Kindheit 
auftretend, auf eine angeborene diffuse striare Erkrankung zuriickge­
fiihrt werden kann, erinnert, wie ich es oben schon betont habe, in dem grotesken 
AusmaB der Bewegungsstorung, in ihren Haltungsanomalien der Glieder und 
des Rumpfes und in ihrer haufig hervortretenden Unfahigkeit zur Koordination 
der Gomeinschaftsbewegungen beim Sitzen, Stehen und Gohen au die Bewegun­
gen des neugeborenen Kindes. Das ist auch jetzt wieder von Forster 
besonders hervorgehoben worden. Nun wissen wir, daB nur das Pallidum und 
die subpallidaren Zentren beim Neugeborenen im wesentlichen markreif sind 
und daB das Striatum und die striopallidare Faserung erst im Laufe der weiteren 
Entwicklung die Markreifung erfahrt. Mit Recht verlegen C. und O. Vogt 
die primitiven Automatismen, welche das neugeborene Kind in den ersten 
Lebensmonaten zeigt, in das Pallid um. Es sind dies die ungehemmten Aus­
drucksbewegungen und inkoordinierten Gesten und Mitbewegungen der friihesten 
Kindheit. Wir miissen weiter annehmen, daB diese primitiven Automatismen 
im Laufe der weiteren Entwicklung entsprechende Regulation und Koordination 
durch das Striatum erfahren. Bleibt diese striare Komponente aus, 
wie wir es zumeist bei den angeborenen oder sich doch in friihester Kindheit 
entwickelnden Athetosefallen der Kindheit annehmen miissen, so antwortet 
das Pallidum auch weiterhin auf die ihm zuflieBenden Reize mit 
jenen unkoordinierten und verzerrten Massenbewegungen, wie sie 
bei diesen Athetosefallen in ihrer Ahnlichkeit mit den kindlichen 
Massenbewegungen auffallen. Ob wir darin zugleich, wie dies namentlich 
von Forster vertreten wird, den Ausdruck gewisser Riickschlagserscheinungen 
erblicken diirfen im Sinne der Kletterbewegungen des Mfen, lasse ich dahingestellt. 
J edenfalls liegt etwas Bestechendes in dieser Auffassung, die noch darin eine gewisse 
Unterstiitzung erfahrt, daB sicJ;t das Striopallidum rein anatomisch beim Menschen 
gegeniiber dem Mfen nicht weiter entwickelt hat. Es tragt, wie sich C. und O. V 0 gt 

1) Vgl. Kleist (I. c.). 
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ausdriicken, "Mfencharakter". Ich habe aber schon mehrfach darauf hinge­
wiesen, daB wir beim Menschen zweifellos gegeniiber den Tieren, auch wohl 
gegeniiber den Mfen, eine betrachtliche Funktionsverschiebung zugunsten des 
Striopallidumannehmen miissen, die solche Analogien nur mit groBer Vorsicht 
und Einschrankung zulassen. 

Beim Erwachsenen aber, also bei gegebener Striatumreife 
und ausgebildeter Striatumfunktion, fiihren diffuse striare Er­
krankungen nicht zu Athetoseerscheinungen, sondern zu Tremor 
und Wackelbewegungen. Beides sind offenbar verwandte Erscheinungen 
und als striar bedingte Inkoordinationen von Bewegungssynergien 
aufzufassen, denen das Pallidum funktionell vorsteht. Es sind hier 
besonders jene statischen Momente betroffen, die in erster Linie von dem 
Koordinationsmechanismus des Mittelhims (roter Kern), des Hirnstammes und 
Cerebellum geleistet und vom Pallidum bei dem Aufbau seiner Eigenleistungen 
als feste Basis benutzt werden. Bemerkenswert ist, daB diese Erscheinungen 
auch stets mit gewissen Tonusveranderungen vergesellschaftet sind, so daB sie 
nahe Beziehungen zu Tonusregulationsstorungen ganz im allgemeinen verraten. 
Wilson meint ja, daB sich "der Tremor von der Rigiditat nicht im Prinzip, 
sondem nur im Grade unterscheidet", eine Auffassung, die schon Jackson 
vertreten hat .. DaB aber hier keine ganz einfachen Verhaltnisse gegeben sind, 
e:r:kennen wir schon daraus, daB der Tremor auch ohne nachweisbare Rigiditat 
vorhanden sein kann, und daB er durchaus nicht immer mit Zunahme der Rigi­
ditat abnimmt und verschwindet, sondem daB ihn die Parkinsonismen, die ihn 
iiberhaupt zeigen, zumeist wahrend des ganzen Verlaufes der Krankheit bieten 
(F orster); ja, er kann Sogar, wie wir es im FaIle XVI gesehen haben, nach 
komplizierenden, apoplektiform einsetzenden Paresen selbst in den gelahmten 
Gliedern in der friiheren Form wieder auftreten. Er kann auch in Ausnahme­
fallen, wie es Lewy betont, zu rigiden Komponenten erst spater hinzutreten. 
Gar nicht selten ist dies bei den metencephalitischen Parkinsonismen der Fall. 
Alle diese Tatsachen sprechen dafiir, daB bei dieser Koordinationsstorung auch 
subpallidare Zentren, vielleicht auch periphere Muskelinnervationsmechanismen 
(Frank, Hunt u. a.) eine Rolle mitspielenl). 

Es kommt mir ja hier vor allem darauf an, zu betonen, daB der Tremor 
und die ihm verwandten Wackelbewegungen durch striare Erkran­
kungen bedingt sein konnen, was keineswegs ausschlieBen solI, daB sie auch 
einmal bei den in Frage stehenden Affektionen eine andere Lokalisation haben. 
Der Tremor tritt ja gleichfaIls, wie noch weiter unten zu erortern ist, als Lokal­
symptom der Substantia nigra-Erkrankung auf. Mein Fall seniler Chorea, der 
zuerst Tremor, dann Chorea aufwies, konnte darauf hinweisen, daB der Tre mor, 
ahnlich wie die Chorea, auf einer striaren Innervationsstorung 
beruht, die auf dem Verhaltnis der Funktionsschadigung der 
kleinen und groBen Striatumzellen basiert. DaB aber der Tremor 

1) VgI. auch die interessanten l3eobachtungen und Untersuchungen von Run g e 
.iiber die "Tremorbereitschaft" bei Parkinsonismen und die Hervorrufung und Verstarkung 
des Tremors durch subcutane Injektionen von Cocairi und Adrenalin. (R u n g e "Be­
obachtungen beim akinetisch-hypertonischen Symptomkomplex lund II",Arch. f. Psych. 
und Neurol. 61, H. 2/3.1923.) - Anm. b. d. Korr. 
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nicht gewissermaBen als Friiherscheinung der Chorea oder als eine 
dem Grade nach leichtere Form der Chorea aufzufassen ist, beweist 
die Tatsache, daB auch die initialen Choreaformen stets mit der ihnen spezifi­
schen Bewegungsstorung beginnen, und daB fernerhin in den Huntington­
schen Familien keine eigentlichen Zitterer als A bortivfalle vorzukommen scheinen 1) ; 

es gilt hier das gleiche, was ich oben fUr die Parakinesen ausfUhrte. 

B) Die Pallid umfunktion. 
Die Tatsache, daB im Gegensatz zum friiheren Kindesalter diffuse 

Striatumerkrankungen beim Erwachsenen nicht mit Athetose 
antworten, spricht dafiir, daB die pallidaren Funktionen im Laufe 
der extrauterinen Entwicklung eine Sicherung, Festigung und 
in gewissem Sinne auch eine Einschrankung erfahren, so daB bei 
striarem Funktionsausfall die urspriinglichen unkoordinierten pallidaren und 
subpallidaren Massenbewegungen nicht mehr zum Vorschein kommen. 

Nun haben wirabergesehen, daB die im spaten kindlichen oder j ugend­
lichen Alter auftretenden, zumeist generalisierten Athetosefal1e 
- soweit die bisherigen diirftigen anatomischen Kenntnisse auf diesem Gebiet 
eine Stellungnahme iiberhaupt rechtfertigen -ausnahmlos mit diffusen Palli­
dumveranderungen einhergehen, ohne daB sich in den anderen hier in Frage 
kommenden grauen Zentren, insbesondere im Striatum, irgendwie regelmaBig 
zu findende Storungen zeigen m ii sse n (Status dysmyelinisatus des Pallidum von 
C. und O. V 0 gt und die oben erwahnten Einzelfalle). Gerade auch bei diesen Athe­
tosefallen, die atiologisch offenbar durchaus keine geschlossene Gruppe darstellen, 
stehen die verzeITten Massenbewegungen im Vordergrund, und' sehr haufig 
treten dabei niedere Reflexbewegungen auf, wie Greif- und Umklammerungs­
reflexe, Schnauzenstellung der Lippen, unartikulierte LautauBerungen u. dgl. 
lch m6chte annehmen, daB es sich hier um das betonte Hervortreten sub­
pallidarer Reflexmechanismen handelt, vornehmlich solcher des Mittelhirns 
und Hirnstammes, die entsprechend der diffusen, aber die pallidare Funktion 
nicht vollig ausschaltenden pallidaren Erkrankung nicht die g e n ii g end e strio­
pallidare Regulation erfahren. Sie zeichnen sich gleichfalls durch Storungen 
im statischen Koordinationsmechanismus aus. Aber auch diese verzerrten 
Automatismen werden offenbar striar angeregt, entgleisen jedoch im 
Pallid um, so daB sie im gewissen Sinne eine pallidar bedingte 
Ataxie pallidarer und subpallidarer Bewegungsleistungen dar­
stellen. DaB es sich dabei zunachst um eine nur partielle Funktionsaus­
schaltung des Pallidum handelt, geht weiterhin daraus hervor, daB in solchen 
Fallen bei fortschreitender pallidarer Erkrankung die Hyperkinesen zurUcktreten 
und einer allgemeinen Versteifung Platz machen. 

Fiir die Auffassung der Pallid umfunktion scheint mir die Bewertung 
der Athetosefalle des Erwachsenen besonders geeignet. Zur Athetose 
rechne ich in Dbereinstimmung mit Forster und Orzechowsky den Torsions­
spasmus (Torsionsdystonie) als proximale Athetose der groBen 

1) Meggendorfer hat bei seinen klinischen Untersuchungen von Huntingtoniamilien 
in einzelnen Krankheitsfallen Zittererscheinungen festgestellt; von groJ3ter Wichtigkeit 
waren die Beziehungen des familiaren Tremor zu Huntingtonscher Chorea in kli­
nischer, genealogischer und anatomischer Beziehung. 
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Rumpf- und E xtremi tatenm uskulat'ur, von Forster als Crampussyn­
dro m bezeichnet. Beide Erscheinungen sehen wir offenbar nur auftreten bei 
fokalen pallidaren Erkrankungen, wobei zu beriieksiehtigen ist, daB die fort­
sehreitende Entartung des PaIIidum auch diese Hyperkinesen aufhebt und eine 
allgemeine Versteifung herauffiihrt. DaB dabei jeweils auch die Fun k t ion s -
tiichtigkeit des Striatum eine wesentliche Rolle spielt, ist oben schon 
mehrfach hervorgehoben worden. 

Die Auffassung, daB bei der Athetose und dem Torsionsspasmus der A,usfall 
statischer Momente bei den Bewegungssynergien besonders hervortritt, weist 
schon darauf hin, daB bei diesen Bewegungsstorungen der statische Koordinations­
mechanismus im Mittelhirn und Hirnstamm eine bedeutsame Rolle spielt. Auf 
ihn wirkt nun, wie ich annehme, das Pallidum regulierend ein. Wird nun bei 
vorliegender Funktionsuntiichtigkeit einzelner PaIIidumelemente die pallidare 
EigenIeistung durch Thalamus und Striatum angeregt, so kommen wohl die 
Automatismen zustande, aber durch den Ausfall von pallidaren Foci kommt 
es zum Ausfall statischer Mechanismen in den einzelnen vom Pallidum geleisteten 
Bewegungssynergien, die sich noch mehr wie bei der Chorea fUr gewohnlich auf 
einzelne Extremitatenabschnitte und Muskelgebiete beschranken konnen. 1ch 
fasse also die Athetose des Erwachsenen und den Torsionsspasmus auf als eine 
pallidiir bedingte ataktische KoordinationsstOrung pallidiirer Eigenleistungen, bei 
welcher die Storungen des im Mittelhirn und Hirnstamm gelegenen statischen 
Koordinationsmechanismus besonders hervortreten. 

Daraus geht aber weiterhinhervor, dafJ das Pallidum als einReflexorgan anzusehen 
ist, das beim Erwachsenen offenbar ganz vornehmlich den Bewegungssynergien einzelner 
Muskelgebiete und Extremitiitenabschnitte vorsteht. Diese Bewegungssynergien ent­
halten als feste Teilkomponenten jene, die die Eigentiitigkeit des H irnstamms und Klein­
hirns vermittelt; sie stehen aber nicht nur wie diese im Dienste der Statik und auto­
matischen K inetik und der Gleichgewichtserhaltung, sondern in adiiquater Weise auch 
im Dienste der Ausdrucks-, Abwehr- undEinstellbewegungen und all jener Bewegun(Js­
automatismen, denen das Striatum das eigentliche Zentrum abgibt. Denn auch das 
Pallidum scMplt aus den gleichen Kerngebieten wie das Striatum seine Anregungen. 

DaB auch im Pallid um eine somatotopische Gliederung gegeben 
ist ahnIich wie im Stria tum, beweist die Beschrankung der Bewegungsstorungen 
auf einzelne Muskelgebiete und Extremitatenabschnitte bei fokalen pallidaren Ver­
letzungen. Diese somatotopische Vertretung ist aber offenbar, ahnlich wie jene im 
Kleinhirn, eine sole he n a ch Be we g u ng s s y n erg i en, die von den entsprechenden 
jeweils zusammenarbeitenden Muskelgebieten besorgt werden. Vielleicht kann 
der anatomische Befund im Thomallaschen Torsionsspasmus darauf hindeuten, 
daB die dem Striatum benachbarten Partien des Pallidum jenen Bewegungssyn­
ergien vorstehen, die vom Rumpfe und den Extremitatenwurzeln geleistet werden. 

Bei solcher Betrachtungsweise wird auch die auffallende Tatsaehe verstandlich, 
daB, wie wir es im FaIle XVII gesehen haben, die Athetose eines alten pallidaren 
Herdes durch das Hinzutreten einer striopallidaren Affektion der anderen Seite 
erst ldinisch manifest wird; wir wissen ja, daB die beiden Pallid a nicht 
n ur d urch Fasern unter sich verbunden sind, worin die bilaterale 
Innervationsleistung des Striopallidum ihren anatomisehen Aus­
druck hat, sondern daB auch jedes Pallidum auf dem Wege der 
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hinteren Commissur auf das gleichseitige und das kontralaterale 
hintere Langsbiindel einwirkt; im gleichen Sinne sind auch die 
pallidorubralen Faserungen entwickelt. Hier besteht also eine 
doppelte pallid are Sicherung des im Mittelhirn und Hirnstamm 
gelegenen motorischen Koordinationsmechanismus. Wir miissen in 
der weiteren Ausdeutung des obigen Falles XVII annehmen, daB der einseitige 
pallidare Herd zunachst nicht geniigte, die Statik des Hirnstamms zu inkoordi­
nieren und daB sich diese :Funktionsstorung erst dann herausstellte, 
nachdem auch die zweite Sicherung fortfiel. 

Ahnliche Wechselwirkungen durften auch zwischen dem cerebellaren und palli­
daren Sicherungsmechanismus des motorischen Hirnstammapparates gegeben sein. 
Denn in Weiterentwicklung dieser Auffassung mochte ich auch jene choreatisch­
athetotischen Phanomene, die sich bei OErkrankungen des Bindearmes, der Hirn­
schenkelhaube und der roten Kerngegend zeigen, letzten Endes auf den Hirnstamm 
beziehen und zuruckfuhren auf die Befreiung des Hirnstamms von der Kleinhirn­
sicherung einerseits und der pallidiiren Sicherung andererseits. Diese beiden Siche­
rungen vertreten und verstarken sich im gewissen Sinne gegenseitig, und nur so wird 
es erkliirlich, dafJ nicht alle Herde, sowohlsolche pallidarer Art, als solche thalamischer, 
hypothalam:ischer oder dentatorubraler Lokalisation solche Hyperkinesen bedingen. 
So wird auch der Schildersche Fall einer befriedigenden Deutung zuganglich, 
bei dem erst der Wegfall der zweiten cerebellaren Sicherung nach lange be­
stehender kontralateraler Pyramidenbahn-Degeneration und striopallidarer Zer­
starung eine - Athetose auf der gelahmten Seite herauffiihrte (vgl. auch S. 340). 

Die Annahme, daB es sich bei der subpallidar und pallidar ausgelOsten Athe­
tose nur um einen circumscripten Ausfall pallidarer Eigenleistungen und um 
eine teilweise Lockerung paIlidarer Einfliisse auf niederere Zentren handelt, 
macht es auch verstandlich, daB diese Hyperkinesen als inkoordinierte 
A usdrucks bewegungen eine strio pallid are Far bung behalten, wodurch der 
von Kleist gegen eine solche Auffassung erhobene Einwand seine Entkraftung 
finden diirfte. 

So erscheint uns das Pallidum des Erwachsenen als das Zentrum von Be­
wegungssynergien einzelner Muskelgebiete und Extremitatenabschnitte im Dienste 
der striiiren Bewegungsautomatismen, die sich auf den Bewegungssynergien des 
Cerebellum und Hirnstamms aufbauen. Inwieweit noch hohere Koordinations­
leistungen in dieses Zentrum zu verlegen sind, wie es Forster annimmt, wage 
ich heute noch nicht zu entscheiden. Jedenfalls diirfte der einfache pallidare Bau 
fUr eine relativ einfache Koordinationsleistung sprechen. 

Daneben muB aber dem Pallidum noch ein bedeutsamer ton usregelnder 
EinfluB eingeraumt werden. Wir erkennen dies aus dem starken Hervortreten 
des rigiden Syndroms bei allen schweren Verletzungen des Pallidum. Patho­
genetisch kommen hierfiir die pallidaren Beeinflussungen des Tuber und Hypo­
thalamus, des tonisierenden Hirnstammapparates (roter Kern) und seiner cere­
bellaren Verstarkung und der Substantia nigra in Betracht. 

C) Die Funktion des Corpus Luysi. 

AImlich wie mit der Athetose verhalt es sich offenbar auch mit dem He mi­
ballism us, den wir bei Zerstarungen des Luysschen Korpers auft.reten sehen. 



380 Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

Es kann keinem Zufall unterliegen, daB samtliche FaIle, die bisher beschrieben 
sind - es sind dies nur drei -, die schwere fokale Zerstorung dieses grauen Kerns 
gemeinsam haben. Bei der Ausdeutung dieser FaIle mahnt freilich der Umstand 
zur besonderen Vorsicht, daB es sich dabei um relativ akute Erscheinungen 
handelt, die keinesfalls Reiz- und Fernwirkungen auf die benachbarten pallidaren 
Faserungen ohne weiteres ausschlieBen lassen. Auch die Nachbarschaft der 
Roten-Kern-Strahlung konnte fiir die cerebellare Farbung der hemiballistischen 
Erscheinungen verantwortlich gemacht werden. Bekanntlich ist ja der Luyssche 
Korper seit den Untersuchungen von Karpl us und Kreidl bis jetzt immer 
als ein rein vegetatives Zentrum angesehen worden; nur von Kleist und C. und 
O. Vogt sind vermutungsweise auch engere motorische Funktionen diesem 
Zentrum zugebilligt worden. lch mochte dieser letzteren Auffassung beitreten, 
dies um so mehr, als mein oben beschriebener Fall eine besonders reine Zerstorung 
dieses Kerngebietes anzeigt. Auch die innigen Faserverkniipfungen des Luys­
schen Korpers mit dem Pallidum und sein dem Pallidum verwandter Bau scheinen 
mir im gleichen Sinne zu sprechen. Es stellt sich dar als ein in die gesamte Palli­
dumregulation eingeschaltetes graues Zentrum, das offenbar wie das Striopallidum 
vom Thalamus seine Anregungen erhalt, VOID Pallidum beherrscht wird und 
vornehmlich auf die Substantia nigra und den roten Kern einwirkt .. Die hemi­
pallistische Bewegungssttirung, der choreatischen und athetotischen, namentlich 
dem Torsionsspasmus verwandt, sich in hochgradig iibertriebenen Massenbewe­
gungen ganzer Korperabschnitte mit Dreh- undWalzbewegungen auBernd, 
deutet darauf hin, daB der Luyssche KiYrper die Bewegungssynergien ganzer Korper­
abschnitte regelt mit besonderer Betonung von cerebellaren Gleichgewichtskomponenten. 
lnwieweit dieses Zentrum noch vasovegetativen Funktionen vorsteht, wage ich 
nicht zu entscheiden. 

Die auffallige Beeinflu88ung der BewegungsstOrungen all dieser Zentren· bei 
willkurlicher Innervation, Affekten, Einstellung der Aufmerksamkeit, allen sensiblen 
und sensorischen Reizen geschieht direkt durch den Thalamus und indirekt durch 
ihn, soweit corticale Impulse gegeben sind. Die nahen Beziehungen dieser Zentren 
zum autonomen System verraten sich auch in den interessanten pharmakologischen 
BeeinflussungsmOglich1ceiten extrapyramidaler hypertonischer Symptome durch Pila­
carpin, Scopolamin, Adrenalin, N ovoca.in und Atropin. 

Das Pallidum und der Luyssche KiYrper stehen durch Fasern unter sich und 
mit tiefer gelegenen Zentren beider Seiten in Verbindung. Hierin ist der anato­
mische A usdruck einer bilateralen Innervation zu sehen, die vornehmlich - wie 
es die Klinik betont - kontralateral . erfolgt. Wenn auch das Striatum nur mit 
seinem Pallidum in anatomischer Verbindung steht, so gelten auch fur die striaren 
Innervationsleistungen infolge der pallidiiren Verbindungen die gleichen Bedingungen 
und Gesetze. 

D) Die Funktion der Substantia nigra. 

Eine gewisse Ausnahmestellung im ganzen System nimmt die Substantia 
nigra ein, die in direkter zu- und ableitender Verbindung mit gewissenRindenge­
bieten (vordere Zentralwindung, Stirnhirn) steht. Auch sie wird vom Pallidum her, 
ebenso vom Luysschen Korper beherrscht, bezieht aber noch zudem zahlreiche 
Faserziige aus der gesamten Ponshaube und offenbar auch aus dem Thalamus. 
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Leider sind wir iiber die feineren Verbindungen dieses zweifellos sehr wichtigen 
Zentrums, namentlich auch iiber seine ableitenden Bahnen und deren Endigungs­
gebiete, bei weitem noch nicht so unterrichtet, daB wir bindende Schliisse auf die 
Funktion dieses Zentrums ziehen konnen. Immerhin ergibt sich aus meinen 
obigen Ausfiihrungen in Dbereinstimmung mit ahnlichen Untersuchungsergeb­
nissen anderer Autoren die wichtige Tatsache, daB das akinetisch-rigide Syndrom 
bei fast ausschlieBlicher auf die Substantia nigra beschrankter Entartung in 
gewissen Fallen zuriickzufiihren ist. Auch Tremor, Pulsionen und Hal­
tungsanomalien konnen hier in gleicher Weise ausgepragt sein als bei den 
striopallidaren Erkrankungen. Eine genauere pathogenetische Analyse dieser 
Erscheinungen ist heute m. E. noch nicht moglich, da eingehendere, namentlich 
auch physiologische Untersuchungen iiber FaIle, die anatomisch genau festgelegt 
sind, noch nicht in entsprechender Weise vorliegen. Wir haben ja oben gesehen, 
in wie weiten Grenzen sich der den Nachkrankheiten der Encephalitis zugrunde 
liegendeProzeB in seiner Lokalisation halten kann, so daB man nur jeden einzel­
nen Fall fiir sich in klinisch-anatomische Relation bringen darf. 
So laBt sich heute nur vermutungsweise aussprechen, daB Erkrankungen 
der Substantia nigra mit besonders schweren hypertonischen 
Zustanden einhergehen, die gleichzeitig als Friiherscheinungen das 
Krankheitsbild eroffnen. Dies schlieBe ich nicht nur aus dem oben mit­
geteilten G 10 bus schen Fane, der eine ziemlich reine anatomische Lokalisation 
aufweist, sondern mit gewisser Reserve auch aus der Eigenart, wie eich zu­
meist die metencephalitischen Parkinsonismen zu entwickeln pflegen. Es 
scheint, daB bei solchen Affektionen die Akinesen weit mehr durch das rigide 
Syndrom bedingt sind, als wir es bei den striopallidaren Erkrankungen im all­
gemeinen annehmen diirfen. 

Neben den Tonusstorungen, welche hier in so auffalliger Weise das klinische 
Bild beherrschen, stehen noch Storungen der Bewegungssukzession 
im Vordergrunde. Auch diese konnen in jenen ihre Ursache haben, es kann 
ihnen aber auch zum Teil wenigstens ein selbstandiger Faktor innewohnen. 
Eine solche Uberlegung verdient hier um so mehr Beachtung, als v. E co no mo 
bei seinen experimentellen Untersuchungen gerade die Bewegungssukzession 
in schwerer Weise gestort fand. Wieweit noch andere primare Funktionsleistungen 
diesem Zentrum zuzuschreiben sind, laBt sich heute noch nicht iibersehen. Sollte 
sich heraussteIlen, daB auch von hier aus akinetische Teilerscheinungen 
primar ausge16st werdenkonnen, so kame hierfiir der A usfall der corticalen 
Verbindungen in erster Linie in Betracht. 

Zuniichst alJer mochte ich in Ubereinstimmung mit den oben erwiihnten Autoren 
die S'Uhstantia nigra als ein tonisierendes Zentrum ansehen, das wahrscheinlich 
auch der Bewegungssukzession in besonderer Weise dient. DafJ auch die Substantia 
nigra neben bilateraler Innervation die kontralaterale Seite bevorzugt, geht schon 
aus dem Brissaudschen Falle hervor. 

Welche Zentren von hier aus direkt beherrscht werden, ist gleichfalls heute 
noch nicht zu entscheiden. In Frage kommt auch hier wieder der rote Kern 
un d die H a u bed e s Hi r n s tam m e s, in die zweifellos ableitende Fasersysteme 
von der Substantia nigra ziehen. Vielleicht diirfen wir in jenen Fasern, welche 
sich der FuBstrahlung zugesellen, direk t eVer bind ungen mi t der corti c 0-
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m uskularen Bah n erblicken, di e di e sp ezifischen Komp onen ten 
der Substantia-nigra-Leistung, insbesondere also tonisierende 
Einfliisse, jeder Bewegung mitteilen. 

Die Tatsache, daB die Substantia nigra beim Menschen gegeniiber den 
Tieren eine hohere Differenzierung erlangt hat, daB weiterhin die Pigmen­
tierung ihrer Ganglienzellen erst im Laufe der extrauterinen Entwicklung eintritt, 
spricht im Sinne spezifischer menschlicher Funktionen, die sich erst im Laufe 
der kindlichen Entwicklung ausbilden. Vielleicht sind hier Bezieh ungen 
vornehmlich tonisierender Art gegeben zu dem aufrechten Stehen 
und Gehen des Menschen und zu dem sprachlichen A usdrucks­
vermogen. 

Inwieweit sich aus dem Melaningehalt und dem Bau der Zellen Schliisse 
auf die spezifischen Funktionen dieses Zentrums ergeben, wie es F. H. Lewy 
annimmt, wage ich nicht zu entscheiden. Auch die verschiedene funktionelle 
Bedeutung der beiden morphologisch verschieden gebauten Zonen der Substantia 
nigra bleibt heute noch im Dunkeln. 

Es ist von vornherein klar und entspricht auch den so auBerordentlich viel­
gestaltigen Krankheitszustanden der menschlichen Pathologie, daB sich die 
Funktionsausfalle der einzelnen Zentren des extrapyramidalen 
Ha u pts ystems in mannigfaltiger Weise gegensei tig beei nfl ussen 
und verstarken, ja sich im gewissen Sinne auch vermindern und 
a ufhe ben konnen. Wir haben ja oben bei den Magn usschen experimentellen 
Studien Beispiele kennengelernt, wie sich der Ausfall verschiedener tonisierender 
Apparate in seiner Wirkung nicht immer summiert, sondern sich gelegentlich sogar 
ausgleichen kann. Auch iiber den physiologischen Mechanismus, wie 
si ch di e v ers c hi ed enen Zen tr en un t er sich b eeinfl us s en, wissen 
wir heute noch nichts Sicheres. Die Auslegung rein hem m. end e r Funktionen 
iibergeordneter Systeme auf niedriger gelegene Zentren bleibt unbefriedigend, wie 
ich es schon oben betont habe. Wenn wir z. B. sehen, daB die anatomisch gegebene 
schwere Degeneration der Substantia nigra mit Untergang fast samtlicher melanin­
haltigen Ganglienzellen der Zona compacta mit starkster Hypertonie einhergeht, 
wenn wir dann weiterhin sehen, daB die Entartung des Pallidum, als eines der Sub. 
stantia nigra in gewissem Sinne iibergelagerten Zentrums, ganz ahnliche Tonus­
storungen bedingt, so lassen sich derartige Tatsachen nicht ohne weiteres mit dem 
Begriff gegenseitiger Hemmung erklaren. Ebenso wie die Substantia nigra scheint 
auch das Pallidum fUr sich tonusregelnd zu wirken, wobei das Pallidum noch irgend­
wie die Substantia-nigra-Funktionin spezifischer Weise beeinfluBt. Es bleibt auch 
hier die theoretischeForderung bestehen, daB die von verscchiedenen Stellen 
des extrapyramidalen Systems ausgelOsten Bewegungsstorungen 
bei weitgehender klinischer Ahnlichkeit in ihren physiologischen 
Grundko m po ne n te n V ers chiede nhei te n a ufweise n m iisse n. Gerst­
man und Schilder haben ja bereitsverschiedeneArten von Rigiditat beschrieben, 
und F. H. Lewy hat mit Hilfe von feineren physiologischen Methoden auf 
bemerkenswerte Differenzen in einzelnen Fallen hingewiesen. Freilich wird erst 
der jeweils gegebene anatomische Befund die Bedeutung solch klinischer Unter­
schiede beantworten und erklaren konnen. 
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SchlieBlich muB noch eine auffli1lige Erscheinung hier besprochen werden, 
die besonders bei den Parkinsonschen Nachkrankheiten der Encephalitis von 
vielen Autoren (v. Economo, Meggendorfer, Bostrom, Steiner, Haupt­
mann, Stern u. a.) beschrieben worden und auch von mir beobachtet worden 
ist. Es ist dies die Tatsache, daB un t er de m Einfl us s e star ker Wi llensan­
spannungen, von Affekten, im Schlaf, besonders aber beim Auf­
wachen, ja selbst unter Fiebererscheinungen spontan die Aki­
nese fiir kurze Zeit durch brochen wird und von solchen Kranken 
ganz intakte komplizierte Handlungen und Bewegungsfolgen ge­
leistet werden, die in dem gewohnlichen Dauerzustande der 
Krankheit vollig unmoglich sind. Nun wissen wir, daB der reinePalli­
dumrigor, wie dies auch Forster hervorhebt, im Schlaf schwindet oder doch eine 
erhebIiche Minderung erfahrt. Das gleiche gilt fUr den Rigor der Parkinsonismen 
nach Encephalitis, was zweifellos zuriickzufiihren ist auf das mangelnde Zustromen 
von Reizen einerseits undauf die Wechselwirkungen von Schlaf, Fieber und vege­
tativen Zentren andererseits. Meines Erachtens sind diese klinischen Tatsachen so 
zu deuten, daB sich die entsprechend der anatomischen Lasion ja fiir 
gewohnlich nicht vollig ausgeloschten, sondern nur beeintrachtig­
ten striopallidaren Automatismen unter gewissen Bedingungen, 
welche spontan die Rigiditat herabsetzen, oder wie bei starken 
Willensimpulsen die corticale Innervationsleistung steigern, 
wieder d urchsetzen konnen. Es ware noch besonders darauf zu achten, 
ob diese Erscheinungen gerade bei solchen Parkinsonismen auftreten, die sich ana­
tomisch im wesentlichen auf die Sub s tan t i a - n i g r a-Erkrankung zuriickfiihren 
lassen, die also fiir solche klinische AuffalIigkeiten noch giinstigere Bedingungen 
abgeben als die anderen Parkinsonismen mit striopallidarer Hauptlokalisation. 
Dann ware eine weitere Begriindung unserer obigen Vermutung gegeben, daB 
die Akinese der Substantia-nigra-Affektion im wesentlichen sekundar bedingt ist. 

Wenn ich also die wichtigsten Tatsachen zusammenfasse, die sich aus den 
obigen Auseinandersetzungen fiir die pa tho physiologis che A uffass ung 
der extrapyramidalen Bewegungsstorungen und der Funktions­
leistungen des extrapyramidalen Hauptsystems und seiner Zentren 
ergeben, so ist folgendes hervorzuheben: 

N eben dem fronto-ponto-cerebellaren System dient unser ext rap y ram ida 1 e s 
H au p t s y s t em mit seinen Zentren hOher differenzierten motorischenEigenleistungen. 
Es baut sich als Ganzes auf dem Koordinationsmechanismus des Hirnstammes und 
Oerebellum, den es als feste Basis benutzt, auf. Es erhiilt seine Anregungen - ab­
gesehen von der Substantia nigra, die auch direkte corticale Fasern bezieht - von 
der Zwischenhirnbasis und dem Thalamus. Die Zwischenhirnbasis erscheint uns 
von hoher Bedeutung fur die zentralen Regulationen der gesamten Stoffwechsel­
vorgange des Organismus, insbesondere auch des gesamten Tonus des Muskelappa­
rates, der Thalamus als ein grof3es mit demGesamtcortex in zu- undableitender Ver­
bindung stehendes Sammelbecken von proprio- und exteroceptiven Reizen, welch 
letztere hier eine gewisse Anstauung erfahren, und von Kleinhirnimpulsen, welche 
ihm die N achricht von der jeweiligen K6rperstellung sowohl wie von dem Kontrak­
tionszustande der gesamten Muskulatur, der ganzen unbewuf3ten Tiefensensibilitat 
ilbermitteln. So ist der Thalamus ein Organ, welches das Individuum nicht nur 



384 Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 

uber die ieweiligen ZU8tandsveranderungen de8 eigenen Korper8 unterrichtet, 80ndern 
auch mit der A u(Jenwelt in innige Beziehung 8etzt, das fur die Empfindungen, Gefuhle 
und Affekte von ma(Jgebender Bedeutung i8t, in gleicher Wei8e auch der Aufmerk8am­
keit, der psychi8chen Aktivitat und dem Bewu(Jt8ein ganz im allgemeinen dient. 

In der H au bed e 8 Mit tel hi r n 8 un dim Hi r n 8 tam m haben wir einen 
fur alle Tiere und wohl auch fur den Menschen gleich wichtigen, offenbar durch das 
hi n t ere Lan g 8 bun del verbundenen A pparat kennengelernt, der, proprioceptiv 
angeregt, auf Grund vielseitig entwickelter Steh- und Stellreflexe die harmoni8che 
Tonu8verteilung der ge8amten Korpermuskulatur beherr8cht, die Prazi8ion der 
Stellungen und Bewegungen regelt und den Individuen ermoglicht, nach ausgefuhrter 
Willkurbewegung oder von einer neuen Korperlage aU8 die Grund8tellung wieder­
herzu8tellen, von der aU8 dann neue Bewegungen abIaufen. Die8e konnen von der 
Gro(Jhirnrinde aU8ge168t werden und er8cheinen dann als " Willkurbewegungen" oder 
8ie 8tellen 8ich dar als 8ubcorticale Reflexe, von anderen Korper8tellen bedingt. 
Die8er machtige Koordinationsmechani8mus arbeitet wenig8tens bei den Tieren, 
80gar noch beim Affen, weitgehend unabhangig vom Kleinhirn und den hoher ge­
legenenGehirnzentren. Der rote Kern er8cheint in demganzenSY8tem als die oral8t 
gelegene Hypertrophie die8e8 motori8chen Zentrums, das 8ich offenbar aU8 mehreren 
ubereinandergestellten Etappen zU8ammensetzt; er i8t zugleich da8 funktionell be­
deut8am8te Zentrum diese8 Kerngebiet8 und 8tellt mit 8einer rubr08pinalen Bahn 
eine wichtige ableitende Verbindung de8 ge8amten Extrapyramidium mit den 
'fIWtori8chen Vorderhorn dar. 

Das K lei n hi r n wirkt vornehmlich ver8tarkend, 8tellunggebend und hemmend 
auf die8es Koordinations8Y8tem ein, dabei ganz be80nder8 in 8pezifischer Wei8e 
jene Bewegung88ynergien regulierend, die durch die Fall- und Bewegung8richtungen 
de8 Korper8 und 8einer Teile be8timmt 8ind. 

Un8er extrapyramidale8 Haupt8Y8tem wirkt einmal regulierend auf das 
Koordinations8Y8tem de8 M ittelhirn8 und H irnstamms und 8eine cerebellaren Ver8tar­
kungen ein und 8ichert 80 die hochentwickelten toni8chen, 8tati8chen und kineti8chen 
l!unktionen die8er Zentren; e8 beeinflu(Jt weiterhin regulierend die vegetativen, 
hypothalamischen Zentren, die dem chemi8ch-phY8ikali8chen toni8chen Proze88e 
vor8tehen, und i8t al8 ein Teil der Willensbahn aufzufa88en, auf der corticale Impulse 
dem motori8chen Vorderhorn zugeleitet werden; insbe80ndere i8t e8 als ein efferente8 
Organ de8 Thalamu8 anzusehen und er8cheint 80 al8 Zentrum fur die Ausdruck8-
bewegungen, fur die reaktiven Flucht- und Abwehrbewegungen, fur die Schutz-, 
Schmerz- und Schreckreflexe, fur die Orientierung8-, Adver8ion8- und Einstell­
bewegungen, fur die automati8chen Haltung8- und Stellung8veranderungen und Hilf8-
bewegungen beim Bewegung8ablauf, fur die zwang8ma(Jigen Synergien und M it­
bewegungen und fur motori8che Teilkomponente, die bei den Gemein8chaftsbewegungen 
de8 Sitzens, Stehens und Gehens, Kauens und Schluckens und bei der Sprache eine 
we8entliche Rolle 8pielen. 

Die hypo- und akineti8chen Er8cheinungen 8ind auf einen Innervations­
aU8fall zuriickzufuhren, bedingt durch den AU8fall von Anregungen de8 extrapyrami­
dalen SY8tem8 und von Ableitungen aU8 8einen Zentren. Die rigide K omponente 
in ihren Teiler8cheinungen basiert aUf der aU8fallenden Regulation der hypothala­
mi8chenZentren, de8 motori8chen M ittelhirn- und H irnstammapparate8 und 8einer cere­
hellaren Sicherung durch da8 extrapyramidale SY8tem. 
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Die C h 0 rea i8t als eine 8triiir bedingte, vornehmlich auf den A us/all der kleinen 
1'ezeptiven und a880ziativen Ganglienzellelemente de8 Striatum zurilckzufilhrende 
Ataxie pallidiirer Eigenlei8tungen aufzufas8en, im iihnlichen Sinne auch der Tic 
zu deuten, wobei ent8prechend dem fokalen 8triiiren AU8fall nur circumscripte MU8kel­
gebiete betroffen 8ind. 

Den choreati8chen Er8cheinungen verwandt, 8ind offenbar auch kompliziertere 
Parakine8en aUf iihnliche Mechani8men zurilckzufilhren, wobei die leichtere Stria­
tumschiidigung einen pathogeneti8chen Hauptfaktor dar8tellen dilrfte. J e 8Y8temati8cher 
8ich die kleinzellige Striatumdegeneration entwickelt, de8to reiner tritt von vorn­
herein der choreati8che Charakter des Bewegung88piels in Er8cheinung. Tremor 
und Wackelbewegungen er8cheinen gleichfalls zum Teil wenig8tens 8triiir bedingt 
als 8triiir ausgelo8te atakti8che Koordinations8torungen palliOOrer und 8ubpallidiirer 
Zentren (vielleicht auch peripherer MU8kelinnervationsmechani8men) , wobei die 
Schiidigung der grofJen und kleinen Striatumzellen in ihrem gegenseitigen Verhiiltni8 
von Bedeutung i8t. Gleichfalls wird die relative Schiidigung von Striatum einer8eits 
und Pallidum anderer8eit8 eine we8entliche Rolle mit8pielen. Tremor und Pulsionen 
8ind weiterhin auch bei fa8t aus8chliefJlichen Sub8tantia-nigra-Affektionen anzu­
treffen und offenbar der Ausdruck von Tonus8torungen. 

Die angeborene A theto8e de8 frilhen K inde8alter8 i8t bei den ent­
sprechenden Krankheitsfiillen zurilckzufilhren auf das durch den pathologi8chen 
StriatumprozefJ bedingte Ausbleiben der 8triiiren Regulation de8 Pallidum, das 
dann mit jenen unkoordinierten und verzerrten Mas8enbewegungen antwortet, wie 
sie bei 80lchen Atheto8efiillen in ihrer Ahnlichkeit mit den M a88enbewegungen des 
frilhe8ten Kinde8alter8 ausfallen. Die Atheto8e de8 spiiteren kindlichen 
und jugendlichen Alters und d'e8 Erwach8enen i8t mit dem Tor8ion8-
spa 8 m u 8 als eine pallidiir bedingte atakti8che Koordinations8torung palliOOrer 
Eigenlei8tungen aufzufa88en, bei welcher die Storungen de8 im Mittelhirn und Hirn-
8tamm gelegenen 8tati8chen und kineti8chen Koordinationsmechani8mu8 be8onder8 
hervortreten. Gegenilber der Atheto8e de8 Erwachsenen, die auf fokalen pallidiiren Lii-
8ionen beruht, kommt e8 bei der generali8ierten Atheto8e de8 8piiteren kindlichen und 
jugendlichen Alters in Parallele mit der diffu8en palliOOren Entartung zu dem ver­
mehrten Hervortreten 8ubpallidiirer Mas8enbewegungen und Hirn8tammechani8men. 

Auch die choreati8ch-athetoti8chen Phiinomene, die 8ich bei Erkrankungen der 
Roten- K ern- Gegend, de8 Bindearms undder Hirn8chenkelhaube zeigen, 
8ind letztenEnde8 auf den H irnstamm zu beziehen und zurilckzufilhren auf die Befreiung 
de8 M ittelhirns und H irnstamms von der Kleinhirn8icherung einer8eit8 und der palli­
OOren Sicherung andererseit8. 

Prinzipiell von ihnen zu trennen 8ind alle Liisionen 0 r a 1 w ii r t 8 V 0 m rot en 
K ern, bei denen die Hyperkine8en als indirekt ge8etzte Funktionsausfalle des Strio­
pallidum aufzufa88en sind im Sinne atakti8cher Storungen, die Akinesen erscheinen 
dabei als schlaffe Liihmungen des Striopallidum. 

Auf Grund des anatomischen Bauplanes und der Ausfallserscheinungen bei 
entsprechend lokalisierten Krankheitsprozessen ergeben sich bis heute wenigstens 
folgende Anschauungen fiber die Funktionsleistungen der einzelnen Zentren des 
extrapyramidalen Hauptsystems: 

Da8 S t ria tum ist als ein hochdifferenziertes Regulationsorgan aufzufassen, 
das dem Pallidum ilbergelagert i8t. Es i8t das eigentliche Zentrum filr die AU8drucks-
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pewegungen, lilr die reaktiven Flucht- und Abwehrbewegungen, lilr die Schutz- und 
Schreckrellexe,lilr die Orientierungs-, Adversions- und Einstellbewegungen, filr die 
automatischen Haltungs- und Stellungsiinderungen und Hilfsbewegungen beim Be­
wegungsab1aul, lilr die zwangsmiifJigen Synergien und Mitbewegungen und filr 
motorische Teilkomponente des Sitzens, Stehens und Gehens, Kauens und Schluckens 
und des sprach1ichen Ausdrucksverm6gens. Auchwirkt es tonusregulierend auf 
das Pallidum ein. 

Das Pall i dum, das beim N eugeborenen als das Zentrum der primitiven, un­
koordinierten Automatismen der frilhesten Kirulheit anzusehen ist, erscheint beim 
Erwac'hsenen als das Zentrum von Bewegungssynergien einzelnerMuske1gebiete 
und Extremitiitenabschnitte im Dienste der striaren Bewegungsautomatismen, 
welch 1etztere sich auf den Bewegungssynergien des Oerebellum und Hirnstammes 
aulbauen. Dabei ilbt es einen bedeutsamen tonusregelnden EinllufJ aus. 

Der L u y s s c he K 0 r per regelt offenbar die Bewegungssynergien ganzer 
Korperabschnitte mit besonderer Betonung von cerebellaren Gleichgewichtskompo­
nenten. 

Die Sub s tan t ian i g r a ist als ein vornehmlich tonusregelndes Zentrum anzu­
sehen, das vielleicht noch in besonderer Weise der Bewegungssukzession dient. 

Striatum und Pallidum sind so mat 0 top i s c h gegliedert und stehen wie auch 
der Luyssche Korper innervatorisch beiden Korperhiillten vor mit besonderer Be­
tonung der gegenilberliegenden Seite. Ahnliche Verhiiltnisse sind olfenbar auch 
lilr die Substantia nigra gegeben. 



Schl uBka pitel. 

Cortex und extrapyramidales System. 

Wir haben in unserem extrapyramidalen Hauptsystem und seinen Zentren 
eiil hoch entwickeltes der Motilitat dienendes Koordinationssystem kennen gelernt, 
das mit dem Cortex mannigfaltige Beziehungen unterhalt. Corte x und e xtra­
pyramidales System stehen funktionell in gegenseitiger Wechsel­
beziehung, u.nd zwar beeinflussen die corticalen Leistungen jene 
des extrapyramidalen Systems und umgekehrt. 

lch will hier nur kurz die wichtigsten Fragen beriihren, die sich vornehmlich 
vom psychiatrischen Standpunkte aus auf diesem Gebiete ergeben. 

Der erste Teil der oben ausgesprochenen These ergibt sich bereits aus zahl­
reichen Tatsachen, die oben ausgefiihrt sind. Wir haben des ofteren betont, 
daB die Funktionsausfalle bei Erkrankungen des extrapyramidalen Systems 
mit abhangig sind von dem Gesamtzustande des Gehirns, insbesondere von der 
Leistungsfahigkeit des Cortex. Nur unter diesem Gesichtspunkte lassen sich 
viele klinische Differenzen in den Zustandsbildern der vornehmlich extrapyra­
midal lokalisierten Prozesse erklaren, denen durchaus nicht immer eine direkte 
Proportionalitat mit der anatomischen extrapyramidalen Lasion zukommt. 
Wir haben weiterhin auf die im klinischen Bilde so auffalligen corticalen Beein­
flussungen der extrapyramidalen Bewegungsstorungen hingewiesen, die wir im 
wesentlichen als durch Vermittlung des Thalamus erfolgend anzusehen haben. 
Hierher gehOrt auch die Moglichkeit des zeitweisen Ausgleiches extra­
pyramidaler Storungen d urch Leistungen der cortico-m usku­
laren Pyramidenbahnen, Mechanismen, die wir bei unseren therapeu­
tischen MaBnahmen zu beriicksichtigen haben (Beeinflussung der extra­
pyramidalen Bewegungsstorungen durch bewuBte Willensanspannungen, durch 
Obungen, durch Hypnose und Suggestion). 

Solche Wechselbeziehungen zwischen Cortex und extrapyramidalem System 
zeigen sich aber auch noch bei verschiedenen physiologischen und patho­
logischen Entwicklungen und Erscheinungen. 

Schon die Entwicklung der gesamten menschlichen Motorik 
deutet auf solch innige Beziehungen hin. 

lch habe oben die hohe Bedeutung der eintretenden "Striatumreife" und 
jener der Substantia nigra fiiI' die Ausbildung der kindlichen Bewegungen be­
sprochen. Der weitere funktionelle Ausbau des extrapyramidalen Hauptsystems 
und seiner Zentren stellt nicht nur die ungeziigelten Steh- und Stellreflexe des 
Hirnstamms und die pallidarenMassenbewegungen in den Dienst der harmonischen 
Tonusverteilung bei allen Willkiirbewegungen und sekundaren Automatismen, 
vornehmlich beim Sitzen, Stehen und Gehen, er formt nicht nur aus den Schrei­
lauten des Sauglings die fiir das spezifische motorische Ausdrucksvermogen ada­
quaten Bewegungssynergien der Sprache und Atemmuskulatur, er wird auch 
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die Basis fUr die jeweils entsprechende Mimik, fiir das individuelle Gestenspiel 
und fur den individuellen motorischen Gesamthabitus, wie er in der ganzen Be­
wegungsweise und den bereitliegenden "angeborenen" Fertigkeiten zum Ausdruck 
kommt. 

Die FUnktionsleistungen, die wir nach unseren obigen AusfUhrungen dem 
extrapyramidalen Hauptsystem zusprechen, begriinden die Auffassung, daB 
sein spezifischer Charakter jeweils im hohen Grade mitbestimmend ist fiir das 
individ uelle motorische Gesamtgeprage der Personlichkeit. 

Durch die Leistungen der Pyramidenbahn und des Gesamtcortex wird dieser 
spezifische und feste Unterbau in den Dienst aller Willkiirbewegungen, des Er­
lernens komplizierter Bewegungsleistungen, der Praxie im weitesten Sinne des 
Wortes gestellt, wobei die gesamten corticalen Leistungen und Be­
einflussungen die hohere Psychomotorik, die Geschlossenheit 
und Intellektualisierung der motorischen Personlichkeit mit­
formen. Hierfiir muB der Ausdruck "psycho-motorisch" reser­
viert blei ben. 

Homburger hat erst jiingst auf solcher Basis die Entwicklung der Motorik 
vom Sauglinge bis zum Greise einer entsprechenden Analyse unterzogen und 
die Krisen, welche die Motilitat als Einzelerscheinung in den verschiedenen 
haufig dissoziiert erscheinenden Entwicklungsphasen der Personlichkeit durch­
zumachen hat, auf das physiologische MiBverhaltnis der zentralen nervosen 
Apparate und der von ihnen inuervierten Werkzeuge zuriickgefiihrt. 

So baut sich das gesamte psycho-motorische Geschehen auf der festen Basis der 
Stammganglienmechanismen auf, die es als gesicherten Kern enthiilt. Cortex und 
extrapyramidales System mUssen anatomisch und physiologisch in ungestorter Har­
monie zusammenwirken, um einen normalen Bewegungsablauf zu garantieren. Darin 
liegt es begrilndet, da[3 corticale Schiidigungen durch die Lockerung des Rinden­
einflusses auf das extrapyramidale motorische System mit BewegungsstOrungen ein­
hergehen, die im klinischen Bilde in vielen Zilgen an extrapyramidale Bewegungs­
stOrungen erinnern, ohne daf3 wir sie lokalisatorisch und pathophysiologisch mit 
letzteren identifizieren dilrfen. Andererseits tragen manche Stammganglienpara­
kinesen so sehr die Zilge echter psycho-motorischer StOrungen, da[3 sie auf den 
ersten Blick von jenen nur schwer zu trennen sind. 1m allgemeinen lii[3t sich 
sagen: je tiefer der Sitz der anatomischen Ldsion, desto mehr werden die Grund­
komponenten des Bewegungsaufbaues geschiidigt; je hOher im ganzen System Cortex­
Stammganglien die Affektion angreift, um so mehr gleichen die Bewegungsstorungen 
den physiologischen Bewegungsformen. 

Schwere sich im wesentlichen auf den Corte x beschrankende Affektionen -
ich denke hier vornehmlich an meningitische und epileptische Zustandsbilder 
oder an haufige Begleiterscheinungen rein corticaler GefaBerkrankungen - be­
eintrachtigen nicht selten in erheblicher Weise das gesamte motorische Aus­
drucksvermogen mit EinschluB der extrapyramidalen Automatismen, ohne daB 
diese Erscheinungen sich als Storungen der Pyramidenbahnen und des Cortex 
hinreichend erklaren lieBen. Wir erkennen dies z. B. an den eigenartigen 
Muskelspannungen solcher Kranker, an den Storungen des Gehens und Stehens, 
an der hochgradigen EinbuBe und Verzerrung des gesamten mimischen Aus­
drucks, ferner auch noch an der lebhaften Bewegungsunruhe mit Einschaltung 



Psychomotorik und psychomotorische Parakinesen und extrapyramidales System. 389 

der mannigfaltigsten Parakinesen, welche nicht selten die cortical bedingten 
Erregungszustande begleiten und in ihrer Ahnlichkeit mit unseren extrapyra­
midalen Bewegungsstorungen zu Verwechselungen mit solchen fiihren konnen. 
Hier sei auch auf eigenartige Haltungsanomalien und Tonusanderungen hin­
gewiesen, die die epileptischen Anfalle nicht selten begleiten oder ihnen noch 
lang ere Zeit nachfolgen. DaB wir freilieh die schwere Beeintraehtigung der ge­
samten Psychomotorik, wie sie im allgemeinen die Paralyse oder senile Demenz 
auszeichnet, zum Teil wenigstens auf eine direkte Mitlasion des extrapyramidalen 
Systems beziehen miissen, habe ieh oben auseinandergesetzt. 

Andererseits sehen wir aueh bei psyehischen Ausnahmezustanden, 
die wir als funktionell aufzufassengewohnt sind, recht haufig einenZerfall der 
motorischen Harmonie auftreten, der gleichfalls als eine in d ire k t e Beeinflussung 
der extrapyramidalen Funktionsleistungen erscheint. leh erinnere nur an die 
Stuporzustande im Verlaufe des manisch-depressiven lrreseins, wobei ieh es 
dahingestellt sein lasse, inwieweit dabei neben eortiealen Auswirkungen solche 
thalamischer und hypothalamischer Zentren eine Rolle mitspielen. Ahnliches 
gilt fiir die eigenartigen Verlegenheitsbewegungen, die Muskelspannungen. 
das Zusammenfahren und Steifwerden bei Angst, Furcht und Sehreeken. 

Das vermehrte Hervortreten extrapyramidaler Mechanismen im h y p no­
tischen A usnahmezustande muB ebenfalls auf eine veranderte Ein­
wirkung des Cortex auf das extrapyramidale System zuriickgefiihrt werden, 
wobei durch entspreehende Suggestion hier eine Krafteentfaltung erzielt werden 
kann, die trotz angestrengten Willens im Normalzustande unmoglich i8t. 

Zweifellos erinnern auch viele hysterische Automatismen an unsere Be­
wegungsstorungen. C. und O. Vogt haben die Vermutung ausgesproehen, daB 
es sich bei dieser konstitutionellen Veranlagung urn eine angeborene Minder­
wertigkeit des striopallidaren Systems handele, welche das Hervortreten solcher 
Automatismen begiinstige. "Vielleicht wird ein Suchen dieses Substrates -
wenigstens fiir gewisse Formen der Hysterie - im Striatum von mehr Erfolg 
gekront sein als die bisherige Durchforschung der Hirnrinde." Es scheint mir 
jedoch, daB die Dinge nicht so einfach liegen. Mit Schilder mochte ich hier 
nur eine physiologische Auswirkung der hysterischen Psyche sehen und das 
erleichterte Hervortreten subcorticaler Mechanismen auf eine Lockerung des 
Rindeneinflusses auf das Extrapyramidium zuriickfiihren; ob diese Funktions­
schwache des Cortex, die ieh so postuliere, sich irgendwie einmal anatomisch 
festlegen laBt, lasse ich dahingestellt. Jedenfalls steht die hier vertretene Auf­
fassung solcher hysterischen Phanomene mit der von Krapelin ausgesprochenen 
Annahme im Einklang, wonach die Hysterie im gewissen Sinne als ein Stehen­
bleiben auf primitiver Entwicklungsstufe zuriickzufiihren ist. 

Die meisten Krankheitsbilder, die wir he ute als organische Affektionen 
des extrapyramidalen Systems auffassen miissen, wurden noch vor ver­
haltnismaBig kurzer Zeit als funktionell bedingte Zustande angesehen 
unter Betonung ihrer nahen Verwandtschaft mit der Hysterie. Wie schwer 
es auch heute noch ist, viele dieser Erscheinungen, namentlich bei beginnenden 
Krankheitsprozessen, von funktionellen Storungen abzugrenzen, ist jedem Nerven­
arzte bekannt. Wir konnten hier jahrelang eine Kranke beobachten, die auf 
aIle moglichen psychischen Reize hin mit einer verzerrten Bewegungsunruhe 
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antwortete, die zwischen Tic und Chorea stand, manchmal auch verwickeltere 
Parakinesen bot, beim Gehen zu einem Zusammenzucken des Korpers mit stol­
pernden Bewegungen fiihrte und mit krachzenden Lauten sich verband. Die 
Diagnose schwankte bei dieser neurologisch sonst unauffalligen, psychisch hyste­
risch gezeichneten Personlichkeit zwischen einer der Chorea verwandten or­
ganischen Erkrankung und Hysterie. Die anatomische Untersuchung der an 
einer Grippepneumonie gestorbenen Kranken ergab trotz eifrigen Suchens keinen 
irgendwie wesentlichen Befund im Zentralnervensystem, namentlich nicht 
im extrapyramidalen System und seinen Zentren. 

Vom anatomischen und pathophysiologischen Standpunkte aus gesprochen, ist 
bei den psychomotorischen Bewegungsstorungen der Psychosen das Extrapyramidium 
das Erfolgsorgan, das durch die gestorten corticalen Beeinflussungen falsch und 
verzerrt anspricht, und dessen M echanismen durch die Lockerungen des Rinden­
einflusses ungehemmter zutage treten. Bei den extrapyramidalen Erkrankungen 
selbst sind die niederen Bewegungsformen, die Automatismen, direkt gestort und 
bieten so einen Bewegungszerfall, der wohl au(3erlich den psychomotorischen Be­
wegungsstorungen manchmal ahneln kann, jedoch pathophysiologisch und anatomisch 
aUf ganz anderen Mechanismen beruht. 

1m gleichen Sinne, wie die corticalen Leistungen jene des extrapyramidalen 
Systems beeinflussen, ist der norinale Ablauf der extrapyramidalen 
Motorik bedeutsam fiir das psychische Geschehen. 

Besonders wichtige Einblicke in die interessanten Wechselbeziehungen 
zwischen extrapyramidaler Motorik und psychischem Geschehen 
haben uns dieN achkrankheiten der Encephalitis gegeben, die uns zugleich 
auch die deutliche Beeinfl ussung der cortioalen Lei s tunge n d urch d a s 
extrapyramidale System verbiirgen. Bekanntlich hat Kleist schon vorvielen 
Jahren im weiteren Ausbaue Wernickescher Gedankengange - ich mochte 
sagen vorahnend - die groBe Bedeutung der Motilitat fiir die corticalen 
Leistungen, namentlich fUr die Denkprozesse und fUr die Merkfahigkeit erkanI1t 
und die psychischen StOrungen, die seine "Motilitatspsychosen" zeigten, auf 
primare MotilitatsstOrungen zuriickgefiihrt. Fiir diese forderte er rein theoretisch 
eine Erkrankung det fronto-ponto cerebellaren Bahnen. Wenn man die geist­
reichen Ausfiihrungen von Kleist!) heute liest, mochte man versucht sein, zu 
glauben, Kleist habe als Grundlage seiner Studien Encephalitiker analysiert, 
eine Vermutung, die auch v. Econo mo ausgesprochen hat. Wenngleich letztere 
Annahme natiirlich nicht zu Recht besteht, so ist es in der Tat iiberraschend, 
wie zutreffend die Kleistschen Ausfiihrungen heute fUr das Encephalitis­
material erscheinen, nur mit der Einschrankung, daB dabei die Funktions­
untiichtigkeit unseres extrapyramidalen Hauptsystems, des Hirnstamms in seinen 
einzelnen Zentren, die ausschlaggebende Rolle zukommt. In der Tat bedingt 
die akinetische Bewegungsstorung dieser Kranken als Primar­
symptom eine derartige Beeintrachtigung des gesamten psychi­
schen Habitus, die in ihrer RegelmaBigkeit auBerst charakteristisch und auf­
fallend ist. Hieriiber besteht bereits eine umfangreiche Literatur; besonders 
sei auf die vorziiglichen Ausfiihrungen und Schilderungen von Mayer- GroB, 
Steiner und Hauptmann hingewiesen. Namentlich letzterer sucht in 

1) Vgl. auch Kleist: Monatsschr. f. Neurol. u. Psychiatrie 1923. 
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feinsinniger Differenzierung die bei den verschiedenen Fallen sich verschieden 
auBernden Storungen der Denktatigkeit, der Auffassung, der Merkfahigkeit und 
des Affektlebens pathophysiologisch im Kleistschen Sinne zu deuten und lokali­
satorisch festzulegen. 

All diese rein klinischen- Analysierungen des psychischen Gesamthabitus 
bei derartigen Kranken mit im Vordergrunde stehenden motorischen StOrungen 
sind zweifellos von der groBten Bedeutung, konnen aber erst auf Grund ge­
nauer anatomischer Un tersuch ungen der einzelnen FaIle weiter­
gehende pathophysiologische SchluBfolgerungen erlauben. jeden. 
falls ist heute noch dringend davor zu warnen, sich auf diesem Gebiete in allzu 
weitgehende theoretische Spekulationen vorzuwagen. 

Ich habe schon oben bei Besprechung der Metencephalitis hervorgehoben, 
·in wie weiten Grenzen im einzelnen FalIe die Lokali'sation des 
pa'thologischen Prozesses schwanken kann .. Immerhin haben die bis 
jetzt vorliegenden anatomischen Untersuchungen an solchem Materiale mit 
EinschluB meiner oben mitgeteilten Beobachtungen dargetan, daB mit einer 
gewissen RegelmaBigkeit der Gesamtcol'tex dabei unversehrt bleibt, und 
daB die auffallige psychische Beeintrachtigung solcher akinetischer 
Kranken auf die durch die extrapyramidale Lasion gesetzte Be· 
wegungsstorung im allgemeinen zuriickzufiihren ist. Ich betone im 
allgemeinen, denn auch hier bleibt fUr die Ausdeutung der einzelnen FaIle nur 
die spezielle vergleichende anatomische Untersuchung maBgebend und beweis· 
kraftig. Wir ,haben ja bereits bei dem v. Economo beschriebenen FaIle 
gesehen, wie unter Umstanden der ProzeB auch auf die Rinde iibergreifen kann, 
und in meinem ersten FaIle (Fall XXI) war die vordere Zentralwindung gleichfalls 
anatomisch nicht vollig intakt. 

In der Epikrise meines Falles XXI habe ich bereits betont, daB fiir die 
eigenartige psychische Farbung dieses Krankheitsbildes, fiir 
die Affektstumpfheit, Mangel j eglicher Spontaneitat, Er· 
schwerung der intellektuellen Leistungen irgendwie greifbare 
Veranderungen im Rindenge biete nich t in Betracht kommen. 
Der ProzeB beschrankte sich hier ganz wesentlich' auf den Hirnstamm, und 
so diirfen und miissen die Veranderungen des psychischen Gesamt· 
habitus in einem solchen FaIle auf den Hirnstamm zuriick· 
gefiihrt werden, d. h. pathophysiologisch auf die e x trap yr a· 
mid ale n Be we gungs s t orun ge n. 

Bemerkenswert ist dabei die Tatsache, daB in Dbereinstimmung mit dem 
offenbar regelmaBig zu erhebenden anatomischen Befunde die primaren corti. 
calen Leistungen an sich ungeschadigt bleiben und sich lediglich in 
ihrer Aktivierung, in ihrem Ablauf, in ihrer Disziplinierung und in ihren 
AuBerungsmoglichkeiten gestort erweisen (Steiner und Hauptmann, eigene 
Beobachtungen). Es ist also der Ausdruck "Verb16dung" fiir salche Falle vollig 
unzutreffend, wenngleich sie auf den ersten Blick einen derartigen Eindruck 
machen. Dies hebt auch Herr Dr. Fleischmann-Kiew hervor, der bei den 
Parkinsonschen Nachkrankheiten der Encephalitis der hiesigen Anstalt noch 
nicht abgeschlossene experimentalpsychologische Untersuchungen im psycho. 
Iogischen Laboratorium (Dr. Rittershaus) vorgenommen hat. 
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Man konnte bei solchen StOrungen am ehesten von einer Akinese del' 
p s y c h e sprechen. Zweifellos trifft man ausnahmsweise auch bei solchen 
Kranken schwerere psychotische Symptome an, wahnhafte Umdeutungen, echte 
negativistische Erscheinungen, paranoide Einstellung zur Umgebung u. dgl. 
(Mayer-GroB, Steiner, Hauptmann), Erscheinungen, deren patho­
physiologische Erklarung zunachst groBeren Schwierigkeiten unterliegt. lch 
mochte glauben, daB bei solchen Fallen - die corticale Lasionsfreiheit VOl'­
ausgesetzt - die pramorbide Person lichkei t im Sinne Bleulers und 
Kretschmers die groBte Beachtung verdient. 

Noch eine weitere von Kleist bereits gewiirdigte Erscheinung verdient 
hier hervorgehoben zu werden, daB die Denkstorung bei solchen Kranken weniger 
von del' Intensitat als von del' Ausbreitung del' psychomotorischen Storung 
abhangig ist; wenigstens sah ich nur bei solchen Kranken eine deutliche Denk­
stOrung, bei denen eine Akinese del' gesamten Muskulatur vorlag, so daB samtliche 
beim Denken so wichtigen Einstellvorgange ausblieben. Besonders iiberzeugend 
wirkte auf mich eine Beobachtung von halbseitigem Parkinson und kontralateraler 
Athetose nach Encephalitis, wo von einer deutlichen Beeinflussung del' psychischen 
Leistungen trotz jahrelangen Bestehens del' schweren MotilitatsstOrungen nichts 
zu bemerken war. (Nul' nebenbei sei bemerkt, daB ich in diesem FaIle den Parkin­
son del' einen Seite vornehmlich auf die Substantia nigra beziehe, wahrend icb 
fiir die kontralaterale Athetose eine pallidare Affektion annehme; wir sehen auch 
hieraus wieder, in wie weiten Grenzen sich trotz alIer RegelmaBigkeit die Lokali­
sation del' encephalitischen Nachkrankheiten halten kann.) 

VonB 0 nho eifel' namentlichist auf eigenartigeChar a kterver a nderungen 
hingewiesen worden, die bei Kindern in del' Nachkl'ankheit einer Encephalitis 
auffallen. Auch bei Erwachsenen wurde:q. sie hier mehrfach beobachtet (Dr. Cohen, 
Meggendorfer), und ich verfiige gleichfaIls iiber mehrere derartige FaIle aus 
del' Praxis. Eine Deutung mochte ich so lange unterlassen, bis anatomische 
Untersuchungen vorliegen. Bonhoeifer spricht bei solchen Kranken von einer 
gestOrten Konkordanz del' neencephalen und del' palaeencephalen Hirnteile, eine 
Auffassung, die wir auch fiir die alteren Kranken in etwas eingeschranktem 
Sinne iibernehmen diiden. ·Auch dabei diirfte die pramorbide Personlichkeit 
von wesentlicher Bedeutung sein. 

Weit schwieriger sind die Zusammenhange von extra pyramidaleI' Hyper­
kinese und psychischen Storungen zu deuten. Kleist nimmt auch 
hier innige Beziehungen an, und ich mochte ihm auf Grund meiner Erfahrungen 
durchaus beipflichten, daB in manchen Fallen die psychische Reaktionsweise 
im Sinne von krankhafter Ablenkbarkeit, die schlieBlich bis zu Ideenflucht und 
Inkoharenz del' Gedankengange fiihren kann, in auffallender Weise verandert 
ist. lch muB abel' auch hier betonen, daB ich zahlreiche extrapyramidale 
Hyperkinesen beobachten konnte, die keine schwereren psy­
chischen Storungen boten, insbesondere keine echten psycho­
tischen Symptome. lch kann ferner auf Grund del' anatomischen Unter­
suchungen an hyperkinetischem Encephalitismaterial das eine 
sagen, daB in allen Fallen, in denen sich deutIiche psychotische 
Ers chein ungen kIinisch z eigten, a uch del' Cortex anatomis ch in 
Mitleidenschaft gezogen war. Die gleichen Bedingungen ergeben sich 
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ja auch z. B. bei der chronisch -progressiven Chorea mit Psychose 
und bei den KrankheitsfliJIen W i1 son - P s e u d 0 skI e r 0 s e, wo die psychischen 
Storungen ein deutliches Korrelat in den corticalen Veranderungen haben. 
Damit solI keineswegs die Bedeutung der extrapyramidalen Bewegungsstorungen 
fiir das Auftreten psychotischer Symptome bei begleitenden corticalen Prozessen 
herabgesetzt werden. Ich bin iiberzeugt, daB bei einem Zusammentreffen 
corticaler und extrapyramidaler Lasionen die extrapyramidalen 
Bewegungsstorungen dem Zerfall der psychischen Leistungen 
Vorsch ub leisten. 

Die Pathologie all dieser extrapyramidalen Krankheitszustande hat noch 
insofern ein besonderes Interesse, als sie uns klinisch Anklange zeigen an 
die psychomotorischen Storungen der Dementia praecox. Zweifellos 
iiberrascht die auBere Ahnlichkeit im Verhalten, die wir bei den Katatonikern 
und Encephalitikern sehen. Wir beobachten bei beiden den Spontaneitats­
mangel, die Katalepsie, die Starrezustande, Iterativerscheinungen, Bewegungs­
stereotypien u. dgl., Erscheinungen, die Wilmanns und auch Sommer in 
diesem Sinne betont und die Steiner naher beschrieben hat. Es ist aber hier 
eindringlichst zu betonen, daB es sich dabei doch nur um auBere AhnIich­
keiten 1) handelt, die uns vielleicht der pathophysiologischen Deutung der Be­
wegungsstorungen an sich naher bringen konnen, die uns aber nur sehr wenig 
iiber die GrundstOrung der Katatonie und Dementia praecox iiberhaupt aus­
sagen konnen .. Wie Schilder mit Recht hervorhebt, sind die Encephalitiker 
psychisch nicht kataton, es fehlen ihnen aIle jene so charakteristischen Primar­
symptome Bleulers, die doch das Wesen der Schizophrenie ausmachen, und die 
jetzt wieder von Gruhle in anregender Weise psychologisch ausgedeutet wurden. 
Ich glaube, ich finde mich hier in Vbereinstimmung mit Wilmanns, Bleuler, 
Sommer, auch mit Steiner und Hauptmann, wenn ich diese Gegensatze 
betone. Es ist dies um so notwendiger, als Frankel und jetzt auch Kiippers 
das Problem der Dementia praecox restlos gelost zu haben glauben, wenn sie 
hierfiir eine Erkrankung des extrapyramidalen Systems oder des Thalamus und 
Hypothalamus theoretisch postulieren. 

Ich kann hier auf das Dementia praecox-Problem selbst nicht naher 
eingehen und verweise auf die Untersuchungen und Ausfiihrungen von Herrn 
Dr. Josephy2) aus meinem Laboratorium, die alles Wesentliche, was sich 
vom anatomischen Standpunkte dariiber sagen laBt, enthalten. Wir konnen 
wohl mit Wilmanns,Sommer, Bumke, A.Westphal, Stertzu.a. annehmen, 
daB die eigenartigen vasovegetativen und Muskeltonusstorungen mit EinschluB 
der Pupillenphanomene (Bumke, A. Westphal), Erscheinungen, die die Kata­
tonie mit der Encephalitis lethargica gemein hat, irgendwie mit den hypothala­
mischen vegetativen und extrapyramidalen Zentren zusammenhangen, eine 
Annahme, die auch Lewy vertritt. De Jong kommt auf Grund eingehender 
physiologischer Untersuchungen iiber die korperlichen Erscheinungen der Kata-

1) So kann ich Kleist nicht beipflichten, wenn er (1923) gewisse Erscheinungen der 
Parkinsonkranken als "negativistische Reaktionen" aufiaJ3t, die ganz offenbar als vermehrte 
Muskel. Kontraktionsnachdauer u. dgl. zu deuten sind und trotz auJ3erer Ahnlichkeit 
durchaus nichts zu tun haben mit dem Negativismus der Katatonie. 

2) Z. f. d. ges. Neurol. u. Psych. 1923 (im Druck). 
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tonie zu dem Schlusse: "Das steifgespannte GefaBsystem, die erstarrten Iris­
muskelreaktionen, die Spannungen in ,den quergestreiften MuskeIn, die ihr 
Maximum in der Katalepsie erreichen, sie alle sind die AuBerung einer patho­
logischen autonomen Innervation infolge der bei der Katatonie bestehenden 
dysglandularen Intoxikation." 

Wie wir uns aber diese Zusammenhange im einzelnen zu denken haben, 
dariiber geben uns die anatomischen Untersuchungen wenigstens bis heute 
keinen Bescheid. Herr Dr. J 0 s e ph y hat bei seinen eingehenden Praecox-Studien 
gerade auch der hypothalamischen und Infundibulargegend sein besonderes 
Augenmerk zugewendet, ohne irgendwie eindeutige Resultate zu erzielen. DaB 
wir im allgemeinen dabei keine gro ben Veranderungen und Ausfalle 
i n die s en G e g en den erwarten diirfen, dafiir spricht schon ders tar k e 
We c h s elder Erscheinungen bei der Dementia praecox -Gruppe, gerade im 
Gegensatz zu der Konst.anz der Storungen bei den encephalitischen Nachkrank­
heiten; auch s ehen wir bei den sch weren organischen Prozessen 
der Infundi bular- und hypothalamischen Gegendganz andere 
klinische Erscheinungen im Vordergrund 'st ehen, ala sie die in 
Frage stehenden Bilder auszeichnen. Es sind dies doch Tatsachen, an denen wir 
auch bei unseren theoretischen Forderungen nicht voriibergehen konnen. 

Zweifelloa liegt es nach den ganzen Erfahrungen, die uns die extrapyrami­
dalen Erkrankungen gegeben haben, nahe, gewisse schizoide und katatone Be­
wegungseigentiimlichkeiten der Dementia praecox-Gruppe irgendwie mit den 
basalen Stammganglien in Zusammenhang zu bringen. Wenn Kretzschmer 
seine Schizoiden so charakterisie~t "Schizoide sind linkisch, schlaff, hilflos, 
es fehlt am unmittelbaren Zusammenarbeiten von Reiz und Reaktion, dabei 
sind sie voller Sperrungen sowohl psychisch wie in der Motilitat", so sind in der 
Tat gewisse Parallelen zu ,unseren Krankheitstypen gegeben. Lewy betont 
dies im gleichen Sinne und meint, daB man dabei ein aus physiologischen oder 
pathologischen Grunden unterwertiges Striatum annehmen kann. Er geht in 
diesem Punkte weiter als Schilder, indem er den Bewegungshabitus der Schi­
zoiden tatsachlich in die basalen Ganglien verlegt, ohne freilich ein histologi­
sches Aquivalent des funktionellen Ausfalles vorauszusetzen. Es ist aber doch 
durchaus moglich - mir in Analogie mit dem psychotischen Gesamtbilde der 
Praecox -Gruppe viel naherliegend -, daB auch hierbei cor tic ale Fe h 1-
leistungen (vielleicht in Zusammenhang mit autonomen Innervationsstorungen, 
die direkt im Subcortex angreifen) die we sen t Ii c heR 011 e spielen. An­
statt als 0 da b ei eine primare Funktionssch wache des Subcortex 
zu postulieren, mochte ich, gestiitzt auf den regelmaBigen ana­
tomischen Befund im Oortex, eher an eine krankhafte corticale 
Beeinflussung extrapyramidaler A utomatismen denken, die 
diese verzerrt, haufig auch ungeziigelter hervortreten laBt. 
Interessant ist diesbezuglich auch die Bemerkung von Wilmanns, wonach 
man in der Verwandtschaft der Huntington'schen Ohorea auffallend haufig 
auf Personlichkeiten stoBt, die man als klasaische "Schizoide" bezeichnen darf. 
Meggendorfer begegnete in den Familien Huntingtonscher Ohorea 
eigenartigen Krankheitsfallen ohne Bewegungsstorungen, die in 
manchen psychischen Ziigen an die Dementia praecox erinnern. Es 
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ist natiirlich von groBter Wichtigkeit, derartige FaIle anatomisch zu analy­
sieren; denn rein theoretisch ist die Moglichkeit von Fallen der Huntington­
schen Krankheitsgruppe zu erschlieBen, bei denen sich die s pe z i f is c h e Lasio n 
nur in der Rinde - ja vielleicht nur in den drei unteren Rindenschichten 
entwickelt, wie es ja auch umgekehrt eine chronische progressive 
Chorea ohneRindenveranderung und ohne psychischeStorung gibt. 

Aus den anatomischen Untersuchungen Josephys geht zwar hervor, 
daB auch der Subcortex, insbesondere die Stammganglien, mitunter 
bei der Dementia praecox, deutliche Veranderungen aufweist, aber 
ganz regelmaBig ist dabei nur die Rinde befallen, und irgendwie 
greifbare Beziehungen zwischen dem klinischen Bilde einerseits 
und der anatomischen Lokalisation in den basalen Ganglien 
andererseits haben sich nicht ergeben. Ja, Josephy ist besonders vor­
sichtig, wenn er Fallen mit auffallend schweren Striatum- oder Pallidumlasionen 
zunachst eine eigene Stellung in der Dementia praecox-Gruppe zuweist. Noch 
weitergehend muB der obengenannte Fall Dettmer (Seite 191) trotz mancher 
bemerkenswerter klinischer AhnIichkeiten als eigenartige Erkrankupg der De­
mentia praecox gegeniibergestellt werden, wie ich dies bereits in der ausfuhrlichen 
Veroffentlichung dieses Falles betont habe. lch beobachtete erst kiirzlich wieder 
einen Fall, der jahrelang als typische Katatonie ging, und bei dem die Sektion 
einen ausgedehnten Tumor im linken Schlafenhirn ergab. Die Ausdeutung von 
Tumorfallen scheint mir aber aus vielen Grunden besonders schwierig und sub­
jektiv. Meine Untersuchungen iiber die stationare Paralyse, die zum Teil psy­
chisch katatone Zustandsbilder liefert, konnen sogar darauf hindeuten, daB nicht 
nur die Art, sondern auch die Intensitatsentwicklung des krankhaften 
Prozesses neben der Lokalisation in der GroBhirnrinde fiir die Auspragung des 
psychisch-katatonen Bildes von Bedeutung ist. 

Jedenfalls mahnt unser tatsachliches Wissen in der Beurteilung der ganzen 
Sachlage Mute noch zur grofJten Vorsicht. Es sind bis jetzt keine objektiven Tat­
sachen gegeben, die uns gestatten, die eigenartigen psychischen Symptome der Prae­
cox-Gruppe mit den basalen Stammganglien in primiiren kausalen Zusammenhang zu 
bringen. Mit Nachdruck ist zu betonen, dafJ es sich bei den psychischen und 
motorischen Symptomen extrapyramidaler Kranker und solchen der Dementia 
praecox-Gruppe doch nur um aufJere .Ahnlichkeiten handelt, die durchaus nicht 
in ihrer pathophysiologischen Genese als gleichartig anzusehen sind. Das Charak­
teristische der Dementia praecox, das eigentlich Schizophrene, fehlt doch jenen 
Krankheitsbildern so gut wie ganz, und jeder Versuch, die psychischen Anomalien 
einer Dementia praecox in ihren hebephrenen und katatonen Formen vom Moto­
rischen her erschOpfend zu erklaren, mufJ als irrefuhrend angesehen werden. Soweit 
sich Uberhaupt das Dementia praecox - Problem von der anatomischen Seite her 
fassen lafJt, kann man nach unseren heutigen Erfahrungen nur das eine aus­
sagen, dafJ ihr regelmiifJige und greifbare Veriinderungen stets im Cortex zugrunde 
liegen 1). Wir durfen jetzt nicht in den gleichen Fehler verfallen, den wir in der 
Vernachliissigung der basalen Stammganglien fur vergangene Zeiten zu beklagen 

1) Vgl. auch E. Forster: Linsenkern undpsychischeSymptome. Monatsschr. f. Psych. 
u. Neurol. 54. 1923 u. J. Lange: Encephalitis epidemica u. Dementia praecox. Zeitschr. 
f. d. ges. Neurol. u. Psych. 84. 1923. (Anm.. h. d. Korr.) 
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haben. Das starke Interesse, das diese wichtigen grauen Teile des Zentralnerven­
systems jetzt mit Recht tur sich beanspruchen, dart unsere Kritik nicht truben und 
die Bedeutung der Rinde und ihrer Attektionen nicht herabsetzen. Die Rinde bleibt 
nach wie vor das Organ, das wir bei der Analysierung der psychischen Symptome 
in erster Linie vergleichend berucksichtigen mussen. 

SchlieBlich mochte ich noch auf ein schwieriges Problem kurz zu sprechen 
kommen, das del' Rindenbeteiligung bei den extrapyramidalen Er­
krankungen. 

Wir haben die Paralysis agitans in Dbereinstimmung mit Lewy als 
eine Riickbildungserkrankung aufgefaBt, bei del' sich del' dem senilen Involutions­
vorgang verwandte ProzeB ganz vornehmlich im Subcortex lokalisiert zeigt, 
dabei abel' mehr oder weniger auch den gesamten Cortex in Mitleidenschaft zieht. 
Es scheint, daB sich bei jenen besonders reinen Fallen del' Paralysis agitans 
ohne schwere psychotische Ziige die cOl'ticalen Degenerationserschei­
nungen verhaltnismaBig leichterer Art im besonderen auf die drei 
untersten Rindenschichten beschranken. Ich wage abel' hieriiber heute 
noch kein abschlieBendes Urteil, dies um so weniger als Lewy an del' Hand 
seines groBen Materials ahnliche Verhaltnisse nicht betont. Bei weiteren 
Untersuchungen ist hierauf mit besonderer Aufmerksamkeit zu achten. 

Offenbar flieBende Dbergange fiihren von del' reinen Paralysis 
agitans zu den senilen Psychosen mit Parkinsonsymptomen, die 
anatomisch den gewohnlichen senilen RindenprozeB in del' Rinde mit besonderer 
Betonung del' spezifischen Affektion del' basalen Stammganglien bieten. Fiir 
gewohnlich zeigt sich dabei die Rinde im gesamten Querschnitt verandert, ja 
die dritte Schicht ist auch hier wie ganz allgemein am hochgradigsten befallen. 
Nur in einem FaIle, in welchem sich die senilen Plaques etwas reichlicher im 
Striatum fanden, waren auch die drei untersten Rindenschichten in starkerem 
Grade von den senilen Degenerationserscheinungen beherrscht. Es sind dies Auf­
falligkeiten, die zunachst zu betonen sind, ohne daB sie weitergehende SchluB­
folgerungen fiir heute gestatten. Die haufige offenbar fast regelmaBige Mit­
beteiligung del' Rinde bei del' Krankheitsgruppe Pseudosklerose·Wilson zeigt, 
soweit wenigstens bis jetzt genauere Untersuchungen hieruber vorliegen (Alz­
heimer, Stocker, Spielmeyer, Hall u. a.), keine irgendwie eindeutigen 
Befunde, was die Schichtenlokalisation betrifft. 

Auch fur die Nachkrankheiten del' Encephalitis lethargica lassen 
sich, was die Ausdehnung des Pl'ozesses auf die Rinde angeht, heute noch keine 
gesetzmaBigen Beziehungen herausschalen. Offenbar haufig bleibt die 
Rinde frei von wesentlichen Veranderungen; manchmal scheint hier, ebenso 
wie bei del' Krankheitsgruppe Pseudosklerose. Wilson, besonders die vordere 
Zentralwindung in ihl'en untel'sten Schichten mit zu erkranken. 

Eigenartige und, wie ich glaube, b()achtenswerte Erscheinungen finden sich 
nul' bei jenen Fallen, die ich unter del' Gruppenbezeichnung spastische 
Pseudosklerose zusammengefaBt habe, und bei del' chronisch progressi­
ven Chorea. 

Wenngleich del' KrankheitsprozeB bei den Fallen del' spa s tis c hen 
Pseudosklerose im allgemeinen eine recht diffuse Lokalisation sowohl im 
Cortex wie Subcortex aufweist, so steht dabei doch, wie ich bereits in meinen 
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ersten Veroffentlichungen betont habe, die besonders schwere Mfektion des extra­
pyramidalen Systems und des gesamten Pyramidensystems im Vordergrunde. 
Hier treffen wir eine gewisse Neigung zu systematischer Ausbreitung, 
wie sie zweifellos auch den Nachkrankheiten der Encephalitis und der Krankheits­
gruppe Wilson-Pseudosklerose zukommt. Dabei stehe ich ganz auf dem Spiel­
meyerschen Standpunkte, daB sich bei den gegebenen Verhaltnissen noch nicht 
von einer Systemerkrankung im engeren Sinne sprechen laBt. Wahrend die corti­
ealen Veranderungen bei den bis jetzt vorliegenden Fallen von spastischer Pseudo­
sklerose (Creutzfeld, Jakob) eine recht diffuse Lokalisation aufweisen, haben 
wir in dem oben genauer beschriebenen neuen FaIle (Fall XXIII) mit EinschluB 
der beiden in kurzem Auszuge mitgeteilten weiteren Beobachtungen eine ganz 
zweifellos das anatomische Bild beherrschende Erkrankung der inn ere n 
Kornerschicht und drei untersten Rindenschichten betont. Diese 
Verhaltnisse verdienen urn so mehr Beachtung, als sich hier der histologische 
ProzeB vollig gleichsinnig wie jener im Striatum ausgepragt hat. Ich 
mochte versucht sein, hierin den Ausdruck engererVerwandtschaftsbezie­
hungen zwischen dem Striatum einerseits und der inneren Korner­
schicht und den drei untersten Rindenschichten andererseits zu 
erblicken, feruer zugleich die Vermutung aussprechen, daB diese Auffallig­
keiten einen gewissen systematischen Degenerationscharakter anzeigen. 

Bekanntlich haben erst jungst C. und O. Vogt diese Frage in ihrem bedeut­
samen Werke der Topistik, Pathoklise und Pathoarchitektonik diskutiert, 
wobei sie die Anfalligkeit bestimmter Rindenschichten bei den verschieden­
artigsten Krankheitsprozessen als Pathoklise bezeichnen und auf einen besonderen 
Physikochemismus der einzelnen topistischen Einheiten bzw. ihrer Gene zuruck­
fuhren. Es ist also zweifellos in den obenerwahnten Fallen eine spezielle Pathoklise 
im Sinne Vogts gegeben, die gerade darin, daB die Degeneration nicht wie sonst 
ganz gewohnlich die dritte Rindenschicht bevorzugt, sonderu sich in der inneren 
Koruerschicht und den drei untersten Rindenschichten auswirkt, einen syste­
matischen Charakter ausdruckt. Es ist dies urn so bemerkenswerter, als wir 
nach den Untersuchungen von Nissl, Chr. Jako b, Bielschowsky, A. Jako b 
u. a. die drei untersten Rindenschichten genetisch und funktionell 
als ein gemeinsames Organsystem auffassen mussen, das vielleicht 
phylo- und ontogenetisch zu dem Striatum gewisse Verwandt­
schaftsbeziehungen hat. 

Solche Dberlegungen werden noch unterstrichen durch die Untersuchungs­
ergebnisse und Erfahrungen, die uns die anatomischen Veranderungen bei der 
chronisch-progressiven Chorea geben. In Dbereinstimmung mit anderen 
Autoren (insbesondere Kieselbach, Rusk, Stern, C. und O. Vogt) finde 
auch ich hier eine besondere Betonung der Degenerationserschei­
nungen in der inneren Kornerschicht und den drei untersten 
Rindenschichten. Wenngleich in den meisten Fallen der RindenprozeB auch 
die anderen Rindenschichten, insbesondere die dritte keineswegs verschont, so 
bot doch gerade unser Fall II, der im gewissen Sinne als Friih- und Abortivfall 
aufzufassen ist, eine so gut wie ausschlieBliche Degeneration dieser Rinden­
schichten, so daB durch solche Befunde die oben ausgesprochene Vermutung 
sehr an Wahrscheinlichkeit gewinnt und eine objektive Stutze erhalt. Es ist 
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dies um so bemerkenswerter, als die progressive Chorea, die in ihrer Hunting­
tonschen Form einen eindeutigen dominanten Erbgang aufweist, mit Riick­
sicht auf den regelmaBig zu findenden und charakteristisch gezeichneten De­
generationsvorgang im Striatum, zweifellos als eine Systemerkl'ankung 
aufzufassen ist; dies auch unter Zugrundelegung jenes strengen MaBstabes, 
den Spielmeyer fiir diese Begriffsbestimmung meines Erachtens mit Recht 
fordert: "Namlich das iiberwiegende Befallensein eines oder einiger bestimmter 
Systeme und ihr allmahliches Zugrundegehen in der Form eines selbstandigen 
Degenerationsprozesses an diesen Organteilen." 

So erscheint mir auch in Weiterentwicklung einer solchen Auffassung die 
Eigenart der Huntingtonschen Rindendegeneration von systemati­
schem Geprage. Wenngleich ich die von C. und O. Vogt in ihrem neuesten 
Werke vertretene Auffassung, wonach aIle elektiven Erkrankungen der GroBhirn­
rinde den Charakter von Systemerkrankung anzeigen, nicht teilen kann, so mochte 
ich doch mit C. und O. Vogt a priori die Meinung vertreten, daB sich unter den 
verschiedenartigen Rindenerkrankungen, die wit' heute noch nicht in 
ihren Einzelheiten und genetischen Zusammenhangen iibersehen, solche von 
systematischem Charakter verbergen. Halten wir das Vorkommen 
von Systemerkrankungen.im Riickenmark, KleinhirIl und Sub­
cortex fiir gegeben, so ist es nur eine weitere logische SchluB­
folgerung, ahnliche Vorgange und Zustande auch fiir den Cortex 
zu ford ern. Hier liegen nur die Verhaltnisse weit komplizierter, und wir kennen 
noch nicht die ausschlaggebenden Kriterien, die der Beurteilung zur Basis dienen. 

Die hier vertretene Auffassung erhalt noch eine bemerkenswerte Stiitze 
von der genealogischen Seite her. Herr Dr. Meggendorfer, mit dem ich 
die Verhaltnisse besprach, machte mich auf folgende Punkte aufmerksam; 
Nach der von V. Haecker erkannten und formulierten "entwicklungsgeschicht­
lichen Vererbungsregel" weisen aIle Merkmale mit einfach verursachter, ausge­
sprochen autonomer Entwicklung klare Spaltungsverhaltnisse auf, wahrend 
umgekehrt jene Merkmale mit komplex-verursachter Entwicklung groBere und 
kleinere Abweichungen yom Mendelschen Schema zeigen. Bei Krankheiten 
scheint danach eine regelmaBige Vererbung neben anderen als "einfach" anzu­
sprechenden Bedingungen namentlich dann vorzukommen, wenn sich die Krank­
heit auf ein Organ odeI' einen Organteil beschrankt. So ist nach Haecker 
bei Anomalien des endokrinen Systems dessen Komplexitat als Grund fiir die 
Uniibersichtlichkeit der Erblichkeitsverhaltnisse anzusehen, wahrend bei erb­
licher Minderwertigkeit einer einzelnen DrUse auch FaIle mit strenger und 
gleichartiger Vererbung vorkommen. Bei Erkrankungen des Nervensystems 
begegnen wir einer regelmaBigen "Obertragungsweise gerade bei abiotrophischen 
Erkrankungen bestimmter systematisch zusammengehoriger Bahnen und Zentren, 
so bei der Friedreichschen und Marieschen Krankheit. 

Umgekehrt liegt nach Meggendorfer die Annahme nahe, daB Erkran­
kungen mit klaren Spaltungsverhaltnissen im Sinne Mendels einfach verursacht 
sind. Die Huntingtonsche Chorea weist nun einen so klaren Erb­
gang auf, wie wir ihn bei nur wenigen Erkrankungen beobachten konnen. 
Wir diirfen nach del' entwicklungsgeschichtlichen Vererbungsregel demnach 
wohl erwarten, daB sie einfach verursacht &ei. Nun sehen wir, wie oben 
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ausgefiihrt, daB ihre klinischen Erscheinungen, die eigenartigen Bewegungs­
storungen mit fortschreitender Demenz ihr regelmaBiges und charakteristisches 
anatomisches Substrat in einer Degeneration des Striatum und der 
tieferen Rindenschichten haben. Wenn nun die Krankheit, wie wir nach 
aHem annehmen miissen, einfach verursacht ist, also ganz wesentlich nach 
Haecker systematisch zusammengehorende Organe betrifft, so erscheinen 
Striatum und die tieferen Rindenschichten als ein biologisch 
zusammengehoriges Organ, eine SchluBfolgerung, die auch aus anderen 
oben erorterten Griinden naheliegt. Eine feinere Analyse der psychischen 
Storungen bei Huntingtonschen Kranken, wie sie jetzt Meggendorfer 
vorgenommen hat, ist daher von groBtem Wert und kann uns Einblicke eroffnen 
in das intracorticale Geschehen; hier weitet sich ein fruchtbringendes Feld 
der Zusammenarbeit des Klinikers und Anatomen bei der vergleichenden speziellen 
Gegeniiberstellung der jeweils gegebenen klinischen und anatomischen Befunde. 

Von besonderer Wichtigkeit erscheint die klinische Differenzierung 
der pramorbiden Personlichkeit der Huntington-Kranken. 
A. Westphal hat darauf hingewiesen, daB die Entwicklung der psychischen 
Ausfallserscheinungen, die sich fUr gewohnlich erst nach den Bewegungsstorungen 
in auffalligerer Weise zeigen, auch langere Zeit diesen vorausgehen konnen. 
Wir wissen andererseits auch aus dem Entresschen Buche iiber die Chorea, 
daB die Anlage zur choreatischen Bewegungsstorung durch gewisse Zufalligkeiten 
wie Fieber u. dgl. zeitlich beschrankt geweckt werden kann, um unter physio­
logischen Bedingungen wieder zu schwinden. Meggendorfer weist auf eigen­
artige vornehmlich affektive Storungen der pramorbiden Personlichkeit hin und 
sieht in solchen Erscheinungen gewisse Fingerzeige, schon friihzeitig die von der 
spezifischen Anlage befallenen Individuen vorauszuahnen. Es ware von groBter 
Bedeutung, derartige Gehirne auf Anklange der fiir die Huntingtonsche 
Krankheit charakteristischen anatomischen Merkmale hin zu priifen. 
C. und O. Vogt fassen solche Erscheinungen unter dem Ausdrucke der 
Prapathoarchitektonik und Prapathoklise zusammen, und erwahnen, daB sie bei 
einem "normalen" Gehirne architektonische Anklange an die pathologischen 
Rindenveranderungen der Huntingtonschen Chorea fanden. In gleichem 
Sinne'machte ich schon vor vielen Jahren auf feinere Degenerationszeichen in 
der Rinde bei schweren Raubmordern aufmerksam, in denen ich den Ausdruck 
einer gewissen epileptoiden Veranlagung sah. 

Jedenfalls sind dies Gesichtspunkte und Fragestellungen, die das Arbeits­
gebiet desKlinikers wieAnatomen befruchten und bei kritischer Prii­
fung unsere Einblicke in das Wesen von Krankheitsprozessen und 
physiopathologischen Zusammenhangen erleichtern und vertiefen. 

So ergeben sich aus den Untersuchungen der extrapyramidalen Erkrankungen 
nicht nur wichtige A ufschl11sse uber den komplizierten physiologischen A ufbau 
der Bewegung und ilber ihren Zerfall bei krankkaften Zustanden, sie eroffnen uns 
auch bedeutsame A usblicke in die wichtigen Zusammenkiinge von M otorik und 
Psyche und in die Auffassung gewisser Rindenerkrankungen und psyckotischer 
Ersckeinungen; sie durften schlie(Jlich mit ausschlaggebend sein fur den Ausbau 
einer kausalen Therapie der bis keute unangreifbaren degenerativen bestimmte 
Organsysteme bevorzugenden Prozesse. 
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