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VYorwort.

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 stridren
Erkrankungen auf, die C. und O. Vogt verdffentlicht haben. Sie gehen bis
zum Jahre 1912 zuriick, wurden durch den Krieg unterbrochen und konnten
erst in den letzten Jahren eine zusammenhiangende und flieBende Bearbeitung
erfahren.

Von der Uberzeugung ausgehend, daB auch bei diesen Erkrankungen die
ProzeBforschung 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 Interesses stehenden Lokalisationsfrage zugleich
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.
Ich habe versucht, unter vornehmlicher Beriicksichtigung der wichtigsten in
der Literatur niedergelegten Tatsachen und Ansichten eine méglichst 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 Fillen die im folgenden niedergelegten Befunde und Analysen
ausgewihlt und alle komplizierteren Falle zundchst beiseite gelassen. Auch
letztere unterstiitzen die hier vertretenen Anschauungen, kénnen 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 Beweisfithrung gestatten. Die ganze Frage liegt
so schwierig, dafl man meines Erachtens zunichst nur auf mé glichst 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-anatomische Auswirkungderverschiedenartigen Krank-
heitsformen das Verstandnis der pathophysiologischen Zusammenhénge 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 Einteilung des Stoffes. Nach einer
kurzen klinischen Charakterisierung der extrapyramidalen Be-
wegungsstérungen 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, um dann im zweiten Teile nach einer gedrangten Uber-
sicht iiber die bisherigen pathophysiologischen Erklirungsversuche der extra-
pyramidalen Bewegungsstérungen die einzelnen Syndrome in verglei-
chender klinisch-anatomischer Befundgegeniiberstellung an der
Handvon 33 Fillen abzuhandeln. Im dritten Teil habe ich die pathophysio-
logische Ausdeutung der extrapyramidalen Bewegungsstérungen
auf Grund der erhobenen Feststellungen zu geben versucht, wobei ich mich
ganz vornehmlich von den anatomisch gesicherten Tatsachen leiten lieB.
In diesem Kapitel habe ich dem motorischen Koordinationsmecha-
nismus des Mittelhirns und Hirnstamms, der uns durch die iiberaus
wichtigen physiologischen Untersuchungen von Magnus und seiner Schule
erschlossen wurde, besondere Beachtung geschenkt, in der Uberzeugung, dafl
diese experimentell physiologischen Untersuchungsergebnisse nicht nur fiir das
vorliegende Problem von grundlegender Bedeutung sind, sondern auch ganz
im allgemeinen die gréBte Beachtung des Neurologen verdienen. Im Schluf-
kapitel bin ich ganz kurz auf einige Beziehungen des Cortexzudem extra-
pyramidalen System zu sprechen gekommen.

Der Zweck der vorliegenden Abhandlung mége vornehmlich in zwei Punkten
erblickt werden: Einmal in einer méglichst kritisch und objektiv 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 Verstindnis der komplizierten anatomischen Bauverhiltnisse und patho-
physiologischen Bedingungen erleichtern soll. Aus diesem Grunde war ich be-
miiht, mich bei der Schilderung der normalen und pathologisch-anatomischen
Verhiltnisse auf das Grundsitzliche zu beschrinken und mehr unwesentlich
erscheinende histologische Einzelheiten zu vernachlissigen. Ich glaubte so der
Lesbarkeit und der Ubersichtlichkeit des gesamten Stoffes zu dienen. Im gleichen
Sinne habe ich auch bei den epikritischen und pathophysiologischen Erérte-
rungen nicht alle méglichen Einwinde und Wenn und Aber beriicksichtigt,
die sich dabei aufdringten oder bereits in der Literatur diskutiert sind, sondern
ich suchte mich auch hier auf die Beantwortung der prinzipiell wichtigsten Punkte
zu beschrinken und jene SchluBfolgerungen in méglichster Kiirze zu formu-
lieren, die sich mir am besten fundiert nach sorgfaltiger Priifung erwiesen.

Den weiteren Studien dienen derartig umfassendere Arbeiten auch zur Auf-
deckung der groBen Liicken, die sich bei dem Versuche der Problemlosung 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
Gebiete. Je weiter die feine Analyse der Krankheitsformen nach beiden Seiten
hin getrieben wird, desto bestimmtere Schliisse werden sich bei der vergleichenden



Vorwort. VII

Gegeniiberstellung von klinischer Stérung und Art und Lokalisation des ana-
tomischen Prozesses ermoglichen.

Das Material selbst entstammt groBtenteils der Staatskrankenanstalt
und psychiatrischen Universitdtsklinik Hamburg-Friedrickhsberg (Direktor Prof.
Dr. Weygandt). Einzelne Fille wurden mir in liebenswiirdiger Weise von den
neurologischen Abteilungen des Eppendorfer Krankenhauses (Prof. Nonne)
und des St. Georger Krankenhauses (Prof. Sanger 1, Dr. Tr6mner) zur Ver-
fiigung gestellt. Ich bin diesen Herren zum besonderen Danke verpflichtet,
in gleicher Weise auch ihren Herren Assistenten (insbesondere Dr. Fleck,
Dr.Matzdorff, Dr.Pette), die mich in der Materialsammlung bereitwilligst unter-
stiitzten. Herr und Frau Prof. C. und O. Vogt, Berlin, und Herr Prof. Spiel-
meyer, Miinchen, hatten die Liebenswiirdigkeit, mir zur Erginzung meines
Materials wertvolle Praparate zu tibersenden. Zu besonderem Danke verpflichtet
fithle ich mich noch den Kollegen der hiesigen Anstalt, inshesondere den Herren
Cohen, Josephy, Kirschbaum, Meggendorfer, Matzdorff, Rauten-
berg, die mich auf Einzelfalle aufmerksam machten, sie meiner persénlichen
klinischen Untersuchung zufiihrten und mich bei meinen Untersuchungen und
Studien in gefilligster Weise unterstiitzten.

Das Manuskript ist im wesentlichen Ende November 1922 abgeschlossen
worden, so daf die Literatur nur bis zu diesem Zeitpunkte eingehender beriick-
sichtigt werden konnte. Wenn dabei manche ausliandischen Autoren nicht
die entsprechende Wiirdigung erfahren haben, so liegt es an den mifilichen Zeit-
verhéltnissen, unter denen wir Deutsche jetzt wissenschaftlich arbeiten miissen.

Zu besonderem Danke bin ich schlieBlich 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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Erster Teil.

A. Kurze klinische Charakterisierung der extrapyramidalen
Bewegungsstorungen.

Die Erkrankungen des Zentralnervensystems, die dieser Abhandlung zu-
grundeliegen, haben das Gemeinsame, dafl ihnen eigenartige, mit Tonus-
verdnderungen gepaarte Bewegungsstérungen 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-
wegungsstorungen in der gemeinsamen Bezeichnung des ,,amyostatischen Sym-
ptomenkomplexes zusammengefait zu haben. Wenngleich ich mit vielen
Autoren in einzelnen Punkten von der Striim pellschen Auffassung abweiche
und auch die Bezeichnung selbst nicht fiir gliicklich und viel zu eng ansehe,
8o kann darin keine Herabsetzung der auBerordentlichen Bedeutung liegen, mit
welcher die Strimpellsche Autoritit 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?!), Runge, Meggendorfer, F. H. Lewy
nenne, so bin ich mir wohl bewult, viele Autoren mit gleichen Verdiensten
ungenannt gelassen zu haben.

In jiingster Zeit haben sich namentlich Stertz, Foerster und F. H. Lewy?)
eingehender mit der klinischen und physiologischen Analyse dieser FErschei-
nungen befaflt, auf deren Ausfithrungen ich verweise. Besonders beziehe ich mich
auf die meisterhafte Schilderung der klinischen Stérungen, die Foerster in seiner
jiingsten Abhandlung gegeben hat; im folgenden méchte ich nur kurz die wich-
tigsten klinischen Erscheinungen besprechen, um einer leichteren Orientierung
und einem besseren Verstindnis bei meinen weiteren Ausfithrungen zu dienen.

1) Die Monographie Bostroems: ,,Der amyostatische Symptomenkomplex*, klinische
Untersuchungen unter Beriicksichtigung allgemein-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.)

%) Das neueste Buch F. H. Lewys: ,,Die Lehre vom Tonus und der Bewegung*‘, Berlin:
Julius Springer 1923, wurde mir erst nach Abschlufl meines Manuskriptes durch die Liebens-
wiirdigkeit des Autors und Verlegers in den Korrekturbogen zuginglich, ich habe daher dieses
Werk nur mehrin fiir meine Fragestellung besonders wichtigen Punkten beriicksichtigen konnen.
Die Lewyschen Untersuchungen sind ja im wesentlichen anders orientiert als die meinen.

Jakob, Extrapyramidales System. ' 1



2 Kurze klinische Charakterisierung.

Die klinischen Erscheinungen, die auf den Ausfall der Pyramiden-
bahn oder auf eine Funktionsbehinderung der vorderen Zentralwindung bei
den Fillen intracorticaler Hemiplegie bei erhaltener Pyramidenbahn zuriick-
zufiihren sind, sind als das Pyramidenbahnsyndrom oder das 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 Extremitiatenabschnitte, 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
dubBern konnen und reflektorisch z. B. durch sensible Reize gehemmt und gelost
werden koénnen; ferner in dem Auftreten einer deutlichen Reflexsteigerung
mit dem Babinskischen Phinomen an der unteren Extremitdt und den ent-
sprechenden Phanomenen der oberen, schlielich in dem Fehlen der Bauchdecken-
reflexe. Nach den Lew yschen Untersuchungen setzt beim Spastiker die Tétigkeit
im Antagonisten bei der Bewegungsleistung nicht nur frither als beim Normalen
ein, sondern sie ist auch von einer sehr erheblichen Dauererregung begleitet. Beim
Spasmus dehnt sich zwar der Antagonist, er wird aber nicht im gleichen MafGe
erschlafft, entsperrt, so da} eine erhéhte Erregungsbereitschaft fiir den RiickstoR,
also ein vorzeitiges und vermehrtes Einsetzen des Antagonisten zurilickbleibt
(F. H. Lewy). Der federnde Dehnungswiderstand und die erhohte Adaptions-
und Fixationsspannung der vom Spasmus betroffenen Muskulatur, Erschei-
nungen, die bei der Contracturenentwicklung von mafigebender Bedeutung
sind, erweisen sich als spinale Reflexe, die mit dem Verluste der entsprechenden
Sehnenreflexe ausfallen.

Von diesem Pyramidenbahnsyndrom unterscheiden sich nun die Be-
wegungsstorungen, die bei Erkrankungen bestimmter Abschnitte der basalen
Stammganglien regelmdBig auftreten, in ganz charakteristischer Weise;
man faBt daher den Gesamtkomplex dieser Erscheinungen am zweckmafligsten
als extrapyramidale Bewegungsstérungen zusammen und bezeichnet
den nervésen Apparat, dessen Affektion diese Stérungen zeitigt,
als extrapyramidales System. Da wir neben dem in den basalen
Stammganglien vertretenen extrapyramidalen System in dem
fronto-ponto-cerebellaren System noch einen zweiten der extra-
pyramidalen Bewegungskoordination dienenden Mechanismus vor
uns haben, sprechen wir hier vom ersteren als dem extrapyramidalen
Hauptsystem — freilich nur zum Zwecke einer kiirzeren Ausdrucksweise und
nicht in der Absicht, einem Wertigkeitsunterschiede Ausdruck zu geben.

Bei den extrapyramidalen Bewegungsstérungen koénnen wir im wesent-
lichen drei besondere Arten unterscheiden, die als Koordinationsstérungen
im Ablaufe von willkiirlichen, automatischen und Reaktivhewegungen erscheinen:

1. Akinesen,

2. verminderte oder vermehrte Spannungszusténde in der
Muskulatur und deren Begleiterscheinungen (hypotonische
oder hypertonisch-rigide Symptome),

3. Hyperkinesen.
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Die Akinesen bestehen einmal in dem Innervationsausfalle bei
willkiirlichen Initiativbewegungen, die sich in fir gewShnlich 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 Ausfall 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
unseren Kranken odersind doch weitgehend abgeschwicht, wihrend die Einzelbewe-
gungen verhiltnismaBig gut ausgefithrt werden konnen. Die Akinesen zeigen sich
weiterhin in einem besonders auffallenden 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 Adversionshewegungen (z. B. Hinwenden des Kopfes
und der Augen auf einen pl6tzlich einfallenden Lichtreiz), ferner die Aufmerksam-
keitseinstellbewegungen, die automatisch den erhéht einsetzenden Aufmerksam-
keitsakt begleiten, und schlieBllich die affektiven Ausdrucksbewegungen und Gesten.
Der Ausfall dieser Reaktivbewegungen fiihrt nicht nur zu der so auBlerordentlich
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 Koordinationsstérungen, 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 aufgefallt werden.

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

F. H. Lewy hat den klinischen Begriff des Muskeltonus folgendermaBen formuliert:
,»Tonus ist ein elastischer Spannungszustand des Muskels mit sehr geringem Energieverbrauch
und oxydativem Stoffwechsel und bei Verwendung der iiblichen Apparatur ohne biphasischen
Aktionsstrom. Dagegen ist die Spannungsinderung von einem langwelligen phasischen
Strom begleitet. Zum Auftreten und zur graduellen Verinderung des Spannungszustandes
bedarf er einer reflektorisch ausgelosten Erregung. Ich will hier auf den Begriff und die
Physiologie des Tonus nicht niher eingehen. Die umfangreiche Literatur, die sich in den
letzten Jahren eingehend mit diesem Problem beschiftigt 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 Klirung nach irgendeiner Richtung
hin. Sowohl die anatomischen wie die chemisch-physikalischen Grundlagen sind noch keines-
wegs festgelegt und werden von den verschiedenen Autoren in sich hiufig widersprechender
Weise diskutiert, so daB8 wir uns iiber die Innervationsbedingungen und iiber die physio-
logische Bedeutung der Erscheinungen noch keine klare Vorstellung machen kénnent). In der

1) Nach dem heutigen Stande unseres tatsiachlichen Wissens wird der Muskeltonus im
wesentlichen pyramidal und extrapyramidal innerviert, wobei vielleicht der vegetativen Inner-
vation (E. Frank, de Boer, die japanische Schule, insbesondere Kuréu. a.)ein mehrindirekter

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 niaher einzugehen, die nur auf biologisch-physiologischem Wege gelost werden
konnen. Auf der anderen Seite ergibt sich aus dem Widerstreit und dem Wechsel der Mei-
nungen, welche die Grundlagen dieses Problems sichern sollen, daf die Losung der ganzen
Frage heute eine mnoch recht unsichere ist (vgl. auch Hansen, Hoffmann, wv.
Weizsacker, fermer v. Kries (Pfligers Arch. Bd. 190. 1921; Spiegel 1923).

Ich nehme daher fiir die vorliegende Studie den Begriff des Tonus so, wie
er uns vom Kklinischen Standpunkte aus geldufig ist: Der Tonus ist jener
ohne willkiirliche Innervation zustandekommende Spannungs-
zustand der gesamten Skelettmuskulatur, 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 Stéruhgen zeigen, bilden sie mit den Gegenstand der
nachfolgenden anatomischen Untersuchungen. Ich habe wohl auch den verschie-
denen vegetativen Kerngebieten, inshesondere 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
verdndert erwiesen, ohne dafB sich zunichst wenigstens greifbare Zusammen-
hinge mit der Klinik ergeben hitten. Da ich mich in der vorliegenden Abhand-
lung bemiihen werde, entsprechend ihrem Zwecke ein méglichst objektiv ge-
sichtetes Tatsachenmaterial zu geben, lasse ich die ganze vegetative Seite des
Tonusproblems, soweit sie eine regelmiBige Miterkrankung dieser vegetativen
Kerngebiete mit sich bringen wiirde, unberiicksichtigt, ebenso wie die im Ver-
laufe dieser Erkrankungen auftretenden vegetativen Stérungen iiberhaupt.

Neben Herabsetzungen des Tonus, die besondere Formen der Chorea
auszeichnen und die in Anklingen sich auch bei dem athetotischen Bewegungs-
spiele und den dem Wechsel stark unterworfenen Spannungszustdnden des
Torsionsspasmus (,,Spasmus mobilis’ der Autoren) zeigen, ist es besonders die
Rigiditdt in ihren einzelnen Teilkomponenten, die bei den meisten extrapyra-
midalen Erkrankungen im Vordergrunde steht. Hierher gehért einmal die Er-
héhung des permanenten, plastischen, formgebendenMuskeltonus

EinfluB eingerdumt werden muB. Le wy betont letztere ganz besonders, wihrend sich v. Weiz-
sicker in kritischen Ausfiihrungen gegeniiber allen bisherigen Tonustheorien sehr skeptisch
guBert. Nach ihm erscheint das, was fiir eine Doppelfunktion des quergestreiften Skelett-
muskels spricht, so gering, dafl wir vorlaufig auf dem Standpunkt beharren miissen, die
Funktion des Skelettmuskels als eine einheitliche aufzufassen (Hansen, Hoffmann, v. Weiz-
s cker). Auch die physiologischen Untersuchungen Weigeldts 1921 entsprechen denen dieser
Autoren. Toenissen meint in seinem kritischen Referat iiber die Bedeutung des vegetativen
Nervensystems fiir die Warmeregulation und den Stoffwechsel (Klin. Woch. Bd. 2, S. 11.1923):
,»Die vegetative Innervation beeinflu8t den vitalen, spezifisch stofflichen Umsatz derMuskulatur
(Kreatinstoffwechsel),und es ist wohl sicher, dafl durch eine Anderung dieses Stoffwechsels neben
anderen vitalen Funktionen der Muskelzellea uch der Tonus wenigstens im gewissen Grade beein-
fluBt wird, im wesentlichen ist aber der Muskeltonus von der willkiirlich-motorischen und extra-
pyramidalen Innervation abhéingig.* AuchS pie gel(Zur Physiologie und Pathologie des Skelett-
muskeltonus. Zeitschrift . d. ges. Neurol. und Psych. Bd. 81. H. 5. 1923) halt alle dualistischen
Anschauungen in der Tonuslehre fiir ncoh véllig unbewiesen und kommt zu der Auffassung, da
an den Vorderhornzellen sowohl jene zentralen Mechanismen angreifen, welche der Fortbewe-
gung dienen, als auch jene, welche die Haltung der Skelettmuskulatur (Tonus) beherrschen.
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Heilbronners, die sich in einem vermehrten Hértegrad der Muskulatur verrit
und in einer reliefartigen Ausprigung der Muskulatur und ihrer Sehnen, sodann
in dem erhochten wechselnden Spannungszustand der Muskulatur bei passiver
Dehnung, in dem vermehrten passiven Dehnungswiderstand, den
man gemeinhin als Rigor bezeichnet?). Dieser passive Dehnungswiderstand ist
in allen befallenen Muskelgebieten sofort und gleichmafig festzustellen, ist von
Anfang bis zu Ende der passiven Bewegung anniahernd gleichmafig 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, dafl der Rigor in der Narkose sowohl wie im Schlafe
schwindet oder wenigstens eine erhebliche Minderung erfahrt. Die zweifellos
bestehende auch therapeutisch wichtige Beeinflussung durch Atropin und Sco-
polamin, ja auch durch fieberhafte Zustdnde spricht auch fiir 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. Im weiteren
Gegensatz zum Pyramidenbahnspasmus, der sich als ein spinaler Reflex offenbart,
erweisen sich Rigor (und Fixationsspannung) als hoher ausgeloste Reflexe,
denn sie kénnen mit fehlenden Sehnenreflexen vergesellschaftet sein.

Mayer und Schaeffer haben auf Veranlassung Foersters bei den Par-
kinsonismen der Paralysis agitans wie der Encephalitis die Vorginge im Muskel
wihrend des Dehnungswiderstandes mittels Aufzeichnung der Aktionsstrome
gemessen und gefunden, daBl diese mit deutlichen Aktionsstrémen 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 hért erst auf, wenn der Muskel seinen groBtmog-
lichsten Dehnungsgrad erfahren hat. Unterbricht man die Dehnung in einer
Intermedidrstellung, so bleibt der Aktionsstrom bestehen. Nach Lewy dauert
bei der Rigiditdt die initiale Antogonistenspannung und -sperrung nach, so dafl
dem Protagonisten die Tatigkeit erschwert wird. DafB es sich bei diesem Prozefl
der Kontraktionsnachdauer aber nicht um eine verliangerte aktive Inner-
vation handelt, zeigt das Fehlen der Aktionsstromfortdauer im Protagonisten
und das Nichtauftreten eines Dehnungsaktionsstromes bei der schlieflichen
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 Bewegungsrigiditiat griindet 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-Kranken Beuger und Strecker als Pro-
tagonisten gleichmiaBig, als Antagonisten den Strecker stirker zu betreffen.

Die Kontraktionsnachdauer spielt bei zwei weiteren Teilphdnomenen der
Rigiditit 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 urspriinglichen Ruhe-
linge 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 Phinomen bei den Parkinsonismen.
»>Die Muskeln zeigen die Eigenschaft bei passiver Anniaherung ihrer Insertions-
punkte sich dieser Anniherung durch aktive Anspannung anzupassen (Adap-
tionsspannung) und in ihrer Anspannung tonisch zu verharren (Fixationsspan-
nung)“, (Foerster). Striimpell hat fiir diesen Reflex den Ausdruck Fixa-
tionsrigiditdt gewahlt und stellt die daraus erwachsende Stérung des gegen-
seitigen Spannungsverhiltnisses der Muskulatur als myostatische der an sich
weniger betroffenen Myodynamik gegeniiber; indem er die anderen Bewegungs-
storungen der extrapyramidalen Erkrankungen dieser Erscheinung unterordnet,
stellt er bekanntlich den Begriff des ,,amyostatischen Symptomenkomplexes‘ auf.

Dall bei der Adaptions- und Fixationsspannung aktive Innervationen
des quergestreiften Muskels gegeben sind, konnte Schaeffer feststellen, der
auf Veranlassung Foersters die Aktionsstrome des Deltamuskels wiahrend der
Adaptions- und Fixationsspannung bei einem Parkinsonismus nach Encepha-
litis untersucht hat; es zeigte sich, daB vom ersten Momente der passiven Er-
hebung des Oberarmes an lebhafte tetanische Aktionsstréme einsetzen, die bis
zu Ende der Bewegung andauerten, nach Abschluf§ der Bewegung fortbestanden,
wenn auch mit geringerer Amplitude, um bei der nun folgenden passiven Sen-
kung des Oberarms, also bei Dehnung des Deltamuskels, wieder verstarkt ein-
zusetzen. Diese Aktionsstréme entsprechen offenbar jenen, welche der quer-
gestreifte Muskel beim reinen Halten und Stellen iiberhaupt 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 Verlingerungen und
Verkiirzungen und verbraucht Energie. Diese Langenverinderung, also dieses
Halten, ist nicht vom vegetativen, sondern vom alterativen Nervensystem
abhingig, also ein Teil der Koordination, indem durch die stindig dem Kérper
vor allem vom Muskel selbst zugehenden Reize eine Dauererregung hervor-
gerufen wird, die eine stete Innervation gewisser Muskeln bedingt, besonders
solcher, die fiir die Korperhaltung wichtig sind‘.

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

Wie Foerster gleichfalls klar entwickelt hat, spielen diese Phénomene
nicht nur eine bedeutsame Rolle mit bei der kataleptischen Haltung
und den kataleptischen Gliederstellungen unserer Kranken, bei
der Contracturenentwickelung, bei der Adiadochokinesis und den .
Pulsionen, sondern auch bei der Beeintrichtigung der eigent-
lichen Willkiirbewegungen, bei dem verlangsamten Bewegungs-
beginn, bei der verlangsamten, unvollkommenen Durchfiihrung
und bei der verlangsamten Bewegungssuccession.

In allen seinen Arbeiten hat Foerster noch auf die Haltungs- und
Stellungsanomalien hingewiesen als auf ein durchaus selbstandiges Symptom
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bei unseren Erkrankungen. Hierher gehort die eigenartige sehr haufig als Friih-
symptom auftretende Vorwirtskrimmung der Wirbelséule mit nach vorn gerich-
teter Schulterstellung und vorn iibergebeugtem Kopf und leichten Flexions-
stellungen der Knie und Ellenbogen. Hierher gehoren ferner am Fufle 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 Uberstreckung der Endphalangen); ferner die Flexionsstellung
der Hand u. dgl. Nach allem muf}, wie Foerster ausfiihrt, ein selbstindiger
stellunggebender Faktor die Glieder in die abnormen Stellungen fithren, in denen
sie alsdann durch die Adaptions- und Fixationsspannung festgehalten, schlieBlich
sogar contracturiert werden.

Als besondere Koordinationsstérungen, die aber mit den Tonusverdnde-
rungen innig zusammenhingen, sind noch die Zitter- und Wackelerschei-
nungen zu erwihnen, welch erstere die Parkinsonismen sehr haufig auszeichnen
und von denen die letzteren bei gewissen ihnen verwandten Zustinden, namentlich
bei der Westphal-Striimpellschen Pseudosklerose, hiufig zur Entwickelung
kommen. Diese Stérungen sind sowohl in der Ruhe vorhanden, verstiarken sich,
wenigstens gilt dies fiir die Wackelbewegungen, bei besonderen Innervations-
leistungen. Sie werden auch durch sensible Reize, besonders aber durch affektive
Erregungen gesteigert, wiahrend sie im Schlafe fast ganz verschwinden. Bei
dem Tremor handelt es sich um rhythmische Schwingungen agonistisch-antagc-
nistischer Muskelgruppen, nicht nur einzelner Extremitdtengebiete besonders
des Daumens, sondern auch des Kopfes, des Gesichts, vornehmlich der Lippen
und der Kiefer. Nach F. H. Lewy zeigt der Tremor der Paralysis-agitans-Kranken
sechs bis acht Schlige in der Sekunde, und jedem Tremorstofl entsprechen zwei
bis drei Aktionsstromphasen. Die Tremorstéfe im Beuger und Strecker alter-
nieren, wihrend sie beim Klonus gleichzeitig auftreten. Zwischen den Tremor-
stoBen findet sich eine typische Saitenabweichung, die Stirke des Tremors und
die Amplitude des zugehérigen 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.

Schliefllich sehen wir bei einem Teil unserer Kranken eigenartige Hy per-
kinesen auftreten in Form der choreatischen und athetotischen Bewe-
gungsunruhe, in Form von Torsionsspasmus, Hemiballismus, von
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 Fillen genauer beschrieben.

Ich moéchte 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 Ausdrucks-
bewegungen, die dabei fiir gewohnlich die Neigung zeigen auf benachbarte
Muskelgebiete {iberzuspringen und sich gelegentlich iiber 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 daf
sie mehr eine Entgleisung und Verzerrung von physiologischen
Bewegungen darstellt. Dabei fehlt der Bewegungsausfithrung vor allem die
Sicherheit, die addquate tonische Anspannung und Entspannung der entsprechen-
den Muskelgruppe; die Aufeinanderfolge der Einzelbewegungen und die Kombi-
nation von Bewegungskomplexen ist gestért und falsche Bewegungsverliufe
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 durchzufiihren versucht werden muB (v. Monakow,
Lewandowsky, Bostroemu.a.) einen langsamen und torquierenden Charakter
der Einzelbewegung, wobei die einzelnen Bewegungssynergien 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 einférmiger, lauft fir gewohnlich im gleichen Muskelgebiet
ab, indem sich in kontinuierlicher Folge die Einzelbewegungen — héufig (durch-
aus nicht immer, Bostroem) ausgesprochen rhythmisch und fast gesetzmiBig
— 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 Uberstreckungen und Uber-
spreizungen in den einzelnen Muskelgruppen. Es steht also dabei neben einer
allgemeinen Bewegungssteigerung namentlich aller Reaktiv-
und Mitbewegungen der Zerfall tonischer und statischer Mo-
mente, die die einzelnen Bewegungssynergien aufbauen, im
Vordergrunde.

Im Gegensatz zu der erworbenen Athetose des Erwachsenen,
die sich fiir gewShnlich weit mehr auf einzelne Muskelgebiete und Koérperregionen
‘beschrankt, kommt es bei der angeborenen oder der im kindlichen oder
jugendlichen Alter auftretenden Athetose zu jenen ungeziigelten
und verzerrten Reaktiv- und Mitbewegungen in hiufig diffuser Aus-
breitung tiber den ganzen Koérper, Erscheinungen, die einmal an die primitiven
und unkoordinierten Ausdrucks- und Mitbewegungen des Sauglings, dann aber
zweifellos an die Kletterbewegungen der Affen erinnern (Foerster). Lewan-
dowsky hat ja die Hyperkinese der Athetose double als generalisierte Mit-
bewegungen bezeichnet. Besonders zu betonen ist, dafl bei diesen gesteigerten
Ausdrucks- und Reaktivbewegungen, die sowohl auf Bewegungsintention wie
auf alle 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 Laute,
Schnauzstellung der Lippen, Kratz- und Beilbewegungen, Rollbewegungen,
Umklammerungsversuche, das Freiwerden ganz niederer Automatismen
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verraten. Es ist dabei auch das Gehen, Sitzen und Stehen in schwerster Weise
veréindert 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 ungehemmte Bereitliegen niederer primitiver Reflexmechanis-
men besonders hervor.

Die eigenartigen, dem Wechsel stark unterworfenen Spannungszustande
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 tonischer Regulierungen. Dieser Spasmus mobilis kann in einzelnen
Fallen das klinische Bild beherrschen; manche Athetosefille gehen in Ver-
steifung aus.

Bemerkenswert ist noch, wie dies auch von Foerster betont wird, da3 die
athetotische Bewegungsunruhe keineswegs durch die Durchschneidung der
hinteren Riickenmarkswurzeln behoben wird, ferner daB der von Horsley
stammende Vorschlag, bei Athetose die entsprechenden Zentren der vorderen
Zentralwindung zu exstirpieren, fiir gewohnlich nur von einem voriibergehenden
Erfolg begleitet wird. Es ist ja bekannt, und ich verfiige selbst iiber mehrere
solcher Fille, dal Pyramidenbahnverletzungen mit athetotischen Bewegungs-
storungen einhergehen konnen, dafl andererseits hochgradige Spasmen, wie z. B.
bei der cerebralen Kinderlahmung, das Auftreten von athetotischen Bewegungen
weitgehend verhindern oder beeinflussen konnen. Horsley sah bei drei Fillen
nach operativer Entfernung der vorderen Zentralwindung dauerndes oder vor-
tibergehendes Verschwinden der athetotischen Bewegungsstérung. Payr und
Bumke berichten von einer Athetose, bei welcher durch Unterschneidung der
Centralis anterior eine weitgehende Besserung der Symptome erzielt wurde.
Foerster teilt Beobachtungen mit, die er einige Male mit der Durch-
schneidung hinterer Riickenmarkswurzeln gemacht hat in Féllen, in denen
spastische Tetraplegie verbunden mit Athetose vorlag. Hier wurden durch 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.

Offenbar in engster Verwandtschaft mit der Athetose steht der Torsions-
spasmus (Dystonia deformans von Oppenheim, tonische Torsionsneurose von
Ziehen, progressiver Torsionsspasmus bei Kindern von Flatau und Sterling,
Crampusneurose von Foerster, Torsionsdystonie Mend els). Eshandelt sich dabei
um unregelméfige, arhythmische, sich iiber weite Korpergebiete erstreckende, an
Krampfzustinde erinnernde unwillkiirliche Bewegungen, bei denen besonders ex-
treme Drehungen und Uberstreckungen des Rumpfes und der Wirbelsiaule und der
Extremitatenwurzeln im Vordergrunde stehen. Es kommt nicht selten zu ausge-
sprochenen opisthotonischen Haltungen mit starken Rumpfiiberstreckungen, zie-
henden und drehenden Bewegungen. Die Gesichtsmuskulatur ist fiir gewhnlich 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 RegelmiBigkeit die ,, Krampfe immer wieder in die gleichen
Muskeln hineinfahren (Foerster). So wird jeder Geh- oder Stehversuch mit
diesen Erscheinungen beantwortet. Durch bestimmte, individuell angepafite
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
auffafit, sehe auch ich in ihnen Athetosezustinde mit besonderer Beteili-
gung des Rumpfes und der Extremititenwurzeln, eine Ansicht, die
kiirzlich auch von Orzechowsky vertreten wurde. Auch hier tritt der Zerfall
tonischer und statischer Koordinationsmechanismen in deutliche Erscheinung.

Die Krahkheiten, bei denen sich diese Zustinde entwickeln, sind offenbar atiologisch
ganz verschieden. Sie wurden zuerst von Schwalbe und Ziehen beobachtet und von
Oppenheim 1911 in ihrer organischen Natur erkannt. Spiter haben sich besonders
Flatau und Sterling, Bernstein, Maas, Thomalla, Mendel und jingst Foerster
ausfiihrlich damit beschiftigt. Das Leiden!) kann rein symptomatisch als Zustandsbild einer
Encephalitis, einer Wilsonschen Krankheit einer cerebralen Kinderlihmung u. dgl. auf-
treten, scheint aber eine gewisse einheitliche Genese in jenen Fillen zu verraten, bei welchen
es im kindlichen oder jugendlichen Alter (8 bis 14 Jahren) fast regelmaBig bei der jidischen
Rasse sich entwickelt. GroBtenteils stammen die bisher beobachteten Fille letzterer Art aus
RuBland und Galizien. Zweimal sind Erkrankungen bei Geschwistern beobachtet worden
(Schwalbe, Bernstein). Foerster rechnet hierher auch die von Wernicke beschriebene
und jiingst von Wollenberg niher beleuchtete Crampusneurose.

Hierher gehéren ferner noch der Torticollis spasticus, jene zum Teil
rhythmischen, zum Teil auch unregelmiBig einsetzenden Halsmuskelkrampfe,
wobei der Kopf zumeist nach einer Seite gedreht wird. Frither 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 Affektion; ebenso betonte Cursch-
mann den organischen Charakter in vielen Fillen und wies darauf hin, daf
dauernder spastischer Schiefhals nicht selten bei Apoplexie der Zentralganglien
zu beobachten sei, ebenso bei infantiler Pseudobulbérparalyse, die ja haufig
stridr bedingt sei. Oppenheim sah Halsmuskelkrampfe auf dem Boden chro-
nischer Metallintoxikation, wobei man in Analogie zu der Manganvergiftung
an eine striopallididre 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-
sierten Athetosedarstellt (Foerster,Lewandowsky,TobyCohn, Campbell).
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 koénne. Gelegentlich zeigt sich der Torticollis
als eine monosymptomatische Erscheinungsform bei Chorea (Meige und Feindel)
und bei der Torsionsdystonie (F#alle von Babinski, P. Marie und Guillain,
Cassirer, Bielschowsky, Wartenberg?). Foerster sieht in dieser Er-

1) Vgl. auch die klinische Studie C. Rosenthals: Torsionsdystonie u. Athetosedouble
Arch. f. Psych. u. Neur. Bd. 68, H. 1 u. 2. 1923.

%) Wartenberg, R., Zur Klinik u. Pathophysiologie der extrapyramidalen Bewegungs-
storungen. 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.

Alle diese letztgenannten Bewegungsstérungen (Athetose, Torsionsspasmus,
Torticollis, Tic) erweisen sich stark abhéngig von sensiblen uud sensorischen
Einfliissen, von bestimmten Lagerungen des Kranken, und kénnen durch Gegen-
druck, Widerstandsbewegungen benachbarter Muskeln und durch peripher
gesetzte Reize in giinstigem Sinne beeinflut werden. Derartige Bedingungen
erleichtern sonst unausfithrbare und erschwerte Bewegungen auch auf dem Ge-
biete der Sprache, worauf Foerster und jingst auch Wartenberg 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 erwihnen, 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-
gungsstérung durch das Auftreten von Massenbewegungen ganzer Korperab-
schnitte, durch das groteske Ausmafi der Bewegungen und durch die vorherr-
schende Drehrichtung. :

Als diesen Bewegungsstorungen symptomatisch und genetisch nahe verwandt
miissen hier noch die Parakinesen Erwihnung finden. Sie stellen sich dar
als unwillkiirlich auftretende komplizierte Bewegungsakte, die den willkiirlichen
und den Ausdrucksbewegungen 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 &uBeren Reizen zusammenhingen
(Bart- und Mundabwischen, Kratz- und Juckbewegungen, Beriihrung der
Genitalien u. dgl.), Ausdrucksbewegungen (Handausstrecken, Deuten), so-
genannte KurzschluBlakte (Wernicke, Kleist), die in Form von Greifen
und Zupfen an der Bettdecke, Betasten, Heranziehen von Gegenstinden
usw. auftreten, und wunschliissige Reaktionen (Wechsel von Greifen und
WegstoBen u. dgl.). Solche Bewegungsstorungen werden sehr hiufig 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 kénnen,
ja manchmal die spezielle Diagnose &aullerst erschweren. Sie &hneln in ihrer
Erscheinung jenen Hyperkinesen, welche die Erregungszustinde psychotischer
Kranken auszeichnen.

Hierher gehéren auch jene von Bostroem kiirzlich beschriebenen Bewe-
gungsstorungen, die in Form rhythmisch auftretender komplexer Bewegungen
sich darstellen, ferner dhnliche Erscheinungen auf dem Gebiete der Laut- und
SprachiuBerungen, die Pick unter dem Namen ,,Palilalie” zusammengefaf3t
hat. Er versteht darunter nach dem Vorgange von Brissaud und Souques
eine hiufig mit Echolalie verbundene Wiederholung von Worten, Silben oder
Sitzen, die spontan oder reaktiv auftreten kann. Es besteht kein Zweifel, dal
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diese Palilalie vollig iibereinstimmt mit der Logoklonie, wie sie uns z. B. die
Alzheimersche Krankheit bietet?).

Auch diese Hyperkinesen steigern sich unter dem Einflusse sensibler und
sensorischer Reize und nehmen bei Intension im allgemeinen zu, wihrend sie
mitunter wenigstens fiir kurze Zeit auch bei intentierten Bewegungen und durch
den Willen unterdriickt werden konnen. Wéhrend es sich hierbei aber um un-
willkiirliche Spontanbewegungen handelt, sind die oben genannten
Komponenten des rigiden Syndroms mit Einschlu8 von Tremor
und Wackelbewegungen aufzufassen als Koordinationsstérungen
normal intentierter statischer und kinetischer Leistungen. Wenn-
gleich auch ihnen, wie es die Aktionsstrome verraten, ein Plus von dyna-
mischer Energie innewohnt, so kénnen sie dennoch nicht, wie es C. und
O.Vogtwollen, vom pathophysiologischenStandpunkteaus denHy-
perkinesen im allgemeinen zugerechnet werden. Ich werde daher
im folgenden von diesen die rigiden Erscheinungen in ihren einzelnen Teilkompo-
nenten scharf trennen.

Man kann unter Beriicksichtigung der jeweils im klinischen
Bilde besonders hervortretenden Bewegungsstérungen zweckmaBig
drei Syndrome unterscheiden:

1. Das choreatische Syndrom.

2. Das akinetisch- rigide (hypertonische) Syndrom.

a) Mit Athetose und Torsionsspasmus.
b) Mit Hemiballismus.
3. Das athetotische Syndrom.
a) Des frithen Kindesalters.
b) Des jugendlichen oder spateren Alters.

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

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

I. Als Striatum
fasse ich mit C. und O. Vogt den Nucleus caudatus und das AuBenglied
des Linsenkerns, das Putamen, zusammen. Das Corpus striatum der
Anatomen umfaft bekanntlich den dem Ventrikel anliegenden Nucleus caudatus
(Schwanzkern) und den weiter in die Tiefe gertickten Nucleus lentiformis (Linsen-

1) Vgl. auch die neue Abhandlung von Kleist: ,,Die psychomotorischen Stérungen und
ihr Verhiltnis zu den Motilitatsstorungen bei Erkrankungen der Stammganglien®. Monats-
schr. f. Psychiatrie u. Neurol. Bd. 52. 1923.

2) Ich beschranke mich hier aus praktischen Griinden auf diese Hauptzentren, obwohl
ich der Uberzeugung bin, daB die zahlreichen grauen Kerne, die noch in dieser Gegend liegen,
in Beziehung zu diesem System stehen. Da wir aber iiber ihre anatomischen Verhiltnisse
und ihre Bedeutung noch nichts Sicheres wissen, kann eine Diskussion iiber all die Streit-
fragen nicht dem Zwecke der vorliegenden Abhandlung dienen.
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kern), mit seinen zwei Hauptgliedern, dem &uBeren, als Putamen (Schale) be-
zeichneten, und dem inneren, als Globus pallidus (bleicher Kern) unterschiedenen.
Schon Wernicke und Obersteiner haben auf den grundsétzlich 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 kénnen, wihrend
der Globus pallidus anatomisch einem niedereren grauen Kern entspricht.
Auch die phylogenetischen Untersuchungen (Edinger, Wallenberg,
A. Kappers, Spiegel u. a.) haben einwandfrei dargetan, dal Nucleus cau-
datus und Putamen eine einheitliche Kernmasse darstellen, deren
Zweiteilung erst von den hoheren Sidugern 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?) als Hyperstriatum aufgefal3t wird, hat von A. Kappers,
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. Uber die Entwiekelung 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 Grofle, 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
iberwiegt bei den Reptilien iiber die neopalliale, welche kaum angedeutet ist.
Dieses Neostriatum, das bei Schildkréten kaum 1/, von der GroBe des Archi-
striatum besitzt, ist bei den Schlangen etwa halb so groB}, bei den Eidechsen
ebenso grofl 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 Siugern
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 verstirkt
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 iiber 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 grofBien
morphologischen Verschiebungen in dieser Hirngegend heute noch unméglich trotz der
vorziiglichen Studien der Edinger- und Kappersschen Schule. Nach Kappers besteht das
Paliostriatum bei den Amphibien nur aus dem Basalkern, dem ein kleines ,,priméres®
Epistriatum nach vorn iibergelagert ist, Fasern aus dem Tractus olfactorius aufnehmend.
Bei den Reptilien wird durch die Entwickelung der tertiiren Riechfasern dieses primire
Epistriatum zum sekundaren ,,Epistriatum‘ oder ,,Archistriatum‘. Bei den Reptilien zeigt
sich auch schon ein Neostriatum vor dem Paldostriatum, entstehend durch Einwarts-
wachstum der Hemispharenwande. In der weiteren Tierreihe verschiebt sich dieses Neo-
striatum die obere Seite des Palidostriatum entlang, das Archistriatum nach hinten und
unten driickend 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, dafl auch die neostriatale Ausbildung eine gewisse juxtaponierte
Verwandtschaft mit der Ausbildung neocorticaler Gebiete (namentlich des Frontal-
lappens und der Insel) hat. Dieser der Rinde juxtaponierte Charakter des Neo-
striatum wird am deutlichsten durch seine méichtige Entwickelung bei den Vigeln
demonstriert, wo eine ventrikulare Verdickung der Hirnwand, das Hyperstriatum,
vikariierend fiir eine Rindenvermehrung auftritt und Funktionen dient, welche
bei den Saugern nur neopalliale Funktionen sein diirften. Bemerkenswert 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 hier “hervor-
gehoben zu werden: Nach den iiberzeugenden Darlegungen von Spiegel ist die
Gr6Benentwickelung des Striatum im weitesten Sinne unabhingig
von der Rindenentwickelung und zweitens zeigt nach dem Urteil C. und
0. Vogts die Entwickelung des stridren Systems bereits bei den
Affen seinen AbschluBl, bei welchen das Striatum die gleiche Entwicke-
lungshohe wie beim Menschen erlangt hat. :

Ontogenetisch ist fiir das Striatum die Entwickelung aus dem paarigen
Endhirn (Hemisphérenhirn, Telencephalon) sichergestellt. Bekanntlich ent-
stehen aus dem vordersten der drei primaren Hirnbliaschen, dem Prosencephalon,
zwei sekundire Gehirnblaschen das unpaare Zwischenhirn, Diencephalon mit
dem dritten Ventrikel als Hohlraum und als vornehmlichsten Abkémmling,
dem Thalamus, und das paarige Endhirn, das Telencephalon oder Hemisphéren-
hirn mit den Seitenventrikeln. Wie die gesamte GroBhirnrinde mit dem Clau-
strum (nach Brodmann durch Abspaltung der unteren Rindenschicht ent-
standen und so der Inselrinde zugehorig) und dem Rhinencephalon samt dem
Nucleus amygdalae (Archistriatum) ist auch das Striatum ein Anteil des Hemi-
sphérenhirns. Nach Chr.Jakob 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 geniigend bewiesen erscheint. Sicher ist, daB sich das Striatum aus
einerbasalenVerdickungdesHemisphidrenblidschens, demGanglien-
hiigel, entwickelt?).

Beziiglich der Markreifung gehért das Striatum zu den spatreifen
Systemen (C. und O. Vogt), in Analogie mit den Verhiltnissen 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. Im Markscheidenbilde zeichnet sich das Striatum
durch ein unregelméfBiges Gewirr feiner Markfasern aus, in welchem sich zu
einzelnen Biindeln angeordnet dickere Markfasern hervorheben (Abb. 1a und b).

1) Nach neueren Untersuchungen von Kappers (De ontogen. ontwikkeling van het Corp.
striatum der vogels en een vergelijking met de verhoudingen bij de zoogdieren en den
mensch. Verslag van de Gewone Vergaderingen der Wis- en Natuurkundige Afdeeling,
Deel XXXIT, 9, 10. 1922) entwickelt sich das Neostriatum teils aus der Mantelwand, teils
aus der Basis des Vorderhirns dicht hinter dem Niveau des Lob. olfact. ant.
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Abb. 1laund b. Normale Markscheidenfrontalschnitte, die die Gré8e, Markscheidenzeichnung
und gegenseitige Lageverhaltnisse der Hauptzentren des extrapyramidalen Systems zeigen.
a) Frontalschnitt in der Héhe des vordersten Thalamusdrittels,
b) in der Héhe der hinteren Commissur. Photogramme.
(Abkiirzungen auch auf den folgenden Abbildungen in gleicher Weise gebraucht). Le = Lamella
pallidi externa. Li = interna La = accessoria. Ge = Pars externa globi pallidi. G¢ = interna,
mit ihrer lateralen (G4l) und medialen (G4m) Unterabteilung. Al = Ansa lenticularis. Fiss. str.
pall. — Fissura strio-pallida (= F. neo-palaeostriata v. Kappers). ma, I, vim, vtl = die ent-
sprechenden Thalamuskerne. va = Vick d’Azyrsches Biindel. F M = Fasciculus Meynerti.
Nr = Nucleus ruber. !Nr = Lamella nuclei 1ubris. H; und H, = Forelsche Biindel H; und
H,. Sn = Substantia nigra. P = Pes cerebri. CL = Corpus Luysi. Cop = Commisura poste-
rior. II = Seitenventrikel. III = Dritter Ventrikel. N II = 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 ausgeprigte markfaserreiche Lamella pallidi externa (Le) abgegrenzt,
in die viele der dickeren striiren Markfaserbiindel einstrahlen. Die dicken Mark-
faserbiindel sind zum Teil corticalen Ursprungs und durchziehen das Striatum,
ohne in innigere Verbindung zu ihm zu treten. Zum grofiten Teil stellen sie die
Eigenfaserung des Striatum dar und enthalten striofugale und striopetale Fasern.

Im Caudatum JaBt sich nach C. und O. Vogt andeutungsweise ein Schichtenaufbau
nachweisen, der vielleicht als eine Residualerscheinung der Hemisphirenwandgenese gedeutet
werden kann. Unterhalb des Ependyms treffen wir zuerst eine marklose Zone, dann einen

Abb. 2. Normaler Bau des Striatum im Nisslbild, ¢ Markinseln Mikro-
photogramm mit Zeiss’ Apochr. 10 mm, Komp.-Ok. 4. Auszug 122.

Tangentialfaserstreifen, der noch in eine duflere dichtere und eine innere lockere Unter-
abteilung gegliedert werden kann. Im Zellbild ist die marklose Zone in ihrer duBeren Halfte
sehr arm, in ihrer inneren sehr reich an Gliazellen. Die #uBere Unterabteilung des Tangential-
streifens ist sehr zellarm, sie enthilt aber bereits Nervenzellen. Die innere Unterabteilung
ist etwas zellreicher 1).

Im Zellaufbau (Abb. 2 und 3) zeigt das Striatum zwei Typen von
Ganglienzellen?) (Cajal, Kélliker, Bielschowsky, C.und O. Vogt u. a.).

1) Die mediale Begrenzung des Caudatum auf Frontalschnitten (vgl. Abb. 1) gibt
eine Einkerbung, in der zumeist ein groBeres Gefal verlduft; medial von ihr liegen
Gruppen von Ganglienzellen von palliddrem Charakter, andere dhneln jenen grauen Kernen,
die weiterhin dem dritten Ventrikel benachbart sind. Aus entwickelungsgeschichtlichen
Griinden wird diese Grenzlinie von Kappers ,,Fiss. neo-palaeostriata® genannt, ich be-
zeichne sie, da ich die Ausdriicke ,,Neo- und Palaeostriatum‘ nicht gebrauchen will,
,»Fissura strio-pallida.*

2) Lewy unterscheidet hier 4 Typen, die man aber im Nisslbild nicht genau ab-
trennen kann.
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Wir sehen (Abb.2) im Striatum eine Unzahl kleiner vielgestaltiger
Ganglienzellen, welche bald sternférmig, bald eiférmig, bald dreieckig oder
spindelformig aussehen und dazwischen eingestreut grofie Ganglienzellen —
in Abb. 2 heben sich vier solcher Elemente deutlich hervor — von vorwiegend
multipolarer Gestalt und abgestumpften Ecken. Im Nisslbilde besitzen die
kleinen Striatumzellen einen grofen Kern (Abb. 3) mit einem deutlichen
Kernkérperchen und zahlreichen feinen Kérnchen und durch eine zarte Kern-
membran scharf begrenzt ;

der Zellkorperist blaf3, und

die chromatophile Sub-

stanz zeigt sich nur in

Form zarter Koérnchen.

Von den Auslsufern sieht

man nur schwache An-

sitze, 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

diinn, und ihre Axone

splittern schon in kurzer

Entfernung von dem Zell-

koérper zu einem dichten

und dabei zarten Endge-

flecht auf (Zellen vom Abb. 3. Eine groBe und zahlreiche kleine Striatumzellen
zweiten Typus Golgis). im Nisslbild bei stédrkerer Vergroflerung. Mikrophotogramm.
Die gliosen Trabantzellen

sind an ihnen meist nur sparsam in vereinzelten Exemplaren entwickelt. Mit
Hilfe der Bielschowsky- Farbung lassen sich in den kleinen Striatumzellen
deutlich differenzierte Fibrillen sehr schwer nachweisen. Zellkérper wie Proto-
plasmafortsitze haben entweder ein ganz homogenes Gepriage oder sind von
einem auBerordentlich zarten und feinwabigen Geriist durchsetzt, welches man
als Schaumstruktur bezeichnen kénnte (Bielschowsky). Auch Ramon y
Cajal gibt an, dafl das Protoplasma dieser Zellen bei Anwendung seiner Methode
ganz farblos aussieht und keine Fibrillen enthilt.

Die groBen Striatumzellen (Abb. 2 und 3) bieten im Nisslbilde, ab-
gesehen von unwesentlichen GroBenunterschieden, ein ziemlich gleichartiges
Ausseben. Ihr Zellkdrper hat die Form abgerundeter Dreiecke und Polygone.
Der Zellkern, haufig exzentrisch gelagert, zeichnet sich durch eine dicke Membran
und plumpe Kernfalte aus. Im Protoplasmaleibe kann man plump geformte
chromatophile Brocken von einer weniger gefarbten Grundsubstanz unterscheiden.
Letztere ist aber ebenfalls ziemlich dunkel gefiarbt, nach Bielschowsky zu-
riickzufithren auf das Vorhandensein eines duBerst feinmaschigen Wabengeriistes,
dessen Bilkchen eine relativ starke Affinitdt zu Anilinfarbstoffen besitzen.
Die chromatophilen Schollen zeigen keine gesetzmiflige Anordnung und sind
haufig auch hinsichtlich ihrer Form und GréBe in ein und demselben Zellexemplar

Jakob, Extrapyramidales System. 2
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weit voneinander verschieden. Deutlich spindelférmige Nisslkérperchen sind
duBerst 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 ab. Haufig
' sind die groflen 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 (Biel-

schowsky). Die Fibrillen

zeigenim 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, wihrend in seinem

Innern, besonders in der

Nachbarschaft des Ker-

nes anastomotische Ver-

bindungen der Faden zu

weitmaschigen Netzen die

Regel zu sein scheinen.

Im Golgibilde (Ramony

Cajal) erweisen sich die

groflen Striatumzellen als

Reprisentanten des ersten

Typus (vgl. Abb. 4). Sie

Abb. 4 zeigt die verschiedenen Ganglienzelltypen des Stria-  sind mit einem langen, nur
tum mit der Golgimethode (nach Ramony Cajal), 4, B, C, . s

D, E, F entsprechen den kleinen Ganglienzellen im Nissl- . einige Kollateralen abge-
bild. C groBe Ganglienzellen mit absteigendem Achsenzy- benden Axonausgestattet,
linder (a). @ eine aufsteigende, sich aufteilende Nervenfaser.  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, daf die Veréstelung in groBerer Entfernung vom Zell-
kérper erfolgt. C. und O. Vogt stellen sich auf Grund dieser histologischen Ver-
‘héaltnisse den Leitungsmechanismus im Striatum so vor, daf die dem
Striatum zufliefenden Fasernin der Umgebung der kleinen kurzaxonigen, z. T. auch
weitverzweigten Zellen endigen, und daf 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-
féormigkeit und Art der Ganglienzellen dem Rindengrau 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 Scharlachrotfirbung 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 dhnlich wie das Nisslsche Rindengrau schwer
zu analysieren. Es zeigt ein feines Gliareticulum und enthilt in Silberpraparaten ein aufer-
ordentlich dichtes Geflecht zarter und markloser Nervenfasern. Nach Bielschowsky
erscheint dieses Netz in der unmittelbaren Nachbarschaft der Ganglienzellen etwas verdichtet,
so daB man von pericelluliren Koérben reden kann. Es ist aber bemerkenswert, daf die peri-
cellularen Faserchen niemals durch besondere Kontaktformationen mit der Oberfliche der
Zellkorper und ihrer Dentriten in Verbindung treten, in Analogie mit den gleichen Ver-
hiltnissen in der Hirnrinde. Auch was den Gehalt an Gliafasern angeht, entspricht das
Striatum nach Weigert dem Typus der GroBhirnrinde und unterscheidet sich auch hierin
vom Pallidum und von den Sehhiigelkernen, die reichlicher mit Gliafasern ausgestattet sind.
Wie Spielmeyer hervorhebt und wie ich es bestitigen kann, ist das Putamen fast ganz
faserfrei, withrend das Caudatum eine deutlich subependymaére Glialage zeigt, deren Faser-
ziige eine Strecke weit in den Kern vordringen. Dieser Befund ist offenbar gleichfalls in
Ubereinstimmung mit den Rindenverhiltnissen so zu deuten, daf von dem Striatum als
ganzem genommen jener dem Ependym angelagerte Oberflichenanteil den duBersten 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 regelmiBig, eine fein granu-
lire Eisenspeicherung im Gliaplasma nachzuweisen ist. Die Ganglienzellen bleiben fiir ge-
wohnlich frei von Eisen; doch fand ich in Ubereinstimmung mit H. Miiller manchmal auch
in den groBen Ganglienzellen feinkérniges Eisen im Plasmaleibe.

Nicht selten finden wir im Striatum auch von normalen, zum mindesten nicht nerven-
oder geisteskranken Individuen, eigenartige Konkrementbildungen; neben zarten
Pigmentkoérnern, die im Gliaprotoplasma hin und wieder eingestreut sind und im Nisslbilde
sich griinschwarz firben, ohne eine deutliche Eisenreaktion zu geben, begegnet man hier
in der Niahe von GefaBen liegend, aber auch vollig frei im Gewebe einzelnen unregelmafBig
gestalteten gréBeren und kleineren Schollen, die sich mit den basischen Anilinfarbstoffen
blaB anfarben, eine intensive Farbbarkeit mit Himatoxylin 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, da die Gefa-
winde und Lymphscheiden des Striatum fiir gewohnlich frei von derartigen Konkrementen
sind. Sie scheinen identisch mit den Choreakorperchen fritherer 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 hiufigere und regelmaBigere Erscheinung sind.

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

Von der Histopathologie des Striatum, die uns im Hauptteil dieses Werkes niher
beschaftigem 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 groferer Erweichungsherde, wihrend das Pallidum davon
viel hiufiger verschont bleibt. Bei der Paralyse ist das Striatum regelmafig mitbefallen
und zwar im gleichen Sinne wie die GroBhirnrinde (Alzheimer, H. Spatz, eigene Unter-
suchungen). Das Pallidum hingegen bleibt regelmiBig verschont und wir sehen hier inter-
essante Parallelen mit dem Spirochdtenbefunde insofern, als auch die Spirochiten bei der
Paralyse sich im Striatumgrau nachweisen lassen (Jahnel, A. Jakob), wihrend sie im
Pallidum zu fehlen pflegen. Bei den Erkrankungen des Riickbildungsalters, insbesondere
bei der senilen Demenz schlechthin zeigt sich auch das Striatum fiir gewoéhnlich mitbefallen,
wobei jedoch die typischen Fischer - Redlichschen senilen Plaques nur ganz ausnahmsweise
anzutreffen sind (Simchowicz, eigene Untersuchungen). Nur in einem Falle schwerer
atypischer seniler Demenz fand ich 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 148t bei der senilen Demenz
fir gewéhnlich keine schweren Verinderungen erkennen. Die Gliareaktion des Striatum ist,
wie es auch Spiel me yer hervorhebt, identisch jener der GroBhirnrinde. Sie neigt nur ausnahms-
weise zur Bildung starkerer Gliafasern. Im gleichen Sinne wie der Cortex st auch das Striatum
recht haufig bei der tuberdsen Sklerose miterkrankt (Bielschowsky), und bei der multiplen
Sklerose finden wir namentlich in den Fillen, welche mit reichlicherer Herdbildung in der
GroBhirnrinde einhergehen, das Striatum mitbefallen. Im allgemeinen kann mansagen,dafB sich
das StriatumregelmaBig beiallen Prozessen,die die GroBhirnrinde be-
fallen,inprinzipiellgleicher Weisemehroderweniger mitaffiziertzeigt.

II. Das Pallidum

ist anatomisch und histologisch streng von dem Striatum abzu-
trennen. Nach Kappers entwickelt es sich aus dem Palaeostriatum 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 Koérpers und der Linsenkernschlinge (Spiegel). ,,Er stellt bei den
meisten Siugern eine ungegliederte Zellmasse dar, die entweder netzférmig
die Capsula interna durchsetzt (Elephas) oder als einheitlicher Kern gegen sie
vorspringt (Kaninchen). Er ist von den Affen abwirts ungegliedert, wenn auch
der innere Teil des Kerns faserreicher ist als der laterale. Eine Unterteilung
des Kerns in einzelne Glieder 148t sich erst bei den Primaten mit Deutlich-
keit d urchfithren* (Spiegel). Nach Spiegel und C. und O. Vogt erreicht dieser
graue Kern bereits bei den Primaten seine struktuelle Hochstent-
wickelung und zeigt beim Menschen jenen gegeniiber keine weitere Differen-
zierung. Beziiglich seiner Ontogenese ist die Entwicklung des Pallidum noch
nicht sichergestellt. Hochstetter auBlert sich nicht bestimmt iiber 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 begriindet wird. Ich méchte mich
namentlich auch auf Grund des morphologischen Baues dieser Ansicht anschlielent).
Fiir die rdaumliche Entfernung des Globus pallidus von den ihm genetisch und
morp hologisch nahe verwandten Zentren der Zwischenhirnbasis kommen nach
Spatz zwei kausale Momente in Betracht: einmal die wihrend der embryonalen

1) Kappers hat jedoch jiingst (. c. 1922) die Ansicht ausgesprochen, daf3 das Palli-
dum aus der ,,Fortsetzung der Vorderseitenwand des Recessus praeopticus® entsteht, also
telencephalen Ursprungs ist. Diese Frage bedarf noch weiterer Klérung. — Aus den in meinem
Laboratorium unternommenen entwicklungsgeschichtlichen Untersuchungen des mensch-
lichen Gehirns von Hajashi-Tokio geht hervor, daB sich das Pallidum in deut-
lichem Zusammenhang mit dem Hypothalamus entwickelt.
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Entwicklung erfolgte Drehung der Grenzflichen zwischen End- und Zwischen-
hirn bei den Siugern (Schwalbe, Gegenbauer, K. Goldstein, Hoch-
stetter) und dann die Entwicklung der Fasermassen des Hemispharenstiels.

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

Das Pallidum ist auf Frontalschnitten (Abb. 1a und b) im Markscheiden-
praparate lateralwirts begrenzt gegen das Striatum (Putamen) von der mark-
faserreichen Lamella pallidi externa (Le), ventral von der caudalwirts an Aus-
dehnung gewinnenden Ansa lenticularis (Linsenkernschlinge 4!) und mediodorsal
von der Lamella pallidi limitans (LI), an welche sich die starke innere Kapsel-
strahlung anschlieft. Das Pallidum 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 (G4); diese wird durch die La-
mella pallidi accessoria in eine Pars interna lateralis (G4) und eine Pars interna
medialis (Gim) zerlegt (C. und O. Vogt).

Im Gegensatz zu dem Striatum zeichnet sich das Pallidum durch einen
grofen Markfaserreichtum aus, dabei ist fiir gewohnlich G4l etwas markhaltiger
als Ge, etwas markarmer als Gim. Nach C. und O. Vogt ist der oralste Teil
von Ge von Faserbiindeln erfiillt, welche aus den ganz diinnen strio-pallididren
und etwas dickeren strio-petalen Fasern bestehen. Zwischen diesen Biindeln
verzweigen sich dicke Einzelfasern. Fiir gewohnlich ist der dorsalste Teil von
Ge markdrmer als das iibrige Gebiet von Ge. Das gilt im schwicheren Mafe
auch von G4l und in noch geringerem Grade von Gim.

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

Von einigen Autoren wird auch eine striopetale Faserung zur Olive beschrieben. Schon
Flechsig und Bechterew sind vor vielen Jahren fiir eine solche Bahn eingetreten, in
jlingerer Zeit hat Marburg diesen Gedanken wieder ausgesprochen, und Pollak liBt diese
Frage ungeklirt. Wallenberg glaubt aus Befunden an dem Edingerschen Kind ohne
GroBhirn die strio-olivire Bahn sicherstellen zu kénnen. Ich selbst kann sie nicht bestatigen
und verweise dabei auf meine Ausfithrungen in meinen Féllen von cerebraler Kinderlahmung
und in meinem Falle XXV. So nehme ich mit C. und O. Vogt als sicher 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. 1a und b). Dieser Faserzug enthilt strio- und pallido-petale
Fasern, in der Hauptsache aber stellt er die ableitende Verbindung des
Pallidum mit dem subpallidéren Zentren dar (Abb. 1la 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 H, (Abb. 1b).

In der Markreifung und in der Ausbildung der Ansa lenticularis besteht ein Parallelis-
mus mit dem Pallidum und dem Lu ysschen Kérper (S piegel). Phylogenetisch kann man zwei
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Teile der Linsenkernschlinge unterscheiden (Monakow, V6lsch, Spiegel): einen phylo-
genetisch dlteren, bei den niederen Singern allein vorhandenen ventromedialen Anteil, der
sich in der Hauptsache um den Pes cerebri schlingt und auch bei geringerer Entwicklung
des Luysschen Korpers vorhanden ist, und den stammesgeschichtlich jiingeren dorsalen
Anteil, dessen Entwicklung an die des Luysschen Korpers gebunden ist. Das Forelsche
Biindel H,, das sich nach Spiegel bereits bei Hapale sehr deutlich entwickelt zeigt, stellt
in der Hauptsache die Ausstrahlung der Linsenkernschlinge zum roten Kern dar.

Den Hauptteil der Linsenkernschlinge bilden die pallido-fugalen Ver-
bindungen zum Luysschen Koérper. Nach v. Monakow, Déjerine, Probst,
Bechterew, 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 Korpers in dieses Ganglion einstrahlen. Tine zweite Gruppe durchbricht
in breiter Front die innere Kapsel und zieht an der der Kapsel zugewandten Seite in den Luuys-

Abb. 5. Normaler Bau des Pallidum im Nisslbild. Photogramm bei gleicher
VergroBerung wie Abb. 2. GroBle Ganglienzellen von gleichférmigem Typus
mit dazwischen gestreuten Gliakernen.

schen Korper. Die dritte Gruppe verlduft am meisten ventral, umschlihgt den Hirnschenkelfu3
und strahlt, sich wieder dorsolateral wendend, in die ventrale Spitze des Liu ysschen Kérpersein.

Bielschowsky verdanken wir eine genaue Darstellung der feineren
Strukturverhéltnisse des Pallidum, seine Angaben kann ich in allen
Einzelheiten bestdtigen. Die graue Substanz im Bereich dieses Kernes bildet
ein weitmaschiges Netzwerk, in dessen Maschen die Markfaserkomplexe einge-
schlossen sind. Der Bau dieser grauen Netzbalken ist ein relativ einfacher.
Im 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 Vorhandensein sehr
langer Dendriten. Die Ganglienzellen haben zumeist Spindelform, es kommen
auch pyramidendhnliche (Abb. 6) und multipolare vor. Im Nisslbilde zeigen
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die Zellen einen reichen Gehalt an Nisslschollen von ziemlich gleichmaBigem
Kaliber und reihenférmiger (stichochromer) Anordnung (Abb. 6). Auch die
Dentriten, welche vorwiegend von den Spindelpolen bzw. von den Schmalseiten
des Zellkorpers ausgehen, enthalten spindelférmige Nisslkorperchen bis zu einer
gewissen Entfernung vom Zellkorper und treten im allgemeinen schirfer hervor
als an den grofien Striatumzellen. Der groBle blaschenférmige Kern liegt gewohn-
lich in der Mitte des lingsten Zelldurchmessers; sein Chromatingehalt ist fast
vollig auf ein zentral gelegenes Kernkorperchen zusammengedréangt.

Im Bielschowsky - Praparat zeichnen sich diese Zellen durch die auBerordentliche
Léinge der Protoplasmafortsitze aus. Die in den Dendriten parallel angeordneten und isoliert
verlaufenden Fiddchen passieren auch den Kern tragenden Teil der Zellen als feine Drihte,
von denen aus sie in gleicher 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
Achsenzylinder entspringt
meist vom Zellkérper, zu-
weilen auch im Ansatz-
gebiet eines Dendriten in
Gestalt eines langausgezo-
genen Ursprungskegels. Es
folgt eine ziemlich lange
spieBformige Verjiingung,
wie sie in ganz dhnlicher
Weise an den Pyramiden-
zellen der GroBhirnrinde
und an den multipolaren
Ganglienzellen des Riik-
kenmarks vorhanden ist,
und dann erst setzt die
Umbhiillung 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 zeigen ferner, daBl diese Zellen an der Oberfliche ihrer Korper
und Dentriten von 6senféormigen Endkérperchen in ganz ungewdhnlich dichter Anordnung
bedeckt sind (vgl. auch Abb. 51, welche die Verinderung dieser Endkoérperchen bei der
Paralysis agitans zeigt). Diese Osen bilden die Endanschwellang markloser Fiserchen,
welche die Zellkérper und noch mehr die Dendriten umflechten.

Protoplasmafirbungen (Alzheimer-Mann oder Jakob-Mallory) zeigen in der
Umgebung der Pallidumzellen und ihrer Dendriten eine eigenartige und besondere Diffe-
renzierung der plasmatischen Grundglia, welche hier in Form feiner Streifen die nervosen
Elemente umscheidet und namentlich an den Dendriten einen recht charakteristischen Be-
fund darstellt. Bielschowsky hat auch diese Verhiltnisse, die bereits Kolliker auf-
gefallen waren, genauer differenziert. Er schreibt dariiber: ,,Die innige Verschmelzung von
Gliascheiden mit den Dendriten rufen zunichst den Eindruck hervor, daB die Scheide zur
Substanz der Ganglienzellen gehort und daB man ein néurofibrillenfreies Ektoplasma neben
einem fibrillenhaltigen Endoplasma vor sich hat. DaB diese Auffassung irrtiimlich wire,
lehrt das topische Verhalten der marklosen Nervenfiserchen, welche der Oberfliche der
Ganglienzellen zustreben, denn man sieht immer wieder, daB die Endfaserchen in die Substanz
der Scheide eindringen und da die Endformationen stets in sie eingebettet sind. In gewisser
Beziehung bilden die in die weifie Substanz verlagerten Strahlenzellen des Globus pallidus
ein Gegenstiick zu den in die Markkegel versprengten Ganglienzellen der Grofhirnrinde. An
ihnen hat Nissl deduziert, daff zur Bildung grauer Substanz in seinem Sinne mehr erforderlich

Abb. 6. Pallidumzellen im Nisslbild bei stirkerer VergroBe-
rung (gleiche VergroBerung wie Abb. 3).
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ist als das Vorhandensein nervoser Parenchymbestandteile. Hier sehen wir vereinzelte Zellen,
welche seinem Postulat fiir die Definition grauer Substanz entsprechen. Jede Zelle trigt einen
Plasmamantel gliogener Herkunft, welcher die Verkettung ihrer Oberfliche mit den Endaus-
breitungen anderer Neurone vermittelt.” An manchen Stellen liegen die Dendriten benach-
barter Strahlenzellen in gréBeren Komplexen zusammen, so da man namentlich auf Frontal-
schnitten nicht selten ganzen Biindeln von Dendriten begegnet, welche zu den vorwiegend
transversal orientierten Markfasern senkrecht gestellt sind, und zwar in vertikaler wie in
horizontaler Richtung (Bielschowsky).

Im iibrigen entspricht der Bauplan des glitsen Grundgewebes dem eines gewohnlichen
subcorticalen Kernes; das Pallidum bietet einen ma8igen Reichtum von Gliafasern und ent-
spricht, wie dies schon Weigert hervorhebt, in seinem Gliafasergehalte ungefihr den Thala-
muskernen. Auch in seiner Gliareaktion bei pathologischen Vorgingen stimmt er im wesent-
lichen mit jenen Gebieten iiberein. Die Grenzlamellen sind besonders reich an Gliafasern.

Was den Eisengehalt des Pallidum angeht, so gehért er nach H. S patz mit der Sub-
stantia nigra zu den Zentren der ersten Gruppe, welche schon wenige Sekunden nach dem
Einlegen frischer Scheiben in Schwefelammonium eine starke Graugriinfirbung erkennen
lassen. Mikroskopisch (Spatz, H. Miiller) findet man in diesen Zentren bei der Anstellung
der verschiedenen Eisenfirbungen eine stirkere Diffusfairbung und vor allem eine fein-
granuldre Speicherung des Eisens in Form feiner Protoplasmagranula in den Gliazellen.
Die Lage dieser Korner ist, wie Spatz hervorhebt, retht 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 kénnen. Viel-
fach setzen sich die Kérnchen auch in einen Fortsatz fort, der von der Zelle abgeht. Aber
immer erscheinen sie als Einlagerungen in ,,Zellen‘. Im Gewebe zwischen den Zellen finden
wir diese Art von Kérnchen selten, der Kern bleibt stets frei. Wir konnen also sagen, sie
liegen nicht intercellulir, sondern intracellulir. Es handelt sich bei diesen feinen die Eisen-
reaktion gebenden Koérnchen um Gebilde, die sich weder durch ihr besonderes Lichtbrechungs-
vermoégen, noch durch ihre natiirliche Farbe wie die Pigmente, noch durch ihre Neigung
zu den {iiblichen Farbstoffen erkennbar machen. Sie werden fiir uns erst durch ihre Eisen-
reaktion sichtbar; gleichzeitig mit dem Auftreten der feinen Kérnchen kann auch eine Diffus-
farbung des Zelleibes eintreten, doch kann diese auch fehlen, wobei dann die Kérnchen
noch deutlicher hervortreten. Es ist' sehr wahrscheinlich, da8 diese von Natur farblosen
Granula bzw. Tropfchen, die durch andere Methoden nicht dargestellt werden konnen, keine
praformierten Zellbestandteile sind.*

Auch in den Nervenzellen des Pallidum 148t sich das Auftreten von feinen die Eisen-
reaktion gebenden Koérnchen im Zelleibe beobachten. Dabei ist der Grund des Zelleibes
entweder ungefiarbt oder leicht diffus angefirbt. Nach Spatz fehlten in den Fillen, welche
eine exquisite Diffusfarbung ganzer Nervenzellen samt ihrer Dendriten bei der Eisenreaktion
zeigen, die feinen Granula im Protoplasma. Weiterhin finden wir hiufig in den Pallidum-
zellen kleinere Mengen des Lipofuscinpigmentes in der Nahe des Kernes. Dieses Pigment
pflegt die Eisenreaktion nicht zu geben.

Ein dhnliches gelbes Pigment findet sich auch in den Gliazellen des Pallidum ziemlich
regelmaBig; auch dieses Pigment gibt keine Eisenreaktion, bleibt bei Toluidinblau zum Teil
naturfarbengelb, zum Teil nimmt es dabei verschieden intensive Farbtoéne an von griin zu
blau bis schwarz. Nur ausnahmsweise gibt es eine echte Lipoidreaktion. Unter pathologischen
Bedingungen tritt es gehdufter im Pallidum 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 Verinderungen durch die Einlagerung eigenartiger Stoffwechselprodukte aus, die
zumeist eine intensive Farbbarkeit mit Himatoxylin und eine deutliche Eisenreaktion an-
zeigen, wahrend sie keine typische Kalkreaktion geben. Gerade diese Niederschlags-
bildungen sind in letzter Zeit vielfach beschrieben und diskutiert worden (Diirk, H. Spatz,
Ostertag w. a.). H.Spatz spricht dabei von Pseudokalk, Ostertag faBt sie als einen
hochwertigen Eiweilkorper auf. Auch diesen Gebilden fehlt jede Naturfarbe, im Nisslbilde
farben sie sich verschieden stark an, wobei sie alle Farbenreaktionen von zartem Hellblau
bis tiefem Dunkelblau abgeben konnen. Es handelt sich dabei im wesentlichen um zwei
Formen: einmal um kleine kokkenartige Kérner oder aber um Schollen, welche in den Adven-
titialriumen vollig frei liegen oder den Capillarwinden auBen angelagert sind. Manchmal
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erkennt man noch eine intracellulidre Lagerung, wobei der Zellkern an eine Seite gedringt ist,
meist aber liegen sie frei im Gewebe. Es konnen die GefaBlymphscheiden vollgepfropft von
solchen Kornern und Schollen sein.

Derartige Konkrementbildungen sind ganz regelmiBig 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, vornehmlich in der Media, weniger in der Adven-
titia treten Kérner auf mit den gleichen farberischen Reaktionen wie die eben besprochenen
Konkrementbildungen; diese Kérner werden dann offenbar groBer und flieBen zu groBeren
Komplexen, zu Leisten, Bindern und Ringen zusammen und stellen endlich zusammen-
hangende Rohren von wechselnder Dicke dar, welche in der Kontinuitit der GefiBwand
eingeschaltet sind. Die Intima bleibt frei und im histologischen Bilde normal. Im normalen
Pallidum zeigen die GefaBwéinde auBer den Einlagerungen keine deutlichen Strukturver-
anderungen. Diese eigenartigen Inkrustationen bleiben streng auf das Pallidum beschrinkt,
ich fand sie in Bestétigung der Angaben von Diirk, H. Spatz, Ostertag u. a. in ungefiahr
509, normaler Vergleichsfille, besonders gehauft aber bei einigen Krankheitsprozessen.-
Sie haben offenbar nur dort eine krankhafte Bedeutung, wenn sie mit deut-
lichen Strukturverinderungen im nervésen Parenchym einhergehen (vgl
auch Abb. 32). Jedenfalls konnen wir bei beginnenden pallidiren Entartungsprozessen
die Bildung derartiger Konkrementbildungen unter pathologischen Bedingungen verfolgen
(vgl. auch die Ausfithrungen in Fall XXX Kohlenoxydgasvergiftung).

SchlieBlich kommen im Pallidum noch mehr wie im Striatum unabhiingig 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 stirkeren
Fettgehalt aus. Das Fett tritt (H. Spatz, eigene Beobachtungen) in Form kleinerer und
groflerer Kugeln auf, welche in dem gligsen Syncytium eingelagert sind ohne intercellulire Be-
ziehungen. Man muB diese normalen Verhiltnisse entsprechend beriicksichtigen bei der
Beurteilung eventueller krankhafter Prozesse im Pallidum.

Die Gefalversorgung 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 riickwérts und senken sich in die Substantia perforata
anterior ein. Diese beiden GefaBe geben fiir gewdhnlich keine Aste ab und versorgen den
Kopf des Caudatum und vorderen Teil des Putamen, sowie den vorderen Schenkel der inneren
Kapsel. AuBlerdem gehen vom Hauptstamme zahlreiche kurze Arterien ab. 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, sondern auch aus der
Arteria cerebri media, den Ursprungsstellen der Arteria communicans posterior und chorioidea.
Auch diese Gefile 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 Gefd 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
Koérper und fiir gewohnlich auch die Substantia nigra. Der eigenartige Verlauf
der erstgenannten beiden langen GefiBiste, der fiir den Menschen im Gegensatz zu den
Tieren charakteristisch ist, wird von Kolisko dahin erklirt, daB die GefaBanlagen fiir die
priméren Hirnblasen bei deren Bildung und Entwicklung und beim Wachstum des Vorder-
hirns nach vorn riicken. -

Diese eigenartigen Gefafiverhaltnisse hat man schon vielfach (Kolisko u. a.) fiir die
Anfalligkeit des Pallidum bei den verschiedensten Toxikosen (Kohlenoxyd, Blausiure,
Phosgen u. dgl.) und fiir den oben geschilderten Befund an den pallidiren GefiBen verant-
wortlich gemacht. Wie immer in der Pathologie sind aber derartige rein mechanistische
Erklarungsversuche nicht befriedigend. Sie geben uns z. B. auch keinen Aufschlu$ dariiber,
weshalb die Gefiale wéhrend ihres Verlaufs durch das Pallidum jene Verinderungen zeigen
und weshalb das Striatum und Pallidum bei gleichsinniger GefaBversorgung bei den ver-



26 Grundziige der normalen Anatomie und Histologie.

schiedenen Prozessen ganz verschiedenartig reagieren. Wir miissen hier mit C. und O. Vogt,
Wohlwill und H. Spatz annehmen, dafl diese Phianomene ganz vornehmlich ihre
Begriindung in den spezifischen Physiko-Chemismus (C. und O. Vogt) der
betreffenden Gehirnzentren haben.

ITI. Das Corpus Luysi

oder subthalamicum (Abb. 1 b, 7 und 8) ist ein mandelférmiger, beim Menschen
nach allen Richtungen scharf abgegrenzter grauer Kern des Hypothalamus,
der auf Dorsalschnitten unmittelbar dem Pes pedunculi und der Substantia
nigra dorsal aufliegt, oralwirts (in Ebenen vor dem Nucleus ruber) vom Forel
schen Feld H, und von der Zona incerta begrenzt wird, in hinteren Ebenen vom
Nucleus ruber bzw. dessen lateraler Kapsel. Auf Frontalschnitten beginnt
oralwirts seine Entwicklung in der Hohe der stirksten Entfaltung des Forel
schen Biindels H,, wo sich ventral von diesem Faserzug der zunichst kleine
spindelférmige Kern dem Hirnschenkelfull auflegt. In gleicher Lage wichst
er caudalwirts rasch in allen Dimensionen, er zeigt eine ausgeprigte Spindel-
form mit etwas mehr konvexer dorsaler Flache und grenzt schlieBlich den ganzen
Pes cerebri dorsal und etwas medial scharf ab. Seine gréfite Ausdehnung
hat der Luyssche Korper in der Gegend der mittleren Ebenen der Corpora
mamillaria. Mit der stirkeren Entfaltung der Substantia nigra, der er zunichst
dorsomedial, dann etwas mehr lateralwirts aufliegt, nimmt sein Umfang rasch
ab, bis er nach dem Verschwinden der Corpora mamillaria bald sein Ende erreicht.
Seine groBte Dicke betrigt nach Forel 3 bis 4 mm, die gréfite Breite 10 bis
13 mm, die groBte Lange 7,5 mm.

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

Ontogenetisch diirfte er wohl dem Zwischenhirn zuzurechnen sein, doch besteht
dariiber keine Klarheit.

Histologisch ist der Kern im Markscheidenbilde durch eine starke Mark-
kapsel ausgezeichnet, die dorsal stirker 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 Biindel H, zusammen. Von der ventralen Markkapsel
senken sich zahlreiche Faserbiindelchen 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 (persénliche Mitteilung von Herrn Dr. Ingvar).
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kernschlinge. Es besteht fernerhin eine Faserverbindung der beiden
Luysschen Korper mittels der decussatio Foreli (decussatio hypothalamica)
(Déjérine, C. und O. Vogt). Von corticalen Verbindungen wissen wir noch
nichts Sicheres. D éj érine spricht von spérlichen Rindenfasern, die den hinteren
Schenkel der inneren Kapsel durchsetzen; ich halte eine solche Verbindung
fiir unwahrscheinlich. Mit D éjérine nehme ich auch eine Faserverbindung
des Luysschen Koérpers 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. Sekundire Degenerationen

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

(Jelgersma, C. und O. Vogt, eigene Beobachtungen) betonen die pallido-
fugalen Leitungen zum Luysschen Kérper; regelmiBig geht die Pallidum-
degeneration und eine Entartung der Linsenkernschlinge mit
der Degeneration des Luysschen Kérpers parallel.

Im Markfaserbilde (Abb. Ib) zeichnet sich der Luyssche Kérper durch
einen mafBigen Gehalt an diinneren Markfasern aus, zwischen denen auch dickere
Markfasern zum Teil zu kleinen Biindeln vereinigt gelegen sind.

Bei der Nisslfarbung (Abb. 8) sehen wir im Luysschen Kérper zahl-
reiche mittelgrofe Ganglienzellen von ungefihr der gleichen GroBe und dem
gleichen Typus in ziemlich unregelméfBiger Lage eingestreut. Sie sind etwas
kleiner als die Pallidumzellen und reichlicher als im Pallidum in einem gleich
groflen Gesichtsfelde anzutreffen (vgl. mit Abb. 7 die bei gleicher VergriBe-
rung aufgenommene Abb. 5 vom Pallidum). Das dazwischenliegende Ge-
webe ist im Nisslbilde von unregelméBig eingestreuten kleinen Gliakernen besetzt.
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Mit stirkeren 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 Héaufchen hellbraunlichen
Pigmentes (Lipofuscin). Von den Pallidumzellen unterscheiden sich diese Gan-
glienzellen durch ihre kleinere GroBe und durch die feinere Struktur der Nissl-
schollen. Nach ih-
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pus, die nach Ca-

jal und Mirto

zum ersten Golgi-

schen Typus ge-
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Abb. 8. Die Ganglienzellen des Corpus Luysi, Photogramm bei Grundgewebes der
starkerer VergroBerung (VergroB. wie Abb. 3 und 5). einesgewohnlichen

grauen Kernes.

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

Der Luyssche Koérper 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 Nervenzellen auszeichnet; hierdurch tritt eine schon mit bloBem Auge
deutliche Schwarzfarbung hervor. Caudalwarts faingt sie iiber der Briicke an
dort, wo die Hirnschenkel zu divergieren beginnen, und bildet den diesen dorsal
anliegenden Teil der Haube, mit welch letzterer sie medialwirts eine deutliche
Verbindung hat. Weiter oralwirts nimmt sie auf Frontalschnitten (Abb. 10)
das ganze Gebiet dorsal vom Hirnschenkelfu3 gelegen ein, wobei sie mediodorsal
von dem roten Kern und seiner Strahlung und laterodorsal von den caudalen
Resten des Luysschen Kérpers begrenzt wird. Mit der starkeren Entfaltung
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des Luysschen Kérpers nimmt sie an Umfang rasch ab, riickt immer mehr
medialwérts (Abb. 1b) 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 FuBabschnitt eingestreuten grauen
Substanz verschmolzen. Nach Sano betrigt ihr absolutes Dickenmall beim
Menschen 5,7 mm im Maximum.

Nach Forel ist bei allen Saugetieren die Substantia nigra bzw. deren dquivalente
Schichten an derselben Stelle, nur nach oben zu, weniger scharf begrenzt vorhanden, aber
beim Menschen allein enthélt sie Pigmentzellen, selbst beim Affen (Macacus, Hapale) noch
nicht. Nach A. Kappers ist die Substantia nigra als eine weitere Ausbildung der ventralen
Pedunculuskerne der Reptilien und Vogel aufzufassen. Bei den Sdugern hat sie sich zu einem
Zentrum corticaler Projektionen ausgebildet und ist als eine iiberwiegend neencepha-
litische Bild ung anzusehen, weil sie Fasern zum Neopallium, wahrscheinlich zu der Gegend
des Operculum frontale sendet (siehe auch weiter unten). ,,Es scheint, da} ihre graue Sub-
stanz, welche nach gleichzeitiger Hemispharenabtragung groftenteils degeneriert (v. Mona-
kow) derjenigen des Corpus subthalamicum Luysi gewissermafBen verwandt ist.*

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

Durch Studien an Pal- und Golgipriparaten gelangte Amaldi (zit. nach Sano) zu
der Anschauung, daBl 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, umfalt und sich einerseits bis zu dem oralen Rand der Corpora
mamillaria und andererseits bis in das Briickengebiet erstreckt. Auch behauptet er, daB die
Substantia nigra mit dem Kern der lateralen Schleife zusammenhangt; er rechnet zu ibr
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 iiber die vergleichende Anatomie der Sub-
stantia nigra verdanken, schreibt iiber die Entwicklung der Substantia nigra bei den Sdugern:
.,Bel den meisten der von mir untersuchten Siduger tritt die Substantia nigra in der lateralen
Partie, bei Igel und Fledermaus hingegen in der medialen Partie des Hirnschenkels zuerst
auf. Bei den ersteren Siugern (Macacus, Lemur, Katze, Schwein) entwickelt sich kaudal
die beginnende Substantia nigra, also die spatere laterale Partie der Substantia nigra wenig-
stens scheinbar ganz unabhingig vom Briickengrau, aber in engem Zusammenhang mit dem
Grau der Haube, in welches die Fasern der lateralen Schleife eingebettet sind, und stellt sich
gewissermaflen als ein ventromedialer Fortsatz dieses Graues dar. Etwas spiter, d. h. weiter
proximal entwickelt sich andererseits aus dem lateralen Zapfen des Briickengraues eine graue
Masse, die allmahlich lateralwéirts riickt und endlich als ein grauer Streifen das Briicken-
grau mit der eigentlichen Substantia nigra verbindet. Diese graue Masse wird cerebral-
wirts immer gréfler und bildet einen integrierenden Bestandteil der Substantia nigra und
hiangt nach dem Verschwinden des Briickengraues mit der Substantia perforata posterior,
resp. dem Pedamentum laterale zusammen. Bei den letzteren Séiugern, also Igel und Fleder-
maus, entwickelt sich der erste Anfang der Substantia nigra, also die spitere mediale Partie
der Substantia nigra, aus dem Briickengrau oder wenigstens in untrennbarem Zusammen-
hang mit ihm. Die so entwickelte Substantia nigra fliefit spiter mit der lateralen Partie
der Substantia nigra zusammen, die sich etwas spiter als die eben erwihnte 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, dafl die Substantia nigra sich immer im Zusammenhang mit dem Grau
der Haube und dem Briickengrau entwickelt, nur tritt sie bei der einen Gruppe
der Sduger zuerst im lateralen, bei der anderen zuerst im medialen Teile auf. Bemerkens-
wert ist, da 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 gelegenen Grau der Haube, den Nuclei lemnisci medialis, zu-
sammenhéingt.

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 Siugern wie auch
namentlich beim Menschenals eine ausgedehnte graue Masse dar, die

sich, offenbar dem Mittel-
hirn zugehérig, zwischen
dem Briickengrau und dem
Pallidum (in seinen hinte-
ren Ausliaufern) erstreckt.
Sie ist beim Menschen dif-
ferenzierter und kraftiger
entwickelt als bei den ho-
heren Siugern und nimmt
daher gegeniiber den ande-
ren Zentren unseres Sy-
stems eine Ausnahmestel-
lung ein, die noch eine be-
sondere Betonung durch die
direkten corticalen Verbin-
dungen erfahrt. Sowohl beim
Menschen als auch bei den Sau-
gern kann man nach Sano in ihr
zwei verschieden gebaute
Zonen unterscheiden : eine dorsal
gelegene Zona compacta und
eine ventrale Zona reticulata.

Beim Menschen ist die Zona

Abb. 9 Z¢) im Zellbil
Abb. 9. Substantia nigra im Nisslbild, Photo. COTPacta (Abb.9 Zc)im Ze bilde

gramm bei gleicher VergroBerung wie Abb. 2, 4 ausgezeichnet durch charakteri-
und 6. Zc = Zona compacta mit den groBen stische, in verschiedenen Gruppen

melaninhaltigen Ganglienzellen. Zr = Zona reti- eng zusammenliegende groBe Ner-
culata mit selteneren kleineren pigmentlosen Gang- . .
lienzellen. venzellen, von denen sehr viele ein
dunkles als Melanin bezeichnetes
Pigment enthalten; diese melaninhaltigen Zellen sind fiir die menschliche Sub-
stantia nigra charakteristisch und treten auch hier erst vom 3.—4. Lebensjahre
an auf [Forel u. a.]!). Diese Zellen liegen in verschiedenen groBen Nestern zu-
sammen, wobei sie selbst auffallend unregelmiBig eingestreut sind. Es sind Zellen
von motorischem Typus, dem Golgischen Typus 1 entsprechend, zumeist von
polygonaler, manchmal auch spindelformiger Gestalt und ziemlich einformiger
GroBe. Das Melaninpigment fiillt 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 gleichgroBer Granula, manchmal ist es aber auch nur als eine
Pigmenthaube dem Kern angelagert. Haufig begleitet es die Dendriten auf
lange Strecken hin. Im iibrigen zeigen die Ganglienzellen grobe Nisslschollen,
die auch in den Dendriten auf lingere Strecken auffallen, wihrend die Axone
pigmentlos sind und ungeférbt bleiben.

Der Gehalt an Pigment wechselt in den Ganglienzellnestern sehr, ohne da8 ich hier ein
bestimmtes Gesetz auffinden konnte. Im 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 Kernkérperchen liegt regel-
maBig in der Mitte des Protoplasmaleibes.

In den Zellnestern fallen zahlreiche Ganglienzellfortsitze auf, welche das Grau aus-
fillen und im Markfaserbilde als zarte Markfasern erscheinen. Eine bestimmte Richtung
dieser Markfasern ist nicht festzustellen. Sie kreuzen schrig und quer und bilden so ein
wirres Geflecht. Der Gehalt an Gliakernen ist in diesen grauen Nestern ein reicher, das Glia-
protoplasma enthilt nicht selten mehr oder weniger feinkérniges 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 Ausliufer der Zona compacta dar.

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

Die ventral von der Zona compacta sich ausbreitende, dem Ful} angelagerte
Zona reticulata (Abb. 9 Zr) enthalt viel sparlichere, zerstreut liegende,
fast ausschlieflich pigmentlose Ganglienzellen von ausgesprochener Spindel-
form. Der Bau der Zona reticulata wie ihrer Ganglienzellen erinnert, wie dies
auch Spatz hervorhebt, an jenen des Pallidum. Auch hier 146t sich an den
Ganglienzellen manchmal eine zarte Gliahiille nachweisen.

Die graue Substanz der Zona reticulata, die sich durch einen geringeren Gliakerngehalt
auszeichnet, wird von zahlreichen gréBeren und kleineren Markfaserbiindeln durchzogen,
die ihr das charakteristische, von Sano betonte netzartige Aussehen verleihen; wihrend sie
in caudaleren Ebenen nicht sehr umfangreich ist und dem Fufi, scharf von ihm begrenzt,
als eine schmale Zone anliegt, gewinnt sie oralwirts an Ausdehnung und greift in unregel-
mifigen Ziigen in die FuBstrahlung ein (Edingers Kammersystem des FuBles). Von ihr
werden einige kleine, von Fuffasern zersplitterte Inseln grauer Substanz als Zona reticulata
pedis medialis et lateralis (Ziehen, Sano) unterschieden; zu ihnen gehdren offenbar auch
ahnliche Felder, die lateral lamellenartig in das FuBlareal hineinziehen und, die ganz
ahnlich gebaut wie die iibrige Substantia reticulata, der pigmenthaltigen Zellen ermangeln.
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 hakenférmigen grauen Felde (H), welches von der Sub-
stantia reticulata lateralis pedis ausgeht und den Fufl an seinem lateralen Ende vollstandig
umgreift, so daf es sich zwischen das Corpus geniculatum laterale (Abb. 10 Cgl) und den Fu8
einschiebt (Abb. 10 H). Medial vom Hakenfeld gelegen und scharf von ihm zu trennen, liegt ein
Ausldufer der Substantia nigra, der fiir gewdhnlich durch seine grofie Breite und Konstanz
auffallt und von Sano als Prozessus lateralis substantiae nigrae bezeichnet wird (Abb. 10 PI).
Er enthilt melaninhaltige Ganglienzellen und ist daher der Zona compacta zu zurechnen (im
Gegensatz zu der Sanoschen Auffassung, die ihn der Substantia reticulata zuzihlt).

In den Hirnschenkelfufi strahlen auBlerdem 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 unregelmiBiger Lagerung, die aber viel dichter gestellt sind als in der Substantia
reticulata. Einige der Sanoschen A-Felder scheinen so gebaut zu sein, wihrend wieder
andere den Bauplan der Substantia reticulata haben.
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Oralwiirts wird die Zona compacta immer kleiner und beschrinkt sich, wie dies
schon Forel hervorhebt, schlieflich auf ein ganz kleines Gebiet dorsal vom medialsten
FuBiteile (Abb, 10). Dann verliert sie sich in die Substantia reticulata medialis pedis; ein
kleinerer Teil hat schon weiter distalwiirts in Form der Sanoschen A-Felder sein Ende
erreicht.

Die Substantia nigra gehért, was den Eisengehalt angeht, mit dem Pallidum zusammen
in die erste Gruppe von H. Spatz. Sie zeigt eine sehr intensive und schnell eintretende Grau-

Abb. 10. Markscheidenfrontalschnitt im kaudalsten Ende des Zwischenhirms mit rotem

Kern (Nr), Substantia nigra (Sn) und Pes cerebi (Pes). I = lateraler Thalamuskern. Cgl = Cor-

pus geniculatum laterale. H, Pl, D, Q = Erklarungen siehe Text. Fpl = Fasciculi pontini

laterales. Fpm = Fasciculi pontini mediales. zrm = Zona reticulata medialis. stri = Striatum

intermedium. Hab = Ganglion habenulae. FM = Fasciculus Meynerti. N 11l = Oculomo-
toriusaustritt. Photogr.

griinfirbung bei dem Einlegen frischer Scheiben in Schwefelammonium. Ofters ist sie in der
Substantia nigra erheblich stirker als im Pallidum und nimmt caudalwirts ab. Dabei macht
H. Spatz darauf aufmerksam, dafl 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 kommt noch, daf das Pallidum sowohl wie die Zona reticulata der Sub-
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stantia nigra in frischem Zustande bereits eine leicht rostbraune Farbung zeigt, die meist
aber erst nach Alkoholfixierung deutlicher wird (H. Spatz).

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

Es kann keinem Zweifel unterliegen, dal gewisse Teile der Substantia reticulata in
ihrem ganzen Bauplan an den des Pallidum erinnern. Ich méchte 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.).

Im Markscheidenbilde heben sich von dem diffusen Gewirr diinner Markfasern
in der Substantia nigra mehrere Biindel etwas dickerer Markfaserziige ab, die von Sano
ausfithrlicher beschrieben sind und von denen ich hier die wichtigsten kurz bringe:

Die Zona reticulata enthalt zahlreiche gréBere und kleinere Biindelquerschnitte. In
ihrem lateralsten Teile fallen gut entwickelte Biindelziige auf, die sich im Querschnitt teils
rundlich und teils halbmondférmig darstellen und von dem FuB durch ein Maschenwerk
grauer Substanz getrennt sind. Es sind dies die Fasciculi pontini laterales (Abb. 10
Fpl), unter denen man zwei groBere Biindelgruppen unterscheiden kann. Die medioventral
gelegenen sind fast rein quer getroffen und dorsolateral von ihnen liegt eine Biindelgruppe,
die durch eine schriige Schunittrichtung auffallt. Beide Biindelgruppen senken sich in cau-
daleren Ebenen allméahlich in den lateralen Fuf3, dem sie schlieBlich vollig einverleibt werden.
Diese Fasciculi pontini laterales sind identisch mit der lateralen HaubenfuBschleife v. Mona-
kows (,,Fullschleife’ Flechsigs, ,,]aterale pontine Biindel Schlesingers, ,,Pes lemniscus
profond* D éjerines). Im HirnschenkelfuBl liegen ihre Biindel dorsolateral von der tempo-
ralen Briickenbahn und ziehen schrag nach abwirts. Es ist dies ein Faserzug, dessen Ver-
lauf von Hésel, Hoche, Schlesinger, Marburg, Bumke, Déjerine, A. Jakob
beschrieben worden ist. Den Hauptteil seiner Faserung gibt er in das Schleifengebiet der
Haube ab, auBerdem sind auch Fasern in der Richtung auf den motorischen Kern des gegen-
iiberliegenden Trigeminus des Facialis und Hypoglossus gesehen worden. Uber den oralen
Beginn dieses Faserzuges wufiten wir bisher nichts Sicheres. An der Hand von Befunden
in Fillen cerebraler Kinderlahmung und meinem Falle XXV werde ich dartun, da8 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 abwarts und ist gut in das laterale Haubengebiet zu verfolgen.
Diese Untersuchungsbefunde stehen in Ubereinstimmung mit den Ansichten Wallenbergs,
die er soeben auf der Tagung der Gesellschaft deutscher Nervenarzte 1922 vorgetragen hat.

Dieser pallididre 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 D6llken beschriebenen, friihzeitig markhaltig
werdenden Verbindung des Luysschen Kérpers 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 frith-markreifen Pallidum eine neue Stiitze erhalten. Es kann an-
genommen werden, daf diese pallidire Bahn in gewissem Sinne verwandt ist mit Fasermassen,
welche bei Nicht-Saugern das Vorderhirn mit der Haube verbinden — Tractus striothalamicus
und mesencephalicus.

Am medialen Ende der Substantia nigra treten stirkere Biindelquerschnitte hervor,
die dem Ful} aufgelagert sind und sich ihm in seinem medialsten Anteile zugesellen. Diese
Fasciculi pontini mediales (Abb. 10 Fpm) entsprechen der medialen HaubenfuBschleife
v. Monakows (,,mediale Schleife’“ Flechsigs, ,,mediale akzessorische Schleife Bech-
terews, ,,Biindel vom FuBl zur Haube“ Mingazzinis, ,,Pes lemniscus superficial** D éje-
rines, ,,das Biindel von der Schleife zum Hirnschenkelfu3** Bumkes). Nach den Unter-

Jakob, Extrapyramidales System. 3
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suchungen v. Monakows, D éjérines, Mingazzinis enthalten sie die Projektionsstrah-
lungen von dem in F? 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 Fiserchen
an den Facialis- und Hypoglossuskern der gegeniiberliegenden Seite erschopfen. Letzteren
Befund konnte ich nicht bestétigen und ich méchte die Auffassung zuriickweisen, daB dieser
Faserzug, wie dies gelegentlich in der Literatur geduBert wird, als eine besondere Sprach-
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 den lateralen Teilen der Sub-
stantia nigra gelegen, zum Teil in den FuB einstrahlen, zum Teil auch einen vielfach ge-
wundenen, mehr transversalen Verlauf nehmen. Der Faserzug D besteht aus Fibrae efferentes
tecti, aus Fibrae marginales aquiductus und aus zahlreichen Eigenfaserungen der Ganglien-
zellen der Zona compacta. Oralwirts verliert sich der Faserzug D in das Feld H? Forels.

Dorsomedial vom Faserzug D liegt ein Biindel schrig und quer getroffener dunkler
Fasern (Abb. 10 @), das ungefihr in mittleren Héhen der Substantia nigra beginnt (Zona
compacta) und sich oralwirts im Forelschen Biindel H2 und in der ventralen Marklamelle
des Nucleus ruber erschopft.

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

Wie schon aus dieser Beschreibung hervorgeht, sind die Faserverhiltnisse der
Substantia nigra noch recht unklar. Meynert, Wernicke und Mingazzini betrachten
die Substantia nigra als ein Ursprungsganglion von Fasern des HirnschenkelfuBes und be-
tonen, dafl caudalwirts parallel mit der Abnahme der Substantia nigra die Masse der Hirn-
schenkelfuBfasern zunimmt. Die zahlreichen Faserquerschnitte im Gebiete der Substantia
nigra leitet Wernicke von Zuziigen aus dem Linsenkern ab. Er betrachtet sie als die zentrale
Faserung der Substantia nigra und die dem FuB zuziehenden L#ngsfasern als ihre indirekte
Fortsetzung. Nach Mingazzini steigen die Axone der Zona compacta haubenwirts auf,
wihrend jene der Ganglienzellen der Substantia reticulata oOfter lateral als ventral gegen
den Fuf hinziehen und nur ausnahmsweise zur Haube. Mirto gibt einen dhnlichen Verlauf
der Faserung an und betont noch, dafl das Stratum intermedium sich aus Fasern zusammen-
setzt, die aus dem hinteren Schenkel der inneren Kapsel herunterziehen und mit den anderen
FufBifasern in die Briicke gelangen.

Nach den obigen Ausfithrungen und Untersuchungen von Edinger, Ober-
steiner, Cajal, v. Economo, Bauer, Anton und Zingerle, v. Monakow,
Déjérine, Bechterew, Mingazzini, Pollak miissen wir annehmen, daB
die Substantia nigra einmal Zuziige bekommt vom Pallidum, vom Luysschen
Kérper, vom Cortex — vornehmlich von den Zentralwindungen, dem Oper-
culum, hinteren Stirnhirn — aufsteigende Fasern von der Schleife und der Hirn-
schenkelhaube, ferner solche vom roten Kern, schlieBlich noch Fasern aus den
Thalamuskernen, insbhesondere dem ventromedialen Kerngebiet. Die Rinden-
faserung scheint doppelldufig zu sein insofern als wir sowohl cortico-fugale
und cortico-petale Bahnen annehmen diirfen. Vielleicht gilt dasselbe auch fir die
Thalamusverbindungen. Efferent haben wir absteigende Faserziige in den
Hirnsclienkelful mit zunichst unbekanntem Ziel, sowie eine sichere Verbindung
zum vorderen Vierhiigeldache (Bechterew, Marburg, Ziehen, Spitzer
und Karplus) und in das Schleifengebiet der Haube. Beriicksichtigen wir noch
die Tatsache, dafl nach Mirto die Fullfasern zahlreiche kurze Collateralen zur
Substantia nigra abgeben, so erscheint uns die Substantia nigra als ein
wichtiger Knotenpunkt sensorisch -receptorischer und motorisch-
effektorischer Bahnen, zugleich auch als ein Knotenpunkt extra-
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pyramidaler motorischer Fasern, worauf in jiingster Zeit auller zahl-
reichen franzosischen For:chern (Trétiakoff, Lhermitte und Cornil, Foix
u. a.) insbesondere Pollak, K. Goldstein, H. Spatz hingewiesen haben.

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

Der Nucleus ruber.

Dieser groBe motorische Haubenkern (Abb. 1b und 10) entwickelt sich caudalwirts
aus dem Niveau der Bindearmkreuzung heraus, liegt dann streng symmetrisch etwas lateral
neben ‘der Mittellinie unter dem hinteren Beginne des dritten Ventrikels, von diesem durch
eine Lage weiBler Fasermassen und durch den Nucleus Darkschewitschi (Commissurae
posterioris) und das zentrale Hohlengrau getrennt, gewinnt seine groBte Ausdehnung auf
Frontalschnitten ungefihr in der Hoéhe der michtigsten Entfaltung der Corpora geniculata
lateralia; er reicht oralwirts, sich stark verjiingend, bis in die Ebenen des hinteren Endes der
Corpora mamillaria, liegt dorsomedial der Substantia nigra auf und wird an seiner oralsten
Endigung lateral von dem Luysschen Kérper und seiner Kapsel begrenzt. Er besteht
histologisch aus mehreren verschiedenartige Ganglienzellen enthaltenden
Abschnitten, die in der aufsteigenden Tierreihe eine verschiedene Ent-
wicklung und damit eine hohe Organisation dieses Kernes anzeigen.

Nach A. Kappers ist der rote Kern bei den Reptilien und Végeln nur andeutungs-
weise vorhanden in ziemlich diffus der Mittelhirnbasis eingelagerten grofien reticulidren Zellen.
Er ist bei den niedrigsten Séugern bereits viel deutlicher entwickelt als dort und ist als eine
orale Hypertrophie des motorischen Haubenkerns, insbesondere des Deiter-
schen Kernes aufzufassen (Edinger). Er ist offenbar dem Mittelhirn zuzu-
rechnen. Nach den Untersuchungen von Hatschek, v. Monakow, A. Kappers iiber-
wiegen bei den Monotremen, Marsupialiern, Rodentiern und Ungulaten die groBen reti-
culiren Zellen. Auch bei den Edentaten sind sie sehr ausgeprigt. Bei den héheren
Mamaliern, den Karnivoren und den Primaten ist der Kern viel groBer geworden und
ragt frontalwirts in das Zwischenhirn hinein, indem sich dort zu dem grofBzelligen
Abschnitt, hauptsichlich frontal von ihm, ein kleinzelliger Teil addiert hat. Dieser
kleinzelligeAnteil zeigt einen deutlichenParallelismus in seiner Entwicklung
mit jener des Stirnhirns einerseits und der Kleinhirnhemisphédre anderer-
seits. Er findet sich dementsprechend beim Menschen am meisten ausgebildet und wird
alsneencephaler Anteil dem palidencephalen caudaler gelegenen grofizelligen
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 Abséhnitt, welcher absteigende Fasern in Form des rubrospinalen Biindels (v. Mona-
kows) zum Vorderkern des Riickenmarks abgibt!). 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 gréBten Teile
sich aufsplittern. SchlieSlich kommt hierzu noch ein frontal gelegener kleinzelliger Anteil,
der mit dem GroBhirn (vornehmlich mit der 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 sekundir degeneriert, bei entsprechend
gelegenen Herden in der Rinde oder im Thalamus. Die Leitung dieser rubrofrontalen
Bahn geschieht offenbar corticopetal (A. Kappers); von Monakow schreibt dieser
,irontorubralen Haubenbahn* eine corticofugale motorische Funktion zu. Sie diene
gewissen verwickelten kinetischen Mechanismen, die mit der dem Bewultsein entzogenen
Orientierung des &ulleren Korpers und der Anpassung im Raume in Zusammenhang

1) Das rubrospinale Biindel verlauft zum kleineren Teil ungekreuzt, gréfitenteils kreuzt
es in der Decussatio Foreli und zwar bereits in Hohe der hinteren Ebenen des roten Kerns.
(Im Schema Abb. 11 sind die gekreuzten Fasern der Ubersichtlichkeit wegen fortgelassen.)
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stehen. Ich mochte die cortico - petale Leitung als gesichert annehmen (vgl. auch
meine Befunde in den Féallen cerebraler Kinderlihmung XXVI—XXIX).

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

Der rote Kern zeichnet sich durch eine stark entwickelte Markkapsel aus (Abb. 1b

“und 10), die oralwirts an Miachtigkeit zunimmt und namentlich an der lateralen Seite sehr
stark ausgepragt ist. Die Zusammensetzung dieser Markkapsel ist eine duBerst komplizierte.
In der Hauptsache wird sie gebildet einmal von Eigenstrahlungen des roten Kernes, sodann
von Fasern der Haubenstrahlung, welche den roten Kern zumeist nach Abgabe von Collate-
ralen durchsetzen, und schlieBlich aus Faserziigen, welche vom Pallidum herunterziehen.
Aus seiner dichten Markkapsel entwickelt sich von der lateralen Seite her ein kompaktes
Faserbiindel (Forelsches Feld H' 4 H?), dessen Verlauf im ganzen sagittal gerichtet ist
Abb. 1b INr). Diese gesamte Fasermasse nimmt oralwirts an Machtigkeit zu und spaltet
sich bald in zwei getrennte Biindel, das F orelsche Biindel ' und H2. An der oralen Endigung
des roten Kernes stromen diese beiden Fasermassen zu einem dichten Faserkomplex zu-
sammen (H' 4 H?%) 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 H* (Abb. 1b), in dem wir das Ké6llikersche 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 lateralwirts
zum Thalamus ziehen, und um 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 vf] von C. und O. Vogt) sein Ende zu erreichen, oder direkt durch die innere Kapsel
zum Cortex zieht. H' enthilt auch Fasern, welche den ventromedialen Thalamuskern (mv
C. und O. Vogts) mit dem Pallidum verbinden in pallido-petalem Sinne.

Der Forelsche Faserzug H?2, der dem Kollikerschen Haubenbiindel des Linsen-
kernes entspricht, ist ganz vornehmlich eine ventromediale Fortsetzung der Ansa
lenticularis und stellt deren Ausliufer dar zum Luysschen Kérper 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 Markkapsel
des roten Kernes, daneben auch noch ein pallidopetaler Faserzug, der von dem ventro-
medialen Thalamuskern (mv) zum Pallidum zieht. Stirkere Entartungen des Pallidum gehen
regelmiBig mit einer Degeneration von H? einher. Zum Teil dringen diese pallido-rubralen
Faserungen auch in den Kern selbst ein, gréBtenteils endigen sie in seiner Kapsel, zum Teil
umziehen sie den roten Kern, um in der Forelschen Kreuzung zum roten Kern der anderen
Seite zu ziehen. Schlieflich geht noch ein anderer Teil der Faserung nach Abgabe von Collate-
ralen in den roten Kern in das Gebiet der hinteren Commissur iiber, um entweder im gleich-
seitigen oder gekreuzten Kern der hinteren Commissur (Nucleus Darkschewitschi) und
im Nucl. interstitialis sein Ende zu erreichen (vgl. auch Schema Abb. 11).

Im Nisslbilde lassen sich nach den Untersuchungen Ramon y Cajals und Biel-
schowskys, die ich bestdtigen kann, drei verschiedene Typen von Ganglienzellen im roten
Kern unterscheiden. Einmal die groBen, den motorischen Vorderhornzellen #hnlich 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 GréBe. 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 Hilfte, die
mit dem Stirnhirn in Verbindung steht, beherrschen. Sie sehen im Toluidinblaupriparate
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abgerundet aus und haben einen auffallend groBien Kern und gut entwickelte Nisslkérperchen.
Thre Achsencylinder treten nach Cajal in die weifle Substanz ein. Einen dritten Typus bilden
kleine Ganglienzellen von dreieckiger und spindelférmiger 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 dhnlichen Bau wie das motorische Vorderhorn.

Nach seiner Eisenreaktion gehort der Nucleus ruber zur zweiten Gruppe der Spatz-
schen Zentren. Er zeigt fiir gewohnlich noch eine kriftigere Reaktion als die der gleichen
Gruppe zugehorigen grauen Kerne (Dentatum cerebelli, Corpus Luysi und Striatum). Seinen
Namen verdankt er dem bereits makroskopisch auffallenden rétlichen Farbton, der noch
deutlicher bei Alkoholfixierung hervortritt.

Wir haben also im roten Kern ein hochorganisiertes graues Zentrum vor uns,
das einmal die ihm von der Haube, namentlich aber auf dem Wege der Binde-
arme vom Dentatum der anderen Seite zuflieBenden Kleinhirnerregungen an be-
sondere Cortexgebiete vornehmlich des Frontalhirns (und des Operculum) weiter-
gibt, andererseits auch vom Pallidum her reichlich Faserungen erhilt. Als ab-
fiihrende Bahn kommt in der Hauptsache der Tractus rubrospinalis (Monakow-
sches Biindel) in Frage, welcher die Verbindung mit dem motorischen Vorder-
horn darstellt; nach meinen Untersuchungen werden von ihm keine Colla-
teralen im Pons und in der Medulla oblongata abgegeben. Bemer-
kenswert ist die Tatsache, daB dieses Monakowsche Biindel 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 Stirnhirnin inniger Verbindung steht. In seine Kapsel gehen
auch Fasern aus der sensiblen Schleife iiber, so daB wir hier auch eine Verbindung
mit dem sensiblen Hauptsystem haben. Dabei ist zu beriicksichtigen, dafl gerade
beim Menschen die kleineren Ganglienzellelemente, welche der Projektion auf
das Stirnhirn vorstehen, seinen gréBten Abschnitt bilden. Er dient so einmal
dazu, cerebellare Eindriicke auf niederere Zentren zu iibertragen,
namentlich in seinem groBzelligen Charakter, der ihn auch auf
Grund der phylogenetischen Entwicklung den reticularen Kernen
der Mittelhirnhaubeeinreiht, jenem méchtigenfiirdieKoordination
der Bewegungen so wichtigen Assoziationssystem. Dieser Rolle,
welcher der rote Kern bei den niederen Saugern fast ausschlieBlich vorsteht,
dient neben kiirzeren Verbindungsbahnen die rubrospinale (Monakowsche)
Bahn. Sie wird beim Menschen wohl von jener iibertroffen, die ihn als Projek-
tionskern fiir die Frontalrinde erscheinen l1a8t mit der Aufgabe,
die cerehellaren Eindriicke auf das GrofBhirn zu tibertragen.
SchlieBlich ist er mit Riicksicht auf die stark entwickelte
pallido-rubrale Faserung ein wichtiger Verbindungskern des
extrapyramidalen Hauptsystems mit dem motorischen Koor-
dinationsapparat des Cerebellum und Hirnstamms.
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V. Kurze Ubersicht 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 Erérterungen, die die verschiedenen Meinungen
der verschiedenen Autoren beriicksichtigen, beiseite, um die verwickelten Ver-
hiltnisse einigermaBen verstindlich und iibersichtlich zu gestalten. Die folgenden
Ausfithrungen enthalten den Niederschlag eingehender Literaturstudien und
personlicher Untersuchungen und basieren ganz vornehmlich auf den kritischen
faseranatomischen Studien C. und O. Vogts?).

Die Pyramidenbahn (Abb. 11 Py) ist bekanntlich die stark ausgeprigte motorische
Willensbahn, welche die Area giganto-pyramidalis absteigend mit den motorischen Vorder-

hérnern des Riickenmarks verbindet. Sie gibt in den entsprechenden Hohen des Pons und
der Medulla oblongata an die dort gelegenen motorischen Kerne Faserziige ab.

Vom 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-
hemisphére der anderen Seite zieht.

Vom 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 fithren 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 Thalamusgebieten, 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 (I, 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 groflen Bestandteil der Linsenkern-
schlinge und der Forelschen Faserungen H' und H? aus.

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

Im Striatum endigen, wie schon betont, diese zufiithrenden Fasernin
der Umgebung der kleinen kurzaxonigen und der weitverzweigten

1) Niahere 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. Déj érine.
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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 zuflielenden 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 Substantia nigra. Genaueres siehe Text.
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Zellen; diese

beiden Zellgruppen wirken dann vermittels Assoziations-

bahnen (II schwarz) auf die gro8en langaxonigen Zellen des Striatum
ein. Im Pallidum splittern letztere sich an den grofien Pallidum-

zellen auf.

Die groflen langaxonigen Striatumzellen, sowie die Pallidum-
zellen sind die Ursprungszellen der reich entwickelten strio- und

pallidofugalen Faserungen (griin).

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

striopalliddren Leitungsweges und der
thalamischenVerbindungmitdem Cortex.
Schwarz = die vom Thalamus dem Striatum und
Pallidum und der Rinde (drei obersten Schichten)
zuflieBenden Erregungen. Die grofen Pallidumzellen
werden direkt angeregt und indirekt durch die groBen
Striatumzellen, die aus den gleichen Thalamusgebieten
durch Vermittlung der kleinen Striatumzellen ihre An-
regungen beziehen. Die groBen Striatumzellen wirken
(griin) auf die Pallidumzellen. Diese entsenden (griin)
zahlreiche ableitende Faserziige. Pallidare Impulse
(griin gestrichelt) werden vom Thalamus aus dem
Cortex iibermittelt (schwarz) und koénnen so der
Pyramidenbahn mitgeteilt werden und anderen von
den drei untersten Rindenschichten abfliefenden tha-
lamischen Bahnen (rot). Die corticale Anregung des
Striopallidum geschieht indirekt durch den Thalamus
(rot). Die Lam. gran. int. dient wahrscheinlich vor-
nehmlich der Reiziibertragung.

denen Gliedern des Pal-
lidum. Weiter abwirtsfiih-
rende Faserziige sind nicht
mit Sicherheit zu erweisen (im
Gegensatz zu Wallenberg,
der eine Verbindung zur Oliva
inferior annimmt, s. oben).
Das Pallid um steht hin-
gegen mit tiefer gelegenen
Zentren in innigster Fa-
serverknipfung. Vom Pal-
lidum geht eine abfiihrende
Bahn (IV griin) zu dem Tha-
lamuskern mv, von welchem
das Pallidum wie das Striatum
gleichzeitig seine Anregung er-
halt1). Die hauptsachlichsten
pallido - fugalen Faserungen
fithren auf dem Wege der Lin-
senkernschlinge (Ansa lenti-
cularis) und dem Forelschen
Biindel H? in die Gegend des
Nucleus campi Foreli. In
ihr ziehen einmal die reich
entwickelten Faserungen zur
Kapsel des Luysschen
Korpers und zum Luys-
schen Korperselbst; sodann
gelangen reiche Faserungen
auf dem Wege von H? in die
Gegend des Nucleus campi

Foreli. Von hier aus schlagen die pallido-fugalen Fasern verschiedene Wege ein.
Einmal endigen sie in der Umgebung 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, daBl auch noch andere thalamische Kerngebiete, besonders der laterale
Kern (1), mit dem Striopallidum in zuleitender und mit dem Pallidum in ableitender Faser-
verbindung stehen.
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zum Pallidum und Luysschen Kérper der anderenSeite (VI griin). Eine
reich entwickelte Faserung zieht in Weiterentwickelung von H?2 zum roten
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, um in der Decussatio Foreli zum gegeniiberliegenden roten
Kern zu ziehen, schlieBlich durchsetzen solche pallidiren Faserungen die
Kapsel des roten Kernes an der lateralen wie medialen Seite und ziehen (VIIa)
zum Nucleus Darkschewitschi (Nucleus commissurae posterioris) und
Nucleus interstitialis derselben Seite oder in der Commissura posterior
kreuzend zu jenen der anderen Seite.

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

Aus dem Nucleus Darkschewitschi (Commissurae posterioris) und
Nucleus interstitialis entwickelt sich als abfithrende Bahn beiderseits das
hintere Langsbiindel (Fasc.long. med.,Abb.11%riin). Beide NucleiDarksche-
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 Bechterews und Deiters durch zufithrende 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 kriftige Verbindung vom Pallidum einer-
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 (VIIIa) in den HirnschenkelfuB}, iiber deren
Endigung wir noch wenig wissen. Eine andere pallidire Bahn (VIIIb) durch-
zieht als laterale pontine Biindel die Substantia nigra in threr lateralen Ecke,
gibt Collateralen an die Substantia nigra ab und zieht als laterale HaubenfuB-
schleife vornehmlich in das laterale Haubengebiet um — wie ich annehmen
méchte — mit dem Koordinationssystem des motorischen Haubenkerns und
hinteren Léngsbiindels 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 mwv
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 abfithrender 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 (it der Schleife, der Hirnschenkelhaube und dem roten Kern,
dem vorderen Vierhiigeldache), sind im Schema der Ubersichtlichkeit halber
weggelassen.
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Die Kleinhirnhemisphéren 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 Brachium conjunc-
tivum (Abb. 11 Brach. conjunctiv.) ein starker Faserzug, der sich in der Mittel-
linie in der Bindearmkreuzung kreuzend, gréBtenteils im Nucleus ruber 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 /X vom Dentatum zum Nucl. ruber und
val). Vom Nucl. ruber zieht gleichfalls ein Faserzug zu wa! (schwarze Verbin-
dungslinie vom Nucl. ruber zu va!). 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 Thalamusgebiet mv (Abb. 11, schwarz gestrichelt).

Vom Brachium conjunct. lasse ich eine zweite Bahnin das System des
hinteren Langsbindels einstrahlen, welche als Tractus cerebelli
tagmentalis groBtenteils auf dem Wege des Corpus restiforme der Mittelhirn-
haube und dem Nachhirn zuflieft und vornehmlich die cerebellaren Erregungen
der Nuclei tecti weitergibt.



Zweiter Teil

A. Kurze Ubersicht iiber die bisherigen pathophysiologischen
Erklirungsversuche 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 geklart werden, wie dies erst Spiegel jiingst eingehend er-
ortert hat.

So sind wir bei der Ergriindung 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 grofles, und es wiirde nicht dem Zwecke dieser Darstellung dienen,
wollte ich alle die bedeutsamen Ansichten der Autoren bringen, die sich mit
dieser Frage eingehend beschaftigt haben. Ich will hier ganz vornehmlich die
groBe Linie skizzieren, auf der sich in allméhlichem Aufbau die
Theorien bewegen, unter besonderer Beriicksichtigung jener Au-
toren, denen ein reicheres Beobachtungsmaterial einen besseren
Uberblick iiber die Gesamtverhaltnisse gestattete.

Auf dem Umwegs iiber den peripheren Nerv, tiber das Riickenmark und die
GroBhirnrinde kam man erst ganz allméahlich zu der richtigen Erkenntnis, welche
unser extrapyramidales System als den Trager der hier zu be-
sprechenden klinischen Stérungen festlegte.

So mufiten die Kahler- und Picksche Pyramidenreiztheorie und die Charcotsche
Ansicht von eigenen Choreabiindeln komplizierteren Erkliarungsversuchen weichen, die
Anton als erster im AnschluB an dhnliche Auffassungen Meinerts, Nothnagels und
Gowers in eingehender anatomischer Begriindung 1896 von den choreatischen und ver-
wandten Bewegungsstorungen gegeben hat. Er l6ste unsere Bewegungsstérungen von den
Funktionsstérungen 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 Stérung 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 erginzt, die mit Anton die choreatischen Bewegungen auflerhalb der Pyramiden-
bahn entstehen 1a8t und die Kleinhirnfunktion dabei in den Vordergrund rtickt. Bonhoeffer
sieht aber in der Chorea die AuBerung einer efferenten Regulationsstérung. Er erkliart die
Chorea wie ihre Begleitsymptome, die Ataxie und Hypotonie, durch den Ausfall bewegungs-
regelnder, vom Kleinhirn ausgehender und iiber Bindearm, roter Kern und Sehhiigel den
Zentralwindungen zustromender Erregungen. Statt eines Hemmungswegfalles nimmt Bon-
hoeffer an, daB die zentripetalen Erregungen infolge der zumeist teilweisen Bahnunter-
brechung nur zum Teil die GroBhirnrinde erreichen, zum anderen Teil aber auf dem Wege
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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.

Wihrend v.Monakow und nachihm v. Niessl- Mayendorfund jetzt wieder F. Stern
eine verdnderte Arbeitsweise der GroBhirnrinde unter dem EinfluB subcorticaler, vor-
nehmlich von den basalen Stammganglien ausgehender Mechanismen annahmen, basieren
die Folgerungen der meisten neueren Autoren auf der Auffassung der subcorticalen
Zentren als dem Sitze primérer motorischer Leistungen.

So stellte C. Vogt 1911 auf Grund des bis dahin in der Literatur gesammelten Materials
und von vier selbst untersuchten Fillen ihres Status marmoratus ein Striatumsyndrom auf:
Muskelspasmen, choreatische und athetotische Bewegungen, Zittern, Mitbewegungen, Zwangs-
affekte ohne sehr starke Steigerung der Sehnenphinomene, ohne echte Lihmungserschei-
nungen, ohne Hypoplasien der Muskulatur und des Skeletts, ohne wesentliche Stérungen
der Sensibilitdt 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 Sprachstérung 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 Blasenstérungen aufmerksam. FEr
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 héheren Reflexbewegungen, welche die
somatischen quergestreiften Muskeln betreffen, ausgeiibt wird, und im mediodorsalen Teile
— also im Nucleus caudatus — auf den regelmiBigen automatischen Ablauf der héheren
Reflexbewegungen, welche auf die visceralen glatten Muskeln bezug haben.‘

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

Von besonderer Bedeutung sind die bedeutungsvollen Ausfithrungen von Kleist und
C. und O. Vogt, welche alle uns hier interessierenden Motilitiatsstérungen 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 durchgefithrten Aufsatz zur Auffassung der subcorticalen Bewegungsstérungen
Stellung genommen. FEr erkliart die Akinesen, zu denen er auch die tonischen Zustinde
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 sucht in Weiterentwicklung der Bonhoeffer-
schen Bindearmtheorie die vonihm beidenStriatum-Hyperkinesensupponierte Ent-
hemmung in einer Befreiung des Striatum von dem hemmenden Einfluf
des Kleinhirns. Die Akinesen erklirt Kleist zum Teil als afferentkoordinatorische,
zum Teil als efferente Stérungen, wobei er vornehmlich der Entartung des Pallidum und
der Linsenkernschlinge einen bedeutsamen Einflufl einriumt. ,,Die Unterbrechung der Linsen-
kernschlinge muf} besonders im Verein mit Schidigung des Linsenkernes selbst die EntduBerung
von Automatismen unmoglich machen und gleichzeitig den roten Kern von einem durch den
Linsenkern ausgetibten regulierenden EinfluB befreien.* Den Tremor trennt Kleist als eine zu
primitive Bewegungsstérung ganz von den direkten Symptomen des Striatum ab und sieht in
ihm eher eine Funktionsstérung der motorischen Haubenzentren, besonders des roten Kerns.

In jiingster Zeit haben C.u. O. Vogt in ausfithrlichen 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 primire Automatismen in den Vordergrund
stellen. Nach ihnen vermittelt das Pallidum direkt sehr primitive Automatismen, welche
in den ersten Lebensmonaten eine grofie Rolle spielen. Es handelt sich dabei um die
ungehemmten Ausdrucksbewegungen, Gesten, Mithewegungen, Pulsionen usw. der frithesten
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 iibergcordnet ist, in dhnlicher Weise wie die vordere Zentral-
windung den motorischen Kernen der 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 aber
auch als elementare Teilbewegungen in die hoher koordinierten Cortexbewegungen ein.
Stridre Phonationsautomatismen nehmen an der Sprache, andere am Schlucken und Kauen,
noch andere an den iibrigen Willkiirbewegungen teil. Wie Kleist unterscheiden C. und
0. Vogt zwischen Akinesen und Hyperkinesen, zu welch letzteren sie neben Athetose und
Chorea auch die Hypertonie zahlen. Der Tremor wird im Gegensatz zu Kleist als eine
strisgre 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 oder der striopetalen Bahnen durch Enthemmung des
Pallidum entstehen, die Akinesen aber erklirt- werden durch das Fehlen von Anregungen
des Striatum oder von Ableitungen aus diesem Zentrum.

Nach einer eingehenden Analyse der verschiedenen Striatum- und Pallidumerkrankungen
werden unter vornehmlicher Beriicksi¢htigung des Markscheidenbildes in der groBen Striatum-
arbeit C. und O. Vogts zunichst acht besondere Typen aufgestellt, die in dem neuen Vogt-
schen Buche iiber ,,Die Erkrankungen der GroBhirnrinde im Lichte der Topistik, Pathoklise
und Pathoarchitektonik® folgendermaBien festgelegt sind:

1. Status marmoratus des Striatum. Klinisch: Die angeborene regressive Starre ohne

echte Lihmungen mit mehr oder weniger starker Athetose (Littlesche Starre).

2. Stationdrer Status fibrosus des Striatum.

a) Als Teilerscheinung des Bielschowskyschen Typus der cerebralen Atrophie.
Klinisch: Athetose (mit Epilepsie und Schwachsinn), als Teilsymptome einer
cerebralen Kinderlihmung.

b) Als Folge einer nachbarlichen Encephalitis des &lteren 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.

&) Als isolierte Erkrankung. Klinisch: Isolierte Chorea.

B) Verbunden mit einer diffusen Nervenzellnekrose im iibrigen Gehirn, speziell
in der 4. Rindenschicht. Klinisch: Huntingtonsche Chorea.

) Als Teilerscheinung der progressiven Paralyse. Klinisch: Chorea, mit anderen
Symptomen der progressiven Paralyse.

b) Mit anschlieBender schwerer Erkrankung des Pallidum usw. Klinisch: Zunichst
Chorea, spater Versteifung.

4. Status dysmyelinisatus. Klinisch: Zur Versteifung fithrende Athetose.

5. Progressive Totalnekrose.

a) Im Striatum beginnend mit Lebercirrhose. Klinisch: Zum Pallidumsyndrom
fiithrendes Striatumsyndrom in der Form von Thomallaschem Torsionsspasmus
oder Wilsonscher Krankheit.

b) Im Pallidum beginnend auf Grund von Kohlenoxyd- und anderen Vergiftungen.
Klinisch: Progressive dauernde Versteifung.

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.

¢) Sydenhamsche Chorea, vornehmlich Erkrankung des Striatum. Klinisch: Chorea.

7. Status desintegrationis. Klinisch: Die Motilititsstérungen der Paralysis agitans.

a) Diffuse Atrophie.

b) Status cribratus et praecribratus.

¢) Status lacunaris.

d) Status paradysmyelinisatus.

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

8. Fille von groben vasculiren 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. Vogt aufgestellten durch folgende Kardinalsymptome charakterisiert: 1. Durch striire
Akinesen; sie duBern sich in der Armut des Mienenspiels, der Mitbewegungen, der Positions-
énderungen, der Orientierungsbewegungen, der Schutz- und Abwehrreflexe und ferner viel-
leicht in einer gewissen Asthenie und Hypotonie der im einzelnen Falle betroffenen Muskeln.
2. Durch den Ausfall einzelner Komponenten der Willkiirbewegungen; dies kommt in ihrer
allgemeinen Verlangsamung zum Ausdruck und fiihrt speziell zu Pseudobulbérerscheinungen
und Brachybasie. 3. Durch Hyperkinesen infolge Enthemmung des Pallidum; diese Hyper-
kinesen, welche durch periphere Reize und vor allem durch seelische Vorginge gemiitlicher
Natur hervorgerufen oder gesteigert werden, zeigen sich teilweise in — vielfach willkiirlich
fiir den Augenblick unterdriickbaren — unwillkiirlichen Bewegungen. Dahin gehdren chorea-
tische Zuckungen, eine eventuell nur als Pseudo-Babinski auftretende Athetose, Spasmus
mobilis, Tremor, gréBtenteils auf gesteigerte Ausdrucksbewegungen beruhende Mithewegungen,
Zwangslachen und Zwangsweinen. Auf anderen Hyperkinesen beruhen linger dauernde
hypertonische Zustinde, die aber wohl bei reinen Striatumerkrankungen niemals dauernder
Natur sind, in spezifischer Form besondere Muskelgruppen bevorzugen oder Agonisten und
Antagonisten gleichméBig befallen, sowie eine gewisse Abnahme der Muskelkraft oder Be-
wegungsverlangsamung veranlassen. 4. Durch das Fehlen anderer nervdser Stérungen;
so beobachtet man beim reinen Striatumsyndrom keine Intelligenzstérung, 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. Thm liegt eine Enthemmung subpallidirer
Zentren zugrunde. Eine einseitige Erkrankung des Pallidum fithrt zum Striatumsyndrom.
Eine schwere anatomische Lision des Pallidum und eine dadurch bedingte Aufhebung der
Pallidumfunktion schlieBt eine solche des Striatum ein, da ja hierdurch die gesamte Pro-
jektionsstrahlung des Striatum gleichfalls ausgeschaltet wird.

Alle diese Erscheinungen werden im wesentlichen als Ausfallssymptome angesehen.
Die Existenz einer Bindearmchorea im BonhoefferschenSinne wird fiir nicht
erwiesen erachtet, jedoch mit der Moglichkeit ihres Vorkommens gerechnet, wobei die
dadurch gesetzten Stérungen subthalamischer Zentren den Ausfall striirer Erregungen be-
dingen und so zu einer substriiren Hyperkinese fithren. Im &hnlichen Sinne werden auch
die Akinesen und Hyperkinesen bei Thalamusaffektionen gedeutet. SchlieBlich nehmen
C. 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 Kérpers nach hinten anschlieBt.

1921 hat Stertz in seiner klinisch orientierten Studie iiber den extrapyramidalen
Symptomenkomplex eine pathophysiologische Erklirung 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 zusammengefafit. 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 ich im gleichen Jahre anliflich meines Referats iiber die Pathologie des
amyostatischen Symptomenkomplexes auf der 11. Jahresversammlung der Gesellschaft deut-
scher Nervenirzte eine gedringte Darlegung meiner Befunde und Ansichten gegeben. Ich
bestatigte im wesentlichen die C. und 0. 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 Selbstéindigkeit und Hoherdifferenzierung des Striatum-Palli-
dumsystems verbiirgen gegeniiber dem Bindearm-roter Kernsystem, dessen Verletzungen
zweifellos dhnliche Stérungen bei krankhaften Verhiltnissen herauffiihren koénnen. Wir
miissen annehmen, so setzte ich auseinander, da3 wir in den beiden Systemen — dem strio-
pallidiren System einerseits und dem Dentatum-roter Kernsystem andererseits — zwei
funktionell selbstindige Organe vor uns haben, die ganz vornehmlich der Motilitdt dienen,
sich gegenseitig beeinflussen und in jhrer Wirkung erginzen und verstirken. Der den beiden
Systemen zwischengeschaltete Thalamus und Hypothalamus dient diesbeziiglich der Ver-
kniipfung der beiden Organe, und der Substantia nigra mit ihren méchtigen Kerngruppen
wird dabei gleichfalls eine bedeutsame Rolle zukommen. Ich will hier auf die dort nieder-
gelegten Untersuchungsergebnisse und theoretischen 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 Analyse der striopallidiren Bewegungsstorungen gegeben.
Er unterscheidet dabei das hypokinetisch rigide Pallidumsyndrom, das athetotische Striatum-
syndrom und das choreatische 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 fithren ihn zu folgender Auffassung
der einzelnen Zentren und Symptomenkuppelungen:

Das Pallidum ist einerseits innervatorisch tétig, indem es bei Willkiirbewegungen
corticale Impulse, die ihm auf dem Wege des Thalamus zuflieBen, zu den Muskeln leitet,
Mitbewegungen veranlaflt und verstirkt, bei Bewegungssukzessionen mitwirkt — fiir Reak-
tions- und Ausdrucksbewegungen kann es geradezu als die motorische Zentralstelle angesehen
werden —, andererseits hemmt das Pallidum die reflektorische Eigentitigkeit des ihm unter-
stellten cerebellaren Systems, speziell den cerebellar bedingten Dehnungswiderstand der
Muskeln, die Fixationsspannung, die stellunggebende Reflextitigkeit des Kleinhirns, den
gesamten durch das cerebellare System flieenden, von der Korperperipherie und den Sinnes-
organen kommenden und zu den Muskeln zuriickkehrenden Dauerstrom. Es hemmt schlieBlich
den von einem noch nicht niher 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 erhéhtem Dehnungswiderstand, zur erhshten Fixationsspannung,
zu Haltungsanomalien, zum Tremor, zu erhéhtem plastischen Muskeltonus andererseits
(rigide Komponente). Des weiteren spricht Foerster von dem athetotischen Striatumsyndrom,
das geradezu das Gegenstiick des Pallidumsyndroms darstellt. Es wird auf den Ausfall der
vom Striatum auf das Pallidum ausgeiibten Hemmung zuriickgefiihrt und als eine groteske
Steigerung der dem Pallidum eigenen Reaktiv- und Ausdrucksbewegungen angesehen. Die
Athetose tritt nach der Auffassung O. Foersters dann auf, wenn das Striatum in allen
seinen Zellelementen gleichsinnig betroffen ist, so daf} eine véllige 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,
nach 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 falscher 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, daf von der Eigentatigkeit, die das ginzlich enthemmte
Pallidum entfaltet, nur Bausteine hervortreten. Mit dieser Auffassung steht es auch im
Einklang, da8 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 Ausfall bestimmter und inhibitorischer Striatumelemente fiir einzelne Muskel-
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gruppen zuriickgefiihrt; ,,dadurch werden die entsprechenden Elemente des Pallidum ent-
hemmt, wihrend 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 Zerstérung der den krampfenden Muskeln ent-
sprechenden Striatumelemente zuriickzufithren. Bei der Myoklonie werden nur einzelne
Muskelteile von plétzlicher Zuckung ergriffen; ,,wahrscheinlich sind hier die hemmenden
Elemente des Striatum nur sehr geringfiigig geschiadigt; die enthemmte Pallidumtatigkeit
geht nicht 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 zumifit.

In seinem Buche ,,Die Lehre vom Tonus und der Bewegung® hat schlieilich F. H. Lewy
das ganze Problem eingehend erértert, wobei er besonders in Anlehnung an die physiologischen,
klinischen und anatomischen Untersuchungsergebnisse der Paralysis agitans dem gesamten
Tonusproblem und den vegetativen Storungen seine Aufmerksamkeit schenkt. Er versucht
einen funktionellen Aufbau des vegetativen Systems zu geben und sieht im vegetativen
Oblongatakern®) die einzelnen Organe und ihre Teilfunktionen représentiert, wihrend im
Hypothalamus und den zugehérigen hoheren Zentren des Infundibulum zusammengehérige
vegetative Systeme vertreten seien. Im Streifenhiigel, den er als die oberste Instanz des
vegetativen Systems anspricht, kommt nach ihm weit iiber die Einzelhandlung hinaus die
Zuordnung der vegetativen Begleiterscheinungen affektiver oder richtiger instinktiver Kollek-
tivhandlungen zustande.

Im Mittelpunkt der Kinese steht auch beim Menschen das Kleinhirn und das Striatum,
zu dem die Rinde erst phylogenetisch ganz spit fiir bestimmte Teilfunktionen hinzutritt.
Lewy nimmt an, daB die Innervation des extrapyramidalen motorischen Apparates riick-
laufig iiber das Kleinhirn einerseits durch die fronto- und temperopontinen Bahnen, anderer-
seits von der Riickenmarksschaltzelle aus erfolgt, an der die Pyramidenbahn endet. ,,Klein-
hirn, stridres System und Hypothalamus, so fiihrt Le w y aus, kann man sich in ihrer Wirkung
etwa vorstellen wie den Akkumulator und Kondensator resp. das Schaltbrett und Regulations-
widerstand einer elektrischen Anlage. Das Kleinhirn sammelt auf seiner riesigen Oberfliche
einen Vorrat von ihm dauernd zustrémenden Reizen und erméglicht durch seine Akku-
mulatornatur erst eine gewisse Stetigkeit der Erregungszufiihrung, wie z. B. der Kondensator
des Saitengalvanometers das Schwanken der Nullinie innerhalb einer gewissen Breite ver-
hiitet. Andererseits verhindert das stridre System als der grofle Erregungsverteilungsapparat
durch zweckmiBiges Auseinander- und Zusammenlegen von GrofB- und Kleinhirnreizen
falsche Bewegungswirkungen in einem Erfolgsorgan, wihrend dem Hypothalamus, dhnlich
wie das fiir die vegetativen Funktionen ausgefiihrt worden ist, die Regulation und Verteilung
der tonischen Erregung zufillt. Das Kleinhirn erhoht die motorische Innervation, das Stria-
tum setzt sie herab. Unter Anwendung des Lie pmannschen Apraxieschemas auf die Be-
wegungen kommt dieser Autor zur Aufstellung einer Bewegungsformel. An ihr lassen sich
nach Lewy durch Unterbrechung bestimmter Stellen diejenigen Stérungen darstellen, die
fiir die krankhaften Veranderungen der Kinese charakteristisch sind. ,,Die Trennung der
corticalen Verbindung der Innervationsimpulse unter Erhaltung der subcorticalen Teil-
innervation gibt ein anschauliches Bild vom Geschehen bei der Hemiplegie, wihrend die
Trennung der subcorticalen Anteile bei erhaltener motorischer Rindenverbindung die tabi-
schen Erscheinungen erklart. Bei den strisren 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 Bewegungsstérung nach dem Prinzip der ideatorischen Apraxie
ablaufen, wiirde die Chorea, die Athetose usw. ein Analogon zur motorischen Apraxie bilden,
d. h. der psychische Vorgang wiirde zwar richtig ablaufen, aber die Extremitat wiirde ihre

1) Die Befunde von Brugsch, Dresel und F. H. Lewy, nach denen sich nach
Pankreasexstirpation in bestimmten Zellgruppen des vegetativen Oblongatakernes ein-
deutige retrograde Degenerationen nachweisen lassen, kénnen Bornstein und ich nicht
bestatigen. (Anm. 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 franzdsische Autoren, insbesondere Trétiakoff,
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.

Ubrigens hatte schon Brissaud 1895 darauf hingewiesen, dafl eine Lasion der Sub-
stantia nigra das anatomische Substrat des Parkinsonismus bilden kénne. Er beschrieb einen
Fall von Tuberkel in der Substantia nigra mit den klinischen Erscheinungen einer kontra-
lateralen ,,Parkinsonschen Hemiplegie*“. Er hilt diesen Kern fiir ein Zentrum zur Regu-
lation des Muskeltonus. Ausfall dieser Funktion fiihre zu Steifheit der Muskulatur und zu
Stérungen der Mimik.

Bemerkenswert sind noch die Ansichten mehrerer Autoren (Jurman, v. Economo,
Bechterew), die in der Substantia nigra ein Zentrum fiir die rhythmischen Schluck- und
Kaubewegungen erblicken. Ankniipfend an die Jurmanschen Untersuchungen verfolgte
v. Economo von jener Stelle der Stirnhirnrinde aus, von der aus durch elektrische Reizung
rhythmische Kau- und Schluckbewegungen auszulésen 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, bestétigte 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 Freflaktes als Ganzes auszulosen. Es ist wohl sehr wahrscheinlich, daB dieses
Zentrum auch unabhingig vom GroBhirn in Funktion treten kann, denn Tiere, denen das
corticale Kauzentrum beiderseits entfernt worden ist, ja Tiere ohne GroBhirn vermogen
nach kiirzerer oder lingerer Zeit wieder zu kauen und zu schlucken.” 1908 bezeichnet Bech-
terew die Substantia nigra als das Zentrum, von dem aus koordinierte Impulse an die beim
Kauen und Schlucken beteiligten motorischen Bulbéirkerne abgegeben werden. Andere
Autoren stehen diesen Ansichten jedoch sehr skeptisch gegeniiber, und Probst und Langen-
dorff halten die Annahme eines solchen iibergeordneten Koordinationszentrums fiir den
Kau- und Schluckakt fiir iiberfliissig. Die entsprechenden Hirnnervenkerne selbst seien das
Kau- und Schluckzentrum.

B. Klinisch-anatomische Mitteilungen eigener Beobachtungen unter
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 Rubhe.

2. Herabsetzung des plastischen Muskeltonus.

3. Verminderter Dehnungswiderstand, Uberdehnbarkeit 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.

Jakob, Extrapyramidales System. 4
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Dabei ist zu beriicksichtigen, dal die verschiedenen Formen der
Chorea eine zweifellos verschiedene 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 der Huntingtonschen Krankheit gegeniibertritt. Vom gleichen sympto-
matologischen Gepriage wie diese vererbbare Krankheit ist die progressive
chronische Chorea ohne Vererbung; in der Art der Bewegungsstérungen kommt
ihr auch die senile Chorea sehr nahe.

Die Bewegungsstorungen der Chorea minor sind wesentlich schneller und
ausfahrender und hédufiger 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 &hneln, aber der Zweck-
dienlichkeit, Sicherheit in der Ausfiihrung und der adiquaten tonischen Span-
nung entbehren. Auch die Herabsetzung des plastischen Muskeltonus ist bei
der Chorea minor viel ausgesprochener, wihrend man bei den anderen Formen
manchmal sogar gewissen hypertonischen Zustéanden begegnet. Gewohnlich treten
freilich auch bei der chronisch-progressiven Chorea, wie z. B. in einem Freund-
schen Falle (Fall 13 des Vogtschen Buches) deutliche Hypotonien in Erschei-
nung. Ferner fiel mir bei der Huntingtonschen oder chronisch-progressiven
Chorea bei genaueren Beobachtungen in relativer Ruhe auf, daf} 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 geschidigteren Eindruck, als es bei genauer da-
rauf gerichteten Untersuchungen der Beeintrichtigung ihrer psychischen und
intellektuellen Leistungsfahigkeiten entspricht. Ich sehe hierin das Vorliegen
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 BewegungsiuBerungen erkennen, die, normalen Zweck-
bewegungen duflerst dhnlich, als Parakinesen aufzufassen sind.

Unsere Kenntnisse von den pathologisch-anatomischen Verdnderungen und deren
Lokalisation bei der chronischen Chorea sind noch verhiltnisméaB8ig jungen Datums und
dennoch kénnen 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 soll nur auf die vorziiglichen Untersuchungen hingewiesen werden, die sich der
Jelgersmaschen Veréffentlichung 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 alle die hochgradige Degeneration des Striatum als
das pathologische Substrat der choreatischen Bewegungsstérungen 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 Ganglienzellen und ihrer

Axone im Striatum. Die Markfasern dickeren Kalibers, welche aus der strio-petalen Faserung
stammen, bleiben gréfitenteils erhalten, und hierin liegt die Erklarung, dafl das geschrumpfte
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Striatum abnorm markhaltig erscheint. An dem Zerfall der Ganglienzellen nehmen nach
Vogt und Bielschowsk y alle Typen des Striatum Anteil, wenngleich die groflen Zellformen
im allgemeinen widerstandsfiahiger sind als die kleinen. Von Hunt war ja die fast ausschlie3-
liche Degeneration der kleinen Ganglienzellen bei der chronisch-progressiven Chorea hervor-
gehoben worden; freilich identifiziert er dabei die groBlen Striatumzellen und die Pallidum-
zellen, was allen anatomischen Verhéaltnissen, die auch oben eingehender beschrieben wurden,
widerspricht.

Meine eigenen Beobachtungen und Untersuchungsergebnisse
sind folgende:

1. Huntingtonsche Chorea mit nachgewiesener Vererbung.
Fall 1.

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 ebenso lange an Zuckungen der Gliedmafen,
konnte schliefilich nicht mehr allein essen und mufite verpflegt werden. Die Mutter starb
mit 80 Jahren an Altersschwiche. 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 verdndert. Sie beging allerlei Sonder-
barkeiten und Verkehrtheiten, vernachlissigte den Haushalt, duBlerte gelegentlich Ver-
giftungsideen; seit derselben Zeit bestehen die Zuckungen, die seit einem Jahre
nach dem Aussetzen der Regel schlimmer wurden. Da die Zuckungen sich in der
letzten Zeit steigerten und die Kranke haufiger Vergiftungsideen auferte, sehr schlecht afl
und schlief, wurde sie im Juli 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 Kérper stark zutage tritt. Es ist eine kleine Frau im diirftigen Ernahrungs-
zustande (40,5 kg). Es bestehen ausgesprochene choreatische Zuckungen am ganzen Kérper,
auch in der Gesichtsmuskulatur. Die Kranke ist duferst unbeholfen, kann sich nicht allein
ausziehen, nicht essen. Der Gang ist schleudernd; die Kranke neigt dazu hinzufallen. Die
Sprache ist hisitierend, schlecht artikuliert und héufig nicht zu verstehen. Die inneren Organe
sind ohne wesentliche Besonderheit. Auch am Nervensystem ist nichts Besonderes festzu-
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,
der sie mit Lysol vergiftet und gepriigelt und ihr die Zahne und die Augen aus dem Kopf
geschlagen habe. Uber ihre Vergangenheit macht sie ganz zuverlissige Angaben; bei allen
Explorationen wird aber ihre intellektuelle Beschranktheit deutlich. Sie zeigt fiir nichts
besonderes Interesse und ist ohne Einsicht ihren Wahnideen gegeniiber. Zeitlich und értlich
ist sie orientiert.

Da die Kranke in den nachsten Monaten sich wesentlich beruhigt, wird sie im September
von den Angehérigen nach Hause geholt, um aber nach einigen Tagen wegen erneuter Er-
regung wieder aufgenommen zu werden. In ihrem Zustande ist sie gleich. Sie duflert dieselben
‘Wahn- und Vergiftungsideen wie frither; 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 Erregungszustinden beruhigt hat,
macht sie den Eindruck einer harmlos dementen Kranken, die ohne Affekt ihre Wahnideen

1) F = Staatskrankenanstalt Friedrichsberg.
4%
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auBert. Die Zuckungen haben zugenommen. Ihr Gesichtsausdruck ist bléde. Sie macht
einen vorzeitig gealterten Eindruck.

In den nichsten Jahren dndert sich in ihrem Zustande nichts Wesentliches; doch wird
die Kranke immer stiller und dementer. Zu spontanen sprachlichen AuBerungen
kommt es kaum mehr. Gefragt, duBert sie gelegentlich noch ihre alten Wahnideen,
sitzt fiir gewohnlich stumm und affektlos herum und fillt nur durch ihre choreatische Un-
ruhe auf. Auch in den Jahren 1911, 1912 und 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 stindiger Unruhe. Die
Zunge kann nicht herausgestreckt werden. Bewegungsaufforderungen sucht die Kranke
nachzukommen, jedoch gelingt es ihr wegen der grofien Unruhe nicht. Auf Frage antwortet
sie auch nur mit Gesten und unverstindlichen, abgehackten sprachlichen Lauten; man
kann jedoch aus ihrem Gebirdespiel erkennen, dal sie Gegenstinde und Personen richtig
auffaBt und auch Aufforderungen richtig versteht. Ihr Gang ist sehr unsicher, unter Fiih-
rung sicherer. Siekann sich wohl allein an- und ausziehen, wobei jedoch diestark hervortretende
choreatische Unruhe sehr stért. 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 verblédeten Kranken. Die Reflexe sind simtlich sehr lebhaft. Babinski ist
nie nachzuweisen. Der Tonus der Muskulatur ist nicht erhéht. In diesem Zustande
bleibt die Kranke auch in den nichsten Jahren. 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 1915 erliegt.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Es handelt sich um 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
EinbufBle. 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 EinbuBle des sprachlichen Ausdruckvermdgens
in tiefer Verblodung und unter den Erscheinungen einer allgemeinen Tuberkulose.

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion zeigt sich eine schwere allgemeine Tuberkulose der Lunge, des Darmes
und der Mesenterialdriissen. Bei Eroffuung der Dura entleert sich viel klarer Liquor. Die
Pia ist iiber der ganzen Konvexitit ganz leicht verdickt; die basalen GefiBe sind zart. Das
GroBhirn 1st klein, wiegt mit dem Kleinhirn und Hirnstamm 850 g (Hypophysengewicht
0,5 g). Die Windungen sind deutlich geschrumpft mit klaffenden Furchen, besonders auf-
fallend im Stirnhirn. Auf dem Durchschnitt ist die Rinde stark verschmilert, 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 Verinderungen festzustellen.

Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems
ergibt Folgendes:

Die Pia zeigt aufler 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
Parenchymprozefi, der sich besonders in der gesamten GroBhirn-
rinde und im Striatum offenbart.

Die GroBhirnrinde erweist sich auch mikroskopisch gegeniiber dem Normalen im all-
gemeinen um ein Drittel verschmalert, dabei ist-der architektonische Aufbau nirgends bis
zur Unkenntlichkeit gestort. Mit schwicheren Linsen erkennt man eine allgemeine Zell-
armut in der Rinde, sehr haufig Schiefstellung von grofleren Ganglienzellen, namentlich in
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der Lamina pyramidalis und in den untersten Zellschichten, bei deutlich hervortretender
suBerer und innerer Kérnerschicht, welch letztere im ganzen Gehirn durch ihren Zellreichtum
auffillt. An der allgemeinen Verschmilerung der Rinde nimmt die Verkiimmerung der
drei!) 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 stirkeren Linsen (vgl. auch Abb. 14) erweist sich das Stratum zonale kernreicher
durch protoplasmatische Gliawucherungen. Nur die Randzone enthilt faserbildende Glia-
zellen mit einem vermehrten Gliafaserfilz von nicht erheblicher Breitenentwicklung. Die
auBere Kornerschicht ist normal. Die dritte Schicht 148t sehr schwere Veranderungen
erkennen: Hier besteht ein
starker Ausfall von Ganglien-
zellen, namentlich von klei- I
neren Elementen, so daf es
stellenweise zu kleineren Ver- I
8dungsherden kommt. Xlei-
nere Gliazellen mit zarten pro-
toplasmatischen  Ausldufen
sind vermehrt anzutreffen, I
hiufig auch zu dreien und
vieren zusammengelagert. Die
innere Kornerschicht, die mit
schwiicheren Linsen jeweils
einen recht geschlossenen Ein- v
druck macht, erweist sich bei
starkerer VergréBerung gleich-

falls deutlich gelichtet an v
Ganglienzellen; der Korner-

reichtum dieser Schicht ist VI u
vornehmlich bedingt durch VII

protoplasmatisch gewucherte,

einzeln zerstreut oder in klei-

nen Haufchen beisammenlie-

gende Gliazellen. Die drei

untersten Rindenschichten,die

besonders stark gelitten ha- Mark

ben, sind im gleichen Sinne

wie die Pyramidenzellschicht

verdandert. Auch hier kommt

es nicht selten zu kleineren  Appb. 13. Fall I. Granulire Frontalregion, allgemeine Rin-

Verodungsherden. denverschmalerung, besonders schwere Entartung von Lam.
Dasdeutlichgeschrumpf- - V bis VII. Lam. IV von gewucherten Gliazellen durch-

te Marklager fallt durch sei- setzt. Mark sehr gliakernreich (im Gliafaserpriparat sehr

nen Reichtum an dichtgestell-  faserreich). Nisslbild. Mikroph. Zeiss-Plan. 20, Ausz. 96.

ten Gliakernen auf. .

Was die Intensitdt der Rindenverinderung in den verschiedenen Arealen angeht, so
sind die Verinderungen jeweils im Frontalhirn am ausgeprigtesten, und zwar hier sowohl
in der granuliren als in der agranuliren Frontalzone (vgl. Abb. 13 und 14). Etwas weniger
hochgradig ist das Temporal-, Parietal- und Occipitalhirn befallen. Die Area occipitalis
(Abb. 15), im ganzen stark verschmilert, 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 fiir dieses Rinden-
gebiet das gleiche wie oben ausgefiihrt.

Eine besondere Erwihnung verdient die Verdnderung in der Centralis anterior (vgl.
Abb. 16 und 17). In ihrer Breite ist sie gleichfalls um 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. IIT und V (V ar) eine deutliche Pseudokérnerschicht zeigt,
wiederum bedingt durch protoplasmatische Gliawucherung. An diese glidse Pseudokorner-
schicht schlieft sich die Lamina giganto pyramidalis (V ¢) 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 Verinderungen, 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 fairbenden Protoplasmaleib mit hiufig
korkzieherartig geschlingelten Fortsitzen und 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 kriftigeren gliosen reaktiven Veranderungen wie Gliarosetten u. dgl. ist es so gut wie
nirgends gekommen, ebensowenig zu einer Gliafaservermehrung in der Rinde mit Ausnahme
der duBlersten Zonalschicht. Ab und zu lassen sich zarte Gliafasern auch noch in Lam. IT
und IIT darstellen; in dem Marklager sind entsprechend der Schrumpfung die Gliafasern
stark’ vermehrt.

Die Darstellung der Abbauprodukte 148t kleinere lipoide Tropfen im Gliaprotoplasma
der Rinde in diffuser Verteilung und etwas groBere Ansammlung von lipoiden Abbau-
produkten in den GefaBlymphscheiden und den GefiBiwandelelementen erkennen. Auch
die Ganglienzellen tragen hin und wieder reichlichere Fettstoffe in sich, ohne daBl aber
das Fettpraparat ein irgendwie charakteristisches Geprage diesbeziiglich annimmdt.

Eine besondere GefiBverinderung auBler leichten fibrésen Wandverdickungen ist nicht
nachzuweisen; von Gefafen abhangige Herdbildungen fehlen ganzlich.

Die schon makroskopisch deutliche Atrophie der basalen Stammganglien zeigt
sich auch mikroskopisch in charakteristischer Veranderung. Auf Markscheidenpréparaten er-
kennt man eine hervorstechende Volumenverminderung des gesamten Caudatum
und Putamen, wobei die vorderste Hilite des Caudatum in auffélligster 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 Verdnderungen haben sich hier im gleichen Sinne wie in der
Rinde entwickelt, aber in unverkennbar schwererer Form. Auf Weigertschen Markscheiden-
praparaten fillt im ganzen Striatum die Verarmung an den feineren Markfasern auf, wihrend
in den Innenteilen der geschrumpften Gebiete — also gegen die innere Kapsel und das Palli-
dum zu — die dicke striopallidire Faserung in reicherer Entwicklung auffallt (Abb. 19
und 20). So ist hier der Vogtsche Status fibrosus in schonster 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 regelmiBig eingestreuten grofleren Ganglienzellelementen (Abb. 2)
ist aufs schwerste betroffen. Die kleinen Ganglienzellen sind fast vollig ausge-
fallen, wihrend die groBen Ganglienzellen in vermehrter Menge das Bild beherrschen
(Abb. 21). Zwischen ihnen treten die geschlossenen weilen Markbiindel deutlich hervor
(Abb. 21). Auch eine relative GefaBlvermehrung 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 Intensitit abzunehmen.

Mit stirkeren VergroBerungen erkennt man, daB nicht alle kleinen Ganglienzellen
véllig ausgefallen sind, manche von ihnen liegen noch in geschrumpftem Zustande im Gewebe,
wobei ganz vornehmlich der Protoplasmaleib stark atrophisch ist, sich diffus kornig farbt,
wihrend der Kern etwas geblaht erscheint. Derartige Verdnderungen sind gegen die Striatum-
mitte hin mit zunehmender Haufigkeit anzutreffen. Auch die groBen Ganglienzellen kénnen
nicht als normal angesehen werden, sie firben sich im ganzen dunkler als normal, sind im
Kern und Protoplasmaleib geschrumpft, wobei letzterer hiufig einen zerrissenen Eindruck
macht. Der Kern ist zumeist randstindig, jedoch deutlich gezeichnet (Abb. 22).

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



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

Abb. 19. FallI. Schnitthéhe und Vergr. wie Abb. 18. Caudatum- und Putamenschrumpfung.

Caudatum abgeflacht ohne besonders charakteristische Formveranderung. Fissura strio-

pallida nicht deutlich zu erkennen. Stat. fibr. im Put. Leichte Markscheidenaufhellung im

AuBenglied des Pallid. Caps. int. (C?) relativ verbreitert, Commiss. ant. (Ca) normal. Seiten-
ventrikel (II) erweitert. Photogr.
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zeichnung und zarten Protoplasmaausstrahlungen (Abb. 22). Hin und wieder trifft man auch
Gliakerne, die etwas grofer und gelapptférmig sind, aber nirgends zeigen sich deutliche An-
satze zu Gliafaserbildung, wie auch die Gliafaserpriparate ein negatives Resultat geben. Mit

Abb 20. Fall I. Stat. fibr. im Putamen bei stirkerer Vergroferung.
Markscheidenbild. Mikroph.

Abb. 21. Fall I. Striatum im Nisslbild bei gleicher VergroBerung wie Abb. 2.
Untergang der kleinen Striatumzellen. Relative Vermehrung der an sich ge-
schrumpften groBen Striatumzellen. 7 = Markinseln. Mikroph.

Protoplasmafarbung 148t sich ein sehr engmaschiges Gliareticulum feststellen. In dem gliosen
Protoplasma finden sich feinere Fetttropfchen in geringer Menge, ohne daB es aber zu einer
diffusen Verfettung des Parenchyms gekommen wire. Im allgemeinen enthalten diese Striatum-
teile noch weniger Abbauprodukte als die Rinde. Besondere Konkremente sind nicht zu finden.
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Die GefiB3e, die in relativ vermehrter Menge auffallen, zeigen keine Sprossungsvorgénge,
sondern nur leichtere Wandveranderungen im Sinne von Fibrose. In jhren Lymphscheiden
liegen erhebliche Mengen lipoider Abbauprodukte.

Das Pallidum nimmt zweifellos auch an dem allgemeinen Schrumpfungsprozesse
des Gehirns Anteil, erweist sich aber im Markscheidenpraparat auler einem deutlichen Aus-
fall an feineren Fasern und einer maBigen Verkiimmerung der Lamella pallidi externa (Abb. 19)
nicht charakteristisch verindert. Im Nisslbilde fallen nur entsprechend der allgemeinen
Schrumpfung die etwas dichter gestellten Ganglienzellen auf, die aber keine schwereren Ver-
dnderungen histologisch aufweisen. Das gleiche gilt fiir den gesamten Thalamus und Hirn-
stamm, wo viele der groBen Zellgruppen des Thalamus reichlichere lipoide Einlagerungen
zeigen). Der Luyssche Korper ist beiderseits verkleinert, aber markfaserreich. Der rote
Kern und die Bindearme sind normal, ebenso die Substantia nigra.

Das Kleinhirn und das Dentatum ist im wesentlichen normal. Strangdegenerationen
sind nirgends nachzuweisen, insbesondere sind die Pyramidenbahnen véllig intakt.

Abb. 22. Fall I. Veranderung des mittleren Teiles des Caudatum bei

stiarkerer VergroBerung im Nisslbilde. Zeiss’ Ol-Imm. 1/;,. Komp.-Ok. 4.

Zeichnung. Degenerationserscheinungen an den kleinen (ga) und den
groBen (ga,) Striatumzellen. g! = Gliakerne, g = Gefal3.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Das makroskopisch duBerst geschrumpfte Gehirn 148t mikroskopisch einen
reinen degenerativen Parenchymprozel erkennen, der 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) Bs ist dies ein Befund, der sich in dieser Form fast regelmidBig in den Gehirnen
alterer Individuen zeigt.
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Striatum ist der Status fibrosus von C. und O. Vogt deutlich zu erkennen, wihrend
im Nisslbilde die hochgradige Entartung dieser Stammganglienteile
an kleinen Ganglienzellen, die weitgehende Verarmung an solchen
Elementen bei relativem Erhaltensein der grofen Ganglienzellen
klar hervortritt. Auch die tibrigen Teile der basalen Stammganglien wie der ganze
Hirnstamm sind geschrumpft, wobei vornehmlichnoch dieVerkleinerung der Lu y s-
schen Kérper auffallt und eine Verarmung des Pallidum an feineren Fasern; aber
besonders ausgesprochene Entartungen sind in diesen Gebieten nicht festzustellen.

Die gesamte Hirnrinde und das Marklager sind gleichfalls geschrumpft.
Auch hier zeigen sich prinzipiell die gleichen Verdnderungen 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 erkrankt ist, etwas weniger das Temporal-, Parietal-
und Occipitalhirn. Die Centralis anterior, stark verschmalert, weist in der Uber-
gangszone von Lam. ITT und V eine gliése Kdrnerschicht auf, bei relativem Er-
haltensein der Beetzschen Pyramidenzellen. Die innere Koérnerschicht tritt
in allen Rindengebieten, welche sie normalerweise enthalten, besonders deutlich
hervor infolge stirkerer 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 Verinderungen 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 priméren Reizung.

Die Gliareaktion ist eine zart protoplasmatische. In der Rinde zeichnen sich
Lam. I und I1 durch stirkeren Gliafaserreichtum aus, in viel ausgesprochener
Weise das geschrumpfte Marklager. Die Abbauprodukte sind im gliésen Proto-
plasma etwas vermehrt, reichlicher in den Gefiaflymphscheiden anzutreffen. Es
finden sich nur leichte fibrése Gefawandverinderungen, nirgends entziindliche
Erscheinungen.

Epikrise.

Bei dieser chronisch progressiven bilateralen Chorea mit nachgewiesener
Vererblichkeit und charakteristischen psychischen Begleitsymptomen zeigt
sich ein besonders schwerer ParenchymprozeB im Striatum und im Cortex
cerebri. Bei relativem Erhaltensein der grofen Striatumzellen sind die kleinen
ausgefallen oder hochgradig entartet, bei Ausprigung des Status fibrosus C. und
0. Vogts im Markscheidenbilde. Hierin ist offenbar der anatomische Ausdruck
der choreatischen Bewegungsstorung zu erblicken, wihrend wir in den Rinden-
veranderungen das Substrat der psychischen Stérungen sehen.

Ich bringe im folgenden einen zweiten Fall von Huntingtonscher Chorea,
dessen Vererblichkeit ebenfalls nachgewiesen ist. Er ist insofern bemerkenswert,
als er nur leichtere Bewegungsstérungen und geringgradige psy-
chische Verinderungen aufwies und verhaltnisméBig frith nach den
ersten Anzeichen des Leidens einer interkurrenten Krankheit erlag.
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Er bietet so Gelegenheit, die anatomischen Verinderungen 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.

Huntingtonsche Chorea: ¥Friih- und Abortiviall mit Parakinesen.

Der Kranke Vorster, 1863 geboren, wird im Alter von 59 Jahren der offenen Station
von F. iiberwiesen.

Seine Mutter ist bereits mit 49 Jahren gestorben, zeigte noch keine choreatische Be-
wegungsstérungen, dagegen litt ihre Schwester an Chorea und der Vater der Mutter an
Chorea. Von seinen 9 Kindern leben nur noch 4, die gesund sind.

Seine Krankheit machte sich erst mit 58 Jahren bemerkbar, er hatte hauptsichlich
keinen Halt mehr in den Knien, er bemerkte dann, dafl 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 Unvertriaglichkeit dem Krankenhaus zugefithrt. Frither
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 regelmiBigen Abstinden nach rechts gewendet, es werden
hiufig ruckweise Bewegungen mit den Schultern ausgefiibrt, die Hande pro- und supiniert,
gedffnet und geschlossen, die Finger zeigen eine bestindige Unruhe, bald Beugung, bald
Streckung, die Bewegungen erinnern in etwas an Athetose. Die oberen Extremitaten werden
ruckweise zum Kopf gehoben und dann wieder heruntergeschleudert, beim Sitzen bemerkt man
an den Knien eine bestindige Unruhe, der Gang ist breitspurig, wobei der Kérper nach vorn
geneigt ist; der Kranke stottert etwas und seine Sprache ist vielfach schwer verstandlich.
Neben der echten choreatischen Unruhe konnte man auch hiufig Parakinesen (Greifen
nach dem Gesicht, Mundwischen u. dgl.) beocbachten und nicht selten machte der Kranke
mehr den Eindruck eines ,zappeligen® nervésen Menschen mit zahlreichen
Reaktivbewegungen als den eines Choreatikers. Der Muskeltonus zeigt keine besonderen
Abweichungen, zeitweise ist eine gewisse Hypotonie deutlich. Sonst sind keine kérperlichen
Anomalien nachzuweisen.

Ebenso wie die choreatische Bewegungsstérung eine dem Grade nach sehr wenig aus-
gesprochene ist, so daf sich der Kranke mit kleineren Arbeiten fleiig und gut beschaftigen,
auch z. B. Karten spielen kann, ebenso leicht und dennoch charakteristisch ist die psychi-
sche Verinderung: Sie duflert sich vornehmlich in starker gemiitlicher Ubererregbarkeit,
in dem Gefiihl des Versagens, in einer gewissen Umsténdlichkeit, in einer deutlichen Be-
eintrichtigung der Auffassung, in einer Beeintrichtigung des Erwerbs neueren geistigen
Eigentums, in einer gewissen Interesselosigkeit seinem Leiden und seiner Umgebung gegen-
iiber 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 Gehirn, das 2 Stunden nach dem Tode seziert wurde, bot normalen Windungs-
typus mit nur angedeuteten Windungsverschmilerungen (Hirngewicht 1270 g, Dura 60 g,
Schidelinhalt 1420 ccm, Hypophysengewicht 0,5 g).

Auf Frontalschnitten durch das Gehirn zeigt sich eine deutliche Erweiterung der Seiten-
ventrikel mit Schrumpfung des Caudatum und Putamen um ungefihr ein Drittel
des gewohnlichen Volumens. Sonst sind makroskopisch keine Verinderungen festzustellen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgerdes:

Die Pia zeigt nur chronische Bindegewebswucherungen méafligen Grades.

Die Rinde ist in ihrem architektonischen Aufbau im allgemeinen nur sehr wenig ge-
stort. Ganglienzellausfille sind in den obersten drei Schichten nicht sicherzustellen, wohl
aber solche in den untersten Rindenschichten von der inneren Kérnerschicht
an. Auch sie halten sich in verhiltnismiBig engen Grenzen, fithren aber in zahlreichen Rinden-
arealen zu einer immerhin erheblichen Verschmilerung der unteren Rindenschichten, be-
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Abb. 23. Fall II. Striatum (orales Drittel des Putamen) im Nisslbild. Mikroph.
bei gleicher Vergroflerung wie Abb. 2. Relative Vermehrung der gut erhal-
tenen grofen Striatumzellen; deutlicher Ausfall der kleinen Striatumzellen,
doch weniger hochgradig als im Falle I. Vgl. Abb. 21. GefiBle normal.

Abb. 24. Fall II. Striatum im Nisslbild bei stirkerer VergréBerung.

Mikroph. Gut erhaltene grofle 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 Koérnerschichten treten gegeniiber der
Norm deutlicher hervor. i

Mit starkeren Linsen erkennt man, daB hier eine Degeneration simtlicher 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 grofien. 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. Fettpriparate 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 Kérnchenzellen sind nirgends festzustellen. Gliafaserpriparate zeigen eine
leichte - feinfaserige Vermehrung des faserigen Grundgewebes in gleicher Lokalisation an.

Besondere GefaBwandverinderungen sind nicht zu beobachten, abgesehen von vermehrten
lipoiden Abbauprodukten in den GefiBwandzellen. Eine GefaBvermehrung fehlt.

Die vordere Zentralwindung ist im gleichen Sinne verandert, wobei wieder das
Erhaltensein der drei obersten Zellschichten besonders auffillig ist. Die Entwicklung einer
Pseudokérnerschicht zwischen Lamina IIT 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 Lision bei weitem nicht so ausgesprochen ist wie dort (Abb. 23).
In jedem Gesichtsfelde ist die vermehrte Anzahl der groBen Ganglienzellen auf den ersten
Blick iiberraschend, wihrend das Zwischengewebe vornehmlich durch den Reichtum’ an
kleinen Gliazellen sich auszeichnet.

Mit stiarkeren 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 wire. Es handelt
sich auch hierbei um die gleichen einfachen Entartungsvorginge, wie sie im Falle I beschrie-
ben sind. Der Protoplasmaleib schwindet, wird granulir, und die Kerne machen hiufig
einen geblahten Eindruck. In dem zarten Protoplasmaleib liegen feine lichtbrechenden Sub-
stanzen, die auch die Fortsitze anfiillen, welch letztere haufig nur durch solche Erscheinungen
zur Darstellung ge angen. Ab und zu begegnet man auch diffusen Anfarbungen der Ganglien-
zellfortsiatze, die dann in abnormer Weise weithin sichtbar sind. Gerade auf letztere Er-
scheinung hat F. H. Le wy hingewiesen. Nach allem handelt es sich um ein langsam progre-
dientes Absterben von Ganglienzellen ohne stirkere glitse Begleiterscheinungen im Sinne von
Trabantzellwucherungen oder Gliarosettbildungen. Ein Ausfall an groflen Ganglienzellen
ist nicht sicherzustellen, doch erweisen auch sie sich durchschnittlich als mehr oder weniger
verandert im Sinne der chronischen Sklerose.

Schon im Nisslbilde fillt der vermehrte Reichtum an kleinen Gliazellen auf, die in fast
gleichmaBiger Entwicklung das ganze Striatum durchsetzen. IThre Kerne sind gegen die
Norm etwas vergroflert, in einzelnen Exemplaren begegnet man auch gelapptkernigen Formen.
Der Protoplasmaleib ist etwas vergrofiert und reichlich gestippt. Zwischen solchen proto-
plasmatischen Gliawucherungen liegen kleine Astrocyten mit verhaltnisméaBig kleinem
Zelleibe und langen faserigen Fortsitzen. Es sind dies jene Formen, die Bielschowsky in
seinen Fillen regelmiBig gefunden hat. Es ist aber zu betonen, daB hier im Nisslpriparate
derartige Zellformen nur selten anzutreffen sind. Geméstete Gliaformen fehlen. Protoplas-
matische Gliafairbungen 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 feinfaserigen Gliageriist (Abb.25),
dessen einzelne Fasern nur zum Teil mit Gliazellkérpern 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, besonders aber im Protoplasma der protoplas-
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 Féllen keine nennenswerten Befunde, nur findet sich
etwas vermehrtes Abbaueisen im Gliaprotoplasma in Form feinster Kérnelungen.
Das GefiBsystem bietet nichts Charakteristisches.
Fibrillenpréparate zeigen einen zweifellosen Ausfall an feinen Achsenzylindern an,
ebenso wie die Markscheidenpriparate einen deutlichen aber verhdltnismaBig gering aus-
gesprochenen Status fibro-
sus aufweisen.
Konkrementbildun-
gen in der Art der Cor-
pora amylacea sind nur
im Caudatum zu finden.
Das Caudatum weist
etwas schwerere Veriande-
rungen auf als das Puta-
men. Das gesamte Stria-
tum ist viel weniger hoch-
gradig verindert als im
ersten Falle. Das gesamte
Pallidum, der Thalamus,
der Luyssche 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 vollig frei von
irgendwie  wesentlichen
Veranderungen. (Die Se-
rienverarbeitung der rech-

Abb. 25, Fall II. Feinfaserige Gliawucherung im Striatum. ten Stammganglienhilfte
x = grofe Striatumzellen. g = Gefifl. Kleine Ganglienzellen auf Weigertpraparaten
fehlen. Weigertsches Gliafaserpriiparat. Zeichnung bei Zeiss’ ist noch in Vorbereitung!),
Ol-Imm. ?';,. Komp.-Ok. 4. doch habe ich von simt-

lichen in Betracht kom-

menden Gegenden Orientierungsschnitte im Spielmeyerschen Markscheidenpriparate
untersucht und nur Verédnderungen im Striatum im obigen Sinne festgestellt.) Die Pyramiden-
bahnen sind intakt.

Epikrise.

Indiesem typischen Falle bilateraler Huntingto nscher Chorea, der ungefahr
2Jahre nach Ausbruch des Leidens an einer interkurrenten Krankheit starb
und bei dem sich die klinischen Erscheinungen, sowohl die Bewegungsunruhe als
die psychischen Stérungen in verhiltnismaBig leichter Entwicklung zeigten, findet
sich anatomisch neben einer im Stirn-, Temporalhirn und der vorderen Zentralwin-
dung besonders betonten Degeneration der inneren Kérnerschicht und
drei untersten Rindenschichten mit der Andeutung einer Pseudokérner-
schicht der Centralis anterior eine recht charakteristische, auf das Striatum be-
schrinkte Degeneration. Sie #uBert sich in einem progredienten Unter-
gangderkleinen Striatumzellen bei leichter chronischer Entartung
dergroBenGanglienzellelemente, 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 Verinderungen 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 beschrianken sich hier an In- und Extensitit weit mehr
als im ersten Falle auf die genannten Gebiete, wobei noch zu beriicksichtigen ist,
daB der v6llige Ausfall an kleinen Ganglienzellen im Striatum weniger stark
hervortritt als in jenem Falle, und die grofien Striatumzellen gleichfalls noch
besser erhalten geblieben sind.

In diesen gradweisen Unterschieden sehe ich zugleich die ana-
tomische Basis fiir die Intensitédtsunterschiede der klinischen St4-
rungen in beiden Fiallen, besonders auch fiir das auffiallige Zuriick-
treten der choreatischen Unruhe gegeniiber der Betonung von
Parakinesen im letzten Falle.

Von besonderer Wichtigkeit scheint mir noch die Hervorhebung folgender
Tatsachen:

Im Falle IT sehen wir eine so gut wie ausschlieBliche, auf die innere Kérner-
schicht und die drei untersten Rindenschichten sich beschrinkende Degeneration
der GroBhirnrinde, ein Befund, der auch im 1. Falle deutlich, aber zum Teil ver-
wischt war durch ahnliche Degenerationsvorgéinge in den obersten Schichten,
namentlich in Lamina ITI. Wir diirfen daraus schlieBen, daB die Entartung
der drei untersten Rindenschichten und der inneren Kérner-
schicht als im gewissen Sinne pathognomisch fiir die Huntington-
sche Choreaangesehen werden muB. Ich betone die Ubereinstimmung mit
ghnlichen 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 ausschlieflichen Befallensein der kleinen Ganglienzellen
der Rinde nicht gesprochen werden.

Dagegen ist der kleinzellige Charakter der Ganglienzelldegenera-
tionim Striatum gerade in dem letzten Falle derart betont, daB er die dhnlich
liegenden Verhiltnisse im ersten Falle besonders unterstreicht. Es kann kei-
nem Zweifelunterliegen, daB die kleinzellige Striatumdegeneration
bei relativer Verschonung der groflen Striatumganglienzellen bei
allen pathophysiologischen Erklarungsversuchen der choreati-
schen Bewegungsstérung in erster Linie zu beriicksichtigen ist.
Auch diese Tatsache ist bereits von Hunt, C. und O. Vogt, Bielschowsky
und F. H. Lewy anatomisch festgelegt und gewiirdigt worden. C. und O. Vogt
und Bielschowsky betonen aber, dal von einer elektiven Schidigung der
kleinen Zelltypen, wie dies vornehmlich Hunt annimmt, keine Rede sein kénne,
denn auch die grofien Exemplare erwiesen sich quantitativ und qualitativ mehr
oder weniger mitbefallen. Die Huntsche Auffassung muB insofern zuriick-
gewiesen werden, als Hunt die groflen Striatum- und die Pallidumzellen histolo-
gisch und funktionell identifiziert, was den tatsichlichen Verhiltnissen wider-
spricht. Wenngleich ich mit den genannten Autoren nur eine relative Ver-
schonung der grofien Striatumzellen annehmen kann, so méchte ich doch
aus den oben angefithrten Griinden und den sich weiterhin ergebenden Tatsachen
den kleinzelligen Ganglienzellcharakter der Striatumdegeneration bei der Hun-
tingtonschen Chorea mit besonderem Nachdruck hervorheben.

Jakob, Extrapyramidales System. 5
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Bemerkenswert sind noch die Unterschiede der Gliareaktion in beiden
Fallen. Wihrend in dem letzteren Falle, der eine leichtere und frischere Er-
krankung darstellt, die Gliafaserneubildung im Striatum betont ist, gelang in
meinem ersten Falle der Gliafasernachweis nicht. Es ist dies um so auffallender,
als Bielschowsky in allen seinen Fillen eine deutliche Gliafaservermehrung
feststellen konnte; nach ihm kann das Astrocytenstadium auch nach langer
Krankheitsdauer noch in fast vollkommener Reinheit bestehen. Alzheimer
spricht bei seinen Untersuchungen gleichfalls nur von einer Verdichtung des
Gliareticulum. Ob hier nur Material- und Farbungsschwierigkeiten vorliegen,
wie es Bielschowsky annimmt, wage ich noch nicht zu entscheiden.

Die Untersuchungsergebnisse der obigen Fille werden unterstiitzt durch
die folgenden Ausfithrungen.

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 Jahren!). Das dlteste Kind bleibe geistig zuriick. Keine Ab-
gange. Der Kranke sei von jeher reizbar gewesen, sei kein Trinker, von Geschlechtskrank-
heiten sei nichts bekannt. Er sei in den letzten 3—4 Jahren sehr reizbar geworden. Seit
ungefahr 2 Jahren sollen die Zuckungen am ganzen Kérper des Patienten bestehen; in letzter
Zeit sollen sie sehr zugenommen haben. Seit 1904 habe der Patient daher nur noch voriiber-
gehend in der Fabrik gearbeitet. Die Erregungszustinde seien seitdem haufiger und heftiger
gewesen. Patient habe sich hiufig an ihr vergriffen, so daf sie jetzt die Aufnahme veranlafit
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
Sensibilitit ist in Ordnung. Es besteht kein Romberg; keine Ataxie, keine Hypertonie.
Der Gang ist sicher; beim Stehen, Sitzen und Liegen werden geringe, aber deutliche chorea-
tische Zuckungen im Gesicht, der Zunge und der gesamten Extremititenmuskulatur be-
obachtet, besonders an den Handen, den Fingern und den Zehen. Diese Zuckungen steigern
sich bedeutend bei irgendwelcher Emotion. Im Schlafe héren sie véllig 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 Stérungen in der Familie wisse

1) Ein giinstiger Zufall hat uns iiber die Krankheitsschicksale dieser Kinder
naher unterrichtet. Zur Zeit befindet sich auf der hiesigen offenen Station Meggendorfers das
23 jahrige dritte Kind in Behandlung mit den deutlichen Zeichen einerleichtentwickelten
bilateralen Chorea. Die anamnestischen Nachforschungen Herrn Dr. Meggendorfers
ergaben folgendes: Das oben erwihnte alteste Kind litt an Imbezillitat, starb in der Staats-
krankenanstalt Hamburg - Langenhorn; bei der Kranken fiel eine eigenartige Steifigkeit auf
(das Gehirn wurde leider 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 zuzuzdhlen. (Anm. b. d. Korr.)
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er nichts. Seine Stimmung ist indifferent; er zeigt kein Interesse fiir die Tagesereignisse.
Seine intellektuellen Leistungen sind sehr mafig. Im 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
anstaltspflegebediirftig wegen schwerer Erregungszustéinde, allméhlicher 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 Kérpers
ist sehr stark, die Sprache ist vollig unverstiandlich, er st68t 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 duBerst reduziert,
gleicht einem vollig verblédeten Paralytiker und stirbt 1915 bei hochgradigem Marasmus.

Zusammenfassung der Krankengeschichte.

Es handelt sich um eine chronische progressive bilaterale Chorea, ohne
nachgewiesene Vererbung und mit gleichzeitigem Auftreten ebenfalls progressiver
psychischer und Sprachstérungen. Die Krankheitsdauer ist ungefihr 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 Konvexitit leicht verdickt. Die Windungen sind deutlich geschrumpft, das
Gehirngewicht betrigt 1200 g. Die basalen GefiaBe sind zart, die Rinde ist verschmaélert. Die
Seitenventrikel sind erweitert, die basalen Stammganglien sind besonders stark geschrumpft.
Das Ependym aller Ventrikel ist zart, nirgends sind herdférmige Stérungen festzustellen.

Bei der mikroskopischen Untersuchung zeigen sich im wesentlichen die gleichen
Verinderungen wie im Falle 1.

Auch hier handelt es sich um einen rein degenerativen Parenchymprozef, 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 sekundiren Faserdegenerationen und schwereren Parenchym-
verdnderungen. 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 Falle I ver-
andert bei gut erkennbarer gliéser Pseudokérnerschicht an der Grenze zwischen Lamina IIT
und V. Die Gliareaktion ist eine zart protoplasmatische. Stirkere GefidBerscheinungen fehlen.
Die Abbauprodukte sind in den besonders befallenen Gebieten deutlich vermehrt, namentlich
in den GefaBlymphscheiden, wihrend in den Ganglienzellen nur verhaltnisma8ig wenig lipoide
Stoffe auftreten; die vorherrschende Ganglienzelldegeneration ist die der chronischen Sklerose,

Epikrise.

Auch bei dieser chronisch progressiven bilateralen Chorea mit den charak-
teristischen psychischen Begleiterscheinungen ohne nachgewiesene Vererbung 1) und
ohne erkennbare Atiologie zeigt sich als anatomisches Substrat die gleiche Ver-
#nderung im Zentralnervensystem wie im ersten Falle bei weniger ausgesprochener
makroskopischer Schrumpfung des Gesamtgehirns. Im 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 verindert ist die vordere Zentralwindung bei relativ gut erhaltenen
Beetzschen Zellen.

1) Vgl. FuBinote 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 Erregungszustinden. Die Stieftochter der Kranken macht folgende Angaben:
Von den Eltern der Kranken weifl die Referentin nichts; sie hatte nur einen Bruder, der an
Darmkrebs gestorben ist und eine Schwester, die als Kind starb. Von Bewegungsstérungen,
Zuckungen u. dgl. in der Familie ist nichts bekannt. Der Mann der Kranken, dessen Kind
die Referentin ist, trank viel, soll Delirium tremens gehabt haben und ist vor 4 Jahren ge-
storben. Die Kranke hat 3 Téchter, 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 ungefihr 14 Jahren Gelenkrheumatis-
mus; seit dieser Zeit ist Patientin in ihrem Wesen veriandert, miitrauisch, haufig aufgeregt,
fallt alles gegen sich gerichtet auf. Die Zuckungen begannen vor 7 Jahren all-
méhlich und nahmen immer mehr zu. Seit einigen Tagen war die Kranke wegen der Zuckun-
gen und hiufig einsetzender Erregungszustinde im Werk- und Armenhaus.

Die kérperliche Untersuchung der Kranken ergibt keinen krankhaften Organ-
befund. Es bestehen keine Lahmungen; die Reflexe sind ohne wesentliche Besonderheiten.
Es besteht kein Babinski. Ausgesprochene 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 nicht erhéht (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 unsicher. Die choreatische Bewegungsunruhe
steigert sich, wenn man sich mit der Kranken beschéaftigt, bei allen psychischen Reizen,
namentlich sobald sich die Kranke beobachtet fithlt. Wenn sie unbeobachtet im Bett liegt,
hort die Unruhe zeitweise ganz auf. Psychisch macht die Kranke einen vorgeschrittenen
schwachsinnigen Eindruck. Sie ist euphorischer Stimmung, lacht viel und lehnt in alberner
Weise haufig die Auskunft ab; sie ist zeitlich und értlich orientiert, erzihlt viel von Verfolgungs-
und Vergiftungsideen und hat akustische Halluzinationen. Uber ihr Vorleben ist so gut
wie keine Auskunft zu erhalten. Sie berichtet nur, daB sie nach einem Gelenkrheumatismus
die Zuckungen bekommen habe, und daB sie deshalb ins Werk- und Armenhaus gekommen
sei. Warum sie von dort hierher verlegt worden, weil} sie nicht recht anzugeben. Sie sagt
aus, daB man ihr im Werk- und Armenhaus hiufig Gift eingegeben habe. Sie hért haufig
Stimmen, die ihr alle moglichen Aufforderungen zurufen, daB sie Gift einnehmen solle u. dgl.
,,Es ist in allen Zeitungen bekannt, daf# ich umgebracht werden soll.*“ ,,Meine Ohren sind
sehr fein, ich hore alles.* Auf die Frage, warum sie dabei so vergniigt sei, meint sie: ,,Was
soll man anderes machen!*“ Sie bekommt haufiger Erregungszustinde, bei denen ihre Zuckun-
gen sich besonders verstarken. Sie hat keine adiquaten Affekte, lacht hiufig, wihrend sie
schimpft, gelegentlich behauptet sie, schwanger zu sein von einem Arzt des Werk- und Armen-
hauses. Der Zustand bleibt im nachsten Jahre im wesentlichen gleich; nur wird die choreatische
Bewegungsunruhe stirker. Sie kann nicht mehr allein essen und muf} gefiittert werden. Auch
die Erregungszustinde werden hiufiger. Sie ist fast andauernd leicht erregt, zerreiflt die Wasche,
schimpft und droht und schligt auch zuweilen andere Mitkranke. Der psychische und neuro-
logische Befund bleibt auch 1913 derselbe. In den letzten Monaten 1913 zeigen sich die Er-
scheinungen einer perniziésen Anédmie und die Kranke stirbt kachektisch 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 nervéser Reizbarkeit zeigt, begann im Alter von 45 Jahren eine
allmahlich zunehmende bilaterale choreatische Bewegungsunruhe mit gleichzeitig
einsetzenden Erregungszustinden. 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 Anémie.

Anatomischer Befund.

Die Sektion bestitigt die Annahme der perniziésen Anadmie (Milztumor, Leber-, Darm-
und Knochenmarkveréinderung).

Abb. 26. Fall IV. Kriftige faserbildende Gliazellen (Astrocyten) im Striatum,
Bielschowsky-Praparat. Mikroph. bei starkerer Vergrofierung.

Abb. 27. Fall IV. Lamindre Degenerationserscheinungen (x—zx) in der
Subiculargegend. Nisslbild. Mikroph.

Das Zentralnervensystem zeigt folgenden Befund: Das Schadeldach ist dick mit wenig
Diploe. Die Dura ist normal. Bei ihrer Eroffnung entleert sich viel Liquor. Die Pia ist zart
und iiberall gut durchscheinend. Das Gehirn ist klein und in seinen Windungen deutlich
atrophiert, namentlich im Stirnhirn. Das Gehirn wiegt 1055 g. Die basalen Gefifle sind zart.
Auf dem Durchschnitt ist die Gehirnsubstanz blaB. Auch die Rinde ist iiberall, insbesondere
im Stirnhirn, deutlich verschmilert. 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 daf sie stellenweise wie marmoriert aussehen. Auch
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der Pons ist etwas kleiner als normal. Im {ibrigen ist das Zentralnervensystem o. B. und
frei von herdférmigen Stérungen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt auch hier wieder in allem den gleichen
Befund wie in den obigen Fillen. Nur einige Unterschiede sind kurz hervorzuheben: Die
Striatumdegeneration fillt durch stiarkere Gliareaktion auf, wobei sich reichliche faser-
bildende Elemente in Form kriftiger Astrocyten zeigen (Abb. 26). Der ganze Proze§ ist
diffus entwickelt ohne jeglichen herdférmigen Einschlag. Desgleichen zeigt sich im Cortex
bei sonst wesensgleichen Strukturstérungen wie in den friiheren Beobachtungen eine kréfti-
gere protoplasmatische Gliareaktion mit eingestreuten faserbildenden Gliaformen. Das
Te mporalhirn ist ganz vorzugsweise affiziert, stark geschrumpft, die Rinde zell-
arm mit kleinen Verédungsherden in der dritten Schicht. Auch im losen Ganglienzellbande
des Ammonshornes zeigen sich ausgedehntere Verédungen, die dort, wo die Ammonshorn-
bildung in das Subiculum iibergeht, zu streifenférmigen Schichtendegenerationen fiithren
(Abb. 27). Auch hier sind es wieder kraftigere Gliareaktionen, welche die befallenen Rinden-
gebiete auszeichnen. Sekundire Strangdegenerationen fehlen, namentlich sind die Pyramiden-
strange vollig intakt. Nur das Pallidum erscheint im Markfaserpriparat etwas verarmt
an diinnen Fasern, der Luyssche Kérper ist leicht verkleinert, bei gutem Markfasergehalt,
der ganze Hirnstamm ist gegeniiber der Norm etwas verkleinert.

Epikrise.

Dieser Fall einer bilateralen, progressiven Chorea mit begleitenden psy-
chischen Storungen bestétigt die oben gemachten Erfabrungen. Eine Vererbung
ist nicht festzustellen, dtiologisch ist ein Gelenkrheumatismus erwahnt. Histolo-
gisch zeichnet sich der Fall durch stirkere faserbildende Gliareaktionen aus und
durch ein besonderes Befallensein des Temporalhirns und der Ammonshorn-
formation. Vielleicht diirften die klinisch stark betonten akustischen Halluzi-
nationen mit den Veranderungen im Temporalhirn in Parallele zu setzen seinl).

Ein besonderes Interesse beansprucht der folgende Fall, da hier die lange
J ahre bestehende bilaterale progressive Chorea zum Schlusse von
einer allgemeinen volligen Versteifung mit Contracturenentwick-

lung abgel6st wurde.
Fall V.

Chronisch-progressive Chorea nach Gelenkrheumatismus mit Ausgang in Versteifung.

Der Arbeiter Stritbing, 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-
geschichte folgendes an:

Zuckungen in Armen und Beinen habe er seit 5 Jahren, nachdem er einen Gelenk-
rheumatismus durchgemacht habe; vorher sei er vollig gesund gewesen. Verwandte
von ihm héitten ein solches Leiden nicht gehabt. Seine Mutter lebe noch, sein Vater sei
gestorben, woran, wisse er nicht. 4 Briider und eine Schwester seien gesund, eine Schwester
sei im 7. Lebensjahr an Krampfen gestorben. Seit er die Zuckungen habe, konne er nicht
mehr arbeiten, er sei aber nicht kopfkrank, sondern nur nervenkrank — Da nie Angehérige
des Kranken im Krankenhause erschienen, 1d6t sich eine objektive Anamnese nicht erheben.

Befund: Der Kranke ist in reduziertem Ernédhrungszustande von kriftigem Kérperbau.
Der Korper ist dauernd in Unruhe. Der Kranke zuckt mit den Schultern und dem Kopfe.
Die Extremitdten befinden sich in choreatischer Unruhe. Die Hénde fahren immer hin und
her; die Finger greifen planlos in die Luft, krallen sich ein oder machen Bewegungen des
Handschlieens. Aufgefordert, sich gerade hinzustellen, steht der Kranke breitspurig da,
wobei jedoch sich die allgemeine Muskelunruhe vermehrt und der Kranke abwechselnd

1) In einem weiteren Falle, dessen Gehirn aber wihrend der Kriegszeit nur unvoll-
kommen und unvollstdndig fixiert worden war, konnte ich an der Hand des vorhandenen
Materials den gleichen Befund erheben wie in dem ersten Falle. Hier fanden sich auch in
dem stark atrophischen Caudatum zahlreiche Amyloidkérperchen.
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auf das rechte und das linke Bein tritt. Die mimische Muskulatur ist dauernd in choreatischer
Unrahe. Haufig tritt Zéhneknirschen ein. Die Pupillen sind gleichweit, reagieren prompt
auf L. und A. Die Augenbewegungen sind frei. Die Zunge ist im Munde fortwéhrend in
Bewegung, kann aber nicht herausgestreckt werden. Manchmal wird sie gerade noch iiber
die Zahne heriibergebracht. Haufig gibt der Kranke knurrende, schmatzende und schnalzende
Téne von sich. Die Sprache ist langsam, hésitierend, verwaschen und deutet auf Spannungen
in der Kehlkopfmuskulatur. S&mtliche Muskeln des Korpers befinden sich zu-
meist in einem Zustande von erhéhtem Tonus; sie fiihlen sich hidufig hart
und gespannt an. Lihmungen 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 erhohte Tonus in der Muskulatur deutlich, jedoch von wechselnder Inten-
sitat. Samtliche Reflexe sind vorhanden, lebhaft, Patellarklonus ist deutlich, FuBklonus
und Babinski ist negativ. Wesentliche Sensibilititsstérungen bestehen nicht.

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

Psychisch ist der Kranke, wie oben betont, orientiert, dullerlich geordnet, macht
aber einen hochgradig dementen Eindruck. Seine Sprache ist meist so undeutlich und ruck-
weise hastig, dafl man sie kaum verstehen kann. Er ist stumpf, etwas euphorisch, fithrt
haufig Selbstgespriche, 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 Erregungszustinde. Eine Intelligenzpriifung
ist bei dem Zustande des Kranken nicht moglich. Die Nahrungsaufnahme ist gut. Der Kranke
ist sauber. Sein Zustand dndert sich in den nichsten 2 Jahren nur insofern, als er psychisch
zunehmend verblédet. Er gibt auf Fragen kaum mehr Antwort, liegt vollig stumm da und
hat gar keine Beziehungen mehr zur Umgebung. Seine sprachlichen BewegungsduBerungen
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 Extremitdtenmuskulatur nimmt zu.

In den Jahren 1913/1914 wird die choreatische Unruhe immer geringer
bei erheblicher Zunahme der Rigiditat. Der Kranke liegt in tiefster Verblodung
stumpf dement da. Die Extremititen sind starr und rigide, so da8 deutliche Reflexe nicht
mehr auszulésén sind. In den unteren Extremitédten bilden sich Contracturen.
Die einzigen AuBerungen bestehen in unartikuliertem Stohnen und Grunzen. Auf den ersten
Blick macht er den Eindruck eines verblédeten 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 chne nachweisbare Vererbung im Alter
von ungefihr 42 Jahren nach einem Gelenkrheumatismus an einer progressiven
bilateralen Chorea erkrankte, wobei ein ebenfalls zunehmender psychischer Ver-
fall im Sinne intellektueller Verblédung und groBer Reizbarkeit eintrat. Nach
finfjahrigem Bestehen der kérperlichen und psychischen Erscheinungen wird der
Kranke anstaltsbediirftig: 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 Verblodung mit labiler, hiufig zu Er-
regungszustinden neigender Stimmungslage. In den nichsten 4 Jahren nimmt
die choreatische Bewegungsunruhe allmahlich ab, bei erheblicher Zunahme der
Rigiditat, ohne deutliche Spasmen und ohne Babinski. Die sprachlichen Aus-
drucksbewegungen sind bis auf ein unartikuliertes Grunzen reduziert. SchlieBlich
bilden sich an den unteren Extremitiaten Contracturen aus und der Kranke stirbt
nach ungefahr 10jahrigem 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 VergréBerung
aufgenommene Striatumbild einer gewdhnlichen progressiven Chorea. Abb. 21).

Abb. 29. Fall V. Striatum im Nisslbilde bei stiarkerer VergroBerung.
Mikroph. Allgemeiner Ausfall der kleinen Striatumzellen, schwere
Degeneration der groBen Striatumzellen, kleinkernige Gliawucherung.
Anatomischer Befund.
Bei der Sektion findet sich eine mafig entwickelte Arteriosklerose der Aorta, eine
beiderseitige Unterlappenpneumonie. Das Schiddeldach und die Dura sind o. B. Bei Er-
offnung der Dura entleert sich viel klarer Liquor. Die Pia ist 6dematts. Das Gehirn ist auf-
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Abb. 30. Fall V. Putamen-Mitte im Nisslbild bei ZeiB Ol-Tmm. /;,. Komp. oc. 4.
ga = schwer degenerierte grofle Striatumzellen. Kleine Striatumzellen fehlen vollig.
st = Stabchenzellen. g = Cappillare. Zeichnung.

Abb. 31. Fall V. Pallidum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher Ver-
groferung wie Abb. 4. Gliawucherung und schwere Degeneration der
Pallidumzellen.

fallend atrophisch, wiegt 950 g. Die Windungen sind zum Teil kammartig verschmélert,
namentlich im Stirnhirn. Die Sulei sind weit und klaffend. Auf Frontalschnitten durch das
Gehirn zeigt sich die Rinde stark verschmélert, besonders im Stirnhirn. Auch das Hirn-
mark ist verschmilert. Die Seitenventrikel sind sehr weit, mit klarer Fliissigkeit gefiillt.



74 Klinisc h-anatomische Mitteilungen.

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 Kleinhirn, die Medulla oblongata und spinalis sind makroskopisch
unauffillig, nirgends sind herdférmige Verdnderungen zu sehen.

Mikroskopische Untersuchung.

Im ganzen Gehirn hat sich ein schwerer, rein degenerativer ParenchymprozeB ent-
wickelt, der seine auffilligste Betonung im gesamten Striatum zeigt. Das ganze Striatum
ist vo6llig verarmt an kleinen Ganglienzellen, die nur noch ganz selten mit ge-
schrumpften Keren und zerrissen-vakuolisiertem Plasma anzutreffen sind. Die grofien
Ganglienzellen sind stellenweise gleichfalls ausgefallen, vornehmlich im Cau-
datum, wihrend sie anderenorts, so z. B. im Putamen, das Gesichtsfeld beherrschen (Abb. 28

und 29). Das Puta-
men (Abb. 29) laBt
bei schwicherer Ver-
groferung im allge-
meinen die gleichen
architektonischen
Verdnderungen er-
kennen, wie ich sie
in den fritheren Fil-
len besprochen und
abgebildet habe (vgl.
Abb. 28). Die Mark-
inseln und die zweifel-
los noch mehr ge-
schrumpften grofien
Striatumzellen  be-
herrschen das Bild,
wéihrend das iibrige
Parenchym von klei-
nen Gliakernen aus-
gefiillt ist (Abb. 28).
Mit stdrkeren Linsen

(Abb. 29 und 30) er-
Abb. 32. Fall V. Pallidum im Nisslbild. Mikroph. bei stirkerer Ver-  weist sich der Ausfall
groBerung. Schwere Degeneration der Pallidumzellen. g = GefiBe

mit kalkihnlichen Niederschlagsbildungen in ibhren Wandungen. an kleinen Ganglien

zellenalsein vollstén-
diger, aber auch die
groBen Elemente sind relativ stark vermindert, fehlen vielerorts, namentlich im Caudatum
vollig und sind dort, wo sie noch erhalten, aufs hochgradigste geschadigt. Sie zeigen einen
dunkleren geschrumpften, unregelmaBig gestalteten Kern in einem zerrissenen, diffus dunkel
sich farbenden und von unregelmiBigen Vakuolen durchsetzten Plasma. Die Plasma
verinderung ist manchmal nur an der einen Seite der Zelle in besonderer Schwere ent-
wickelt (Abb. 30). Nicht selten trifft man nur noch kérnig degenerierte Schatten von Ganglien-
zellen mit undeutlichen Kernresten an (Abb. 30). Dazwischen liegen kleine gliése Rund-
zellen, die stellenweise sich in groferen Gruppen zusammenlagern (Abb. 29). Abb. 30, welche
die Verinderungen der Ganglienzellen im Putamen bei Olimmersion darstellt, zeigt gleich-
falls den vélligen Ausfall an kleinen Ganglienzellen und neben runden Gliakernen vereinzelte
Stébchenzellen, gréBtenteils 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 intracelluliren Neurofibrillen sind nirgends mehr normal festzustellen, sie sind
kérnig degeneriert. Auch an extracelluliren 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 grofer Menge corpusculire
Niederschlagsbildungen in den Erscheinungsformen und histochemischen Reaktionen der
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Amyloidkorperchen. Besondere GefidBverinderungen fehlen. Das Gliareticulum ist deutlich
verdichtet, Faserbildungen fehlen.

Auch das Pallidum zeigt 8uBlerst schwere Verinderungen, zum Teil sicher primérer
Art. Bei deutlicher Schrumpfung fallt im Nisslbilde bei schwicherer Vergréferung (Abb. 31)
schon der grofie Gliakernreichtum auf, mit dichter gestellten, diffus gefarbten Ganglien-
zellen (vgl. Abb. 31 mit dem Normalbild der gleichen VergroBerung, Abb. 4). Mit Olim-
mersion erkennt man auch an den Pallidumzellen ganz #hnliche schwerste Degenerations-
erscheinungen wie an den groBen Striatumzellen. Nirgends sind mehr Nisslschollen dar-
zustellen, die Kerne sind unregelmiBig gestaltet, haufig ausgezackt, geschrumpft, firben
sich diffus-dunkel, wobei hiufig
kaum mehr ein Kernkorperchen
zu differenzieren ist. Die Lage
des Kernes ist gewohnlich eine
exzentrische. Das Protoplasma
ist von kleinen und grofien, un-
regelméBigen Vakuolen durch-
setzt und zerflieBt in unregel-
mifiger 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 XKerngeriist und zarten
Protoplasmaauslaufern. In ihrem
Plasma zeigen sich ebenfalls nur
feine Fettropfchen.

Daneben fallen an manchen
Stellen des Pallidum die eigen-
artigen Pseudokalkniederschlige
auf, welche die GefaBwinde, vor-
nehmlich in der Media, durch-
setzen, stellenweise samtliche
Schichten der GefiBwand in ein
starres Rohr umgewandelt haben
(Abb. 32). Nirgends finden sich
Ansidtze zur Gliafaserbildung.

Wiahrend der Luyssche
Korper und der rote Kern keine
schwereren histologischen Veran-
derungen aufweisen, treffen wir
in derSubstantia nigra (Abb.
33) bemerkenswerte Erscheinun-
gen an. Sie erscheint zunichst
nicht wesentlich geschrumpft,
aber bei genauerer Betrachtung erkennt man im Nisslbilde krankhafte Erscheinungen, die
sich im wesentlichen auf die Zona reticulata beschrinken (Abb. 33 verglichen mit dem
Normalbild Abb. 9). Die melaninhaltigen Ganglienzellen der Zona compacta sind nur ganz
wenig geschrumpft und lassen keine eindeutigen Verinderungen erkennen. Dagegen fallt
die Zona reticulata (Abb. 33 zr) durch eine lebhafte kleinzellige Gliawucherung auf, wo-
durch im Bilde der Kernreichtum des Grundgewebes bedingt wird. Die Ganglienzellen der
Zona, reticulata (Abb. 33 2r) sind an Zahl vermindert, deutlich geschrumpft und zeigen Kern-
und Plasmaveranderungen im Sinne der chronischen Sklerose.

Im Markfaserbilde (Abb. 34) zeigt sich vom Caudatum nur mehr eine zarte, vollig
strukturlose Lamelle; das gleichfalls geschrumpfte Putamen (Put) ist véllig verarmt an feinen
Markfasern und auch die dicken Markfaserungen treten im Vergleich zu den eingangs

Abb. 33. Fall V. Substantia nigra mit anndhernd normaler
Zona compacta (Zc¢) und Ganglienzellausfillen und Glia-
wucherung in der Zona reticulata (Zr). Nisslbild. Mikroph.

Zc

Zr

bei gleicher VergroBerung wie das Normalbild Abb. 9. .
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besprochenen Choreafillen (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, wihrend die Capsula interna (C.1i.) relativ verbreitert ist.

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

Die Pyramidenbahnen
sind beiderseits volligin-
takt, ebenso der Nucleus
ruber und das gesamte
Kleinhirn mit seinen
Markstrahlungen.
Die Veranderungen
im Cortex entsprechen
denen der obigen Fille;
nursind sie durchschnitt-
lich schwerer entwickelt.
Besonders  ausgespro-
chen sind die Verdnde-
rungen im Stirnhirn, wo
sichstellenweise(Abb.35)
kleinere Verédungsher-
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 fritheren
Beobachtungen. Die
Beetzschen Pyrami-
den sind relativ gut er-
Abb. 34. Fall V. Hochgradige Schrumpfung des Caudatum (Kaud)  halten,stellenweise vollig
und des Putamen (Put), Aufhellung des Pallidum (Pall) Fiss. normal, an anderen Stel-
]s,t;‘: pa‘l7l. i Eissura-stgio-p(;a,llidal ni_clét deu’(cggh éu erk(e}nnen.. Re-  len wieder deutlich ge-
ative Verbreiterung der Capsula interna (C7). Ca = Commisura ; )
anterior. Marksche%denprip;at bei gleicher)Vergréﬁerung auf- schrumpft. Die Lamina

genommen wie Abb. 18 und 19. pyramidalis ist ~ganz

hochgradig gelichtet an
Ganglienzellen (Abb. 36).

Die Entwicklung einer gliésen Pseudokérnerschicht ist nicht deutlich (V ar).

Die histologische Eigenart der Ganglienzellerkrankung entspricht der chronischen
Sklerose bei weitaus zuriicktretender lipoider Degeneration.

GefaBveranderungen besonderer Art sind nicht festzustellen.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Das auffallend geschrumpfte Gehirn zeigt einen rein degenerativen Paren-
chymprozef3 mit schwerster Ganglienzellentartung und kleinzelliger Gliawucherung.
Ganz vornehmlich betroffen ist das Caudatum in seiner ganzen Entwicklung, etwas
leichter das Pallidum ; im Striatum sind auch die groBlen Ganglienzellen stellenweise
ausgefallen, ganz allgemein schwer degeneriert. Dazu kommt noch eine zweifel-
lose primére Erkrankung des Pallidum und der Zona reticulata der Substantia
nigra. Entsprechend der 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.

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

Epikrise.

Die progressive bilaterale Chorea dieses Falles mit begleitenden psychischen
Veranderungen fallt in ihrem weiteren Verlaufe klinisch vor allem dadurch auf,
daB sich daneben eine auffillige Tonusvermehrung in den Extremititen einstellt,
welche bei allmihlichem Zuriicktreten der choreatischen Bewegungsunruhe zu
einer deutlichen allgemeinen Versteifung und Contracturenentwicklung an den
unteren Extremititen bei fortschreitendem psychischen Verfalle fiihrt. Die
Sprache ist bis auf ein unartikuliertes Grunzen reduziert. Kine Vererbung ist
nicht nachweisbar. Die Krankheit schlief3t sich an einen Gelenkrheumatismus an.

Anatomisch findet sich prinzipiell der gleiche Proze3 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 grofien
Ganglienzellen mitergriffen; auch das Pallidum ist in seinem
Faser- und Zellgehalte deutlich primar miterkrankt. Die Entartung
der Linsenkernschlinge und des Luysschen Korpers, offenbar sekundéar bedingt,
ist stark betont. Dazu kommt noch eine zweiffellose Degeneration der
Zona reticulata substantiae nigrae.

Die eigenartige Entwicklung des Krankheitsverlaufes, die
Untermischung der choreatischen Bewegungsstérungen mit hyper-
tonischen Zustinden und der Ausgang der Erkrankung in Akinese
mit Versteifung und Contracturenentwicklung muB in Parallele
gesetzt werden mit der anatomisch erwiesenen, an In- und Exten-
sitdt schwereren Affektion des strio-pallidiren Systems, wobei
einmal die offenbar gegebene primare Miterkrankung der grofien
Striatumzellen und der Pallidumzellen, ferner jene der Zona reti-
culata substantiae nigrae eine kausale Rolle spielen diirfte.

Zunichst 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 Bestdtigung der Ansichten von Hunt
und Kleist. Ahnliche Auslegungen haben aber bereits C. und O. Vogt in solch allgemeiner
Fassung als unhaltbar zuriickgewiesen, da das Pallidum in Fillen gewohnlicher Chorea
manchmal in leichterem Grade Anteil nimmt, ohne da8 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 Fillen ist freilich die Zellintegritit 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. Falle bei einer progressiven bilateralen Chorea ganz dhnliche Verinderungen
im Pallidum, wie in meinem 5. Falle beschrieben, haben, ohne dafi das klinische Bild der
Chorea eine Anderung und Verschiebung nach dem hypertonischen Syndrom erfahren hitte.

Diese meine Auslegung des Vogtschen Falles hat inzwischen von Bielschowsky eine
Richtigstellung erfahren. Die histopathologische Untersuchung stammte von ihm und die
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Verinderungen des Pallidum erreichen bei weitem nichtden hohen Grad, wieich sie angenommen
habe. Er teilt in der gleichen Studie einen Fall von progressiver chronischer Chorea mit, derinden
wesentlichen Punkten mit den weiteren Untersuchungsergebnissen meines Falles iibereinstimmt:

,»Bel einem bis zu scinem sechsten Jahre gesunden Knaben entwickeln sich offenbar
ziemlich langsam veitstanzartige Bewegungen in den Armen und choreiforme Storungen
beim Gehen, welche ein haufiges Stolpern und Hinfallen zur Folge haben. Etwas spiter
wird eine Haltungsanomalie des Rumpfes bemerkt, die in einer starken Neigung nach vorn
besteht. Nach etwa dreijihriger Krankheitsdauer andert sich dieser Zustand insofern, als
die GliedmaBen und spiter 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 vorwirts und verwandelt den Korper 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
Anfille vom Charakter des grand und petit mal hinzu; Hand in Hand damit geht ein stetiger
Verfall der Intelligenz, der mit ausgesprochener Verblddung endet. Diesen klinischen Be-
funden stehen folgende anatomische Tatsachen gegeniiber. Es besteht ein diffuser Rinden-
prozeB, der auf die dritte Schicht und vornehmlich deren Auflenzone beschrinkt 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 gefithrt
hat und an den iibrighleibenden Exemplaren Verinderungen im Sinne des chronischen Zell-
prozesses hervorgebracht hat. Sie geht im Pallidum weit iiber das hinaus, was wir bei den
gewShnlichen Fillen von Huntingtonscher und chronischer Chorea zu sehen gewdhnt
sind, und duBert 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 wurden schwere Zellausfille und chronische Zell-
verinderungen im Lu ysschen Korper, leichtere in der Substantia nigra konstatiert. Verinde-
rungen miBigen Grades zeigt auch der Nucleus ruber, besonders in seiner proximalen Partie.*

Dieser Bielschowsk ysche Fall kann so als ein vélliges Analogon zu meinem
Falle angesehen werden. Unterschiedlich ist nur hervorzuheben die Zellintegritat des
Luysschen Kérpers und des roten Kerns in meinem Falle, ferner die Erkrankung
der Zona reticulata in meinem Falle gegeniiber jener der Zona compacta im Biel-
schowsk yschen Falle. Mit Bielschowsky mochte ich annehmen, daf die pri-
mare Miterkrankung der subpalliddren Zentren, insbesondere der
Substantia nigra ein wesentliches zu der Verschiebung des chorea-
tischen Syndromsundseiner Ablésungdurch das akinetisch-hyperto-
nischeSyndrom beigetragenhat. Dazukommtnochdieverstarktepri-
mire Miterkrankung des Pallidum und die auBBergew6hnlich schwere
Affektion der groBen Striatumzellen. Ich glaube, dal wir alle diese
Faktoren in gleicher Weise fiir die eigenartige Entwicklung des klini-
schen Bildes in Rechnung setzen miissen. Auch die Rindenverinderungen
sind in meinem wie in dem Bielschowsk yschen Falle erheblicher wie gew6hnlich-
bei der progressiven chronischen Chorea. Da aber der Rindenbefund in diesen
Fallen ungewdhnlich groBen Schwankungen unterliegt, ohne da8 sich der Charakter
der Bewegungsstorungen dndert, mochte ich zunéchst nicht glauben, dall wir die
Verschiebung des neurologischen Symptomenbildes auf die starker entwickelte
Cortexaffektion mit beziehen diirfen.

Es erhebt sich dabei die Frage, ob dieser Fall klinisch und anatomisch als
progressive Chorea aufzufassen ist. Der Kranke machte wihrend 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
bestdtigen kann. Als sich schliefilich die Rigiditét 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 gewdhnlichen Befunden bei der progressiven Chorea.

Kritischer Uberblick 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 internus und externus wenig Charakteristisches. In meinen
fiinf Fillen war schon makroskopisch der Schrumpfungsprozef recht deutlich ausgesprochen,
das Hirngewicht betrug im ersten Falle 850 g, im vierten Falle 1055 g, im fiinften Falle 950 g
und nur im zweiten und dritten Falle 1200 g. Es sind das relativ auffallend verminderte Werte,
die in keinem Verhiltnis stehen zu dem Alter der betreffenden Kranken. Die niederen Gehirn-
gewichte werden auch in der Literatur entsprechend gewiirdigt (K6lpin, Kronthal und
Kalischer, Facklan,Lannoisund Paviot, Kiesselbach,C.und O. Vogt, Stern u. a.).
Jedenfalls gehéren Gehirngewichte unter 1000 g zu hiufigen Befunden bei der chronisch
progressiven Chorea. Die Atrophie zeigt sich makroskopisch in einer besonderen Schrumpfung
der Hirnwindungen und des zugehorigen Marklagers, wobei die Stirnwindungen 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 Fillen ein weitgehender Schrumpfungsproze in den basalen Stamm-
ganglien, ganz vornehmlich im Caudatum und Putamen. Er bestand in allen meinen Fillen
und ist in den Verdffentlichungen der letzten Jahre fast regelmafig aufgefallen (Jelgersma,
Alzheimer, C. und O. Vogt, Stern u. a.). Hervorzuheben ist ferner noch, dafl auch nicht
selten, wie in zwei meiner obigen Fille, das gesamte Zwischen- und Mittelhirn und der Pons
auffallend klein gefunden worden sind (C. und O. Vogt, Stern u. a.). Herdférmige Stérungen,
Ependymgranulationen oder besonders schwere Verdnderungen an den Meningen, abgesehen
von einer hiufig begleitenden nicht entziindlichen Piaverdickung, gehéren nach allem
nicht zu dem typischen Sektionsbefunde.

Wesentlich charakteristischer ist der histologische Prozef:

Bei samtlichen oben berichteten Fillen 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 fithrt. Die kleinen
Ganglienzellen verfallen im Striatum dabei in besonders bevorzugter Weise der
Entartung, auch in der Rinde werden sie stirker in Mitleidenschaft gezogen.
An ihnen zeigen sich Verinderungen der priméren Reizung, Verfliissigungs-
vorginge bis zu vélliger Auflésung; die groBen Ganglienzellen sind haufig im
Sinne der chronischen Sklerose verindert. Die Lipoidentartung der Ganglien-
zellen tritt erheblich zuriick. Die Gliareaktion ist fiir gewShnlich eine klein-
zellige protoplasmatische mit einer allgemeinen Verdichtung des Gliareticulums.
Nur in zwei Fillen zeigte sich eine stirkere faserbildende Gliaproliferation
in der Rinde und im Striatum. Entziindliche Verinderungen fehlen ganz. Auch
irgendwie in die Augen fallende Geféafiprozesse konnte ich nicht feststellen,
auBer einer mehr oder weniger ausgesprochenen Fibrose der GefaBBwinde. Die
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Abbauprodukte sind in den GefaBlymphscheiden wie in dem gliésen Protoplasma
vermehrt, im allgemeinen wird der offenbar langsam einsetzende Abbau durch
die wuchernde, z. T. faserbildende Glia besorgt, ohne dafl sich Kérnchenzellen
bilden. In zwei Fallen zeigen sich im Striatum auch corpusculére Niederschlags-
bildungen in der Art der Amyloidkérperchen.

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

Diese Befunde betitigen im wesentlichen die Ansichten fritherer Autoren (Raecke,
Jelgersma, Ko6lpin, Rusk, Alzheimer, 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 Unspezifitit der vorliegenden Ganglienzellerkrankung wird gebiihrend
hervorgehoben, von Raecke, Rusk, Kolpin, Stern wird die chronische Sklerose der
Ganglienzellen in den Vordergrund geriickt, wobei im Bielschowskypriiparate fibrillirer
Zerfall bis zur Fibrolyse beschrieben wird; Alzheimer und Pfeiffer berichten iiber stirkere
Lipoidentartung der Ganglienzellen. Die kleineren Ganglienzellelemente, deren schwere
Degeneration vornehmlich von C. und O.Vogt, Hunt, F. H. Lewy, Bielschowsky
gewlirdigt ist, verraten dort, wo sie noch erkennbar sind, an augenfalligen Kernblahungen
und unscharfen Vakuolisierungen des Plasmas (F. H.Lewy) eine deutliche Progression
des Prozesses.

Ganz allgemein wird die schwache Gliareaktion bei diesem Prozesse geschildert.
Nur Kiesselbach, Ranke, Pfeiffer, Stern und Bielschowsky erwidhnen in ihren
Fillen lebhaftere Gliareaktionen, mit reichlicher Astrocytenbildung und Anséitzen 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 Gefifen vermehrt (Alzheimer, Stern u. a.), wobei einige Autoren eigenartige,
corpusculire Niederschlagsbildungen in den geschrumpften Gebieten der basalen Stamm-
ganglien eingehender schildern. Bekanntlich hat Flechsig und Jakowen ko solche ,,Chorea-
koérperchen‘ fiir pathognostisch fiir Chorea angesehen; es kann jedoch keinem Zweifel unter-
liegen, daB auch diesen Stoffwechselprodukten, die nach dem Orte ihrer Lagerung und ihren
histochemischen Erscheinungsformen ganz verschieden beschrieben werden, keine besondere
Bedeutung zuzumessen ist, zum Teil sind sie als gewdhnliche Amyloidkérperchen, wie in
einem der obigen Fille, aufzufassen (Pfeiffer), zum Teil unterscheiden sie sich von diesen
wie in dem Kiesselbachschen Fall, in ihren histochemischen Reaktionen, zum Teil diirften
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 Choreakérperchen bei diesbeziiglichen Nachuntersuchungen
als vollig unspezifisch erkannt, eine Ansicht, die auch in den spiteren Untersuchungen
sich bestatigte.

Fast samtliche Autoren heben das Fehlen schwerer Gefaflalterationen bei der
chronisch progressiven Chorea hervor, nur L'hermitte und P. Marie beschreiben auf-
falligere GefiaBveranderungen; diese starke Mitbeteiligung der mesodermalen Elemente trete
nicht nur an den GefaBen der erkrankten Gebiete hervor, sondern auch an der Pia als eine
fibrése Leptomeningitis; sie fassen den Proze8 als entziindlich auf, als eine eigenartige Form
der Encephalitis, hervorgerufen durch eine chronische Intoxikation unbekannter Art. Dem-
gegeniiber ist hervorzuheben, daf die Piaverinderungen reine fibrése Verdickungen dar-
stellen, und daB sich auch an den GefaBen nur fibrése Wandhyperplasien zeigen, die besonders
von Ranke und Bielschowsky betont werden. Im allgemeinen kann man sagen, da@3
GefiBerscheinungen besonderer Art dem vorliegenden histologischen Prozesse fremd sind,
und daB ihnen dort, wo sie erscheinen, eine sekundire Bedeutung zukommt. (Altersver-

Jakob, Extrapyramidales System. 6
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anderungen, fibrése und arteriosklerotische Beimischungen, relative GefiBvermehrung infolge
Schrumpfung des Gewebes.)

Bei dem ausgesprochenen Erblichkeitscharakter eines Teiles der chronisch progressiven
Choreafille wurde schon von jeher nach Entwicklungsanomalien im Zentralnerven-
system gefahndet. Als solche sind beschrieben von Stier die verschiedenen Entwicklungen
der Hirnhemisphidren, abnorme Windungsbildungen, vornehmlich der vorderen Zentral-
windung (v. Niessl - Mayendorff, Stern), Erweiterung des Zentralkanals (Solmersitz),
auffillige Mikromyelien (C. und O. Vogt), die Verbindung mit Syringomyelie (Hoffmann,
Ranke, Stern). Von Stern wird in einem Falle eine ungleichmifige Entwicklung des
Stirnhirns als architektonale Anlagestérung aufgefafft; ich kann mich jedoch nicht von der
Richtigkeit dieser Deutung iiberzeugen und méchte in diesem Befunde, trotz den Einwendungen
Sterns das Resultat der starken Stirnhirnatrophie erkennen. Auch histologische Ent-
wicklungsanomahen sind ab und zu erwihnt, wie das Vorkommen Cajalscher Ganglien-
zellen in der Molekularzone des GroBhirns und das Vorkommen zweikerniger Ganglienzellen.
Die Deutung, welche Ko6lpin der ofter in der vorderen Zentralwindung beschriebenen
inneren Kornerschicht und der Verbreiterung der inneren Kérnerschicht 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,
um das vermehrte Auftreten reaktiver Gliaerscheinungen in laminirer Betonung.

In meinen eigenen Fillen konnte ich nirgends, trotz darauf gerichteter Auf-
merksamkeit, Veranderungen finden, die als Entwicklungsstérungen
irgendwelcher Art aufzufassen wiren. Die bei 2 Fillen auffillige Ver-
kleinerung des Pons mit dem Mittel- und Zwischenhirn méchte ich ebenso als Aus-
druck des allgemeinen Schrumpfungsprozesses ansehen, wie die starke Atrophie der
gesamten GroBhirnhemisphiire. Dafiir spricht auch das Vorhandensein eines aus-
gesprochenen Hydrocephalus externus, der in keinem meiner Fille vermiB3t wurde.

Ein greifbarer Unterschied in der Art des histologischen Prozesses zwischen
den Fillen mit und ohne nachgewiesener Vererbung ist nicht sicherzu-
stellen?), Von meinen Fillen gehéren nur die beiden ersten Kranken der hereditéren
Huntingtonschen Form an, wiahrend bei den 3 iibrigen keine Erblichkeit nach-
gewiesen werden konnte?). Der ganze Prozef zeigt sich bei allen unseren Kranken
gleichsinnig entwickelt, nur daf in dem einen Huntington-Falle (Fall II) und
in dem einen Falle (Fall IV), bei welchem die Anamnese einen Gelenkrheuma-
tismus hervorhebt, eine stirkere 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 méchte ich in der stirkeren Gliareaktion
der beiden Fialle kein wesentliches Unterscheidungsmerkmal gegeniiber den
anderen Befunden erblicken. Denn aus der Literatur geht hervor, da8 die glisen
Begleiterscheinungen bei der chronisch-progressiven Chorea mit und ohne Ver-
erbung in gewissen Grenzen wechseln kénnen.

Jedenfalls ist es duBerst bemerkenswert, daB wir im histologischen Befunde
kein sicheres Unterscheidungsmerkmal auffinden kénnen zwischen der Hun-

1) In einer neueren Arbeit F. H. Lewys iiber die Histologie der Chorea (Zeitschr.
f. d. ges. Neur. u. Psych. 1923, im Druck) glaubt der Verf. solche Unterschiede festlegen
zu kénnen, besonders in der Art der Gliareaktion u. in unterschiedlichen Formverinde-
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 ITI muB offenbar zur vererblichen Form gerechnet werden (vgl. Fuinote S. 66).
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tingtonschen hereditdren 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 fallbarer Unterschied.

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

Schon Golgi fiel in einem Falle chronischer Chorea die eigenartige Fiarbung, Konsistenz-
verminderung und Atrophie der Corpora striata auf. Meynert vertrat 1868, freilich auf
Grund von Verinderungen 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-
wéahnt in seiner Dissertation (1903) die besonders schweren Verinderungen im Nucleus
caudatus und lentiformis, ohne ihnen freilich die entsprechende Bedeutung beizumessen.
Mit grélerem Nachdruck hat 1908 Jelgersma 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 zuriickgefithrt. Dann hat Alzheimer 1911 in
einem Vortrage iiber die anatomische Grundlage der Huntingtonschen Chorea und die
choreatischen Bewegungen iiberhaupt bei 3 Fillen schwerste degenerative Verinderungen
im Corpus striatum beschrieben, zudem waren auch die Kerne der Regio subthalamica
(besonders im Luysschen Korper) stark degeneriert. P. Marie und L’hermitte haben
1912 bei 2 Fillen 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 Verinderungen des Cortex und in den Zentral-
windungen. Im 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 Falle von Huntingtonscher Krankheit besclirieben, ohne freilich die Stamm-
ganglien genauer untersucht zu haben. Dann folgen 1914 die Veréffentlichungen von L’her-
mitte und Porak, welche die fritheren Befunde in den Stammganglien bestatigen. Nach-
dem Kleist ebenfalls 1912 in einem Falle Huntingtonscher Chorea den zweifellos be-
stehenden Zusammenhang zwischen den choreatisclien Erscheinungen und der Degeneration
des Streifenhiigels betont hat, wurde dieser Fall von Kiesselbach 1914 eingehender be-
schrieben, wobei die besondere Schidigung des Striatum geschildert wird. Auch der Seh-
hiigel und der gezahnte Kern des Kleinhirns waren mitbetroffen. Uber dhnliche Ver-
anderungen berichtete auch 1912 Pfeiffer in 2 Fillen progressiver Chorea. Hunt hat
1916 mitgeteilt, da er in 4 Féllen von Huntingtonscher Chorea eine besonders starke
Atrophie des Striatum mit ausschlieBlichem Untergang der kleinen Ganglienzellen gefunden
habe. Schlieflich folgen die ausfiihrlichen Untersuchungen C. und O. Vogts, die in allen
ihren Fillen — sowohl bei der Huntingtonschen hereditiren Form, wie bei der progres-
siven Chorea ohne nachgewiesene Vererbung und bei jenen Fillen 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 Verinderungen im Pallidum
und im Luysschen Korper. Ganz entsprechende Befunde hat schliefilich Stern in 3 Fillen
chronisch progressiver Chorea mitgeteilt, kurz auch F. H. Lewy und zuletzt noch Biel-
schowsky?).

1) Auch in einem neuerdings von G. Wilson und Winkelmann (Arch. of neurol.
a. psychiatry, Februar 1923) mitgeteilten Falle beschreiben die Autoren die gleichen Ver-
anderungen bei starker faserbildender Gliareaktion im Striatum (Anm. b, d. Korr.).
*
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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 erhirteten Striatumtheorie in 6 Fillen Huntingtonscher Chorea
das Striatum nie in ganz besonderem Grade verindert 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
koénnen meines Erachtens nicht, wie es Ranke getan hat, gegen die Striatumtheorie ver-
wendet werden.

Beriicksichtige ich meine diesbeziiglichen eigenen Befunde, so miissen die
4 ersten oben mitgeteilten Falle getrennt von dem letzten betrachtet werden.
Die 4 ersten Fille weisen eine hochgradige Atrophie des ganzen Striatum
auf, wobei das Caudatum in noch stirkerem Mafle sich befallen zeigt als das Pu-
tamen. Histologisch prigt sich die Parenchymentartung in einer ganz vor-
nehmlichen Affektion der kleinen Striatumzellen aus, wihrend die
groflen Ganglienzellen des Striatum relativ erhalten sind, bei Ausprigung eines
Status fibrosus im Markscheidenbilde. Somit bestétigen diese Befunde die
Striatumtheorie, insbesondere die Untersuchungsergebnisse von Hunt, C. und
0. Vogt und Stern, F. H. Lewy und Bielschowsky aus der letzten Zeit.
Es kann aber keinem Zweifel unterliegen, daf3 auch die grofen Striatumzellen
z. T. Entartungszeichen bieten, so dal wir nur von einem relativen Verschont-
bleiben der groBen Striatumzellen sprechen diirfen. Dies ist besonders
gegeniiber Hunt zu betonen, der von einem ausschlielichen Degenerationsvor-
gang der kleinen Striatumzellen spricht.

Ahnliche Verhiltnisse gelten auch fiir das Pallidum. Auch hier ist, wie
schon C. und O. Vogt in manchen ihrer Félle hervorheben, der Schrumpfungs-
prozeB noch 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, wihrend man
im Markfaserbilde in einzelnen Fillen den Eindruck gewinnt, dal 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 (L uysscher Korper)
zeigt sich bei meinen Féllen ebenfalls leicht geschrumpft, im gleichen Sinne, wie
dies auch C. und O. Vogt in manchen ihrer Fille hervorheben. Schwerere Ver-
dnderungen 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 Stérungen zu zeigen.

Besonders verdient hervorgehoben zu werden, daf sich, abgesehen von dem
starken dinnfaserigen Markscheidenausfall im Striatum und einem weniger hoch-
gradig entwickelten Markfaserausfall im Pallidum und Corpus subthalamicum,
keine weiteren geschlossenen Faserausfille oder Strangdegenerationen feststellen
lassen. Insbesondere ist die Linsenkernschlinge und die Pyramidenbahn beider-
seits als intakt anzusehen. Ebenso fehlen in meinen Fillen deutlichere Ent-
artungsvorginge 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
Fillen chronisch progressiver Chorea ganz regelmafBig einen allge-
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meinen degenerativen Schrumpfungsprozell, der sich vornehmlich
im Striatum in einer besonders hochgradigen Degeneration und
dem Untergang der kleinen Striatumzellen bei relativem Erhalten-
bleiben der groBlen Ganglienzellelemente offenbart. Der Charakter
der Verdnderungen ist der einer reinen Parenchymdegeneration; von einer
primiren Entziindung oder einem priméren Proliferationsvorgang der Neuroglia
kann dabei, wie ich mit Bielschowsky betone, keine Rede sein. Im Mark-
scheidenbilde zeigt uns der Vogtsche Status fibrosus den dem
Ganglienzellausfall entsprechenden dinnfaserigen Markfaseraus-
fall an. Die groBen Striatumzellen, wie das Pallidum, sind relativ
verschont. Bemerkenswert ist, dafl der relativ leichteren Striatum-
affektion des II. Falles ein Zuriicktreten der ausgesprochenen
choreatischen Unruhe bei, stirkerer Entwicklung von Paraki-
nesen entspricht. '

In einem gewissen Gegensatze zu diesem Befunde, wie er offenbar als cha-
rakteristisch fiir die chronisch progressive Chorea hingestellt werden darf, steht
das Untersuchungsresultat meines fiinften Falles. '

Wie schon oben ausgefiihrt, ist offenbar hier die seltsame Entwicklung des
Krankheitsbildes, die Untermischung der choreatischen Bewegungsstérungen mit
hypertonischen Zustinden 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 primére 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 jiingst mitgeteilten Bielschowskyschen Falle ein Analogon in der Literatur
hat, dem tiblichen 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 Diffusitit doch eine recht charakteristische.
Ganz regelmaBig ist, wie dies aus meinen Fillen hervorgeht und in gleichem Sinne
in der Literatur erwihnt ist, das Frontalhirn und die Zentralwindungen
am schwersten betroffen (Raecke, Kiesselbach, Ranke, C. und O. Vogt,
Stern u.a.). Die regionale Ausdehnung der Affektion im tbrigen Cortex ist
eine recht schwankende, auch das Temporal-, Occipital- und Parietalhirn kénnen
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 groflen Pyramidenzellen, namentlich auch die Beetzschen
Ganglienzellen relativ gut erhalten sind. Dadurch zeigt sich in gewissem Sinne
mancherorts eine lamindre Betonung des corticalen Degenerationsprozesses, wie
es sich in der vorderen Zentralwindung, z. B. in der Entwicklung einer gliésen
Pseudokérnerschicht im Ubergangsareal der Lamina pyramidalis zur Lam. V
auspriagt. C.und O. Vogt fanden die vordere Zentralwindung regelmaflig in
diesem Sinne verdndert bei allen Fillen mit begleitender Rindenerkrankung.
Ich kann diesen Befund in meinen 4 ersten Fallen bestéitigen, wihrend im
letzten Falle 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, l4Bt sich unschwer diese Pseudokoérnerschicht erkennen. Andere
Untersucher wieder, ich erwihne nur Stern aus der letzten Zeit, konnten sie
nicht feststellen. Es scheint, daB es sich dabei zum mindesten um einen recht
hiufigen Befund bei unserer Krankheit handelt, der in seiner Intensitit von Fall
zu Fall wechseln kann.

Im gleichen Sinne ist die Verdichtung und Verbreiterung der inneren Kérner-
schicht in der Occipital- und Calcarinarinde zu bewerten, wie ganz im all-
gemeinen die auffilligen Degenerations- und gliésen Wucherungs-
erscheinungen in der innern Kérnerschicht.

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
0. Vogt u. a.), und ich mufl auf Grund der obigen Ausfilhrungen diese Fest-
stellungen bestitigen und unterstreichen. Es ist aber zu betonen, dafl
namentlich im Stirn- und Zentralhirn, manchmal auch im Temporalhirn eben-
falls die dritte Schicht sehr schwere Ganglienzellausfille erkennen laft.

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

Die chronisch progressive Chorea offenbart sich also pathologisch-anatomisch
in einem diber weite Strecken des Zentralnervensystems verbreiteten, ganz diffusen
reinen degenerativen Parenchymprozefl, der mit Bevorzugung gewisser grauer Teile
zu einer besonders schweren Entartung der kleinen Ganglienzellelemente fiihrt. Seine
Hauptlokalisation findet der Prozef3 gesetzmdfig 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 regelmdfig befallen, wobei sich zumeist in letzterer eine gliose Pseudo-
kornerschicht, oberhalb der Betzschen Pyramidenzellzone gelegen, gut ausprdgt.
Die Entartung der inneren Kornerschicht und der drei untersten Rindenschichten
ist in den befallenen Gebieten besonders ausgesprochen.

Zuw betonen ist die Diffusitit des Entartungsvorganges tm Zentralnervensystem,
die auch die grofzelligen 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 Krankhestsbild nach der Seite des akinetisch-hypertonischen Syn-
droms. Bei leichterer stridirer Erkrankung kénnen Parakinesen neben der chore-
atischen Unruhe vorherrschen.

Von besonderem Interesse scheint es mir, daf3 sich, wie dies aus der Literatur
und meinen eigenen Untersuchungen hervorgeht, klinisch wie pathologisch-
anatomisch kein greifbarer Unterschied zwischen den Fallen chro-
nisch-progressiver Chorea mit und ohne nachgewiesener Vererbung
sicherstellen 14Bt. Dies ist um so auffallender, als die echte Huntingtonsche
Chorea, wie es Entres erst jetzt wieder betont hat, eine dominant gehende,
mendelnde Krankheit ist, deren Entstehung nur eine direkte erbliche Uber-
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tragung ermoglicht, wihrend die Atiologie der chronischen progressiven Chorea
ohne Vererbung vollig dunkel ist. Welches auch hierbei die inneren Zusammen-
hinge sein mdgen, so ist es meines Erachtens nicht erlaubt, diese beiden For-
men gleich zu setzen. ’

Uber eine weitere Gruppe einer bilateralen progressiven chronischen Chorea
ohne nachweisbare Atiologie und ohne Vererbung, die ohne psychische St6-
rungen verliuft, fehlt mir persénliche Erfahrung. Bei dieser Gruppe haben
C. und O. Vogt und Bielschowsky die wesensgleiche Veranderung festgestellt
wie in den anderen Féllen mit psychischen Stérungen, nur mit dem Unterschiede
einer eng auf das Striatum beschrinkten Lokalisation. Sie sprechen dabei von
einem isolierten Status fibrosus des Striatum. Diese Fille von reiner chronischer
Striatumchorea geben den unwiderleglichen Beweis, da die choreatischen Be-
wegungen auf die striire Erkrankung bezogen werden miissen.

Was den KrankheitsprozeB selbst angeht, so kann er in seiner histo-
logischen Eigenart als nicht spezifisch angesehen werden. Als reiner degenera-
tiver ParenchymprozeB ausgeprigt, zeigt er wohl in Einzelheiten gewisse Anklange
an jene rein degenerativen Entartungsvorginge, wie wir sie z. B. bei chronischem
Alkoholismus, bei dem senilen Involutionsvorgange, schlieflich 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 fiir die von Debuck betonte histo-
logische Verwandtschaft mit der Dementia praecox?), die auch Ranke und Stern
bis zu einem gewissen Grade vertreten, in noch hoherem Mafle aber fiir die Be-
ziehungen des Krankheitsprozesses zu jenen der senilen Demenz, welche vor-
nehmlich von Ranke und Kiesselbach hervorgehoben werden. Als spezifisch
fiir die chronisch-progressiveChorea ist die Art des histologischen
Prozesses nur im Zusammenhange mit seiner charakteristischen
Lokalisation zu bewerten.

3. Symptomatische Chorea.
a) Auf toxisch-infektiéser 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 Stiitze durch die Befunde bei der infektitsen Chorea (Sydenham-
sche Form — Chorea minor). Bei der toxisch-infektidsen Chorea, die sich be-
kanntlich besonders hiufig nach Gelenkrheumatismus?) entwickelt, ist auf

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

2) Auch die Chorea gravidarum gehort offenbar zum Teil hierher, insofern sie infektiosen
Prozessen ihren Ursprung verdankt; zum anderen Teil beruht sie auf embolischen Gefa-
prozessen mit vornehmlicher Lokalisation im Striatum. Abb. 37, 38 stammen von einer
solchen Beobachtung, bei der sich die auf embolischen GefaBprozessen beruhenden Ge-
websnekrosen auBerhalb der Rinde ausschlieflich auf das Kaudatum und Putamen be-
schrankten. Nach mehrwochentlichem Bestehen der Chorea am Ende der Schwangerschaft
wurde das Krankheitsbild von allgemeinen cerebralen Reiz- und Léhmungserscheinungen
abgelost, denen die Frau 4 Tage nach dem Partus erlag. Diesen Storungen entsprachen
in der GroBhirnrinde diffus eingestreute embolische Herde, zumeist deutlich jiingeren
Alters.
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die Befunde von Alzheimer, Schuster, P. Marie und Trétiakoff hinzu-
weisen, welche unter anderem herdférmige Stérungen im Striatum be-
tonen. Freilich sind die Verinderungen im Zentralnervensystem dabei recht
diffus lokalisiert’ und namentlich Alzheimer hat gleichzeitig hochgradigere
Verinderungen 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 hiufig im Vordergrunde stehenden Koordinations-

Abb. 37. Chorea gravidarum, 3 Wochen vor dem Partus plotzlich einsetzend ; 4 Tage nach |
dem Partus Exitus unter allgemeinen cerebralen Lihmungserscheinungen. Im ganzen Gehirn
zahlreiche auf kleine Embolien zuriickzufiihrende Herde dlteren und jiingeren Datums. Zahl-
reiche kleine und auch groBere Nekroseherde im ganzen Striatum mit Mesenchymal- und
Gliafaserwucherungen und Kérnchenzellbildung. Das ganze Striatum durch kriftige Glia-
proliferation auch auBerhalb der Herde ausgezeichnet. Die Abbildung zeigt einen solchen &l-
teren Nekroseherd im Striatum; kei Ubergang zu dem einigermaBen erhaltenen, aber
mit starken Gliawucherungen durchsetzten Striatumgewebe.: Nisslbild. Mikroph. bei gleicher
VergroBerung wie Abb. 2.

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

Des weiteren kénnen mit einiger Reserve die von zahlreichen Autoren im
Striatum festgestellten Verinderungen herangezogen werden, die sich bei den
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choreiformen Zusténden der Encephalitis in ihrem akuten und sub-
akuten Stadium zeigen, Befunde, die ich bestitigen kann. Ich verzichte auf die
Wiedergabe meiner eigenen Untersuchungsbefunde in solchen Fillen, die nichts
wesentlich Neues der hieriiber schon bestehenden umfangreichen Literatur zu-
figen 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 aufgefafit worden war und bei dem die Sektion iiberraschender-

Abb. 38. Chorea gravidarum. Der gleiche Striatumherd wie Abb. 37 bei Bindegewebe-
farbung nach Ranke-Achucarro; gleiche VergroBerung wie Abb. 37. Starke Mesen-
chymalwucherungen im Herde.

weise eine schwere Diphtherie des Dickdarms und der Scheide fest-
stellte mit positivem Diphtheriebacillenbefunde im Liquor. 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 letzter Zeit konnte ich wieder 2 Fille von symptomatischer akuter Chorea mit
reicher Entwickelung von Parakinesen untersuchen, die bei Fehlen einer vorhergehenden
Grippe klinisch-dtiologisch véllig unklar waren. Anatomisch fand ich ausgesprochene
encephalitische Verinderungen 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 gehéren auch solche Fille
zur Encephalitis lethargica und das choreatisch-parakinetische Bewegungsspiel ist indirekt
bedingt, wobei die relative Integritit des Striatum den parakinetischen Charakter deut-
licher hervortreten 1aB8t. (Anm. b. d. Korr.)
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beschrieben hat, méchte ich hier unter Hinweis auf diese Verdffentlichung?) 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 Thalamusgebieten und
in der Ponshaube, neben ab und zu aufzufindenden ganz zarten GefaBinfiltraten
im nervosen Parenchym fand sich eine zweifellos im Vordergrunde stehende Er-
krankung des Striatum: das Striatum zeigte eine ausgedehnte Ver-
fettung der Ganglienzellen, eine feintropfige Fettablagerung im
Gliaplasma ohne Kérnchenzellbildung, ferner im Nisslbilde sehr
deutliche, als subakut anzusprechende Degenerationserscheinun-
gen an den groBen und kleinen Striatumzellen. Gelegentlich beobach-
tete man auch einen Untergang der Ganglienzellen mit der Bildung schéner Glia-
rosetten. Es ist zu betonen, daB diese Verinderungen sich auf das Striatum
beschranken und auch hier keinen vom GefaBsystem abhingigen herdférmigen
Charakter zeigen.

Dieser Fall aus der menschlichen Pathologie gibt eine gewisse Bestatigung der interes-
santen experimentellen Untersuchungsergebnisse F. H. Lewys bei diphtherieinfizierten
Méusen: Bei der Impfung von Méusen mit lebenden Diphtheriebacillen bestimmter Stamme
und Menge erkrankten die Tiere zwischen dem 3. und 10. Tag unter dem Bilde einer Hyper-
kinese, die durch einen schnellen Wechsel hyper- und hypotonischer Zustinde charakterisiert
und am ehesten mit dem Spasmus mobilis vergleichbar ist. Im Gehirn dieser Tiere fand Lewy
Verdnderungen an den kleinen neostrisiren Elementen, hiufig im zentralen Thalamuskern
und manchmal im Hypothalamus. Die Verdnderungen imponieren als perakut nekrotisierende
oder weniger akute mit Gliareaktion, wobei aber die reaktive Glia ebenfalls zugrunde geht.
Die schwersten Veréinderungen 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 muf}, da neben den kleinen Ganglienzellen des Striatum auch
die groBenin offenbar gleichem Maf3e mitgelitten haben. Die Unter-
mischung der choreatischen Unruhe mit Parakinesen mdchte ich
hier mit der Eigenart der Striatumlésion und — mit gewisser Re-
serve — deren leichteren Affektion unter Hinweis auf die bei dem
zweiten Falle der chronisch-progressiven Chorea erhobenen Be-
funde erkliren?).

Bei dem choreatischen Symptomenkomplex, wie er sich ab und zu klinisch
im Verlaufe einer progressiven Paralyse zeigt, konnte O. Fischer und C. und
0. Vogt besonders schwere, echt paralytische Krankheitsvorginge im Striatum
feststellen. Letztere sprechen dabei von der Ausprigung eines paralytischen
Status fibrosus im Striatum. Bei der Paralyse finden wir aber, wie dies schon
Alzheimernachgewiesen hat, gerade die basalen Stammganglien, insbesondere das
Striatum, recht haufig fast regelmiBig mit erkrankt, ohne dafl im klinischen Bilde
choreatische Bewegungsstérungen deutlich werden. So habe ich zahlreiche Fille
unter meinem Material, die schon makroskopisch durch eine erhebliche Schrump-
fung des Striatum auffallen, und mikroskopisch schwere paralytische Verdnde-
rungen im Striatum aufweisen. Nicht selten kommt es dabei tatsichlich im
Markscheidenbilde zu der Auspragung eines Status fibrosus, immer aber nur dann,

1) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 1923.
2) Vgl. auch Kleist: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 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 hiufig im Striatum
bei der Paralyse auf gummése Herde oder auf von begleitenden Gefaprozessen
abhangige Erweichungsherde. In meiner jiingsten Studie iiber die ,,Histopatho-
logie der Paralyse und Tabes mit besonderer Beriicksichtigung des Spiroch#ten-
befundes® beschrieb ich 4ltere und frische Entmarkungsherde im
Striatum bei reichlicher Anwesenheit von Spirochédten. Zu betonen
ist dabei, dafl das Pallidum fast regelmdBig frei von wesentlichen
Verianderungen und frei von der Spirochéteninvasion bleibt, eine
Erfahrung, die auch Spatz bestatigt.

Bei all solchen sehr hiufigen Befunden bei der Paralyse muB es iiber-
raschen, dall ausgesprochene choreatische Bewegungsstorungen der Paralytiker
relativ selten zur Beobachtung kommen, in meinen autoptisch untersuchten
Fallen ganzlich fehlen. Immerhin glaube ich gewisse, bei diesen Kiranken auf-
fallige Bewegungsstorungen als den Ausdruck striirer Affektion auffassen zu
diirfen, so vor allem die besonders in solchen Fillen hervortretenden mannig-
faltigen Parakinesen, die mimischen Mitbewegungen, Komponen-
ten der Sprachstorung, die eigenartige Bewegungsunruhe in den
Extremitaten, die beieinzelnen meiner Beobachtungen in myoklo-
nische Zuckungen bei negativem Babinski ausartete. Freilich ist es
unendlich schwer, bei derartig im Zentralnervensystem diffus entwickelten
Prozessen die Lokalisationsfrage einigermaflen entscheidend zu b@antworten.

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

Ahnliches gilt fiir die symptomatische Chorea bei den auf syphilitischen
oder arterio-sklerotischen GefalBprozessen basierenden Gehirnerkrankungen. Ich
werde bei der zusammenfassenden Beantwortung der Lokalisationsfrage die hier
einschliagigen Fille kurz besprechen.

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

Fall VIIL
Senile Chorea.

Frau Mewis, 1841 geboren, wurde 1916 in einem ausgesprochen senllen Verwirrtheits-
zustande in F. aufgenommen.

Vorgeschichte: Friither stets gesund. Es liegt keine hereditire Belastung vor, ins-
besondere sind keine Bewegungsstérungen irgendwelcher Art in der Familie vorgekommen.
Seit einiger Zeit ist sie psychisch verdndert, schlaflos, angstlich, verwirrt.

Korperlich bietet sie die Zeichen des Seniums mit leichter peripherer Arteriosklerose.
An den oberen Extremititen ist ein deutlicher Tre mor auffillig, der Ahnlichkeit mit dem
Zittern der Paralysis agitans hat. Es bestehen keine wesentlichen Reflexstérungen. Der
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Gang ist etwas unsicher mit kleinen Schrittchen. (Uber den Tonus der Extremititen ist
nichts erwahnt.) Psychisch bietet die Kranke das Bild einer unruhigen, verwirrten, unorien-
tierten, in ihrer Merkfahigkeit stark geschiddigten Senilen. Nach halbjihrigem Anstalts-
aufenthalt wird die Kranke leicht gebessert entlassen.

Ende 1919 wird die Kranke wieder aufgenommen wegen stirkerer Verwirrtheitszu-
stdnde und seit einiger Zeit bestehenden Zwangsbewegungen.

Die Kranke bietet korperlich die Zeichen vorgeschrittener Senilitit, hat eine welke
mumienhafte Haut und ist stark abgemagert. Der Mund ist véllig zahnlos. Die inneren
Organe sind ohne wesentliche Veranderungen, neurologisch bestehen keinerlei Lahmungen,
die Reflexe sind ohne Stérungen.

Das Gesicht (Abb. 39) ist in dauernder Unruhe, die Wangenmuskulatur wird dauernd
bewegt, der Mund wird unregelméaBig aufgerissen, die Lippen und die Zunge sind in stindiger
Unruhe, wobei grunzende und schnalzende Laute hervorgebracht werden. Auch die Stirn

wird hiufig in Falten gezogen. AulBlerdem bestehen
fast dauernd grobe ausfahrende Bewegungen der Arme,
und, an Intensitat etwas geringer, auch der Beine.
Die ganze Bewegungsunruhe erinnert an die der
Chorea. Der Gang ist unmdéglich, da die Kranke in-
folge der Bewegungsunruhe unsicher wird und stiirzt.
Im Schlaf hort die Unruhe auf, wihrend die Bewe-
gungen zunehmen, sobald man sich mit der Kranken
beschaftigt. Psychisch bietet die Kranke den glei-
chen Zustand wie bei.der ersten Aufnahme. Die
Sprache ist véllig unverstindlich infolge der Bewe-
gungsunruhe der Sprachmuskulatur. Der Zustand der
Kranken bleibt im Jahre 1920 im wesentlichen 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 unveréndert bestehen. Die Sprache besteht nur noch in un-
artikulierten Lauten, die stoBweise herausgebracht werden. Sehr hdufig 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 Befundes.

Bei einer 75jahrigen Frau entwickelt sich neben den Zeichen einer senilen
Demenz ein deutlicher Tremor an den oberen Extremititen, der an das Zittern
der Paralysis agitans erinnert, und ein Gang mit kleinen Schritten. Drei Jahre
spater werden die Zittererscheinungen der Kranken abgel6st von ausgesprochener
choreatischer Bewegungsunruhe des ganzen Korpers, besonders des Gesichts, der
Sprachmuskulatur und der Arme bei fortschreitendem psychischen Verfalle. Die
Kranke kann wegen der starken Bewegungsunruhe nicht gehen. Schliefilich ent-
wickeln sich 1!/, Jahre spiiter 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 hochgradig maran-
tisch in tiefster Verblodung.

Anatomischer Befund.
Die Gehirnsektion ergab ein atrophisches Gehirn (Gehirngewicht 1070 g bei Schidel-
inhalt von 1250 ccm und Duragewicht von 50 g) mit leichter Piaverdickung iiber der ganzen
Gehirnkonvexitiat. Die Gehirnwindungen sind von normaler Anlage, deutlich atrophiert,
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namentlich in beiden Schlafenlappen. Die basalen Gefae zeigen nur ganz geringe sklerotische
Wandverdnderungen. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn erkennt man im Marklager
des rechten Stirnhirns nahe dem vorderen Pole eine erbsengrofe herdférmige Verianderung,
die sich scharf gegen die Umgebung absetzt, etwas harter ist und von gelbroter gesprenkelter
Farbe. Die Seitenventrikel sind ganz leicht erweitert, das Ependym aller Ventrikel ist zart.
Nirgends finden sich sonst herdférmige Storungen oder besondere Atrophien, namentlich
sind die basalen Stammganglien von normaler GréBe und Farbung. Ebenso der Pons, das
Kleinhirn und die ganze Medulla.

Bei der Sektion des iibrigen Kérpers fand sich eine alte Lungenspitzentuberkulose,
ferner eine eitrige Bronchitis mit bronchopneumonischen Herden, Arteriosklerose der Ab-
dominalaorta und Parenchymatrophie der inneren Organe.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes:

Die Pia und die GroBhirnrinde zeigen die typischen Verdnderungen einer sehr schweren
senilen Demenz. In der Rinde findet sich eine auffallend grole Menge seniler Plaques,

Abb. 40. Fall VII. Striatum (orale Halfte). Nisslbild, gleiche VergroBerung
wie Abb. 2. Degeneration der groBen und kleinen Striatumzellen, herdférmige
Verédung der kleinen Striatumzellen (x). Mikroph.

wie man sie in solcher Anzahl und GréBe nur selten in senilen Fillen zur Beobachtung be-
kommt. Dazu gesellen sich die schweren Ganglienzellverinderungen (Lipoidentartung,
chronische Sklerose), Gliaproliferationen und ab und zu auch die Alzheimersche Fibrillen-
veranderung. Am hochgradigsten ist das Stirnhirn und die Temporalwindungen mit dem
Ammonshorn betroffen, wihrend die vordere Zentralwindung keine schweren Degenerations-
erscheinungen erkennen 1aBt. Insbesondere sind die Betzschen Pyramiden gut erhalten
und eine Pseudokérnerschicht ist nicht entwickelt.

Die CGefiBe zeigen groBtenteils nur ganz leichte Verinderungen im Sinne seniler Gefas3-
wandfibrose. An den gréBeren GefifBen des Hirnstammes sind nur ganz leichte, echte arterio-
sklerotische Verinderungen 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 Abhingigkeit von Gefalen. Sonst sind nirgends
Erweichungsherde arteriosklerotischer Natur anzutreffen.

Besonders hochgradige Parenchymstérungen bietet das Striatum beiderseits. Im
Nisslbilde (Abb. 40) erkennt man in der vordersten Hélfte dieses Gebiets eine schwere
diffuse Parenchymstérung. Die kleinen Ganglienzellen sind mancherorts ausgefallen, so
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daB kleine Verddungsherde entstehen. Ganz allgemein sind diese Elemente aufs schwerste
geschidigt: es sind blasse Gebilde mit zumeist deutlichen hellen Kernen und geschrumpftem,
diffus dunkler sich firbenden, mit kleinen Vakuolen durchsetzten Protoplasma. Sehr hiufig
trifft man nur noch auf Schattenbildung dieser Zellform. Auch die groSen Ganglienzellen,
relativ in diesen Gebieten erhalten, befinden sich im Zustande chronischer Sklerose und
fettiger Degeneration.

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

Im Silberpriparate sehen wir einen kérnigen Zerfall der intracelluldren Fibrillen, ganz
vornehmlich in den kleinen Striatumzellen, nirgends ist die Alzheimersche Fibrillenbildung
entwickelt, auch fehlen senile Plaques.

Im Fettpriparate begegnen wir einer ganz diffusen Fettanhiufung in den Ganglien-
zellen wie in dem gliésen Protoplasma, wie auch die Abbauprodukte in den GefafBlymph-
scheiden stark vermehrt sind. Kérnchenzellbildungen sind nicht festzustellen.

Abb. 41. Fall VII. Striatummitte im Nisslbild bei gleicher Vergrofierung wie
Abb. 40. Weit schwerere Versdung vornehmlich an kleinen Striatumzellen.
Gefiafle nicht wesentlich verdndert (g). Mikroph.

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

Im allgemeinen steht die diffuse Parenchymerkrankung weitaus im Vordergrunde,
bei starkem Zuriicktreten kleinerer Verédungsherde (Abb. 40). In solchen liegen gewdéhnlich
kleine Capillaren mit fibrésen Gefifiwandverinderungen ohne sonstige Besonderheiten,
Erweichungsherde fehlen vollig,

Gegen die Mitte des Striatum zu und weiter caudalwérts nimmt die In-
tensitdt der Erscheinungen etwas zu, so daBl man fiir gewShnlich in diesen Teilen
Stérungen antrifft, wie sie Abb. 41 wiedergibt. Es handelt sich auch hierbei um prinzipiell
den gleichen histologischen Vorgang, der aber zu einem wesentlich hochgradigeren Ausfall
an kleineren und groBeren Striatumzellen gefiihrt hat. Dabei ist zu betonen, daB man auch
im caudalen Striatumabschnitt auf weniger hochgradig verinderte Gebiete st6ft. Immerhin
ist der Wechsel in der Intensitit auffallend.

Zu einer Schrumpfung der Striata ist es nicht gekommen.
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Im gesamten Pallidum finden sich die gleichen Vorginge, nur in wesentlich ver-
minderter Schwere. Die Ganglienzellen sind vielleicht etwas an Zahl reduziert, zumeist
gut erhalten, mit reichlicher Lipoideinlagerung. Auch das gliése Protoplasma ist in zarter
Wucherung begriffen.

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

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

Im Markscheidenpriaparate 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. Markscheidenpriaparat, keine wesentliche Schrumpfung des Kaudatum

(Kaud) und Putamen (Put), diffuse Markfaserausfille im Striatum und leichtere im Pal-

lidum (Pall). Thalamus mit seinen Kernen (aa, ma, 1), H, und H, Substantia nigra (Sn)
und Pes unverindert. (Die Liicken im Gewebe sind Kunstprodukte.) Photogr.

Pallidum zeigen im Markscheidenbilde greifbare Verinderungen (Abb. 42). Das Striatum
ist hochgradig verarmt an diinneren und auch dickeren Faserziigen, so daf es auch in den
oralsten Partien nirgends den Status fibrosus erkennen 1afit. 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 Luyssche Kérper, die Strahlungen des roten Kerns, die Substantia nigra, die Kleinhirm-
strahlungen sind im wesentlichen intakt.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Neben einem in schwerster Weise in der GroBhirnrinde entwickelten senilen
Prozesse, der mit auffallend reichlicher Entwicklung von senilen Plaques und
mit der Alzheimerschen Fibrillenverinderung einhergeht, zeigt sich der senile
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ParenchymprozeBl besonders noch im Striatum lokalisiert. Hier ist
es ohne makroskopische Schrumpfungen zu einer hochgradigen Degeneration der
Ganglienzellen gekommen und daneben zu kleineren Verédungsherden bei zarter
protoplasmatischer Gliawucherung und fettiger Imbibition des Parenchyms.
Wihrend in der oralen Hilfte des Striatum die kleinen Ganglienzellen unzweifel-
haft stirker befallen sind als die groBen Elemente, trifft man in der hinteren
Halfte auf schwerere Parenchymverinderungen mit durchschnittlich stirkerer
Affektion auch der groflen Ganglienzellen. Dem entspricht im Markscheiden-
bilde bei Fehlen des Status fibrosus im ganzen Striatum ein Ausfall der feinen
und dicken Faserziige. Im 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,
fiir eine schwerste Form der Senilitat charakteristischer Rindenprozefl parallel,
den daneben im Krankheitsbilde stark betonten Bewegungsstérungen entspricht
eine deutliche Affektion des striopallidiren Systems. (Der kleine, in Vernarbung
begriffene, sklerotisch bedingte Erweichungsherd im Stirnbirnmark rechts mufl
entsprechend seiner. Kleinheit, als symptomatologisch bedeutungslos angesehen
werden; jedenfalls hat er keinerlei Faserdegenerationen ausgeldst.) Es kann
keinem Zweifel unterliegen, dafl die Veranderungen im Striatum dabei weitaus
im Vordergrunde 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 verdndert. Die eigenartige Entwick-
lung der Bewegungsstérungen — zuerst Tremor, dann allgemeine
Chorea, schlieBlich Beugecontracturen in den untersten Extremi-
taten bei Fortbestehen der choreatischen Bewegungsstérungen in
den oberen Extremitédten, im Gesicht und in derSprachmuskulatur
— ist offenbar auf die fortschreitende Degeneration des Striatum
zu beziehen. Wir kénnen daraus schlieBen, da eine leichtere Parenchym-
degeneration des Striatum zun#chst Zittererscheinungen bedingt,
daB die weitere Zunahme der Degeneration Chorea auslésen kann;
das akinetisch-hypertonische Syndrom, das in der unteren Kor-
perhalfte die choreatische Bewegungsunruhe abléste, ist offenbar
derAusdruck der schwereren Lision der hinteren Striatumhélftel).
Inwieweit die gleichzeitig gegebene, jedoch stark zuriicktretende Pallidum-
affektion eine bedeutsame Rolle mitspielt, mufl zunichst dahingestellt bleiben.

Die Ausdeutung dieses Falles entspricht in den wesentlichen Punkten den
im Falle V gemachten Beobachtungen und bestitigt &hnliche Ansichten C. und
0. Vogts iiber die striare Lokalisation des Tremors. Zu betonen ist, daB

1) Ganz allgemein neigen Lei bettligerigen Kranken die unteren Extremititen weit
mehr zu Versteifungszustinden und Kontrakturenentwickelung als die oberen.
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sich im Striatum und Pallidum im Markscheidenbilde nur ein diffuser Untergang
diinner und dicker Fasern zeigt, ohne deutliche geschlossene Faserdegeneration.
Das Fehlen eines Vogtschen Status fibrosus auch in den oralen Striatumteilen
bei einer deutlich ausgeprigten choreatischen Bewegungsunruhe der oberen
Korperhilfte lehrt uns, dafl der Vogtsche Status fibrosus nicht regelmaBig bei
dem Choreaphinomen ausgeprigt sein mufl. Ich glaube, daB er offenbar nur
dann in FErscheinung tritt, wenn eine gleichzeitige starke Schrumpfung des
Striatum mit vorliegt. DaB letztere auch bei der gewdhnlichen progressiven
Chorea, auch bei der Huntingtonschen Form fehlen kann, 14t sich aus den
Befunderhebungen der Literatur erschliefien, z. B. aus den von Ranke er-
hobenen Feststellungen. '

In gewissem Sinne haben wir es also hier mit einer atypischen senilen
Demenz zu tun: Einmal ist der Rindenproze8l von ungewéhnlicher In- und Ex-
tensitat und entspricht so jenen atypischen senilen Formen, welche der Alz-
heimerschen Krankheit nahestehen, dann aber zeigt er in dem starken Mit-
befallensein der basalen Stammganglien eine ungewohnliche Ausdehnung des
senilen Prozesses und ist auch in diesem Sinne als atypisch anzusehen.

Was mir weiterhin bei der Beurteilung dieses Falles und seiner allgemeinen
Auswertung von Bedeutung erscheint, sind die Beziehungen zu den bei der Alz-
heimerschen Krankheit ganz gewdhnlich gegebenen Bewegungs-
storungen. Es ist ja bekannt, daf sich die Alzheimersche Krankheit in
ihrer prasenilen und senilen Form durch eigenartige Spannungszustinde in der
Gesichts- und Extremititenmuskulatur, durch rhythmische Zittererscheinungen,
durch Mitbewegungen, Parakinesen, durch logoklonische Sprachstérungen und
dergleichen auszeichnet. Ich habe in meinem Material 4 Fille der Alzheimer-
schen Krankheit, die von Lua 1920 beschrieben worden sind, auf die Ver#n-
derungen im Striatum und Pallidum hin untersucht und konnte dabei recht deut-
lich ausgesprochene Parenchymdegenerationen im Striatum und Pallidum fest-
stellen, die in ganz ahnlicher Weise, jedoch nicht so hochgradig entwickelt waren
wie in obigem Falle. Der gleiche Befund zeigte sich mir bei drei weiteren Kranken?).

Nun sind auch, wie es namentlich Simchowicz hervorhebt, bei der senilen
Demenz die basalen Stammganglien ganz gewéhnlich im Sinne seniler Parenchym-
stérungen veriandert. Bei vergleichenden Untersuchungen konnte ich aber fest-
stellen, daB die hier lokalisierten Parenchymveridnderungen einer gewohnlichen
senilen Demenz bei weitem zuriickstehen gegeniiber den Verinderungen bei der
Alzheimerschen Krankheit oder in unserem obigen Falle. Ich glaube daher,
daB diesen anatomischen Verhiltnissen im oben angedeuteten Sinne eine ganz
wesentliche Bedeutung zukommt fiir die Entwicklung der eigenartigen und
polymorphen Bewegungsstérungen, die sich bei dem atypischen Senium zeigen?).

Fassen wir also unsere eigenen Befunde unter Beriicksichtigung der in der
Literatur niedergelegten Feststellungen zusammen, so dringt alles zu der An-
nahme, dafB sich die progressive Chorea pathologisch-anatomisch offenbart in einer
besonders schweren Parenchymentartung des Striatum, wobei in ganz auffallender

1) Vgl. auch Kleist: Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 1923.
2) Vgl. auch die Bemerkungen iiber die ,,sen ile Muskelstarre S. 134.

Jakob, Extrapyramidales System. 7
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Weise die kleinen Ganglienzellen am meisten degenerieren und sich im Markscheiden-
bild die Ausbildung eines Vogischen Status fibrosus fir gewohnlich zeigt, jedoch bet
mangelnder Schrumpfung der Stammganglien auch fehlen kann. Auch die grofen
Ganglienzellen des Striatum sind gewohnlich mehr oder weniger mit befallen, wie
auch das Pallidum gelegentlich leicht mit erkranken kann, ohne daff sich dabei der
Charakter der Bewegungsstirung dndern muf. Leichiere Striatumaffektionen konnen
Parakinesen mehr hervortreten lassen. Bei fortschreitender strio-palliddrer Degene-
ration und ungewéhnlicher Beteiligung subpalliddirer Zentren (Corpus Luysi, Sub-
stantia nigra) an dem Parenchymprozef3 werden offenbar die choreatischen Be-
wegungsstorungen abgelést von dem akinetisch-hypertonischen Syndrom.

Der histologische Prozefl gibt uns, abgesehen von den Fallen, wo die
Chorea eine Begleiterscheinung einer senilen, arteriosklerotischen, syphilitischen,
paralytischen oder anderen diffisen Gehirnaffektion ist, oder wie bei der Chorea
minor eine toxisch-infektitse, gelegentlich mehr herdférmig auftretende Alter-
ration des Striatum darstellt, keine dtiologischen Hinweise. Als Einteilung der
verschiedenen Choreaformen scheint mir folgende Klassifizierung zu Recht zu
bestelen, die einen weiteren Ausbau der vor vielen Jahren von Wollenberg vor-
genommenen bedeutet:

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

2. Die symptomatische Chorea bei allgemeiner Erkrankung des
Gehirns auf paralytischer, syphilitischer, arteriosklerotischer,
seniler Grundiage (hierher gehért auch die Chorea bei Tumoren,
bei der multiplen Sklerose, bei der tuberdsen Sklerose mit ent-
sprechender stridrer Lokalisation).

3. Die chronisch - progressive Chorea.

a) Die echte Huntingtonsche Form mit Vererbung und
mit psychischen Stérungen.

b) Jene ohne nachgewiesene Vererbung und mit psychi-
schen Storungen.

¢) Jene ohne psychische Stérungen.

Im schirfsten symptomatologischen Gegensatz zur -choreatischen Be-
wegungsstérung steht das

IL. hypokinetisch-hypertonische Syndrom des Parkinsonismus.

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

Die wichtigsten Komponenten dieses Syndroms sind nach Férster folgende:
. Tremor in der Ruhe, der nicht selten fehlen kann;

Erhéhung des plastischen formgebenden Muskeltonus;

Erhohung des passiven Dehnungswiderstandes der Muskeln (Rigor);
Spannungsentwicklung der Muskeln bei passiver Annaherung ihrer In-
sertionspunkte (Adaptationsspannung, Fixationsspannung, kataleptisches
Verhalten der Glieder);

5. Tonische Nachdauer der Kontraktion bei elektrischer Reizung;

[

-~ w
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6. Fehlen der Irridiation bei Reflexbewegungen, Fehlen der fiir das Pyra-
midenbahnsyndrom charakteristischen Reflexsynergien, Fehlen des Re-
flexriickschlages (rebound reaction) — tonische Nachdauer der Reflex-
bewegung ;

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

8. Einschrankung der willkiirlichen Spontan- und Initiativbewegung (Be-
wegungsarmut), verlangsamter Bewegungsbeginn, verlangsamter Be-
wegungsablauf, geringe Bewegungsexkursion, Ermiidbarkeit und Ab-
schwichung der groben Muskelkraft bei Willkiirbewegungen, bei apoplek-
tischer Entstehung voriibergehende totale Léhmung — tonische Nach-
dauer ausgefiihrter Willkiirbewegungen.

Fehlen normaler Mitbewegungen bei zusammengesetzten willkiirlichen
Bewegungsakten, mangelnde Verstirkung normaler Mithbewegungen, Fehlen
der fir das Pyramidenbahnsyndrom charakteristischen Bewegungssynergien,
daher FErhaltenbleiben isolierter Willkiirbewegungen einzelner Glieder und
Gliedteile.

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

~I

1. Paralysis agitans.

Fiir die nervésen Erscheinungen dieser Krankheit ist im Laufe der Jahre das patho-
logisch-anatomische Substrat in den verschiedensten Organen gesucht worden. Ich vermeide
es, alle die Feststellungen und Erkldrungen hier anzufiihren, welche vom Muskel, vom peri-
pheren Nerven, vom Riickenmark, von den Spinalganglien, von der GroBhirnrinde als dem
Hauptsitz der Veranderungen ausgehen oder andererseits von negativen Befunden im Zentral-
nervensystem sprechen. Alle diese Arbeiten, die zum Teil mit unvollkommener Methodik
und mit auf bestimmte Teile des Organsystems gerichteter Aufmerksamkeit hergestellt sind,
kénnen heute keine gréfere Bedeutung mehr beanspruchen.

Eine neue Ara setzte in dieser Frage erst ein, als vor ungefihr 20 Jahren vornehm-
lich die franzésische Schule (P. Marie, Durand, Ferrand) auf die hdufig bei dieser
Erkrankung in die Erscheinung tretenden Lacunen und Kribliiren aufmerksam machte.
1898 hat bereits Alzheimer in seinem Referat tiber die Dementia senilis und die auf
atheromatoser GefaBerkrankung basierenden Gehirnkrankheiten auch die Paralysis agitans
nur durch besonders lokalisierte, auf Arteriosklerose zuriickzufithrende Verinderungen
erklirt; aber der Sitz des betreffenden Krankheitsprozesses sei nach wie vor unbestimmt.
Dann fiel es auf, dall sich bei senilen Leuten, deren Gang in seiner Steifheit und Un-
sicherheit und seinen abnormen Spannungen an den Parkinson erinnert, schwerere De-
generationsvorginge in den Zentralganglien nachweisen lassen (Déjérine, Brissaud,
P. Marie, Ferrand, Léri, v. Malaise). Inzwischen war man auch durch kasuistische
Mitteilungen schwererer Affektionen, welche in ihrer Symptomatologie an die Paralysis
agitans erinnern, noch mehr auf die Beachtung dieser Gehirnteile hingelenkt worden
(Anton, Franceschini, Bechterew, Dana, Touche, M. Loewy). Wihrend dann
Forster das der Paralysis agitans verwandte Krankheitsbild der arteriosklerotischen
Muskelstarre auf eine Verletzung der frontopontinen Bahnen zuriickfithrte, machte 1908
Jelgersma auf Grund von Serienschnitten durch zwei Gehirne von Paralysis agitans auf
die sehr starke Atrophie der Strahlungen des Linsenkerns und deren Forfsetzung nach
dem Zwischenhirn aufmerksam. Er betonte vornehmlich den hochgradigen Schwund der
dicken Pallidumfasern, die starke Entartung des Luysschen Koérpers und der Forel-
schen Biindel H! und H? in dem einen Falle. (In den Jelgersmaschen Priparaten dieses
Falles fanden C. und O. Vogt zudem noch einen ausgesprochenen Status cribratus und
eine Volumenverminderung der Substantia nigra.)

7*
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1912, 1913 und 1921 hat dann F. H. Lewy seine an einem groBen Material ausgefiihrten
Untersuchungen vorldufig!) mitgeteilt, in denen er die Paralysis agitans als Teilerscheinung
eines senilen oder priasenilen Prozesses auffaBt. Er beschreibt die schweren nerviosen Paren-
chymverinderungen mit vornehmlichem Sitze im Striatum und Pallidum, die sich nicht regel-
m#Big im Markscheidenbilde zu verraten brauchen, betont weiterhin hochgradige Verinde-
rungen im Nucleus substantiae innominatae, im Tuber cinereum, im Luysschen Kérper
und ein nicht seltenes Mitbefallensein der fronto- und temporopontinen Bahnen?). Regel-
méaBige Verinderungen 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 Stérungen im Krankheits-
bilde zusammen. Die in diesen Kerngebieten von Lew y beschriebenen eigenartigen Ganglien-
zellverinderungen mit Bildung abnormer Einschliisse konnten von Lafora bestatigt werden.
Auch das Kleinhirn, der sympathische Oculomotorius- und Trigeminuskern sind mehr oder
weniger regelmafBig mit befallen.

1916 verdffentlichten Auer und Mc Cough zwei Fille 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.
Im gleichen Jahre machte Hunt in einem Falle 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 nach.

In jiingster Zeit haben C.und O. Vogt in ihrem Buche: ,,Zur Lehre der Erkrankungen
des stridren Systems bei der Paralysis agitans“ in sieben Fillen aufler mehr oder weniger
ausgedehnten Veranderungen in anderen Teilen des Zentralnervensystems ausnahmslos eine
schwere Erkrankung des Striatum und eine meist geringere des Pallidum feststellen kénnen,
einen ProzeB, den sie als Status desintegrationis bezeichnen. Er duflert sich in einem zu einer
groben Atrophie, vor allem des Caudatum, fithrenden diffusen Untergang von Ganglien-
zellen und Markfasern (Status paradysmyelinisatus), dann in kleinen durch Nekrobiose,
Erweichung oder Blutung entstehende Lacunen (Status lacunaris) und schlieflich in einer
Rarefizierung und daran sich anschliefenden Resorption des Gewebes um die BlutgefiBe
herum. Bei den kleinsten BlutgefiBen fithrt 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 BlutgefiBen entwickelt sich in &hnlicher Weise aus dem Status praelacunaris der
Status lacunaris Pierre Maries.

Alle diese Formen von Parenchymdegeneration in deutlichster Abhiangigkeit von den
GefaBen und ihrer Erkrankung fassen C. und O. Vogt als Status desintegrationis zusammen.
Dieser Status desintegrationis unterscheidet sich von den gewdohnlichen 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
Vogtschen Fillen keine systematischen Faserdegenerationen, nur waren in mehreren Fallen
die Pallidumlamellen und der Liu yssche Kérper deutlich reduziert, seltener auch die Forel-
schen Biindel H! und H2

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

Atiologisch kommen nach C. und O. Vogt fiir diese Falle im wesentlichen Geféfver-
anderungen in Betracht auf seniler, arteriosklerotischer und syphilitischer Grundlage.

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

1) Vgl. Lewy: ,,Tonus und Bewegung®, 1923, in denen er seine Befunde zusammen-
gestellt hat.

?) Lewy unterscheidet auch in seinem Buche nicht streng zwischen reiner Paralysis
agitans und arteriosklerotisch bedingter, ein Unterschied, der sich in vielen Féllen durch-
fithren lagt.
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und in dem dadurch bedingten Status praecribratus und cribratus den pathogenetischen
Hauptfaktor der jeweils konstanten Striatum- und Pallidumverinderungen sieht.

In den letzten Jahren hat die franzésische Schule, insbesondere Tr étiakoff, Foix,
L’'hermitte, Cornil und Souques die Aufmerksamkeit auf schwerere Verinderungen
in der Substantia nigra gelenkt, in welchen sie das anatomische Hauptsubstrat, wenn
nicht die pathologische Grundlage der Parkinsonschen Krankheit erblicken. Nachdem
Brissaud, wie schon oben erwihnt, in dem Locus niger ein tonisierendes Zentrum gesehen
hat, griff Tr étiakoff 1919 in einer Arbeit aus dem Laboratorium P. Maries diesen Ge-
danken wieder auf und betonte das konstante Auftreten schwerer Verinderungen in der
Substantia nigra bei der echten Paralysis agitans. Er beschreibt konstante Ganglienzell-
verdnderungen, die sich in einem Verlust des Pigmentes, in Schwellungszustinden des Zell-
korpers mit exzentrischer Lagerung des Kernes, in einer Fragmentation der Neurofibrillen
und anderen Zeichen duBlern, und macht allerdings darauf aufmerksam, dal er sowohl unter
seinen eigenen Fillen, als in den bis jetzt verdffentlichten keinen einzigen gefunden habe,
bei welchem die Lokalisation der krankhaften Veranderungen auf den Locus niger begrenzt
gewesen wire. Man habe stets in den benachbarten oder entfernteren Hirnteilen krankhafte
Befunde festgestellt. Dennoch kommt er zu dem Schlusse, -dafl die Kardinalsymptome der
Paralysis agitans, die Rigiditit und das Zittern, durch eine Lésion der Soem meringschen
Substanz bedingt werden. Neuerdings haben Foix, L’hermitte und Cornil sowie auch
Souques die Angaben Trétiakoffs iiber den Hauptsitz und die Konstanz der Verinde-
rungen in diesem Zentrum bei der Parkinsonschen Krankheit bestitigt, auf Grund der
Untersuchung von 24 Fillen. Foix hebt hervor, dafl diese Verdnderungen konstanter seien
als die, welche im Globus pallidus vorkommen und die er gleichfalls beobachtet hat?).

Wenn ich nun zur Schilderung meines eigenen Materials iibergehe, so méchte
ich fiirs erste scharf unterscheiden zwischen jenen Parkinsonschen
Fallen, bei denen sich anatomisch keine wesentliche, die schwere
Parenchymerkrankung erklarende GefiaBBverinderung fand, und
jenen, bei denen eine Geféallerkrankung im Vordergrunde steht.

Erstere fasse ich auf als:

1. reine oder genuine Fialle von Paralysis agitans.

Aus dem mir hiervon zur Verfiigung stebenden Materiale habe ich hier nur
drei Beobachtungen ausgewahlt, die ich mit allen einschlidgigen Methoden und in
allen Teilen des Gehirns untersuchen konnte. Zuerst schildere ich einen Fall, der
mir die reichhaltigsten anatomischen Befunde abgab.

Fall VIIL
Genuine Paralysis agitans.

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

Vorgeschichte: Die Familienanamnese ist ohne Belang. Im Friithjahr 1915 begann
das jetzige Leiden mit Schmerzen im linken Arm und allméihlich stirker werdenden Zitter-
erscheinungen in den Armen. Die Erscheinungen nahmen im Laufe der letzten Jahre zu
bei allméhlich stirker werdender allgemeiner Steifigkeit. Am 1. November 1921 wurde sie
in das Barmbecker Krankenhaus eingeliefert. Aus dem dortigen Befunde ist erwihnens-
wert: Starres maskenartiges Gesicht, ein starker Tremor des Unterkiefers, allgemeine Starre
des ganzen Kérpers, der Gang nur mit Unterstiitzung moglich, vorniibergebeugt mit kleinen
Schritten; die Fiile werden dabei gut angesetzt, aber mangelhaft abgewickelt. In allen
Extremititen starker Muskelwiderstand, in den linken Extremitiaten mehr wie rechts. Der
linke Arm kann im Schultergelenk nur um 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 Paral. agit., Zeitschrift f. d. ges. Neur.
u. Psych. 81. H. 1/2. 1923) fand neben ausgedehnten Degenerationen in den basalen
Stammganglien mit EinschluB8 von Strio-Pallidum die Substantia nigra in einigen Kern-
gruppen schwer verindert (Anm. b. d. Korr.).
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ist stark adduziert und iiberstreckt, der Zeigefinger stark iiberstreckt, die iibrige Hand ist
zur Faust geballt (siehe Abb. 43; der Zeigefinger erinnert an den Finger des Apostels im
Griinwaldschen Gemélde). Die Interossei und der Daumenballen sind eingesunken. Die
Finger der rechten Hand befinden sich in Beugestellung, der Daumen ist opponiert. In beiden
Armen besteht ein mittelfeinschligiges Zittern mit typischem Pillendrehen. Auch in den
Beinen besteht ausgesprochene Rigiditét, links mehr als rechts. Die Patellarreflexe sind
eben angedeutet, die Achillesreflexe auslésbar, die Bauchdeckenreflexe fehlen. Babinski
ist nicht auslosbar. Da die Kranke sehr unruhig und stérend ist, wird sie im Dezember nach
F. verlegt.

Dem hiesigen Status (Dr. Cohen) entnehme ich folgendes: Die Kranke zeigt ein be-
wegungsloses Gesicht mit lebhaftem, weithin sichtbarem Tremor des vorstehenden Unter-
kiefers. Die eingesunkene Oberlippe wird im gleichen Rhythmus, in dem der Unterkiefer
zittert, eingezogen und wieder vorgewdlbt, sie schwappt wie ein Vorhang im Windzug. Im
halbgedfineten Munde sieht man die zitternde Zunge. Sonst ist im Gebiete der Gesichts-
innervation, Pupillen, Augenbewegung, Augenhintergrund u. dgl. nichts Abnormes festzu-

stellen. Die Kranke liegt fast dauernd auf

der rechten Seite, das linke Bein wird ge-

beugt gehalten und zittert feinschligig. Am

deutlichsten ist das Zittern in den Beuge-

muskeln des Oberschenkels wahrzunehmen.

Die groe Zehe in Babinski-ahnlicher Stel-

lung zittert sichtbar, auch das rechte 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 Thorax an, ist im Ellbogen rechtwinklig

gebeugt, die Hand zeigt den gleichen Befund

Abb. 43. Fall VIII. Charakteristische Hand-und  wie oben. Man kann die eingesehla,genen

Fingercontractur mit eigenartiger, an Athetose Finger nur ganz wenig strecken, die Kranke

erinnernder Uberstreckung des Zeigefingers. duBert dabei lebhaft Schmerz; der rechte

Arm kann im Schultergelenk aktiv nicht

gehoben werden, auch im Ellbogengelenk ist die Beweglichkeit herabgesetzt, der Arm

wird nicht vollig gestreckt. Das Handgelenk ist frei beweglich, die Finger werden leicht

gebeugt gehalten, kénnen aber aktiv und passiv gestreckt werden. Dabei ist der rechte

Daumen etwas iiberstreckt und die Interossei etwas eingesunken. Die Rigiditdt des

rechten Armes erreicht nicht anniahernd 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 wechselnd

und laBt bei mehrfach wiederholten passiven Bewegungen allméhlich nach. SchlieBlich tritt

dann eine Erschlaffung ein, die an Hypotonie erinnert, dasselbe gilt vom rechten Bein. Beide

Beine zittern feinschlagig, doch nicht so stark wie die Arme. Die Patellar- und Achilles-

sehnenreflexe sind in gehoriger Starke auszuldsen, es besteht kein Klonus. Die groien Zehen

stehen an und fiir sich in Babinski-dhnlicher Stellung, beim Versuch, den Babinski auszu-

16sen, steigert sich diese Stellung, aber ein wirklicher Babinski besteht nicht, auch kein Oppen-

heim. Die Bauchdeckenreflexe fehlen. Die Kranke steht stark nach vorn iibergebeugt, auch

die Hiiftgelenke sind gebeugt; die Wirbelsdule ist im Brustteil skoliotisch, mit der Kon-

vexitdt nach rechts. Die Kranke kann mit Unterstiitzung einige Schritte langsam vorwirts-
trippeln, bei sehr mangelhafter Abwicklung im FuBigelenk.

Die inneren Organe sind ohne wesentlichen Befund, die Herztatigkeit ist beschleunigt.
Psychisch ist die Kranke iiberaus wehleidig, querulierend, namentlich nachts sehr laut.
Sie weint sehr viel und klagt iiber starke Schmerzen in den Armen, in den Beinen und im
Kreuz. :

Der kérperliche und psychische Zustand bleibt unverindert. Es entwickelt sich in den
nichsten Wochen ein Decubitus iiber dem Kreuzbein und die Kranke geht im Februar 1922
marantisch zugrunde.
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Zusammenfassung des klinischen Befundes.

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

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion fand sich eine Bronchopneumonie und Kolloidstruma.

Schiideldach und Dura sind o. B. Bei Erdéffnung der Dura entleert sich etwas klarer
Liquor; die Pia ist ganz leicht verdickt iiber der ganzen Gehirnkonvexitit. Die basalen
GefaBe sind vollig zart, die Gehirnwindungen ganz leicht atrophisch (Gehirngewicht
1380 g, Dura 60 g, Schidelinhalt 1460 ccm). Die Gehirnsubstanz ist von gewdhnlichem
Blut- und Saftgehalt. Die Stammganglien sind ohne wesentlichen Befund, nur an der Ober-
fliche gegen die Ventrikel zu mit leichten beetartigen Einziehungen. Die Substantia nigra
ist makroskopisch unauffallig. Das ganze Zentralnervensystem wie das Riickenmark ist
frei von herdférmigen Verdnderungen. Die Hypophyse ist makroskopisch und mikro-
skopisch normal,

Mikroskopische Untersuchung.

Die Pia zeigt nur geringgradige hyperplastische Vorginge des Bindegewebes. An den
groferen Gefalflen der Pia, namentlich auch an denen der Basis des Gehirns sind nur hin und
wieder leichte sklerotische Wandverinderungen festzustellen.

Die Rinde zeigt iiberall guten architektonischen Aufbau. Im Stirnhirn und im Schlifen-
lappen besteht in den untersten 3 Rindenschichten eine zweifellose Verarmung vornehmlich
an grofen Ganglienzellen, doch ist es nirgends zu ausgesprochenen Verodungsherden oder zu
Schichtstérungen gekommen.

Die Randzone der Rinde enthilt protoplasmatische Gliawucherungen in groBerer
Menge bei leicht gewuchertem Gliafaserfilz der Oberflichenzone. Die Ganglienzellen be-
finden sich fast durchweg im Zustande lipoid-wabiger Degeneration und tragen im Fett-
priaparat recht erhebliche Mengen lipoider Stoffe in ihrem Protoplasma, wobei die Verfettung
der untersten Rindenschichten deutlich stirker hervortritt. Daneben findet sich seltener
eine ausgesprochene chronische Sklerose der Ganglienzellen. Das Fibrillenbild ergibt im all-
gemeinen das Erhaltensein der intra- und extracelluliren Neurofibrillen, nirgends zeigt sich
die Alzheimersche Fibrillenverinderung.

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

Nirgends finden sich senile Drusen.

Das Markscheidenbild in der Rinde ergibt keine greifbaren Ausfille.

Wesensgleiche, nur in ihrer Intensitdt hochgradiger entwickelte Parenchymstérungen
weisen die basalen Stammganglien auf.

Ich beginne mit den recht charakteristischen im Striatum und Pallidum betonten
Veranderungen:

Wie schon makroskopisch, so 148t sich auch mikroskopischim Striatum beiderseits keine
wesentliche Schrumpfung feststellen. Dagegen erkennt man im Nisslbilde recht auffillige
Storungen des nervosen Parenchyms. Schwiichere Linsen (Abb. 44) zeigen das véllige Fehlen
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groBerer herdformiger Stérungen. Dagegen erkennt man deutlich eine Storungim architektoni-
schen Aufbau des Striatum: diegroBenStriatumzellen sinddeutlichanZahl vermin-
dert, withrend die kleinen Zellelemente in gewdhnlicher Anzahl das Bild beherrschen. Ich habe
genaue vergleichende Zahlungen der groBen Ganglienzellen vorgenommen und feststellen
kénnen, daB diese Elemente um ungefahr ein Drittel an Zahl gegeniiber der Norm reduziert
sind?). Schon bei solchen Vergréferungen lassen sich auch deutliche Veréinderungen am nervo-
sen Parenchym erkennen. Die groBen Ganglienzellen fallen durch ihre dunkle plumpe Farbung
und durch starke Schrumpfung auf, wihrend die kleinen im allgemeinen blasser erscheinen.

Bei starkeren VergroBerungen finden sich sehr schwere Degenerationserscheinungen
am nervésen Parenchym. Und zwar sind es auch hier wieder die grofien Ganglienzellen,
die in ihren schweren Verdnderungen zunichst am meisten auffallen. Keine einzige der groien
(tanglienzellen zeigt normale Struktur. Sie sind alle mehr oder weniger stark geschrumpft

Abb. 44. Tall VIII. Nisslbild vom Striatum bei gleicher VergréBerung wie

Abb. 2. Deutliche Verarmung an groflen Striatumzellen, leichtere Degene-

rationserscheinungen an den kleinen. Keine herdformige Stérung. Gefifie (g)
normal. Mikroph.

und es zeigen sich an ihnen recht-auffillige Degenerationserscheinungen am Protoplasma-
leib und am Kern (Abb. 45). Der Zelleib ist durchsetzt von zumeist unregelméflig gestalteten
Vakuolen, firbt sich véllig verwaschen im Nisslbilde und zeigt ein koérnig granuliertes Plasma,
in dem nicht selten kleine, gelbgriin leuchtende Pigmentstoffe sichtbar werden (a). Die Zellen
sind haufig véllig abgerundet und zeigen kaum mehr Fortsitze (b u. ¢). Andere wieder lassen
stark geschlingelte Fortsitze in diffuser verwaschener Farbung erkennen, andere wieder
zeigen einen zerrissenen, wie zersprungen erscheinenden Zelleib in dhnlicher Weise, wie es
F. H. Lewy jiingst bei den Pallidumzellen der Paralysis agitans beschrieben hat (d u. ¢). Die
Kerne selbst sind zumeist exzentrisch verlagert und fallen durch starke und unregelmifBige
Hyperchromatose der Kernmembran auf (¢). Von solchen Kernverinderungen gibt es nun alle
Uberginge zu den schwersten Kerndegenerationen (g, der blasse lingliche Kern ist der
Rest einer Ganglienzelle), die zu einem allmihlichen Untergang der Zelle fithren. Man
sieht Kerne mit ganz unregelmafigen Konturen und dunkler Fiarbung, in denen sich kaum
mehr ein Kernkérperchen feststellen 148t. Andere Kerne fallen durch starke Schrumpfung

1) Auch Lewy hat in seinen Fillen die gleichen Feststellungen gemacht.
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auf, durch diffuse dunkle Farbung ohne nachweisbare Kernkérperchen (cu. f). Am Rande des
Kernes setzt sich der Protoplasmaleib mit einer ringférmigen Lichtung ab (¢). Bei anderen
Zellen ist der Kern nur mehr noch eine stark tingierte, dunkle, plumpe Masse, die kaum mehr

Abb. 45. Fall VIII. « bis g = schwere Degencrationserscheinungen der groBien Striatum-
zellen in ihren verschiedenen Formen, % bis k = der Pallidumzellen. Nisslfarbung. Zeich-
nung bei Zeiss’ Ol-Imm. 1/;,. Komp.-Ok. 6.

von dem Zelleibe zu differenzieren ist. Die Variationen sind auferodentlich vielgestaltige,
doch herrscht im allgemeinen die lipoid- wabige, mit starker Schrumpfung ein-
hergehende Zellveranderung?) vor.

1) Lewy differenziert sechs besondere Formen von Zellverdnderungen, die man aber
nicht streng auseinanderhalten kann.
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An den Zellen mit den stirksten Kernverinderungen werden Erscheinungen deutlich,
die auf einen Untergang der Ganglienzelle schlieBen lassen. Man sieht Formen mit fast
vollig aufgelostem Kern und nur zartem, kornig zerfallenem Plasma bei deutlichen aduBeren
Zellkonturen (b u. d). Andere wieder mit dhnlich schweren Kernverdnderungen zeigen einen
hellen, unregelmaBig begrenzten Protoplasmaleib, in den sich Gliakerne in gréfierer Menge
einfressen (f). Doch ist dabei zu betonen, daB sich nirgends schén ausgeprigte Gliarosett-
bildungen finden. Dann trifft 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 grofleren Ganglienzellelementen.

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

Abb. 46. Fall VIIL. Striatum im Bielschowsky-Priparat, korniger Fibrillen-

zerfall in den groBen Striatumzellen (#). Auffallend gute Imprignation und

leichte Verdickung der intracelluliren Fibrillen in den kleinen Striatumzellen.
g = Capillaren normal. Mikroph.

gefirbt, tragen aber gut gezeichnete Kerne, bei verwaschen gefarbtem, fein retikulir durch-
setztem, etwas geschrumpftem Protoplasmaleib. Schwerere Kernveranderungen vermifite
ich fiir gewohnlich an diesen kleineren Ganglienzellen.

Die Gliaverinderungen 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 Kerngruppen begegnet man nur duBerst
selten. Gliarosettbildungen und Gliafaservermehrung sind nicht festzustellen.

Auch das Bielschowskypriparat betont augenfillig die Degenerationserscheinungen
an den groBen Ganglienzellen (Abb. 46). Fibrillire Strukturen lassen sich in ihnen nur ganz
ausnahmsweise nachweisen, die meisten Zellen zeigen einen kérnigen Zerfall der Silberfibrillen
an und die Zellformen sind abgerundet ohne Ausliufer (x). Im Gegensatz hierzu imprignieren
sich die kleineren Ganglienzellen auffallend gut mit weithin sichtbaren Ausliufern, wobei
freilich die Fibrillen etwas dicker und verklumpt erscheinen.

Das Fettpriparat (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
Fetttarbung, Mikroph. bei schwacher Vergrofierung.

Abb. 48. Fall VIII. Striatum im Nisslbild bei gleicher VergroBerung wie
Abb. 44, zeigt das gleiche wie Abb. 44, nur in schwererer Ausprigung.
z = kleine herdférmige Verédung.

der groBen Ganglienzellen, aber auch die kleinen Ganglienzellen sind stark mit fettigen
Stoffen beladen, ebenso das Gliaprotoplasma. Auch in den Gefdflymphscheiden finden sich
reichliche Lipoidabbauprodukte angesammelt; dem ganzen Bilde fehlt auch hier jeglicher
herdférmige Charakter.
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Im Berlinerblaupriparate fillt das Striatum schon makroskopisch durch einen ungewdhn-
lich starken blauen Farbton auf und mikroskopisch sieht man recht zahlreiche kleinere und
groBere blaue Kornchen im glidsen Protoplasma und in den GefaBlymphscheiden.

Abb. 49. Fall VIII. Pallidumverfettung im Herxheimerschen Fett-
praparat. Mikroph.

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 Verinderungen des Striatum sind auf beiden
Seiten in gleicher Weise entwickelt und ziemlich gleichm#Big in allen seinen Teilen. Dazu
gesellen sich noch leichte Storungen, die einen mehr herdférmigen Charakter betonen.
Diese Verdnderungen beschrinken sich ganz vornehmlich auf die vordere Hilfte des Striatum
und sind rechts noch deutlicher ausgesprochen als links. Es sind dies kleinere Rare-
fikationen und Verédungen, die sich in der Nachbarschaft der Capillaren entwickelt haben
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Abb. 48 ). Besser als im Nisslbilde sind diese kleinen herdférmigen Stérungen bei den plas-
matischen Farbungen zu erkennen, so im van Gieson- oder Mallory- oder S.Fuchsin-
Lichtgriinpraparat. Diese Rarefikationen des pericapilliren Gewebes entsprechen véllig der
von Bielschowsky gegebenen Darstellung und sind in Parallele zu setzen mit dem Vogt-
schen Status praecribratus. An den grofieren Gefillen lassen sich keine sicheren Verinde-
rungen feststellen, an den kleineren, namentlich an den Capillaren, bestehen hin und
wieder einfach atrophische Wandverdnderungen, wie sie von F. H.Lewy und Biel-
schowsky beschrieben sind. Hin und wieder trifft man auch Bilder einer ausgedehnten

Abb. 51. Fall VIIL. Pallidumzellen im Bielschowsky-Priparat. Kérniger Zerfall der in-
tracelluléren Fibrillen, stirkere Imprignation und Verklumpung der Endknospen. Zeichnung
bei Zeiss’ Ol-Imm. 1/;,. Komp.-Ok. 6.

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

Die histologischen Verinderungen 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 Fettpriparat (Abb. 49) zeigt sich eine recht
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hochgradige Verfettung der Ganglienzellen und auch der Glia, wobei sich im gliésen
Protoplasma haufig gréBere Fettkugeln eingelagert finden. Die Eisenfarbung ergibt auch
hier wieder ein vermehrtes Abbaueisen im Gliaprotoplasma; auch die Ganglienzellen zeigen
groBere, blau sich firbende Tiipfelungen. Konkrementbildungen fehlen. Die GefiaBle sind
intakt und perivasculdre Verédungen sind hier nicht festzustellen.

Im Nisslbilde (Abb. 50) fillt das Pallidum ebenfalls durch seine gréBtenteils ge-
schrumpften Ganglienzellen auf, die aber nur unwesentlich gegeniiber der Norm zahlen-
méBig vermindert sind. Im allgemeinen sind sie besser erhalten als die groBlen Striatum-
zellen, sie sind fast durchweg 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—Fk wiedergegeben. Derart schwere Zell-
schidigungen, 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 Verin-
derungen an den intracelluliren Fibrillen und dem fibrilliren Begleitapparat. Auch hier

Abb. 52. Fall VIII. Nucl. subst. innom. Nisslbild bei schwacher Ver-

groferung. Schwere Ganglienzelldegeneration und allgemeine Glia-

wucherung. # = Umklammerung einer degenerativen Ganglienzelle von
protoplasmatisch gewucherten Gliazellen. Mikroph.

sehen wir wieder den koérnigen Zerfall bei wabiger Durchsetzung des Protoplasmeleibes.
In den Fortséitzen der Ganglienzellen (@) sind die Neurofibrillen besser impragniert. Manche
dieser Zellformen sind kuglig ballige Gebilde mit duBerst geschrumpftem, kaum noch erkenn-
barem Kern und wabig durchsetztem, kérnig gezeichnetem Protoplasma (b). Die osen-
formigen Endkérperchen, die vornehmlich Bielschowsky an‘ der Oberfliche der
Pallidumzellen und ihrer Dendriten beschrieben hat, sind in eigenartig verklumptem Zu-
stande wiederzufinden. Die Alzheimersche Fibrillenverinderung konnte ich hier nicht
beobachten.

Die Gliareaktion ist hier wie im Striatum eine allgemein protoplasmatische mit
ab und zu eingestreuten gréferen Kernformen. Eine Gliafaservermehrung ist nicht zu ex-
weisen.

Im Nucleus substantiae innominatae (Abb. 52), der nach F. H. Lewy regel-
méfig bei der Paralysis agitans betroffen ist, zeigen sich auch in unserem Falle recht auf-
dringliche Ganglienzellverdnderungen im Sinne ausgedehnter Verfettung. Hin und wieder
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trifft man hier Einkapselungen von Ganglienzellen durch stirker gewucherte Glia. Im
Bielschowskypriparate lassen sich auffillige Verklumpungen der Neurofibrillen fest-
stellen, die an die Alzheimersche Fibrillenveranderung erinnern.

Schwerer ist noch der Luyssche Kérper (Abb. 53) verindert. Hier ist auch eine
Verarmung an Ganglienzellen bei lebhafter Gliareaktion sicherzustellen. Im Bielschowsky-
bilde (Abb. 53) fallen hier vor allem die dickfaserigen Verinderungen der intracellularen
Fibrillen auf, die hier hin und wieder ganz im Sinne der Alzheimerschen Fibrillenver-
sanderungen sich darstellen. Ab und zu erkennt man die Ganglienzellen nur noch an ihren
verdickten Fibrillenziigen.

Die Substantia nigra, die ich besonders eingehend untersucht habe, erscheint
zweifellos schwer verindert in der Zona compacta (Abb. 54 Z ¢). Dieser Anteil des Locus
niger ist durchweg &rmer an Ganglienzellen und dabei mit reichlichen Gliareaktionen durch-
setzt. Auffallend vielme-
laninhaltiges Pigment
tragt hier das gliose
Protoplasma, wéhrend
viele der Ganglienzellen
an solchem Pigment ver-
armt sind. Im Eisenpra-
parat fallt in diesem
Kerngebiet der abnorme
Reichtum an eisenhalti-
gen Abbaustoffen im
Gliaprotoplasma auf und
fein granuliertes Eisen
bestaubt ab und zu den
Protoplasmaleib: der me-
laninfreien  Ganglien-
zellen.

Zu diesen diffus
ausgesprochenen Paren-
chymveranderungen tre-
ten noch solche herd-
férmigen  Charakters
(Abb. 54). Man sieht
hier mehr wie sonst auf-
filligeErweiterungender
perivasculiren Réaume,
ferner perivasculidre Versdungen und kleine Liickenherde, ohne sonstige aufdringliche Er-
scheinungen an den Gefiafwinden.

Die Zona reticulata (Abb. 54 .Z r) ist frei von wesentlichen Verinderungen.

Die Zona compacta substantiae nigrae ist im Zellbilde zweifellos schwerer verindert
als das Pallidum und nicht so stark wie das Striatum.

Wesentlich leichtere Verinderungen weisen die iibrigen Kerngebiete
des Zwischen-, Mittel- und Nachhirns auf. Die grofizelligen Gebiete des Thalamus
zeigen lediglich stirkere Verfettungen, namentlich der Thalamuskern vl Ahnliches gilt
fiir die dem Ventrikel benachbarten Kerngruppen, so fiir den Nucleus paraventricularis
und das Tuber cinereum. Die Kerngruppen der Medulla oblongata lassen im allgemeinen
dhnliche Verfettungen erkennen ohne schwerere Kernverdnderungen. Der vegetative Oblon-
gatakern F. H. Lewys ist dagegen frei von schweren Verinderungen und besonderen
Ganglienzelleinschliissen. Das gesamte Kleinhirn, das Dentatum und der rote Kern sind
so gut wie unverindert.

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

Erweichungsherde oder gréBere Lacunen sind nirgends im ganzen Zentralnervensystem
anzutreffen. Die Hirnrinde und die innere Kapsel ist frei von greifbaren Verinderungen.
Deutliche Storungen im Markscheidenbilde treffen wir erst im Gebiete der basalen Stamm-
ganglien. Das Striatum ist beiderseits ohne wesentliche Schrampfung, deutlich verarmt

Abb. 53. Fall VIII. Fibrillenverdickung der Ganglienzellen im
Corpus Luysi. Bielschowsky-Priparat. Mikroph.
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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, wihrend 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-
geprigt ist die Markarmut der Lamella pallidi externa (Le). Die Linsenkernschlinge (A41) ist
leicht verarmt an Faserziigen, besonders in ihrem caudaleren Anteile (Abb. 55b). Das Forel-
sche Biindel H, (Abb. 55b H,) ist etwas atrophisch, ebenso der Luyssche Korper. Auch
die Strahlungen zur Kapsel des roten Kernes sind markirmer (Abb. 55 INr), desgleichen H;.

Der laterale Kern () ist ver-
armt an dickeren Faserziigen,
vornehmlich v#l. Die Substantia
nigra ist gleichfalls an Markfasern
diffus gelichtet.

All  diese Verinderungen
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 Hirnschenkelful wie
samtliche Projektionfasern der
Medulla oblongata intakt.

Zusammenfassung
des anatomischen
Befundes.

Es handelt sich um einen
recht diffus im ganzen Zen-
tralnervensystem entwickel-
ten, vornehmlich mit Ver-
fettung der Ganglienzellen
einhergehenden ProzeB, der

Abb. 54, Fall VIII. Mittelschwere Substantia nigra- ; ; ;
Verinderung in der Zona compacta (Zc). Nisslbild. ga.r'lz zweifellos in geWISse‘n
Mikroph. bei gleicher Vergroferung wie Abb. 9. Teilen unseres extrapyrami-
dalen Hauptsystems seine

vornehmliche Lokalisation gefunden hat. Hier finden sich auch besonders
schwere Ganglienzelldegenerationen, die am meisten an jene der Senilitit erinnern,
und schwere Verinderungen im Markscheidenbilde. Im allgemeinen erweist sich
das GefiaBsystem intakt und herdférmige Storungen fehlen. Nur in der vorderen
Hilfte des Striatum und in der Substantia nigra zeigen die kleinen Capillaren
einfach atrophische Wandverinderungen mit gelegentlichen fibrésen Wuche-
rungen, und dort finden wir auch zarte Rarefikationen des pericapilliren Ge-
webes im Sinne eines Status praecribratus C. und O. Vogts. Hervorzuheben
ist aber in all den schwerer betroffenen Gebieten der diffuse Charakter der
Stérung, die in einer allgemeinen Verfettung des nervésen Parenchyms, in
schweren Ganglienzell- und Fibrillenverinderungen und in Markfaserausfallen
ihren deutlichen Ausdruck hat.
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Abb. 55a und b. Fall VIII. Markscheidenpriparate, die diffusen Mark-

scheidenausfille im Striatum (Kaud + Put) hervorhebend. Status cribratus

im Striatum angedeutet. Das Pallidum und seine Strahlungen markérmer.
Faserausfalle im lateralen Thalamuskern (I). Photogr.

Jakob, 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 L uyssche
Korper 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 H, und H,, der Kapselstrahlung
zum roten Kern, ferner stirkere Markfaserausfille in der Substantia nigra. Der
Luyssche Kérper ist leicht atrophisch und markfaserverarmt.

All diese Verinderungen: sind bilateral - symmetrisch, nur sind die
Striatumverinderungen rechts etwas deutlicher ausgepragt als

links.
Epikrise,

Dem klinischen Krankheitsbilde einer gewohnlichen Paralysis agitans ent-
spricht anatomisch ein Proze8, der in seiner Eigenart an jenen der Senilitdt er-
innert. Dem klinisch stark entwickelten Parkinsonismus mit Tremor ist in
Parallele zu setzen die Hauptlokalisation der Verinderungen im Striatum, in der
Substantia nigra, im Pallidum und Luysschen Kérper. Die starker entwickelten
Zitter- und Spannungserscheinungen in den oberen Extremitéten, ferner die links-
seitige Betonung des Parkinsonismus stehen in gewissem Einklang mit den ana-
tomisch erwiesenen, in der vorderen Halfte des Striatum stiarker hervortretenden
Verianderungen, die noch dazu rechts hochgradiger entwickelt sind als links.
Alle iibrigen Erscheinungen sind bilateral-symmetrisch.

Wie sich die Degeneration der Substantia nigra zu dem Symptomenbilde ver-
halt, 1aBt sich zunichst 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 Parkinsonismus.

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

Vorgeschichte: Es sind keine besonderen Krankheiten in der Familie. Auch der
Kranke selbst war frither gesund, bis er vor einigen Jahren einen leichten Schlaganfall mit.
voriibergehender rechtsseitiger Lahmung hatte, insbesondere war die Sprache gelihmt und
die Zunge wich ab. Nach diesem Schlaganfall begann allmihlich Zittern im rechten Arm.
1917 war er schon einmal einen Monat lang auf der gleichen Station wegen seiner Bewegungs-
storung, Die Krankengeschichte von 1917 erwéhnt den gewShnlichen Befund einer Paralysis
agitans, insbesondere: maskenartiger Gesichtsausdruck und vorniibergebeugte steife Hal-
tung; Gang mit kleinen Schritten, keine motorische oder sensible Lahmung, keine Reflex-
storungen, ausgesprochene Rigiditdt in allen Extremititen. In der rechten Hand und im
rechten Arm besteht ein deutlicher Schiitteltremor, der sich selbst bei leichter Aufregung
steigert und in Ruhe dfters ganz aufhért. Die Handhaltung ahnelt der beim Geldzihlen.

Nach der Entlassung aus dem Krankenhaus arbeitet der Kranke wieder einige Monate.
Dann setzt auch Zittern im linken Arm und in der linken Hand ein. Da das Zittern sich
allmahlich verstarkt, muf er die Arbeit aussetzen und wird einige Zeit nachher wegen nécht-
licher Unruhe dem Krankenhaus iiberliefert.

Aus dem korperlichen Befund 1918 ist erwihnenswert: die Haltung ist vorniibergebeugt.
Das Gesicht ist maskenartig, der Gang ist sehr erschwert, der Kranke geht mit kleinen, sehr-



Genuine Paralysis agitans: Fall IX (halbseitig betont). 115

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 Stérung. In allen Extremititen besteht eine ausgesprochene
Rigiditét, der rechte Daumen und Zeigefinger stehen in Geldziahlhaltung; am rechten Vorder-
arm ist ein gleichmaBiger, grobschligiger, standiger Tremor vorhanden; das gleiche Zittern,
nur etwas geringer, im linken Vorderarm; hier verschwindet das Zittern beim Gehen und bei
intendierter Bewegung.

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

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Die Krankheit setzte zwischen dem 50. und 60. Lebensjahre mit apoplekti-
former, rasch voriibergehender rechtsseitiger Hemiparese und Sprachlahmung ein.
Im Anschlufl daran entwickelte sich im rechten Arm Zittern und spiter der
typische doppelseitige Symptomenkomplex einer Paralysis agitans mit deutlichem
Tremor in den oberen Extremititen ; die Parkinsonsymptome sind rechts dauernd
starker ausgesprochen als links. Der Kranke stirbt 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 Gefille sind zart; Gehirnwindungen
sind leicht geschrumpft. Auf Frontalschnitten durch das Gehirn ist auBler einer leichten
Ventrikelerweiterung nichts Krankhaftes zu erkennen. Insbesondere fehlen jegliche herd-
formige Stérungen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt in den wesentlichen Punkten eine
véllige Ubereinstimmung mit Fall VIIL

Im Cortex findet sich eine miBig starke Lipoidentartung der Ganglienzellen ohne
senile Drusen und ohne eine besondere Fibrillenverinderung. Die Zellarchitektonik ist er-
halten; doch sind auch hier wieder die untersten Schichten mehr befallen. Nirgends sind
Erweichungsherde festzustellen und der gesamte Gefaflapparat ist intakt.

Der Sitz der vornehmlichsten Verinderungen ist hier das Striatum und Pallidum,
Bei Beriicksichtigung der feineren histologischen Einzelheiten gilt das gleiche wie im obigen
Falle, nur daf3 die Rarefikationsherde um die Gefif3e fast ganz zuriicktreten. Sie beschrinken
sich in Andeutung auf das vordere Drittel des Striatum; das Pallidum ist frei von ihnen.
Die ganze vorliegende Parenchymstérung betont die Unabhingigkeit vom GefiaBsystem.

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 veréindert. Ganglienzelleinschliisse besonderer Art sind
auch hier nicht zu erweisen.

Die Substantia nigra ist frei von wesentlichen Veridnderungen.

Bei der Betrachtung der Markscheidenbilder erkennt man folgendes: nirgends
zeigen sich herdformige Verinderungen. Die Seitenventrikel sind beiderseits leicht erweitert
links mehr als rechts. Eine deutliche Schrumpfung der basalen Stammganglien fehlt. Im
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 Verinderungen 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 annihernd normaler GroBe, aber in seinen Lamellen
sowohl wie in seiner Innenfaserung durch einen Schwund vornehmlich der dicken Fasern
ausgezeichnet. Die Verdnderungen sind auch hier links wesentlich deutlicher ausgesprochen
als rechts (Abb. 57). Ein leichter Schwund der diinnen strio-pallidiren Faserung ist mit
stirkeren Linsen ebenfalls sicherzustellen. Die Linsenkernschlinge ist beiderseits gelichtet,

8%
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Abb. 56. Fall IX. Markscheidenfrontalschnitt aus dem oralen Drittel des Striatum
(Kaud + Put). Diffuse Markscheidenausfélle ohne herdférmigen Einschlag, links mehr be-
tont als rechts. Photogr.

Abb. 57. Fall IX. Markscheidenfrontalschnitt in der Hohe der Corp. mam., zeigt beson-
ders die linksseitig () betonte Aufhellung der Pallidumfaserung (4!, H; und H,) gegeniiber
rechts (r). Keine herdférmigen Storungen. Photogr.
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links deutlicher als rechts (Abb. 57). H, und H,, sowie der Luyssche Kérper sind beider-
seits verschmilert und faserirmer, links deutlicher als rechts. Die in vt! einstrahlenden
dickeren Faserbiindel sind links unverkennbar aufgehellt. Im iibrigen 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 Veridnderung.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Es finden sich hier die wesensgleichen Verianderungen wie im Falle VIII,
nur daB sich hier herdférmige Verinderungen in Abhingigkeit von den Gefidflen
nur ganz wenig entwickelt haben. Es handelt sich um einen diffusen, vornehm-
lich mit Verfettung des nervésen Parenchyms einhergehenden Prozefl, der ganz
vornehmlich im Striatum und Pallidum lokalisiert ist und links hochgradiger
entwickelt ist als rechts. Der Fall entspricht in den wesentlichen Punkten der
Jelgersmaschen Beobachtung und dem 25. und 26. Falle von C. und O. Vogt.
Nur fehlen bei unserem Kranken ausgesprochene Kribliiren.

Epikrise.

Dem Parkinsonismus dieses Falles mit Tremor und rechtsseitiger Betonung
der Erscheinungen entspricht anatomisch die Lokalisation der Hauptverinde-
rungen im strio-pallididren System, wobei die linke Seite deutlich hochgradigere
Veranderung aufweist als die rechte. Bei dem Fehlen jeglicher aufdringiicherer
Herderscheinungen in Rinde und Hemisphéren-Marklager, insbesondere auch der
vorderen Zentralwindung bin ich geneigt auch den apoplektiformen Beginn
des Leidens mit voriibergehender, rasch sich ausgleichender, klinisch freilich
nicht genauer beobachteter rechtsseitiger Hemiparese auf das Striatum zu be-
ziehen. Wichtig erscheint mir dabei der Umstand, dafi dem apoplektiformen
Beginne keine vom GefialBsystem abhingige Herderkrankung entspricht, des
weiteren, daf sich an diesen apoplektiformen Insult als erste Dauererscheinung
ein Tremor im Arme der betroffenen Seite anschloB, bei allmihlicher Aus-
bildung eines allgemeinen Parkinsonismus.

Ferner ist zu betonen, daB sich hier bei wesensgleicher Ausprigung des
klinischen Bildes und des anatomischen Prozesses gewisse Unterschiede gegeniiber
dem ersten Falle ergeben: einmal ist hier der Status praecribratus so geringgradig
ausgesprochen und iiberhaupt nur in einem so eng begrenzten Gebiet des Striatum
zu erkennen, dafl wir in ihm keinen bedeutsameren pathogenetischen Faktor er-
blicken kénnen. Zweitens fehlt hier eine Erkrankung der Substantia nigra.

Auch im folgenden Falle, bei dem sich im Alter von 42 Jahren eine typische
Paralysis agitans von 4jahriger Dauer entwickelte, entspricht die anatomische
Untersuchung ganz diesen Fillen.

Fall X.
Gewohnliche genuine Paralysis agitans mit Tremor und Pulsionen.

Der Kranke Hagen, 1872 geboren, wird im Januar 1918 auf der Nervenstation des
St. Georger Krankenhauses (Saenger) aufgenommen.

Vorgeschichte: Die Familienanamnese ist ohne Belang; er hat 7 Geschwister, von
denen alle bis auf zwei sehr nervéssind. Im Juli 1913 hatte er eine leichte Lungenentziindung,
im Oktober 1914 begann das Zittern zunichst im rechten Arm, allmihlich zunehmend und
auch auf die linken Extremitéiten iibergehend. Er weilte in mehreren Heilanstalten ohne
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Besserung zu finden. Im Januar 1918 wird er wegen der zunehmenden Zittererscheinungen
im Krankenhaus aufgenommen.

Der Kranke klagt iiber allgemeine Steifigkeit und starke Zittererscheinungen in allen
Extremititen. 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, schwerfallig, mit kleinen Schritten. Der Kranke ist dabei ganz in sich
zusammengekauert und spannt alle Muskeln stark an. Ausgesprochene Pro- und Retro-
pulsion. In allen Extremitdten bestehen sehr starke Spannungen im Sinne von Rigiditat,
ohne Reflexstorungen, ohne Babinski. In Armen und Beinen ist ein grobschligiger, sehr
starker Tremor festzustellen, der beim Sprechen und bei der Untersuchung viel stérker wird.
Die Blut- und Liquoruntersuchung ergibt normalen Befund. Psychisch ist der Kranke
deprimiert mit deutlich verlangsamter Reaktion seiner intellektuellen Leistungen. Der
Nervenzustand bleibt vollig unverdndert und der Kranke stirbt im April 1918 an einem
Erysipel.

Bei der Sektion (Prof. Simmeonds) zeigt sich ein schlaffes Herz mit einer schlaffen
Pneumonie beider Unterlappen. Das Gehirn wird in toto der Nervenstation und zur weiteren
Untersuchung mir iibergeben.

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

Mikroskopisch sind die Verdnderungen der Rinde und der basalen Stammganglien die
gleichen wie in den beiden ersten Fiallen. Nur fehlen hier jegliche Gefafiveranderungen und
davon abhingige herdférmige Stérungen, insbesondere ist nirgends auch nur eine
Andeutung eines Status praecribratus zu sehen. Der Proze§ ist ein recht diffuser,
wobei die fettig-wabige Degeneration der Ganglienzellen im Vordergrunde steht. Seine
vornehmliche Lokalisation zeigt er im Striatum bei etwas zuriicktretenden Verdnderungen
im Pallidum. Auch der Nucleus substantiae innominatae und die dem Ventrikel benachbarten
Thalamuskerne sind recht erheblich mitbetroffen.

Die Substantia nigra ist vollig frei.

Das Markscheidenbild entspricht dem des vorigen Falles, jedoch sind die Verinderungen
auf beiden Seiten gleichmiBig ausgeprigt und jegliche Andeutungen von Praecribliiren um
die Capillaren fehlen. Die Pallidumlamellen und die Linsenkernschlinge sind in ihrem Faser-
reichtum deutlich reduziert (Abb. 58), und auch die Forelschen Biindel und der Lu yssche
Korper ist ahnlich atrophisch wie im Falle IX.

In den Markscheidenpraparaten fallen kleinere GefaBliicken auf, die den Verdacht
eines Status cribratus erwecken konnten (Abb. 58). Mikroskopisch erweisen sich aber diese
Lichtungen, die man recht haufig an den betreffenden Stellen auch sonst findet, als erweiterte
BlutgefaBe ohne herdférmige Parenchymstérungen.

Epikrise.

Der 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 der Art und Lokali-
sation wesensgleicher ProzeB wie in dem letzten Falle; unterschiedlich gegeniiber
dem ersten Falle (Fall VIII) ist die Integritat der Substantia nigra und das véllige
Fehlen eines Status praecribratus hervorzuheben.

Kritischer Uberblick iiber die bei der echten Paralysis agitans
erhobenen Befunde.

In den oben beschriebenen 3 Fillen von Paralysis agitans konnte die mi-
kroskopische Untersuchung einen in seiner Art und Lokalisation recht gleich-
férmigen, krankhaften ProzeB im Zentralnervensystem aufdecken. Die Art der
histologischen Gewebsschadigung zeigt sich in einer diffus ausgesprochenen
Ganglienzellverfettung, der im Nisslbilde die fettigwabige Zelldegeneration,
haufig von schweren Kernverdnderungen begleitet, entspricht. Die Glia bietet
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fiir gewohnlich protoplasmatische Reaktionsvorginge mit Einlagerung zahlreicher
lipoider Abbauprodukte. Senile Drusen konnte ich nirgends finden. In einzelnen
Kernen der basalen Stammganglien, so vornehmlich im Nucleus substantiae

Abb. 58a und b. Fall X. Markscheidenfrontalschnitte, diffuse nicht sehr hochgradige Mark-

scheidenausfille im Striatum (Kaud + Put) und im Pallidum, dessen Lamellen (Le und L)

und dessen Strahlungen (4!, H; und H,) deutlich reduziert sind bes. in b. Keine herdfsrmigen
Stérungen. Photogr.

innominatae und in den grofzelligen Thalamuskernen und im Luysschen
Kérper fallen Fibrillenverdickungen und -verklumpungen der Ganglienzellen auf,
die zweifellos an die Alzheimersche Fibrillenveranderung erinnern. Da-
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gegen konnte ich in dem Gesamtcortex diese Fibrillenverinderung nicht feststellen.
Im Striatum zeigen die groBien Ganglienzellen fiir gewéhnlich kérnigen fibrilldren
Zerfall, ahnlich wie die Pallidumzellen, bei denen eine eigenartige Verklumpung
der 6senformigen Endkérperchen in Erscheinung tritt. Die hleinen Striatumzellen,
gleichfalls verfettet, lassen hin und wieder fibrillaire Verklumpung erkennen.

Der ganze ProzeB ist diffus entwickelt und zeigt zunichst keine deutliche
Abhéingigkeit vom Gefiflsystem. Nur im Falle VIII, andeutungsweise auch im
Falle IX, finden sich eng begrenzte Rarefikationen des Gewebes um kleine Gefafle
herum, die dem Vogtschen Status praecribratus entsprechen. Wir werden auf
diesen Punkt weiter unten noch zu sprechen kommen.

Eine GefaBerkrankung ausgesprochcner Art laft sich in diesen 3 Fallen
nicht erweisen. Leichte GefaBwandverinderungen von fibréosem Cha-
rakter haben offenbar keine greifbare Beziehung 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, dal solche herdférmigen, von GefiBbezirken abhingigen
Prozesse recht hiufig in Fillen von Paralysis agitans festzustellen sind. Da sie aber einen
hiufigen Befund in gewohnlichen senilen Gehirmen darstellen und da andererseits die
Paralysis agitans, wie oben betont, und auch von F. H. Lew y auseinandergesetzt wird, solcher
herdférmigen 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 Veroffentlichungen das Vorkommen des Status cribratus erwéihnt,
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 gewdhnlichen
Herderkrankungen dadurch unterscheiden, daB die dabei auftretenden herdférmigen Sto-
rungen nur als lokale, besonders intensive Ausdriicke eines diffusen Zerfallsprozesses in dem
allgemein erkrankten Zentralnervensystem zu bewerten sind, so ndhern sie sich in dieser
Auffassung unserem Standpunkte ganz wesentlich. Die Differenz beruht nur in der von
C. und O. Vogt einseitigen Hervorhebung der herdférmig auftretenden Veranderung, welche
ganz zweifellos in manchen Fillen von Paralysis agitans gegeniiber der diffusen Parenchym-
erkrankung vollig zuriicktreten kann.

In seiner Eigenart erinnert der histologische Prozef3 bei der 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, fiir gewohnlich fehlen, so erinnern
doch die iibrigen Verdnderungen am meisten an die Parenchymstérungen der
typischen und atypischen senilen Demenz. Fiir die eventuelle Mitbeteiligung
von GefiaBprozessen und davon abhéingigen Parenchymstérungen gilt hier offen-
bar dasselbe wie fiir den senilen Gehirnproze8 iiberhaupt.

Es ist ja als ein ganz wesentlicher Fortschritt in unserer Auffassung der
senilen Involutionsvorginge anzusehen, daB wir ihre anatomische Abgrenzung
von den GefaBprozessen kennengelernt haben. Wenn auch gewisse GefaBwand-
verdnderungen und davon abhingige Parenchymstérungen ganz gewdhnlich
den senilen GehirnprozeB3 begleiten, so wissen wir doch heute vornehmlich aus
den Untersuchungen Alzheimers und seiner Schule (Simchowicz), dafl der
diffuse senile Involutionsvorgang im weitesten Sinne sich unabhingig von be-
gleitenden GefiaBerkrankungen entwickelt. Im gleichen Verhéltnis stehen offenbar
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diese beiden Komponenten des histologischen Substrats bei der Paralysis agitans
zueinander.

Die Auffassung der Paralysis agitans als einer Erkrankung
des Riickbildungsalters beriihrt innig die Frage nach der Patho-
genesel). Hier tappen wir aber noch recht im Dunkeln. Denn fir das normale
und pathologische Altern sind offenbar recht komplexe biologische Vorginge
gegeben, die bei weitem noch nicht physiologisch und anatomisch durchschaut
werden konnen. Dall hier endokrine Driisenstérungen eine deutliche Rolle mit
spielen, diirfte allgemein anerkannt werden. Aber trotz Steinach sind wir
in der Erforschung des Problems des Alterns noch nicht weiter gekommen.
Das gleiche gilt in noch erhohtem MaBe fiic die Pathogenese der Paralysis agitans.
F. H. Lewy verweist dabei auf zweifellos interessante klinische und histologische
Analogien, die einerseits im klinischen Bilde zwischen gewissen thyreopriven
Zustéinden wie dem Myxédem 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 Cajal und seinem Schiiler Tello
vor vielen Jahren eine Verdickung und Verklumpung der Ganglienzellfibrillen
festgestellt worden, Befunde, die mehrfach bestatigt werden konnten. Balli
und Donaggio haben.durch gleichzeitige Einwirkung von Schilddriisen-Exstir-
pationen und Kilte ahnliche Fibrillenveranderungen gefunden. F.H.Lewy
berichtet iiber wesensgleiche Versuchsergebnisse an Affen, Kaninchen und Hunden
mit kombinierten Exstirpationen von Schild- und Nebenschildapparat, zum Teil
unter gleichzeitiger Kilteeinwirkung vorgenommen. ,,Die auf diese Weise er-
zeugten Bilder zeigen, daf3 die Fibrillen der Ganglienzellen nicht nur verdickt
und verklumpt, sondern auch stark silberavide geworden sind““ (F. H. Lewy).

Zweifellos haben die bekannten Cajalschen Bilder am winterschlafenden
Tiere und auch die jiingst von Lewy demonstrierten Fibrillenveranderungen
interessante Ahnlichkeiten mit der Alzheimerschen Fibrillenverinderung
bei dem senilen Involutionsvorgange. Aber ein weitergehender Riickschluf3
ist meines Erachtens heute noch nichterlaubt. Denn wir wissen heute noch nichts
Sicheres tiber die Ursache und Bedeutung der Argentophilie, wie sie sich in der
Fibrillenverdickung und der senilen Plaquesbildung kundtut, wir sehen eigen-
artige Fibrillenverdickungen gelegentlich auch bei Idioten, bei denen keine Be-
ziehungen zum Schildriisenapparate gegeben sind und schlieBlich zeigt eine recht
groBe Gruppe seniler Gehirnerkrankungen weder Fibrillenverdickung noch die
Plaquesbildung. Dazu kommt noch, daB wir dhnliche Fibrillenverinderungen
auch bei schweren toxischen Prozessen beim Tiere, z. B. bei Hundswut (Cajal,
Tello, Achucarro) antreffen, die keine Berithrungspunkte 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.

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

1) Vgl. auch die ausfiihrliche Diskussion iiber die pathogenetischen Verhiltnisse im
Lewyschen Buche. Viele Einzelheiten bediirfen hier noch eingehender Nachpriifung.
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bieten des Striatum und Pallidum nicht aufdringlich vorherrscht!), ja an den
schwerst affizierten groBlen Zellformen fiir gewohnlich fehlt. Das Wesen des
senilen Gehirnprozesses scheint ja ganz allgemein und regelmiflig histologisch
beherrscht von einer schweren Entartung des nervésen Gewebes, wobei die
hochgradige Verfettung im Vordergrunde steht. In diesem Punkte liegt
offenbar die Verwandtschaft des senilen Involutionsvorganges mit der Gewebs-
verdnderung 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 fiir die senile Demenz die pathogenetischen Verhiltnisse
recht komplexe sein diirften, so wird auch die Pathogenese der Paralysis agitans
nicht ohne weiteres mit der Dysfunktion einiger endokriner Driisen erschépft
sein?). Die alte Lundborgsche Theorie, welche in Analogie mit der Tetanie
die Paralysis agitans als einen Hypoparathyreoidismus auffallt und peripher
myogen erkliren will (Lundborg, Camp, Berkeley, Alquier), ist heute
durch die anatomischen Tatsachen iiberholt; nur Alq uier und Roussy- Clunch
beschrieben schwerere, unter sich jedoch verschiedene Verdnderungen an den
Epithelkérperchen; greifbare Verinderungen in diesen Organen werden indes
bei der Paralysis agitans regelmiBig vermifit (Parhon und Goldstein,
Thomson, Koopmann u. a.), andererseits muf3 die zentrale Lokalisation des
Parkinsonschen Symptomenkomplexes als sicher erwiesen gelten. Auch der
Schildriisen-, Nebennieren- und Geschlechtsdriisenapparat 148t irgendwie regel-
miBige Verinderungen eindeutiger Art bei der Paralysis agitans vermissen.
Damit soll natiirlich keineswegs die hohe Bedeutung der endokrinen Driisen,
insbesondere des Schildriisenapparates, fiir das Altern und vielleicht auch fiir
die Paralysis agitans geleugnet werden, aber die ganzen Verhiltnisse liegen

1) Auch Lewy hebt hervor, daB die prisenilen, bzw. schweren Par.-ag.-Fille ohne
Fibrillenverinderung einhergehen.

2) Ich konnte in einem Falle Simmondsscher Krankheit (hypophysire Kachexie)
mit schwerster, offenbar lange bestehender Hypophysen-Vorderlappen-Zerstérung und hoch-
gradigen Schilddriisenverinderungen im Gehirn nur ganz uncharakteristische Veranderungen
der Ganglienzellen, cirumscripte Verédungsherde in der dritten Rindenschicht und proto-
plasmatische Gliawucherungen zum Teil atypischer Art bei Fehlen jeglicher Parenchymver-
fettung, der Drusen und der Alzheim erschen Fibrillenverdickung feststellen, 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
Fillen mit schwerster Hypophysenverinderung fanden sich nirgends die fiir das Senium
im Zentralnervensystem charakteristischen Verinderungen. Am meisten dhneln die erhobenen
Befunde jenen, die ich in einem Falle A d dison scher Krankheit beschrieben habe (Zieglers
Beitrige 69. 1921). So erwichst den Theorien, welche zwischen bestimmten Hirnverédnderungen
nach tierexperimenteller Ausschaltung endokriner Driisen und senilen Parenchymstérungen
im menschlichen Gehirn gewisse Analogien aufzufinden glauben, in solchen Befunden keine
Stiitze. Der allgemeine senile Aufbrauch und im speziellen der Invo-
lutionsvorgang im menschlichen Gehirn wird mit dem Schlagwort
einer pluriglanduldren Insuffizienz keineswegs erschépfend erklart.
(Vgl auch A. Jak ob: Zwei Falle von Sim m on dsscher Krankheit [hypophysire Kachexie]
mit besonderer Beriicksichtigung der Verdnderungen im Zentralnersystem, Virchows Archiv,
Festschrift fiir 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 mufl hervorgehoben werden gegeniiber
den in jiingster Zeit wieder in Angriff genommenen Versuchen, die Paralysis
agitans, ja selbst den symptomatischen Parkinsonismus durch Uberpflanzung
von Nebenschilddriisen zu heilen. Solchen therapeutischen Mafinahmen fehlt
jede allgemein klinische und speziell pathogenetische Begriindung.

Das eine kann heute als gesichert gelten, daB die Paralysis agitans
symptomatologisch ihre Ursache in den Verinderungen des Zen-
tralnervensystems hat. Wie weit noch komplizierende Verinderungen
im Muskelsperrgebiete (Frank). eine Rolle mitspielen, vermag ich heute nicht
zu entscheiden. Nur in zweien meiner Fille untersuchte ich die Muskulatur
und fand sie im Bereiche der Extremititen im wesentlichen intakt. Hervor-
zuheben ist jedenfalls, daBl der typische Parkinsonsche Symptomenkomplex
restlos durch die Verinderungen im Zentralnervensystem erklirt 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 Ubersicht iiber die Pathologie der extrapyra-
midalen Erkrankungen tiberhaupt. So zeigt es sich, wenn wir zudem die regel-
mafige Konstanz in der Lokalisation der Verinderungen entsprechend
beriicksichtigen, da3 bei der Paralysis agitans in erster Linie die Entartung
des Striatum und Pallidum fir die Ausprigung des Symptomenbildes
verantwortlich zu machen ist; es kann nach meinen Untersuchungen gar keinem
Zweifel unterliegen, daBl dabei die Striatumdegeneration im histologischen
Bilde bei weitem vorherrscht, eine Feststellung, die auch neuerdings wieder
Bielschowsky betont hat. Hier zeigt sich der Entartungsprozell in ganz
diffuser hochgradiger Entwicklung bei allen histologischen Methoden. Wenn-
gleich auch die kleinen Striatumzellen schwere histologische Verinderungen
aufweisen, so ist doch der Prozef} an den grofien Zellelementen viel hochgradiger
entwickelt, zeigt uns schwere Kernverinderungen, die zu einem zweifellosen
Ausfall und Untergang gerade dieser Elemente fiihren, bei relativem Erhalten-
bleiben der kleinen Ganglienzellen. Wir haben hier in gewissem Sinne eine Umkehr
jener Verhaltnisse vor uns, wie ich sie oben bei der chronisch-progressiven Chorea,
beschrieben habe. Gegeniiber Hunt, der solche Differenzen gleichfalls betonte,
ist nur die Diffusitat der Entartungsvorginge hervorzuheben und ihr relatives
Vorherrschen 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 hervorstechender Befund.

Die gleichen histologischen Verénderungen, die das Striatum beherrschen,
sind auch im Pallidum festzustellen, nur treten sie in meinen Fillen wenigstens
an Schwere deutlich zuriick gegeniiber der Striatumdegeneration. Zu der gleichen
Ansicht kommt auch Bielschowsky. F.H. Lewy betont, wie ich seinen bis-
herigen Verdffentlichungen entnehme?), 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 Verdnderungen im
Striatum, die sich mit den oben beschriebenen Verhéltnissen decken. Auf solche
Differenzen wird man bei weiteren Untersuchungen um so mehr achten miissen,
als C. und O. Vogt geneigt sind, gerade fiir die mit Tremor verlaufenden Fille
von Paralysis agitans die vorherrschende Striatumdegeneration verantwortlich
zu machen. Auch meine Fille boten klinisch simtlich Tremorerscheinungen,
ebenso die neuen Bielschowskyschen Beobachtungen.

Im Markscheidenbilde sehen wir im Striatum einen mehr oder weniger
betonten unregelmifligen Ausfall an feineren und auch dickeren Faserziigen,
das gleiche im Pallidum, wo ich zudem eine in den einzelnen Fillen verschieden
hochgradige Entartung der Lamellen der Linsenkernschlinge und der Forelschen
Biindel, des Lu ysschen Kérpers und der Strahlungen zum roten Kern nachweisen
konnte. Auch die Untersuchungen F. H. Lewys und C. und O. Vogts betonen
die UnregelmafBigkeit in den jeweils erhobenen Faserdegenerationen, wobei
sich jedoch recht hiufig eine deutliche Entartung der dicken Pallidumfasern
feststellen 148t. In dem einen Jelgersmaschen Falle und in mehreren Beob-
achtungen Vogts (25. und 26. Fall) sind sie offenbar besonders betont, in dhnlicher
Weise wie in meinem Falle VIIT 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 geselite sich in unserem
Falle VIII eine schwere gleichsinnige Erkrankung der Substantia nigra
in ihrer Zona compacta, die etwas leichter entwickelt ist als die Striatumentartung.
Diese Feststellungen verdienen besondere Beriicksichtigung im Hinblick auf
die oben kurz erwiahnten, neuerdings in den Vordergrund geriickten Ansichten,
wonach der Parkinsonsche Symptomenkomplex in erster Linie auf die Er-
krankung der Substantia nigra zu beziehen sein soll. Ich muB nun mit Nachdruck
die Integritit der Substantia nigra in 2 weiteren Fillen von Paralysis agitans
hervorheben, die in allen Hauptziigen des klinischen Bildes jenen des ersten
Falles mit der deutlichen Erkrankung der Substantia nigra entsprechen. Diese
Tatsachen berechtigen uns freilich, wie wir noch sehen werden, nicht zu dem
Schlusse, daf} die Substantia-nigra-Erkrankung gar nichts mit dem Parkinson-
schen Symptomenkomplex zu tun habe. Wir haben ja bereits bei der Analy-
sierung eigenartiger Choreafille (Fall V) die Miterkrankung dieses grauen Zentrums
entsprechend bewertet und weitere Erfahrungen, auf die ich bei der Besprechung
der Folgezustinde der Encephalitis epidemica niher eingehen werde, betonen
wichtige kausale Zusammenhinge 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, dal der ausgeprigte Symptomenkomplex bei der reinen
Paralysis agitans auf eine fast ausschlieBliche Erkrankung des
Striatum und Pallidum zuriickgefiihrt werden kann.

RegelmiBig ist auch der Lu yssche K6rper mebr oder weniger miterkrankt,
doch treten fiir gewShnlich die dort zu findenden Degenerationserscheinungen
gegeniiber jenen im Striatum stirker zuriick. Nach dem ganzen anatomischen
Bilde kann es zudem keinem Zweifel unterliegen, daB sie in vielen Fallen mehr
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sekundérer Natur sind, im &hnlichen Sinne wie auch die Entartung der Linsenkern-
schlinge, der Forelschen Biindel und der Kapselstrahlung zum roten Kern.

Die weiterhin beobachteten, an Schwere zuriicktretenden Verinderungen im
Zwischen- und Mittelhirn scheinen recht inkonstant zu sein. Am meisten fallt
dabei noch in die Augen die fettige Entartung des Nucleus substantiae innomina-
tae, die im Falle VIII 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 Bielschowsk y mdchte ich hervorheben,
daBl wir tiber die Genese, Zugehorigkeit und Abgrenzung dieses Kernes noch zu
wenig wissen, um ihn zur Grundlage bestimmter Theorien zu machen.

Beziiglich 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 Verdnderungen und der
vegetative Oblongatakern schien mir keine schwereren Degenerationen zu bieten
als zahlreiche andere motorische und sensible Kerne der Medulla oblongata.
Zudem vermifite ich wie schon betont die von F.H. Lewy hier gefundenen
Ganglienzelleinschliisse.

Das Kleinhirn und das Dentatum bot in meinen Fiallen 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 daf} es dabei zu schwereren architek-
tonischen Rindenstérungen oder zu Projektionsfaserdegenerationen gekommen
wire; dabei scheinen die 3 untersten Rindenschichten ganz allgemein
schwerer betroffen?). Bei aller Vorsicht, die die Beurteilung eines derart
diffus ausgesprochenen Parenchymprozesses erheischt, miissen wir doch dze jewerls
stark betonte Siriatum- und Pallidumdegeneration in den Vordergrund stellen unter
Hervorhebung der schweren Entartung in den grofien Striatumzellen. Histologisch
erscheint tn meinen Fillen die Striatumdegeneration eine schwerere als die pallidire;
in manchen Fillen, jedoch durchaus micht regelmdfig, tritt noch eine deutliche
Affektion der Substantia nigra hinzu.

Klinisch entspricht einem solchen Befunde die volle Ausprigung des hypokinetisch-
hypertonischen Symptomenkomplexes, der in meinen Fillen mit Tremor und in
etnem Falle auch mit Pulsionen einherging. Dort, wo klinisch eine halbseitige Be-
tonung des Syndroms gegeben ist, laft sich gewshnlich anatomisch die stirkere Ent-
wicklung des Krankheitsprozesses auf der gegeniiberliegenden Seite erweisen.

Die in meinem Falle VIII betonten Schmerzen in den Extremititen sind auf
die schweren Degenerationen tm Thalamus, insbesondere im lateralen Thalamuskern
zu beziehen?). Die psychischen Storungen der Kranken finden ihr anatomisches
Korrelat in den diffusen Cortexverdnderungen; es scheint bei der gewohnlichen

1) Fiinfgeld hebt in seinem Falle gleichfals die stirkere Lipoiddegeneration der
untersten Rindenschichten hervor. (Anm. bei der Korr).

%) Nach Lewy hingen ebenfalls die zentralen Schmerzen bei der Paralysis agitans mit
Degenerationen im inneren bzw. duleren Thalamuskern eng zusammen.
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Paralysis agitans die begleitende Rindendegeneration ganz vornehmlich in den
3 uniersten Rindenschichten ausgesprochen zu sein.

Der histologische Prozef3, bei dem regelmdfig die Parenchymuverfettung im Vorder-
grunde steht, erinnert am meisten an den senilen Entartungsvorgang im Zentralner-
vensystem. Gefifverinderungen und von ihnen abhdngige herdformige Storungen
gehdren nicht zum notwendigen pathologisch-anatomischen Substrat der Paralysis
agitans, sind aber eine nichi seltene Begleiterscheinung. Auch hierin entsprechen
die Verhdlinisse der Paralysis agitans jenen des senilen Rickbildungsprozesses. Die
charakteristischen Begleiterscheinungen einer Hauptgruppe der senilen Gehirner-
krankungen, die Fibrillenverinderungen und die senilen Plagues, konnen bei der
Paralysis agitans fehlen.

Die Markscheidenpriparate allein geben uns fiir gewéhnlich keinen zuverldssigen
Einblick in den Grad und die Ausdehnung des Prozesses. Nur unter Zuhilfenahme
zahlreicher histologischer Methoden ist die Beurteilung der anatomischen Storungen
moglich. Dabei kénnen wir aus dem anatomischen Bilde wohl auf das Vorliegen
eines Parkinsonschen Symptomenkomplexes schlieflen, aber im einzelnen Falle
seine Schwere nicht eindeutig bestimmen.

Nun gibt es Falle mit ausgesprochenem Parkinsonismus, bei denen klinisch
und anatomisch die GefidBverinderungen betont sind. Da bei ihnen fiir gewohnlich
die Extremititenrigiditat bei brettharter Muskulatur ungewohnlich hohe Grade
erreicht, ist die von Forster fiir diese Kranken geprigte Bezeichnung

2. Arteriosklerotische Muskelstarre
sehr bezeichnend. Die beiden folgenden Félle gehéren zu diesem Krankheitsbilde:

Fall XI.
Arteriosklerotische Muskelstarre mit kleineren Gefifherden.

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

Uber die Vorgeschichte ist nichts Niheres zu erfahren, nur daB er in letzter Zeit
koérperlich und psychisch stark abgefallen sei. Von Schlaganfillen u. dgl. ist nichts bekannt.

Korperlich bietet der Kranke die Zeichen einer peripheren. Arteriosklerose, am
Nervensystem sind keine deutlichen Léhmungen festzustellen; lebhafte Sehnenreflexe, ohne
Babinski und ohne Klonus. Bei dem Kranken fillt eine gewisse Rigiditat der gesamten
Korpermuskulatur auf, die bei passiven Bewegungen nachlifit. Die Muskelhirte ist deutlich
vermehrt. Sie ist im allgemeinen auf der rechten Seite ausgesprochener als links. Zitter-
erscheinungen bestehen nicht. Aufgestellt hilt sich der Kranke leicht vorniibergeneigt; die
Arme in den Ellbogengelenken angewinkelt, die Knie nicht ganz durchgedriickt; unter-
stiitzt bewegt er sich mit kleinen schliirfenden Schritten weiter, sich dabei am ganzen Kérper
auffallend steif haltend. Im Bette liegt er vollig regungslos, nimmt keine weitere Notiz
von seiner Umgebung, spricht spontan iiberhaupt nichts. Der Gesichtsausdruck ist stumpf
dement, ohne eigentliche Starre; auf Reize erfolgt gute Mimik. Der Lidschlag und die Augen-
bewegungen sind normal. Er muf gefiittert werden und 148t haufig Stuhl und Urir unter
sich. Er klagt nicht, man erhilt 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 ausgeprigte Bild des Parkinsonismus mit den
charakteristischen Haltungsanomalien ohne Tremor, mit Bevorzugung der
rechten Seite. Die Akineseist besondersim Gebiete der Extremitatenmusku-
latur hochgradig entwickelt, wahrend die Mimik noch relativ gut erhalten
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ist. Die Rigiditatist 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 liebenswiirdiger 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 GefiBe zeigen sklerotische Wandveranderungen. Auf
Frontalschnitten durch das Gehirn fillt die starke Erweiterung der Seitenventrikel auf,

Abb. 59. Fall XI. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung
wie Abb. 2. Kleinere herdférmige Stérungen um GefaBe (g) mit fibrés-sklero-
tischen Wandveranderungen. Konkrementbildungen (rechts unten im Bilde).

wobei das Septum pellucidum durch starke Liquoransammlung auseinandergedringt 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 herdférmige Verinderungen. Das Caudatum ist beiderseits leicht geschrumpft,
weniger deutlich das Putamen und Pallidum. In diesen Teilen fallen hin und wieder ganz
kleine Cribliiren auf. In den iibrigen Teilen der Stammganglien erkennt man nichts Krank-
haftes. Die Vierhiigelgegend ist etwas platt gedriickt, doch frei von herdférmigen Stérungen.

Die mikroskopische Untersuchung zeigt in der Hirnrinde einen schweren se-
nilen Prozel mit zahlreichen Drusen und stark betonter GefdaBwandfibrose
und -sklerose. In der Pia sowohl wie an zahlreichen Rindengegenden liegt &lteres und
frischeres Blutpigment in der Umgebung von Gefilen. Vornehmlich die obersten drei Rinden-
schichten sind stellenweise stark verdndert.

Das Striatum und Pallidum bietet im wesentlichen die gleichen histologischen
Erscheinungen, wie ich sie oben in den drei Fillen echter Paralysis agitans geschildert habe.
Doch 148t sich hier nicht entscheiden, ob der Proze mehr die groBen oder die klei-
nen Striatumzellen ergriffen hat. Daneben sind aber die GefaBe, namentlich
auch die kleinen Capillaren durch arteriosklerotische und fibrése Wand-
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vergnderungen ausgezeichnet. Um zahlreiche GefaBe finden sich kleinere Verédungen
mit Ganglienzellausfall und korniger reaktionsarmer Beschaffenheit des Grundgewebes
{Abb. 60). Weiterhin liegt sehr viel &lteres und frischeres Blutpigment in den GefaB8lymph-
scheiden und im glidsen Parenchym in Form kleinerer Tropfchen und groBerer Kugeln.

Im Pallidum (Abb. 60) sind die Verinderungen gegeniiber den oben be-
schriebenen Fallen echter Paralysis agitans zweifellos starker betont. Die
Ganglienzellen sind fast simtlich schwer degeneriert, geschrumpft, im NiBlbilde sich diffus
dunkel firbend, wobei sich sehr schwere Kernverdnderungen feststellen lassen.

Im ganzen Pallidum ist die Verarmung an Ganglienzellen deutlich bei allgemeiner
Kleinzelliger Gliavermehrung. Die GefiBe fallen hier durch die Einlagerung amorpher, kalk-
artiger Massen auf, die sich vornehmlich in der Adventitia und in der Media finden. Diese
Veranderung, die sich bis auf die kleinsten Capillaren erstreckt, haben wir schon oben be-

Abb. 60. Fall XI. Pallidum im Nisslbild, Mikroph. bei gleicher VergréBerung

wie Abb. 4. Ganglienzellen chronisch degeneriert, herdformige Ausfille (x) um

fibros-sklerotische GefaBe (g) mit kalkihnlichen Niederschlagsbildungen in der
Gefafiwand.

sprochen. Um zahlreiche groBere und kleinere GefdBe (Abb. 60) finden sich Versdungsherde,
die sich von denen im Striatum nicht wesentlich unterscheiden.

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

Ahnliche Versanderungen, jedoch bei weitem nicht so hochgradig ausgeprigt, bietet
auch die Substantia nigra.

Das Markscheidenbild betont neben einem deutlichen Faserschwund in den obersten
Rindenschichten einen ausgesprochenen Status cribratus, der sich auf das Striatum
und Pallidum beschrinkt (Abb. 61). Das Striatum zeigt in ganzer Ausdehnung kleinere
Lacunen bei allgemeiner Verarmung an feineren Fasern. Die Verinderungen 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 der Menge wie im Striatum —
kleinere herdférmige Storungen, wobei ein diffuser Ausfall an diinneren und dickeren
Fasern deutlich wird.

Auch in der Capsula externa und im Claustrum finden sich noch Cribliiren, dagegen
sind die innere Kapsel und die iibrigen Teile des Hirnstammes, der Briicke,
der Kleinhirnschenkel mit dem Kleinhirn und die gesamte Medullaoblongata
frei von herdférmigen 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-
chymverdnderungen
mit deutlicher Aus-
pragung eines Status
cribratus. Die Paren-
chymstérung gleicht
der bei den obigen Fal-
len von Paralysis agi-
tans erwiesenen, der
Status cribratus zeigt
deutliche Abhdngigkeit
von der fibros-arterio-
sklerotischen  GefaB-
verdnderung. Die oral-
sten Partien des Stri-
atum sind am wenig-
sten betroffen; das
Striatum ist stérker
affiziert als das Palli-
dum; weniger als die-
ses ist die Substantia
nigra verdndert.

Epikrise.

Diese  Beobach- Abb. 61. Fall XI. Markscheidenfrontalschnitt. Photogr.

; ; Herdférmige Verinderung im Striatum (Kaud + Put). Mehr

tung ist anatomisch diffuse Markscheidenausfalle im Pallidum (Pall). Capsula
als Ubergangsfall interna (Ci) intakt.

von der reinen Pa-
ralysis agitans zur arteriosklerotischen Muskelstarre anzusehen.
Dem 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 Intensitdat der Verinderungen im Striatum und Pallidum

Jakob, Extrapyramidales System. 9
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erscheint hochgradiger als in den oben beschriebenen Fillen von Paralysis agitans,
wobei namentlich die herdférmige Affektion des Striatum recht stark betont ist.
Tremor bestand nicht und die Rigiditat trat gegeniiber der Akinese und den
Haltungsanomalien zuriick. Die Muskelharte war deutlich vermehrt. In der
deutlichen und vorherrschenden Ausprigung des Status cribratus in seiner
Abhiéngigkeit von schweren Gefilwandverinderungen erblicke ich einen deut-
lichen Unterschied gegeniiber den oben beschriebenen Degenerationserschei-
nungen der Paralysis agitans. — Der folgende Fall bietet prinzipiell die gleichen
Verhaltnisse bei weit starkerer Ausprigung der herdférmigen Stérungen.

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. Schlaganfille und dergleichen sollen nicht vorgekommen sein.
Seit einigen Tagen ist der Kranke verwirrt.

Die kérperliche Untersuchung ergibt eine starke periphere Arteriosklerose. Am
Nervensystem wird folgender Befund erhoben: Die Pupillen und die Gehirnnerven sind
o. B., der Gesichtsausdruck ist starr, im Gebiete der Extremititen bestehen keine deutlichen
motorischen Lihmungen. Der Tonus der Muskulatur in den oberen Extremitéiten ist nicht
nachweisbar erhéht, an den Handen tritt zeitweise ein Paralysis agitans dhnlicher Tremor
auf, langsam und grobschligig. Beide Beine werden krampfhaft starr gehalten, die Mus-
kulatur ist bretthart. Bei allen passiven Bewegungen, die eine deutliche Rigiditat erkennen
lassen, treten die Muskelbeugen und Sehnen stark hervor. Aktiv kénnen alle Bewegungen
ausgefiithrt werden, jedoch nur ganz langsam und mit sichtlicher Anstrengung. Auch wihrend
des Schlafens besteht die Starre der unteren Extremitéten; sie verharren in passiv gegebenen
Stellungen lange Zeit. Es besteht vollige Unmdoglichkeit des Gehens und Stehens. Die
Reflexe sind samtlich vorhanden, Kloni sind nicht zu erhalten, auch sonst fehlen echte
spastische Phinomene. Sensibilitdt ist bei dem psychischen Verhalten des Kranken nicht
zu priifen. Psychisch ist der Kranke zeitlich und értlich desorientiert, gibt nur ganz ver-
worrene Antworten, die Sprache ist langsam, dysarthrisch. Der Kranke liegt im Bette in
eigenartig steifer Weise, die Decke mit beiden Armen vor sich hinhaltend, er hilt den Kopf
oft lange Zeit vom Kopfkissen steif in die Héhe. Der Augenhintergrund ist negativ.

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

Die klinische Diagnose (Dr. Fleck) lautet auf arteriosklerotische Muskel-
starre, wobei die beobachteten nervésen Schidigungen, die hochgradige Muskelstarre ohne
Pyramidenzeichen, die leichten hin und wieder auftretenden Paralysis-agitans-dhnlichen
Tremorerscheinungen in den Handen auf arteriosklerotische Schadigungen im Striatum-
pallidum bezogen werden.

Anatomischer Befund.

DieSektion ergab neben hochgradiger peripherer Arteriosklerose eine deutliche Arterio-
sklerose der basalen HirngefdBle. Bei der Sektion des Gehirns erkennt man im leicht ge-
schrumpften Striatum-Pallidum beiderseits kleine herdférmige Stérungen, besonders in der
mittleren Partie. Sonst ist das Zentralnervensystem frei von herdférmigen Verinderungen.

Die mikroskopische Untersuchung zeigt in der GroBhirnrinde im wesentlichen
eine chronische Sklerose der Ganglienzellen ohne herdférmige Stérungen der Rindenarchitek-
tonik. Auch das Marklager ist herdfrei.

Im Striatum und Pallidum begegnen wir den gleichen Verdnderungen wie im
vorigen Falle. Nur ist hier die arteriosklerotische GefiaBerkrankung hochgradiger entwickelt
und die herdférmigen Stérungen noch stiarker betont. Das Striatum ist durchsetzt von
groBeren und Kkleineren Lacunen mit den gewdhnlichen histologischen Einschmelzungs-
vorgangen (Abb. 62), so daB der architektonische Aufbau hochgradig gestort ist. Das gleiche.
gilt vom Pallidum (Abb. 63).
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Abb. 62. F¥all XII. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergroBerung
wie Abb. 2. Herdférmige Ausfille um GefiBe (g) mit sklerotischen Wand-
verdnderungen.

Abb. 63. Fall XII. Pallidum im van Gieson-Praparat bei gleicher VergroBerung
wie Abb. 4. Ausfall an groBlen Ganglienzellen, GefaBe (g) mit sklerotischen
Wandverinderungen und perivasculiren Herdbildungen (H). Mikroph.

g*
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Im Markscheidenbilde (Abb. 64) erkennt man, dafl sich die groferen und kleineren
Cribliiren im wesentlichen auf das Striatum und Pallidum beschrinken. Zum Teil
haben sie deutlich groBeren Umfang angenommen (Abb. 64). Dabei sind die mittleren Partien
des Striatum ungefihr in der Hohe der oralsten Entwicklung des Thalamus am hochgradigsten
betroffen; und im allgemeinen ist das Striatum noch etwas mehr affiziert als
das Pallidum. Der Thalamus selbst zeigt nur in den vordersten Ebenen des lateralen
Kernes eine deutliche Cribliire, sonst ist auch er wie die innere Kapsel, der gesamte iibrige
Hirnstamm, mit dem Pons, der Substantia nigra, den Kleinhirnschenkeln und dem Klein-
hirn und der Medulla oblongata frei von herdférmigen Storungen. Die Linsenkernschlinge
ist faserdrmer.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

In diesem Gehirn zeigt sich ein ausgesprochener, aufarteriosklerotischer
Basis entstandener Status cribratus, der sich im wesentlichen
auf dagStriatum und Pallidum beschrankt.

Abb. 64. Fall XII. Markscheidenfrontalschnitt, schwere herdférmige Prozesse im Putamen
(Put) und leichtere im Pallidum (Pall). Photogr.

Epikrise.

Dem klinisch ausgeprigten Bilde einer arteriosklerotischen Muskelstarre
entspricht ein hochgradig entwickelter Status cribratus im Striatum und Pallidum.
Klinisch zeichnet sich der Fall noch durch zeitweise auftretenden Paralysis-
agitans-dhnlichen Tremor in den oberen Extremititen aus bei Zuriicktreten
der Rigiditat in diesen Gebieten und stiarkster Entwickelung der Starre an den
unteren Extremititen. Das Striatum bietet die schwersten herdférmigen Sto-
rungen in der Gegend der Armregion C. und O. Vogts und ist hier unverkennbar
schwerer betroffen als die gleiche Region im vorigen Falle, der ohne Tremor
einhergeht. Beide Fille zeigen aber gegeniiber den erst besprochenen Beob-
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achtungen von Paralysis agitans mit Tremor deutlich schwerere Striatumschédi-
gungen, so daB ich, zunichst wenigstens, die Ansicht C. und O. Vogts, wonach
ein ausgesprochener Status cribratusim Striatum Tremor bedingt, nicht eindeutig
bestatigt finde. Ich glaube, daBl dabei die Korrelation der jeweils vor-
liegenden Striatum- und Pallidumschiédigung einerseits und der
kileinen und groBen Striatumzellen andererseits die gré8te Beach-
tung verdient. Leider 148t sich bei derart diffusen und herdférmigen Paren-
chymstérungen das Verhéltnis der Intensitit der Schidigung zweier verschie-
dener Zentren sehr schwer eindeutig anatomisch beurteilen.

Immerhin ist es auffallend, daB die klinische Beobachtung das Fehlen
einer stirkeren Tonusvermehrung in den oberen Extremititen ausdriicklich
hervorhebt. Offenbar neigen ganz allgemein die unteren Extremititen weit
mehr zur Hypertonie als die oberen Extremitéten bei anatomisch sich im wesent-
lichen entsprechenden Befunden in den einzelnen Zentren. Der vermehrte Harte-
grad der Muskulatur ist besonders auffallend.

Schlieflich verdient noch hervorgehoben zu werden, dafl sich bei unseren
letzten Kranken in den oberen Extremitéiten ohne schwerere Tonusvermehrung
die iiblichen Erscheinungen des Paskinsonismus entwickelt fanden, eine Be-
statigung der erst jingst wieder von Foérster klinisch-physiologisch deduzierten
Annahme eines weitgehenden Selbstindigseins der einzelnen Symptome des
hypokinetisch-hypertonischen Syndroms.

Die Fille der arteriosklerotischen Muskelstarre unterscheiden
sich fiir gewchnlich von den echten Paralysis-agitans-Féllen durch den Beginn
des Leidens erst im spiteren Alter bei deutlich nachweisbarer peripherer Gefas3-
erkrankung. Wie wir bei unseren Kranken sehen, brauchen dabei nicht apo-
plektiforme Insulte vorzukommen, sondern es kann sich ebenfalls wie bei der
Paralysis agitans das Krankheitsbild langsam progressiv entwickeln. Auch ana-
tomisch zeigen unsere Kranken zum Teil keine gréferen Erweichungsherde mit
Kornchenzellbildung u. dgl., sondern es kann sich bei den herdférmigen, deutlich
von GeféBbezirken abhingigen Parenchymstérungen offenbar mehr um Er-
nahrungsstorungen des perivascularen Gewebes handeln. Die franzésische Schule,
insbesondere Pierre Marie, spricht dabei von einer Vaginalitis destructiva
und von der Diffusion eines ,korrosiv wirkenden‘* Stoffes aus den Arterien-
wénden. C. und O. Vogt betonen mit Recht das Hypothetische dieser An-
schauung. Bielschowsky bewertet die in #hnlichen Fillen von ihm nachge-
wiesene Fibrose der GefaBadventitia und fihrt die Entstehung der Lacunen
auf eine Verhinderung des Abflusses der Lymphe infolge Verstopfung der ad-
ventitiellen Lymphraume zuriick. Diese Ansicht Bielschowskys hat zweifellos
etwas Bestechendes an sich und ich kann heute noch keine bessere Erklirung
finden, wenngleich hervorzuheben ist, daB nicht an allen GefidBen, die im Zentrum
von Verodungsherden liegen, deutliche Wandversnderungen im Sinne von Fibrose
oder Sklerose festzustellen sind. Histologisch charakterisieren sich diese Paren-
chymstdrungen als ungewdchnlich reaktionslose, zumeist mit Rarefizierung des
Grundgewebes einhergehende Veranderungen, wobei vermehrtes Eisenpigment
auch in weiterer Umgebung der Herde auf eine pathologisch veranderte Durch-
lassigkeit von Blutfarbstoff schlieflen 156t. Diese Stérungen finden sich in gleicher
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Weise um Arterien und Venen. Wihrend Gefafherde in Fillen gewohnlicher
Paralysis agitans nach meinen Erfahrungen wenigstens nur selten anzutreffen
sind und géanzlich fehlen koénnen, beherrschen 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 Hemiplegie) beschrieben

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

3. Senile Muskelstarre.
Symptomatologisch der arteriosklerotischen Mus-
kelstarre nahe verwandt, aber pathogenetisch und
namentlich auch histologisch von ihr zu trennen
sind die Parkinsonismen, die sich nicht zu selten im
Verlaufe einer senilen Demenz entwickeln?). Sie
beherrschen recht hiufig gerade bei jenen Fallen das
Krankheitsbild, die klinisch und histologisch als be-
sondersschwere Formen des Altersblod-
sinns erscheinen und auch, was die corticalen Lei-
stungen angeht, zahlreiche Herdsymptome im
Sinne von apraktischen und aphasischen
Storungen aufweisen. Die hypokinetisch-hyper-
tonischen Symptome kénnen dabei bald in den Vorder-
grund treten, und nicht selten entwickeln sich Zu-
standsbilder, die in der ganzen Art der Bewegungs-
stérung und der Haltungsanomalien vollig das Bild
ausgeprégter arteriosklerotischer Muskelstarre imi-
tieren (Abb. 65). Sehr rasch pflegen sich bei solchen
Kranken, namentlich in Bettruhe, Contracturen,
namentlich in den unteren Extremitdten, zu ent-
wickeln. Histologisch charakterisieren sich die
Verinderungen im Zentralnervensystem als hoch-
gradig senile, wobei in der Rinde eine reichliche
Abb. 65. Schwere senile De-  Drusenentwicklung und die Alzheimersche Fibrillen-
ﬁﬁgﬁeﬁgxxke&g‘gﬁt(:jir;gﬁ verdickung V(?rherrscht. N icht selten sind ausge-
sche Kopf-, Rumpf- und Ex- sprochene Schichtdegenerationen (3. und 5. Schicht),
tremitatenhaltung, starrer Ge-  vorzugsweise im Temporal-und Stirnhirn festzustellen.
sichtsausdruck. Simtliche basalen Stammganglien sind hoch-
gradig verfettet und im Striatum und Pallidum
fallen zudem regelmiBig schwere diffuse Parenchymstorungen auf, die sich in
mannigfaltigen chronischen Ganglienzellverinderungen, gepaart mit protoplas-
matischen Gliawucherungen, offenbaren. Im allgemeinen sind dabei die groBen
Striatumzellen, die ahnlich wie bei der genuinen Paralysis agitans an Zahl

1) Vgl. auch I hermitte: Les syndromes anatomo-cliniques du corps strié chez le
vieillard. Rev. neurol. 29. Nr. 4. 1922.
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deutlich vermindert sind, am schwersten betroffen. Hin und wieder

begegnet man im Striatum kleinen senilen Driisen (Abb. 66), die sonst bei

der gewdhnlichen senilen Demenz hier vermifit werden. Die Alzheimersche

Fibrillenverdickung ist im Striatum und Pallidum nicht nachzuweisen.

Das Pallidum fallt durch Verarmung an Ganglienzellen auf, durch einfache

Schrumpfung, chronische Sklerose und Lipoidentartung der Ganglienzellelemente,

wobei hiufig das pallidire Gewebe iiberschwemmt ist von stark lichtbrechenden

kalkithnlichen Niederschlagsbildungen, welche der Fettreaktion ermangeln und

sich mit Hamatoxylin blauschwarz darstellen. Abb. 67 zeigt sie in einem

Falle seniler Muskelstarre mit seniler Demenz im Himatoxylingefrierschnitt;

besonders schén stellen sie sich dar mit den sauren Anilinfarbstoffen (Mallorysches

Farbengemisch), wo

sie leuchtend rot er-

scheinen (Abb. 68).

DieSubstantianigra

146t schwerere Ent-

artungenvermissen,

doch finden sich

auch in ihr zahlrei-

che geschrumpfte

und melaninarme

Ganglienzellen bei

reichlicherer Mela-

ninabwanderung in

die gewucherte Glia

und in die Gefal- Abb. 66. Senile Muskeistarre (Abb. 59 a) mit reinem schweren

lymphscheiden. Das senilen Degenerationsprozesse im Zentralnervensystem, zahlreicher

Markscheidenbild  Drusenbildung und Alzheimerscher Fibrillenveranderung in Gro8-
hirnrinde. Striatum mit seniler Druse (x); ga = koérnig degenerierte

?’H dieser Gegenden groBe Ganglienzelle; g = normales GefaB. Bielschowsky-Praparat.
ist auffallend un- Mikroph.

charakteristisch
verindert, so daB es kaum die Diagnosenstellung erméglicht. Man erkennt nur
einen diffusen Ausfall an feineren und dickeren Markfasern.

Histologisch ganz entsprechende Verinderungen bieten regelméflig die alle
der Alzheimerschen Krankheit, wobei die pallididren Struktur-
storungen jedoch viel mehr zuriicktreten gegeniiber den Stria-
tumverinderungen. 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 Fille, die Haltungsano-
malien, die abnormen Spannungszustinde der Muskulatur, die Sprachstérungen, die
Zittererscheinungen und Gehstorungen auf diese Verinderungen im Subcortex im
wesentlichen zuriick, wobei in Parallele zu der weniger hochgradigen Affektion des
Pallidum die ausgesprochenen Starrezustédnde viel weniger hochgradig entwickelt
sind als bei der senilen nnd arteriosklerotischen Muskelstarre.

So fithren klinisch und histologisch einmal flieBende Uber-
ginge von der genuinen Paralysis agitans iber die Alzheimer-
sche Krankheit zur senilen Muskelstarre mit Demenz und
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Psychose, auf der anderen Seite auch zur echtenarteriosklero-
tischen Muskelstarre.

Wenn ich das gesamte mir zur Verfiigung stehende Material, von dem ich
oben nur einige beweiskraftige Schulbeispiele genauer dargestellt habe, tiberblicke,
komme ich zur Hervorhebung folgender Punkte:

Es gibt Fdlle reiner arteriosklerotischer Muskelstarre, bei denen sich die durch
Gefdapverdinderungen bedingten herdférmigen Storungen ausschliefilich auf das
Striatum und Pallidum beschrinken, wobei das Siriatum gemdfl seiner groferen
Anfalligkeit fiir Gefiferweichungsprozesse gewdhnlich stirker in Mitleidenschaft

Abb. 67. Senile Muskelstarre (Fall Abb. 65). Pailidum iibersit mit Pseudo-
Kalkniederschlagsbildungen, die sich mit Himatoxylin stark firben. Die
Niederschlagsbildungen liegen hier gréftenteils frei im Gewebe. Fettpraparat,
gegengefarbt mit Haimatoxylin. Das Mikroph. zeigt hier die hamatoxylin-
gefiarbten Substanzen. )

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

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

Ahnlich wie bei den senilen Rindenaffektionen gibt es auch hier fliefende
Ubergiinge von der reinen degenerativen Parenchymstorung der genwinen Paralysis
agitans zu jenen auf Gefdfprozessen basierenden Parkinsonismen. Als Ubergangs-
fdlle sind jene (wie Fall X1 ) anzusehen, bei denen leichtere Gefdfwandverdnderungen
im Sinne einer Fibrose vorherrschen, Erscheinungen, die nicht selten auch bei der
reinen Paralysis agitans gegeben sind. In dem Vorherrschen der herdformigen,
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deutlich vom Gefifprozefy abhingigen Storung liegt aber meines Erachtens das ent-
scheidende Moment fiir die Abgrenzung auch solcher Krankheitsfille und fiir die
Annahme néiiherer Beziehungen zur arteriosklerotischen Muskelstarre Forsters. Diese
ist durch die deutliche Ausprigung einer arteriosklerotischen Gefdferkrankung und das
Vorherrschen von Verodungs- und Erweichungsherden anatomisch leicht abzugrenzen.

Andererseits fiihren von der Paralysis agitans fliefende Uberginge zu den
schweren Bewegungsstorungen und gelegentlichen ausgesprochenen Parkinsonismen
der senilen Demenz, besonders bei deren atypischen Formen. Sie zeigen nach meinen
Erfahrungen neben einem schweren senilen Rindenprozesse stark betonte wesensgleiche

Abb. 68. Senile Muskelstarre (Fall Abb. 65). Pallidum mit modifizierter Mallory-

fairbung; z = leuchtend rote, z. T. geschichtete Konkrementbildungen an den

Gefiflen (g) oder auch frei im Gewebe, ga = gut erhaltene Ganglienzelle; die

meisten Ganglienzellen des Pallidum sind hochgradig chronisch degeneriert.
Mikrophotogr.

Degenerationserscheinungen in dem gesamien Subcortex, insbesondere im Striatum und
Pallidum. Fiir gewohnlich ist dabei das Striatum und Pallidum wesentlich hoch-
gradiger affiziert als bes der senilen Demenz im allgemeinen. Auffallend rasch und
hochgradig entwickeln sich in solchen Fillen die Coniracturen, Erscheinungen, die
ich auf die schwere corticale Begleiterkrankung beziehen mdochtel). Auch hier ist zu
betonen, daf solche Fille jeglicher herdformigen Storungen entbehren konnen. Man
kann solche Fille als senile Muskelstarre mit Demenz bezeichnen; sie sind klinisch
und anatomisch der Alzheimerschen Krankheit nahe verwandt, bei letzierer herrscht
die stridre Parenchymerkrankung vor, wobei offenbar ganz regelmdfig die grofen
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 Fille der arteriosklerotischen Muskelstarre sind sehr hdufig kompliziert
durch zahlreiche kleine herdférmige Storungen in anderen Gebieten des Zentral-
nervensystems, besonders in der Substantia nigra und im fronto-ponto-cerebellaren
System). Nur mit Hilfe feinerer klinischer Unitersuchungsmethoden scheint es mir
in Ubereinstimmung mit Lewy wu.a. méglich, solche komplizierten Fille bereits
klinisch genauer zu differenzieren. Jedenfalls kann die arteriosklerotische Muskel-
starre rein striopalliddr bedingt sein.

4. Parkinsonismen auf dem Boden syphilitisech bedingter Gefiferkrankung.

Besonders hiufig entstehen Parkinsonismen auf dem Boden friiherer
Syphilis?).

In Anbetracht der zumejst gegebenen ausgesprochenen psychotischen Be-
gleiterscheinungen begegnet ihre klinische Abgrenzung namentlich auch von
der Paralyse oft erheblichen Schwierigkeiten. Im folgenden mégen einige solcher
Beobachtungen als charakteristische Beispiele, einem gréBeren Material ent-
nommen, geschildert werden.

Fall XIII.
Paralyse-dhnliches Krankheitsbild mit deutlichem Parkinsonismus.

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

Eine objektive Vorgeschichte ist nicht zu erhalten; er selbst macht nur ungenaue
Angaben, aus denen hervorgeht, da3 er Matrose war. Korperlich ist folgender Befund fest-
zustellen: Der Gesichtsaisdruck ist maskenartig starr; dabei ist die rechte Gesichtshilfte
weniger innerviert als die linke und die Zunge weicht nach rechts ab. 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. Im Gebiete der Extremitdtenmuskulatur sind keine
Lahmungen nachzuweisen, keine Reflexstorungen. Es fillt auf, daf alle Bewegungen mit
den Extremitaten duBerst langsam erfolgen und dafB in allen Extremititen 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 Extremitidten
sind nicht erwihnt.

Psychisch ist der Kranke vorgeschritten verblodet, kann sein Alter nicht angeben,
ist zeitlich desorientiert, zeigt gar keine Spontaneitit. Er liegt starr und stumm zu Bett.

In den niichsten Tagen fallt auf, daB der Kranke den ganzen Tag schlift und selbst
zu den Mahlzeiten geweckt werden muB. Er ist auch dann nur mit Mithe wach zu bekommen.
Gelegentlich niaBt er ein. Wenn man ihn weckt, brummt er drgerlich und schlift gleich wieder
weiter.

In diesem Zustande bleibt der Kranke wihrend des ganzen néchsten Jahres. Im April
1909 ist noch erwiahnt, daB das linke obere Augenlid mitunter etwas hingt und daf eine
Facialisungleichheit nicht mehr besteht. Dagegen ist ein deutliches Vibrieren der Gesichts-
muskulatur sehr haufig, namentlich beim Sprechen vorhanden. Augenmuskelstérungen sind
nicht nachzuweisen. Der Kranke liegt wie frither stumm und starr und unbeweglich im
Bett. Er naft hiufig ein. Im Gegensatz zu dem stark verblodeten Eindruck, den der Kranke

1) Ich vertiige iiber die Untersuchungsergebnisse zahlreicher solcher Falle, auf deren
Wiedergabe ich hier verzichte, da es mir auf méglichst reine Erkrankungen unseres extra-

pyramidalen Hauptsystems ankommt.
2) Auch L’hermitte (Rev. neurol. 29. 1922) macht auf die Haufigkeit solcher
Fille aufmerksam, ebenso Wimmer.
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zunichst macht, zeigt er sich angeredet auffallend gut orientiert; er gibt jetzt Alter und
Geburtsdatum richtig an, weil das heutige Datum und ungefahr die Zeit seines Hierseins;
er kennt seinen Aufenthaltsort. Die Angaben iiber seine Vergangenheit sind jedoch sehr
lickenhaft, er gibt an, vor 12 Jahren einen Schanker gehabt zu haben. Die Sensibilitat er-
scheint in den Extremitaten herabgesetzt. Er schlift, 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 Oberkérper angezogenen
Armen, in auffallend ungeschickter starrer Lage, zumeist den Kopf von der Unterlage ab-
gehoben. Er kiimmert sich um nichts und zeigt keinerlei Spontaneitit, noch AffektauBerungen.
Es fallt jetzt ein deutlicher Tremor der Unterarme und Hinde auf. Reflexstorungen und
Babinski sind nicht festzustellen; sehr schwere artikulatorische Sprachstérung. Der Wasser-
mann ist im Blut und Liquor plus, Phase I plus, es besteht Zellvermehrung
{Zellzahl ist nicht argegeben).

In diesem Zustande bleibt der Kranke auch 1912; er bietet jetzt das Bild eines vollig
verblodeten Paralytikers, er muf3 sorgfiltig gefiittert werden, da er sich sehr haufig ver-
schluckt. Im Mai 1912 stirbt er hochgradig marantisch.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Ungefahr 10 Jahre nach einer syphilitischen Infektion erkrankte der 50 jihrige
Mann an zunehmender Demenz, artikulatorischer Sprachstérung mit Silben-
stolpern und starker Schlafsucht. Es besteht Pupillenentrundung und schlechte
Lichtreaktion. Im Gebiete der Gesichts- und Extremititenmuskulatur fallt
eine allgemeine Starre und Bewegungsarmut bei normalen Reflexen auf, bei
leichter Facialis- und Hypoglossusschwiiche rechts. Der Gang ist mit kleinen
Schritten und deutlichem Romberg. In diesem Zustande bleibt der Kranke
drei Jahre lang, wobei hin und wieder voriibergehende Lihmungserscheinungen
im Gebiete der Augenmuskeln festgestellt werden. Er liegt schlielich vollig
starr und stumpf im Bett in ungeschickter Kérperhaltung, den Kopf von der
Unterlage abgehoben, ohne jegliche Spontaneitit und mit gegen Ende des Krank-
heitsverlaufes deutlich sich entwickelndem Tremor der Unterarme und Hénde.
Die Sprache ist sehr schwer artikulatorisch gestort, der Blutwassermann ist
positiv, ebenso die Wassermannsche Reaktion im Liquor bei Zellvermehrung
und positiver Phase I. Er bietet das Bild eines vollig verblédeten und versteiften
Paralytikers und geht ungefahr 3 Jahre nach Ausbruch der Krankheit unter
Schluckstérungen zugrunde.

Die klinische Diagnose lautete auf progressive Paralyse.

Anatomischer Befund.

Bei der Korpersektion findet sich eine Mesaortitis syphilitica und bronchopneu-
monische Herde. )

Schideldach und Dura sind o. B. Die Pia ist iiber der ganzen Gehirnkonvexitat leicht
getriibt und verdickt; die Gehirnwindungen sind schmal (Gehirngewicht 1300 g). Die Rinde
ist leicht verschmilert, die Seitenventrikel sind stark erweitert; die Stammganglien, be-
sonders das Caudatum, sind stark atrophisch. Das Caudatum ist beiderseitsin seiner
vorderen Hilfte eingesunken, gréBtenteils erweicht und gelblich gefarbt.
Ebenso finden sich im Putamen beiderseits in seiner vorderen Halfte aus-
gedehntere braungelbe Erweichungen, links groBer 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 herdférmigen Stérungen. Das Ependym des vierten Ventrikels ist stark
granuliert. Die basalen GefaBe zeigen leichte sklerotische Wandverinderungen.
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Bei der mikroskopischen Untersuchung zeigt sich im wesentlichen folgendes: Im
ganzen Gehirn zeigen sich nirgends Verinderungen im Sinne einer progressiven Paralyse.
Vielmehr sehen wir in der Rinde einen Prozel ausgeprigt, wie er fiir die Arteriosklerose
der kleinen Rindengefiafle (Alzheimer) als charakteristisch gelten kann. Die Pia zeigt
nur geringgradige bindegewebige Hyperplasien mit hin und wieder eingestreuten lympho-
cytiren Elementen. Thre Gefiafie sind durch leichte sklerotische Wandverinderungen aus-
gezeichnet. In der Rinde ist fiir gewohnlich die Architektonik erhalten, es fallt 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 GeféiBen abhiingige Herde den architektonischen Aufbau.
In ihrer Art entsprechen sie vollig den Rindenherden bei gewéhnlicher Arteriosklerose, sie
liegen zumeist in der dritten Brod mannschen Schicht, gewinnen aber nicht selten grofere
Ausdehnung und durchsetzen simtliche Rindenschichten, senkrecht gegen die Pia gestellt.

Die Rindenherde sindim Stirnhirn am haufigsten, die Zentralwindungen
sind unversehrt. '

An den RindengefiaBBen sehen wir Verinderungen, die wir kaum von denen gewéhn-
licher Arteriosklerose unterscheiden kénnen. Die Gefawinde tragen erhebliche Verfettungen,
namentlich die Adventitia und die Intima. Die elastischen Lamellen sind leicht gewuchert,
ebenso sind die GefiBwandzellen, namentlich die der Intima und der Adventitia, etwas ver-
groflert. Aber all diese Erscheinungen sind noch im Rahmen einer gewchnlichen Arterio-
sklerose ausgeprigt und bei weitem nicht so vorherrschend, wie wir es in den Fillen end-
arteriitischer Lues der kleinen HirnrindengefiBe sehen. Dazu kommen hin und wieder ganz
geringgradige perivasculdre Infiltrate mit Lymphocyten. GefdBsprossungen sind duBerst selten.

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

Das Marklager des GroBhirns ist vollig frei von herdférmigen Stérungen.

Im Kleinhirn ist ein Hemisphédrenldppchen herdférmig 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 gréBeren Erweichungs-
herden durchsetzt (Abb. 69). Hier zeigen sich auch ausgeprigtere sklerotische Gefilwand-
verinderungen. Wir sehen kleine Cribliiren, wie sie in den obigen Fillen beschrieben sind, in
reicher Menge, zudem auch gréBere Erweichungsherde mit ausgedehnter Einschmelzung des
Gewebes, Kornchenzellbildung und mit nur teilweise deckender Gliafaser- und Bindegewebs-
wucherung (Abb. 69). Diese herdférmigen Stérungen beschrinken sich ausschlieflich auf
das Striatum, ohne die innere Kapsel zu verletzen. Am hochgradigsten ist die oralste
Halfte befallen.

Das Pallidum zeigt ganz allgemein einen starken Ausfall an Ganglienzellen bei chro-
nischer Schrumpfung der noch erhalten gebliebenen und auffilligen Gliakernvermehrung
(Abb. 70). Kleinere Lacunen und Narben sind auch hier anzutreffen, gréfiere Erweichungen
fehlen. Die arteriellen Capillaren und auch die gréBeren Arterien tragen die bereits mehrfach
erwihnten Pseudokalkmassen in ihren Wandungen, leichtere lymphocytire Infiltrate sind
in den GefiBlymphscheiden des Pallidum (Abb. 70) und auch des Striatum anzutreffen.

Ahnlichen herdformigen Stérungen wie im Striatum begegnen wir noch im hinteren
lateralen Kern des Thalamus beiderseits. Der iibrige Hirnstamm, Pons und Medulla
oblongata sind frei von herdférmigen Stérungen.

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

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Der Fall bietet uns Rindenverinderungen im Sinne der Arteriosklerose
der kleinen Hirnrindengefafle. Sitz der schwersten herdférmigen Verdnderung
ist das gesamte Striatum mit Bevorzugung der oralsten Hilfte. Das Pallidum
ist chronisch geschrumpft. Auch ein Kleinhirnlappchen ist eingeschmolzen.
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Abb. 69. Fall XIII. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergréBerung

wie Abb. 2. GroBer Erweichungsherd des Striatum mit Kérnchenzellbildung und

dgl. g = Gefafle mit hyaliner GefaBwandverinderung und leichten lymphocytiren
Infiltraten.

Abb. 70. Fall XIII. Pallidum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher Vergréferung
wie Abb. 4. Degeneration und Ausfall der Pallidumzellen. Gliawucherung.
g = lymphocytar infiltriertes Gefal.
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Auch in den hinteren lateralen Kernen des Thalamus sind herdférmige
Storungen nachgewiesen. Die Pyramidenbahnen sind intakt.

Histologisch ist der ProzeB nicht von dem einer gewéhnlichen Arterio-
sklerose zu unterscheiden, wobei nur leicht angedeutete lymphocytéire Infiltrate
an den GefiBen 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 Fillen gewchnlicher Arteriosklerose hin und
wieder leichte Lymphocytenansammlungen, sowohl in der Pia als auch vereinzelt
in den GefaBlymphscheiden des nervésen Parenchyms, so daf} es rein histologisch
schwer fallt, eine sichere dtiologische Entscheidung zu treffen. Immerhin scheinen
mir in diesem Falle die entziindlichen Verinderungen etwas mehr und regel-
miBiger betont, als in den Fallen gewohnlicher Arteriosklerose.

Epikrise.

Die klinisch aus dem XKrankheitsverlaufe, dem Zustandsbilde und den
serologischen Reaktionen erschlossene Annahme einer progressiven Paralyse
148t sich anatomisch nicht aufrechterhalten. Es handelt sich vielmehr um eine
sklerotische Gefiaflerkrankung, wobei leichte entziindliche Infiltrate vielleicht
einen Hinweis auf die syphilitische Atiologie geben kénnen. Symptomatologisch
entspricht der progressiven Demenz eine diffuse Rindenerkrankung im Sinne
der Arteriosklerose der kleinen Hirnrindengefifle. Hauptsitz der Rindenverande-
rung ist das Stirnhirn. Der ausgeprigte Parkinsonismus ist zuriickzufiihren
auf die herdférmige Erkrankung des Striatum mit begleitender chronischer
Schrumpfung des Pallidum. Erwihnenswert ist, dafl sich bei jahrelang bestehen-
dem ausgeprigtem Parkinsonismus erst gegen Ende des Krankheitsverlaufes
ein deutlicher Tremor der Unterarme und Hande herausbildete. Wir sehen daraus
wieder die Unabhingigkeit in der Entwicklung der einzelnen Erscheinungen
des Syndroms. Wie weit die histologisch erwiesene Kleinhirnhemispharenschadi-
gung fiir die Auslésung des Tremors eine Bedeutung gewinnt, 148t sich eindeutig
nicht entscheiden, wohl aber méchte ich den starken Romberg unseres Kranken
auf die Kleinhirnschadigung beziehen. In der dysarthrischen Sprachstérung
bis zur vélligen Stummheit und in der schlieBlichen Schluckstérung erblicke
ich den Ausdruck striopallidirer Schidigung. 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 jihriger Dauer.

Patient Janenz, geboren 1861, wird im Dezember 1903 in F. von der Nervenabteilung des
Eppendorfer Krankenhauses (Nonne) unter der Diagnose Paralyse eingeliefert. Im Eppen-
dorfer 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 friher immer gesund, seit einem halben Jahre ungefahr ist er
psychisch verindert, 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. Korperlich: Die Pupillen sind ungleich,
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rechts grofer als links, die rechte reagiert wenig ausgiebig und nicht ganz prompt auf Licht.
Nirgends sind Paresen nachweisbar, auch keine Sensibilitatsstérungen. 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, hésitierend,
verwaschen. Die Schrift ist sehr zittrig. Kein Romberg. Psychisch ist Patient im allge-
meinen orientiert, sehr euphorisch, duBert GréBenideeen, zeigt deutliche Zeichen von Demenz,
rechnet schlecht, nift haufig ein und bietet so das Bild einer euphorischen Paralyse. In den
néachsten Monaten wird der Kranke ruhiger, hat ab und zu apoplektiforme Insulte chne nach-
folgende Lahmungserscheinungen und wird im April 1904 auf Wunsch der Frau entlassen,
mit der Diagnose: Paralyse.

Ende 1905 wird der Kranke wegen erneuter Erregungszustande wieder in F. aufgenommen.
Der koérperliche Befund ist im wesentlichen der gleiche wie friither, 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 dem Kranken und bei sprachlichen AuBerungen. Die
Sprache ist sehr zittrig, langsam und artikulatorisch gestért. Lahmungen im Gebiete der
Extremititen bestehen nicht. Es fallt auf, daf sich der Kranke auffallend steif halt, und daf
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 sdmtlich sehr lebhaft,
beiderseits gleich, ohne spastische Phénomene, ohne Babinski. Es besteht ein grobschla-
giges Zittern, besonders der rechten Hand. Die Schrift ist ausgesprochen zittrig, ausfah-
rend, sehr verlangsamt. Sensibilititsstorungen bestehen nicht. Psychisch bietet der Kranke
das Bild einer dementen euphorischen Paralyse, er ist haufig erregt und unrein. In diesem
Zustande bleibt der Kranke wahrend der nichsten 4 Jahre. 1909 ist erwahnt,
daB jetzt die rechte Pupille vollig lichtstark ist, die Zittererscheinungen und die
Spannungszustinde in der Gesichts- und der Extremititenmuskulatur be-
stehen unverandert fort. Im Laufe des Jahres 1909 hat der Kranke mehrere e pilepti-
forme Anfalle, ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen. Romberg besteht nicht,
der Blutwassermann ist positiv. 1910 und 1911 bleibt der Zustand unverandert bei
erheblicher Zunahme der Demenz und hiufig wiederkehrenden epileptiformen Anfillen.
1912 ist Patient hochgradig verblédet, zeigt keinerlei Spontaneitit. Er hat durchschnitt-
lich wochentlich einen epileptiformen Anfall. Er spricht spontan gar nicht. Wenn man sich
mit ihm zu beschéiftigen sucht, st68t er verwaschene Laute aus und schligt mit Armen und
Beinen um sich. In Ruhe gelassen liegt er ruhig im Bett, sein Gesichtsausdruck ist starr, die
Muskulatur zeigt starke Spannung, rechts mehr als links ohne spastische Phénomene, 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 Liquoruntersuchung (Kafka) gibt vollig
normale Werte. Unter Zunahme der epileptiformen Anfille und in stérkster Verbloédung
stirbt der Kranke im Marz 1914.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Im Alter von 42 Jahren erkrankt Patient 1903 an psychischen und koérper-
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 gestoért. Apoplektiforme Insulte
ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen unterbrechen den Krankheitsverlauf.
Nach voriibergehender Entlassung aus dem Krankenhause wird der Kranke
1905 wegen erneuter Erregungszustinde wieder aufgenommen, bei im wesentlichen
gleichem psychischen und kérperlichen Befund. Nur fallt jetzt zudem die steife
Korperhaltung des Kranken auf und eine stark wechselnde Tonusvermehrung
in der Extremitatenmuskulatur, bei grobschligigem 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 nichsten 4 Jahre unveréndert bei deutlicher Zunahme der Demenz.
1909 treten epileptiforme Anfille ohne nachfolgende Lahmungserscheinungen
auf, der Blutwassermann ist positiv. Die folgenden 3 Jahre ist keine wesentliche
Anderung im Zustandsbilde festzustellen, nur werden die epileptiformen Anfille
haufiger. 1912, also 9 Jahre nach Beginn des Leidens, ist der Kranke hochgradig
verblodet ohne alle Spontaneitit, hat wochentlich durchschnittlich einen epilepti-
formen Anfall, seine Sprache ist bis auf verwaschene Laute reduziert, zumeist
liegt der Kranke vollig stumm und starr im Bett, wobei die Muskulatur im Gesicht
und in den Extremititen starke Spannungen zeigt, rechts mehr als links, ohne
spastische Phinomene und ohne Babinski. Die Zittererscheinungen haben
aufgehort und einer ausgesprochenen Starre Platz gemacht. Blut und Liquor
geben jetzt normalen Befund. Unter Zunahme der epileptiformen Anfalle und
in stérkster Verblodung stirbt der Kranke 1914, elf Jahre nach Beginn des
Leidens.

Die klinische Diagnose lautete auf paralyseihnliches Krankheitsbild (Stati-
onére Paralyse? Syphilitische Gehirnerkrankung ?)

Anatomischer Befund.

Die Sektion ergibt keine wesentliche periphere Arteriosklerose, aber eine deutliche
syphilitische Mesaortitis am Aortenbogen und beiderseits hypostatische Pneumonie. Die
Pia ist iiber der ganzen Gehirnkonvexitdt leicht verdickt, nicht wesentlich getriibt. Das
Gehirn ist in seinen Windungen atrophiert, besonders im Stirnhirn (Gehirngewicht 1310 g).
Die basalen GefiBe zeigen miBige sklerotische Wandverdnderungen, die mehr herdférmig
angeordnet sind. Die Rinde ist im allgemeinen verschméilert., Die duBere Halfte des
linken Putamen ist von einem #lteren Erweichungsherd eingenommen, der
dieCapsula interna mit verletzt. Das Pallidum und die innere Kapsel sind herdfrei.
Im iibrigen sind die basalen Stammganglien beiderseits deutlich atrophisch, aber frei von
herdfsrmigen Storungen. Auch das gesamte iibrige Zentralnervensystem ist frei von herd-
férmigen Storungen. i

Die mikroskopische Untersuchung ergibt einen bemerkenswerten Befund, und zwar
stehen dabei die GefiBverinderungen zweifellos im Vordergrunde. Die Gefafle 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 Gefdfle der
Pia finden sich leichte lymphocytare Infiltrate (Abb. 71).

Die GefaBe der Rinde ermangeln fiir gewohnlich jeglicher Infiltrate, die groferen
zeigen auch hier recht haufig die hyaline Mediaentartung; an den kleineren, vornehmlich
an den Capillaren erkennt man eine auffillige VergroBerung der Gefifwandelemente,
insbesondere der Endothel- und Adventitiazellen, mit GefaBneubildung und zahlreichen
GefiBprozessen, Vorginge, wie wir sie von der Endarteriitis syphilitica der kleinen
Hirnrindengefifle her kennen. Die elastischen Strukturen sind in den groBeren und
kleineren GefiBen in Wucherung begriffen. In der gesamten Rinde ist eine leichte Gefa8-
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 Frontalhirn stark verschmilert und verarmt an Ganglienzellen. Die Lamina zonalis ist
verbreitert und mit stirkeren Gliaproliferationen, zum Teil auch faserbildender Art besetzt.
Die Ganglienzellen befinden sich fast durchweg im Stadium chronischer Sklerose, einige von
ihnen sind auffallend geblaht. Dazwischen féllt eine diffuse protoplasmatische Gliawucherung
auf (Abb. 71). Nicht selten begegnen wir kleineren Verddungsherden um die Capillaren,
die vornehmlich in der dritten Schicht liegen. GroBere herdférmige Stérungen sind in der
ganzen Rinde nicht zu entdecken.
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Abb. 71. Fall XIV. Rinde im Nisslbild. Mikroph. Leicht lymphocytir 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

VergroBerung wie Abb. 2. Glios gedeckte Narbenbildungen. g = Ge-

faBe mit Mediahyalinisierung und adventitiellen Wucherungen und
Infiltraten.

Jakob, Extrapyramidales System. 10
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Die vordere Zentralwindung zeigt keine besonderenStorungen, ebensowenig das Kleinhirn.

Das gesamte Marklager ist frei von herdférmigen Stérungen.

Der schon makroskopisch erwihnte gréfere Herd im linken Putamen erweist sich
mikroskopisch als ein Hohlraum, in dessen Begrenzung alte Narbenvorginge mit starker
Gliafaservermehrung und Resten von Blutpigment und lipoiden Abbauprodukten auffallen.
Das iibrige linke Striatum ist im gleichen Sinne wie rechts verdndert: Das ganze Striatum

Abb. 73. Fall XIV. Atypische groBe Gliazellen im Striatum, mit grimem Pigment im
Protoplasma, Nisslbild. k& = Capillare mit geschwollenen Endothelkernen (¢). gl = normal
groBe Gliakerne. Zeichnung, Zeiss’ Ol-Imm. 1/,,. Komp.-Ok. 6.

ist durchsetzt von kleineren gliés gedeckten Narben, die deutlich in Ab-
hangigkeit stehen von kleineren GefiaBen (Abb. 72). Dabei sind die GefaBwinde
im Striatum im gleichen Sinne verdndert wie in der Rinde (Abb. 72).

Die groflen und kleinen Ganglienzellen des Striatum sind ganz allgemein chronisch
verdndert, wobei namentlich an den groBeren Ganglienzellen die starke Schrumpfung und
schwere Kernverinderung deutlich wird. Bei der reichlichen herdférmigen Durchsetzung
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des Striatum 148t sich nicht erkennen, ob Unterschiede in dem Befallensein der grofien und
kleinen Ganglienzellen bestehen.

Besonders auffallig und bemerkenswert sind die starken protoplasmatischen
Gliareaktionen, welche ganz allgemein das Striatum bietet. Neben den gewohnlichen
Formen protoplasmatisch gewucherter Glia begegnen wir recht hiufig ganz atypischen
Zellformen (Abb. 73). Wir sehen hier ungemein grofie gelappte Kerne mit unregelméfligen
Einstiilpungen, auffallend groBen Kernkérperchen, die um ein vielfaches die gewohnlichen
Gliakerne (@) 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 regelmédBig farben sich mit Toluidinblau in dem Protoplasma dieser
Zellformen reichliche griinliche
Abbauprodukte, die bei Eisen-
farbung blaulich erscheinen.

Was das Groteske der Form,
die UnregelmaBigkeit der Ge-
stalt und ihre Grofe angeht, so
sind sie zweifellos den Alzhei-
merschenatypischen Gliazellen
bei der Pseudosklerose und Wil-
sonschen Krankheit vergleich-
bar. Sie liegen frei im Gewebe,
nicht nur in den Herden selbst
und schliefen sich haufig Gefi-
Ben (k) an, welche leichte En-
dothelschwellungen erkennen
lassen (Abb. 73 d).
DasPallidum ist demgegen-
iiber viel weniger hochgradig
verindert,es besteht einechroni-
sche Schrumpfung mit diffusem
Ausfall und chronischer De-
generation der Pallidumzellen.
Herde sind hier nur selten anzu-
treffen, es zeigt sich eine allge-

meine protoplasmatische und .
auch faserbildende Gliareaktion Abb.74. Fall XIV. Markscheidenfrontaischnitt. H = grofler

Herd im Putamen, teilweiser Markschwund im Pallidum.

von gewohnlichem Typus. Photogr.

In den iibrigen Teilen des
Hirnstammes, des Kleinhirns
und des Dentatum sind wohl auch chronische Degenerationserscheinungen am nervésen
Parenchym zu beobachten, die aber stark gegeniiber den Verinderungen im Striatum und
auch gegeniiber jenen in der Hirnrinde zuriicktreten und jeglicher Herdbildung entbehren.

Das Markscheidenbild 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 (Caud) ist im allgemeinen geschrumpft und faserverarmt und zeigt
bei stirkeren VergréBerungen kleine herdférmige Stérungen. Das ganze Putamen (Put)
links (Abb. 74) ist von einem Hohlraum (H) begrenzt, der seine dullere Halfte mit einbezogen
hat, die Capsula externa und das Claustrum in gleicher Weise. Basalwirts miindet der Hohl-
raum stellenweise in das Unterhorn des Seitenventrikels. Dieser Hohlraum beginnt mit der
Entwicklung des Putamen und hért 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 chronischen Parenchymdegenerationen ist der
ProzeB beherrscht von GefaBverinderungen im Sinne hyaliner Mediaentartung,
verbunden mit auffalligen Wucherungserscheinungen an den Endothel- und
Adventitialzellen mit GefaBneubildungen und Gefillsprossungen, Vorginge,
wie sie von der Endarteriitis syphilitica der kleinen Hirnrinden-
gefiBe her bekannt sind. Dazu gesellen sich leichte perivasculire, lympho-
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-
6dungsherden, vornehmlich in der dritten Schicht.

Das linke Putamen ist von einem sich als Hohlraum darstellenden alteren
Erweichungsherde eingenommen, der die duBere Hilfte des ganzen Putamen
vernichtet hat, gleichzeitig auch die duBere Kapsel und das Claustrum. In den
iibrigen Teilen des Striatum beiderseits finden sich zahlreiche perivasculére,
glids gedeckte Versdungsherde. Das Striatum fallt durch starke protoplasmatische
Gliareaktionen auf, die zum Teil Zellformen 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 Kleinhirnstrahlungen sind intakt.

Epikrise.

Der eigenartigen Entwicklung des klinischen Krankheitsbildes entspricht
ein bemerkenswerter anatomischer Befund. Wahrend die psychischen Erschei-
nungen und gewisse korperliche Symptome, namentlich die Pupillenstérungen,
im Sinne der Paralyse gewertet werden konnten, sprach der auffallend lange
Verlauf (11jihrige Dauer), die apoplektiformen Insulte und schlieBlich die hau-
figen epileptiformen Anfille mehr im Sinne einer andersgearteten syphilitischen
Erkrankung des Gehirns. Auffallend waren auch nach voriibergehendem positiven
Blutwassermann die spateren negativen Reaktionen in Blut und Liquor, ferner
die Ausprigung eines ausgesprochenen Parkinsonismus, welcher von vornherein
symptomatologisch im Vordergrunde stand. ‘

Histologisch ist eine Paralyse ausgeschlossen, vielmehr handelt es sich
um eine GefaBerkrankung des Gehirns, wobei an den groBeren Gefillen eine
hyaline Mediaentartung und an den kleineren GefaBlen eine Endarteriitis sy-
philitica deutlich ausgesprochen ist. Dazu gesellen sich leichte meningeale Infil-
trate und secltenere Capillarinfiltrate der Rinde. So entspricht dieser Fall im
wesentlichen dem Krankheitsbilde der Endarteriitissyphilitica der kleinen
HirnrindengefiBe 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
Anfillen konnte schon Klinisch die histologisch gestellte Diagnose vermuten
lassen.

Bemerkenswert sind dabei noch die eigenartigen atypischen Glia-
reaktionen im Striatum. In ihren Erscheinungsformen sind sie durchaus
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vergleichbar jenen atypischen Gliareaktionen, wie sie fiir gewohnlich die Pseudo-
sklerose und Wilsonsche Krankheit auszeichnen. Die Befunde dieses 4tiologisch
klarliegenden Falles diirften meine erst jiingst ausfiithrlicher begriindete Ansicht:
unterstiitzen, dall derartige gliose Erscheinungen als unspezifisch aufgefalit
werden miissen. (Vergl. meine Studie iiber atypische Gliareaktionen in Zieglers
Beitrage 1921, Bd. 69.)

Die psychischen Erscheinungen finden ihre Erklirung in der Rindendegene-
ration. Die Bewegungsstérungen des Falles von deutlichem extrapyrami-
dalen Typus sind eindeutig auf die Verinderungen im Striatum-Pallidum zu be-
ziehen: der zeitweise im Krankheitsverlaufe erwéhnten rechtsseitigen Betonung
des Parkinsonismus entspricht die weit schwerere Striatumverletzung links.
Inwieweit die Verletzung der duBleren Kapsel und des Claustrum fiir das sympto-
matologische Bild von Bedeutung ist, bleibt zunichst 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 kénnen. In
der starken dysarthrischen Sprachstérung unseres Falles, die sich schlieBlich
bis zur fast volligen Stummheit entwickelte, sehe ich gleichfalls in der Hauptsache
ein striires Symptom, denn bei der mikroskopischen Untersuchung erwies sich
die Zentralwindung und die hintere untere Frontalregion frei von gréfieren Herden.
Ebenso waren die Strahlungen dieser Gegenden intakt.

Diese auf syphilitischer Basis beruhenden Falle bestitigen
und erginzen jedenfalls unsere obigen Ausfithrungen beziiglich des
Zusammenhanges des Parkinsonismus und der strio-pallidiren
Affektion. Freilich mufB dabei beriicksichtigt werden, daB bei all diesen

" Kranken eine recht diffuse Degeneration des ganzen Zentralnervensystems vor-
liegt, wobei gerade auch das Stirnhirn recht erheblich mitbetroffen 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 Ausprigung
des hier in Frage stehenden Syndroms bei syphilitogenen Krank-
heitsprozessen. Ich habe die diesbeziiglichen obigen Fille (XIII und XIV)
nur als Beispiele herausgegriffen aus einer gréBeren Anzahl von ahnlich liegenden
Beobachtungen. Der symptomatologische Rahmen ist dabei suBerst weit, die
psychischen Begleiterscheinungen sehr variabel und die serologischen Befunde
wechseln stark und sind in den einzelnen Beobachtungen auch zeitlich grofien
Schwankungen unterworfenl). Ich méchte aber gerade die Aufmerksamkeit auch

1) Nicht selten findet man bei solchen Fillen mit sicher erwiesener voran-
gegangener Lues negat. Blut- und Liquorwassermann; im Liquor zeigt
sich dabei fiir gew6hnlich leichte Zellvermehrung und schwache Phase I, haufig- auch eine
Lueszacke bei der Mastix-Reaktion. Bei all solchen Fallen — selbst bei véllig negativem
serologischen Befunde — soll man den Versuch einer spezifischen Behandlung nicht
unterlassen. Ich erzielte in mehreren solchen Fillen durch Schmierkur und Jod, in letzter
Zeit auch durch Bismogenol auffallende Besserungen, zum mindesten Stillstand des vor-
her progessiven Leidens. ‘
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der Kliniker auf solche Fille lenken, da sie hiufig 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 kénnen sie ganz in der Art der Arteriosklerose?)
erscheinen, ohne dafl 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 XTII, verwandt ist2).
Recht hiufig sehen wir — gelegentlich mit andersartigen GefiBwandverinde-
rungen untermischt — stirkere Reizvorginge an den Endothel- und Adventitial-
zellen der kleineren Capillaren im Sinne der Endarteriitis sypbilitica der kleinen
HirnrindengefiBe, wobei lymphocytiare Infiltrationsvorgénge in der Pia und
an den GefiaBen des Nervenparenchyms mehr oder weniger ausgeprigt sein kénnen.
Ebenso wechseln die herdférmigen Stérungen, von kleinsten Cribliiren ange-
fangen bis zu gréBeren Erweichungsherden. Auch 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 erklirt.

Im 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.

5. Striopallidiir bedingte Parkinsonismen mit begleitenden Thalamus-
affektionen, auf Gefiflerkrankung beruhend.

Fall XV.
Parkinsonismus mit nachfolgender schlatfer Hemiparese und Pariisthesien.

Die Kranke Manecke, 1865 geboren, wurde am 3. Januar 1921 in F. wegen angstlicher
Verwirrtheitszustinde 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 Kindern
ist das dlteste 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 Gehirnhautentziindung. Ein fiinftes Kind lebt und ist gesund. Seit
1915 lebt 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 plétzlich nicht mehr recht sehen. Die Stérung ging aber
voriiber. Seitdem leidet sie an zunehmender Angst, vergiftet zu werden und &uBert Ver-
folgungsideen.

Bei ihrer Aufnahme ist sie ruhig, macht einen stumpfen, leicht depressiven Eindruck,
klagt iiber Gedichtnisschwiche und iiber Angstgefiihle.

1) Nach meinen Erfahrungen sind dabei zumeist die sklerotischen Verinderungen
mehr herdférmig an den GefiBwinden der basalen Hirngefifle entwickelt, was bereits
makroskopisch auffallend ist; zudem vermiBit man selten eine deutliche Mesaortitis.

2) Von Pette sind auf der Neurologentagung in Halle 1922 dhnliche Fille mitgeteilt
worden. '
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Der Gesichtsausdruck ist leer, maskenartig und unbeweglich. Sie geht allein, aber nur
Jangsam und etwas steif. Thre Sprache ist langsam und monoton. Im ganzen fillt eine groie
Bewegungsarmut an ihr auf. Zitterbewegungen u. dgl. werden nicht beobachtet. Sie ist zu-
néchst ruhig und macht geordnete Angaben.

Einen Tag nach der Aufnahme fillt auf, daB die Kranke ausschlieflich die rechte Hand
benutzt und auch das linke Bein nur kraftlos ansetzt. Sie kann nicht allein gehen noch
stehen. Der linke Mundwinkel hiangt. Die linke Pupille ist grofer als die rechte, reagiert
nur eine Spur auf Licht. Die rechte reagiert besser auf Licht, Konvergenzreaktion beider-
seits plus. Déviation conjugée nach rechts. Die grobe motorische Kraft ist in den linken
Extremititen deutlich herabgesetzt, der Bauchdeckenreflex fehlt links, die Periost- und
Sehnenreflexe links und rechts sind gleich, links sogar schwerer auszulésen. Links besteht
eine deutliche Hypotonie. Kein deutlicher Klonus, kein deutlicher Babinski. Rechts zeigt sich
an den Extremititen nichts Besonderes. Es fillt weiterhin eine allgemeine Bewegungsarmut
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 Extremitédten wieder
normal, auch deutliche Reflexdifferenzen bestehen nicht. Die Kranke klagt iiber starke
Schmerzen in allen Extremititen. Haut und Muskulatur ist bei Berithrung und Druck
stark schmerzhaft. Der Gesichtsausdruck ist unbeweglich, maskenartig, die Sprache langsam,
monoton, ohne wesentliche artikulatorische Stérungen, 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 normalen Befund. Psychisch
wird die Kranke immer stumpfer, zeigt gar keine Spontaneitit, antwortet sinngeméal auf
einfache Fragen. ’

In diesem Zustande bleibt die Kranke und stirbt am 31. Marz 1921.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Nach vorangegangener Syphilis erkrankt Patientin ungefahr im Alter von
65 Jahren an Sehstérungen, an Vergiftungs- und an Verfolgungsideen. Korperlich
fallt vor allem 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 Déviation conjugée 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 Extremitidten, deren Haut und Muskulatur bei Berithrung 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 Gefalerkrankung des
Gehirns mit vornehmlicher Lokalisation in den basalen Stammganglien.

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion findet sich ein durchgebrochenes Ulcus duodeni mit beginnender Peri-
tonitis; ferner Mesaortitis syphilitica mit Aneurysmabildung, Hepar lobatum syphiliticum.

Schideldach und Dura sind o. B. Bei Eroffnung der Dura entleert sich Liquor in méa@igen
Mengen. Die Pia ist nur ganz leicht verdickt, die Gehirnwindungen sind leicht geschrumpft
(Gehirngewicht 1080 g, Dura 60 g, Schidelinhalt 1220 ccm). Die basalen Gefifle zeigen
leichte sklerotische Wandveranderungen, die Gehirnsubstanz ist ziemlich blaB, die Rinde
ist im allgemeinen nicht wesentlich verschmilert, frei von Herden. Das Marklager der linken
ersten Temporalwindung zeigt eine streifenformige kleine gelbbraune Erweichung. Ahnliche,
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etwas grofere Erweichungen finden sich beiderseits im #uBeren Marklager des Occipital-
hirns, stellenweise die Rinde mitergreifend; sonst sind GroBhirnrinde und Marklager mit
der inneren Kapsel makroskopisch herdfrei. Die Seitenventrikel sind leicht erweitert. Die
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 gréBerer Ausdehnung.
Auch der Thala mus zeigt in seinen oberen hinteren Partien kleinere herdférmige Storungen,
die rechts im hintersten obersten Teil und in dem Pulvinar eine groBere gelbbraune Erweichung
bieten. Im iibrigen ist das Zentralnervensystem o. B.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt im wesentlichen folgendes:

Die Pia ist nur ganz leicht bindegewebig verdickt ohne Beimengung infiltrativer Ele-
mente. Thre Gefifle wie die an der Basis zeigen sklerotische Wandverianderungen méBigen
Grades ebenfalls ohne perivasculire Infiltrate. Die Rindenarchitektonik ist im allgemeinen

Abb. 75. Fall XV. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher VergréBerung wie Abb. 2.
Schwere herdférmige Prozesse. g = Gefifle mit sklerotischen Wandverinderungen und
perivasculdren Infiltraten.

gewahrt, jedoch finden sich an zahlreichen Stellen namentlich des Stirn-, Frontal- und Occi-
pitalhirns kleinere perivasculare Verodungsherde in den verschiedensten Stadien der glidsen
Vernarbung. Im Occipitalhirn beiderseits und in der ersten Temporalwindung links liegen
groflere Erweichungsherde, die bis in das Marklager herunterreichen.
" Die vordere Zentralwindung lifit beiderseits ebenfalls vereinzelte perivasculire
Verodungsherde verschiedenen Alters erkennen, und zwar ausschlieBlich in den oberen
Rindenschichten gelegen, bei volligem Intaktbleiben der Beetzschen Pyramidenzellen.
Die kleineren GefaBe der Rinde, vornehmlich die Capillaren, fallen durch VergroBerung
der Endothel- und Adventitialzellen auf, durch zahlreiche GefiBsproBbildungen und Gefi-
neubildungen. Die elastischen Strukturen sind gewuchert. Infiltrate fehlen, wihrend sich
im Adventitialraum der groferen GefiaBle mit sklerotischen Wandverdnderungen nicht selten
lymphocytire Elemente angesammelt finden. Dazu gesellt sich eine bemerkenswerte, diffus
verbreitete protoplasmatische Gliareaktion bei chronischer Entartung der Ganglienzellen..
AuBer den obenerwshnten Herden ist das gesamte GroBhirnmarklager, insbesondere
die innere Kapsel auch makroskopisch frei von herdférmigen Storungen. Sehr schweren Ver-
anderungen begegnen wir in den basalen Stammganglien.
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Das Striatum ist in allen seinen Teilen durchsetzt von groBeren und kleineren Ver-
odungsherden und Cribliiren, und die histologischen Verinderungen entsprechen in allen
wesentlichen Punkten jenen im Falle XIII, nur mit dem Unterschiede, daf} hier an den arterio-
sklerotisch verinderten GefiBen 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 duBersten Lumenverengerung fithren. Um solche GefiBe gruppieren sich faser-
bildende Gliaelemente in groBerer Menge und bilden so eine perivasculire Gliose (Abb. 75 g).
Vereinzelt begegnen wir frischen Blutaustritten. '
' Auch die Verinderungen im Pallidum entsprechen denen vom Falle XIII. Das
Pallidum ist chronisch geschrumpft, es besteht ein starker Ausfall an Ganglienzellen, chro-
nische Entartung der noch erhalten gebliebenen bei sinnfélliger Gliakernvermehrung. Kleinere
Lacunen und Verddungsherde sind auch hier festzustellen, die Gefafle zeigen durchweg

Abb. 76. Fall XV. Markscheidenfrontalschnitt mit herdférmigen Verinderungen im
Kaudatum (Kaud) und Putamen (Put). Aufhellung des Pallidum (Pall) und groBere
Thalamusherde (vim, ) rechts mehr als links. Photogr.

Entartung ihrer Wandungen mit Einlagerung amorpher Kalkmassen, die im Nisslbilde zum
Teil nicht schwarz, wie in den oben erwithnten Fallen, sondern griinblau erscheinen.

Einen Uberblick iiber die Lokalisation und Schwere der Verinderungen gewinnen wir
am besten an den Markscheidenpriaparaten. 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 Um-
fange geschrumpfte und etwas faserverarmte Pallidum. Die Striatum-Pallidum-
verinderungen durchsetzen in annihernd gleicher Schwere das ganze Kerngebiet auf beiden
Seiten (Abb. 76). Der rechte Seitenventrikel (r IT) ist gegeniiber links erweitert. Das dorsale
Drittel des rechten Thalamus ist eingesunken. Im vordersten Teil des lateralen Kerns
(Abb. 76) zeigt sich ein groBerer Erweichungsherd. Der Vogtsche Kern aa fehlt vollig, des
weiteren sind rechts in den Thalamuskernen v¢m gréfere Erweichungen anzutreffen (Abb. 76),
weiter nach hinten zu zeigt sich eine groBere, etwas frischere Erweichung in vtl, die bis ins
Pulvinar reicht. Links sind nur vereinzelte Erweichungsherde in v¢! und v¢m festzustellen.
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Die iibrigen Teile der basalen Stammganglien, insbesondere die rote Kerngegend, der ge-
samte Pons, die Kleinhirnstrahlungen, die Medulla oblongata und die Pyramiden sind intakt.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Im Vordergrunde steht eine schwere GefafBlerkrankung arteriosklerotischer
Art, bei der auffiallige Endothel- und Adventitialwucherungen, besonders aus-
gesprochen an den Capillaren, uns vielleicht einen Hinweis geben diirfen auf die
spezifisch syphilitische Atiologie. Die hin und wieder festzustellenden peri-
vasculdren Infiltrate sind vielleicht von #hnlicher Bedeutung, doch sehen wir
dhnliche Verdnderungen auch in Fillen offenbar reiner Arteriosklerose. Die
GefaBerkrankung fithrte zu kleineren Verdédungs- und Erweichungsherden der
Rinde, besonders des Stirnhirns und der Zentralwindungen, mit vornehmlicher
Beteiligung der duBersten drei Rindenschichten und Erhaltenbleiben der Beetz-
schen Pyramidenzellschicht. Grofere Erweichungen zeigen die linke erste Tem-
poralwindung und die lateralen Teile des Occipitalhirns.

Der Sitz der schwersten herdférmigen Storungen 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 (! und aa) besonders stark be-
troffen, ferner in seinen Kernen vtm, v¢t! und Pulvinar. Links
zeigen sich nur kleinere Erweichungen inv¢7 und vt m.

Die innere Kapsel, die Pyramidenbahnen, die Substantia nigra und die Klein-
hirnstrahlungen sind intakt.

Epikrise.

Die klinische Diagnose auf syphilitische GefaBerkrankung findet histologisch
ihre Bestitigung, wobei freilich im Vordergrunde eine arteriosklerotische Gefa-
wandverdnderung steht und nur gewisse Auffilligkeiten uns vielleicht einen
Hinweis auf die syphilitische Atiologie des Falles abgeben.

Der Beginn der Erkrankung mit Sehstérungen, Vergiftungs- und Verfolgungs-
ideen ist auf die Cortexschiédigung zu beziehen, in gleicher Weise das das Krank-
heitsbild ersffnende hypokinetisch-hypertonische Syndrom auf den Status cri-
bratus des Striatum-Pallidum. Die drei Monate vor dem Tode einsetzende
und sich rasch zuriickhildende, ohne deutlichen Babinski einhergehende links-
seitige schlaffe Hemiparese mit konjugierter Augenablenkung
nach rechts ist bei der Diffusitit der herdférmigen Stérungen sehr schwer
eindeutig zu lokalisieren. Der Umstand, daf} sich bei beiderseitiger anndhernd
gleicher Verletzung des Striatum-Pallidumsystems gewisse Thalamusgebiete
rechts (I, aa, vt m) besonders schwer affiziert zeigen, weist auf diese Lokalisation
des apoplektiformen Insultes hin. Die klinische Feststellung, dafl sich postapo-
plektiform bei allgemeiner Hypokinese eher eine Tonusverminderung entwickelte
bei begleitenden starken Schmerzen in den Extremitdten, weist in #dhnlicher
Richtung im Sinne des Thalamussyndroms von Déjerine und Roussy. SchlieB3-
lich ist noch zu beriicksichtigen, daf auch die vorderen Zentralwindungen selbst
von kleineren Herden befallen sind. Immerhin méchte ich bei dem anatomisch
erwiesenen Intaktsein der Pyramidenfaserung die eigenartige Entwicklung
derBewegungsstorung mit sensiblenReizerscheinungen im wesent-
lichen extrapyramidal erkliren und auf die Affektion des Strio-
Pallidum und Thalamussystems zuriickfithren.
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Nicht minder kompliziert liegt der folgende Fall einer gleichzeitigen
schweren Schidigung des strio-pallidiren und Thalamussystems.

Fall XVI
Parkinsonismus mit nachfolgender fast schlaffer Hemiparese und Pariisthesien und
Wiederauftreten des Tremors in der gelihmten Seite.

Der Kranke Strathmann, 68 Jahre alt, wird am 27. August 1921 in die Nervenstation
des Krankenhauses St. Georg (Trémner) wegen Lihmungserscheinungen eingeliefert.

Aus der von der Frau des Kranken erhobenen Vorgeschichte ergibt sich folgendes:
Patient ist verheiratet, die Frau von ihm hat 6 gesunde Kinder, auflerdem ein lebens-
schwaches, friith gestorbenes Kind und 4 Fehlgeburten. Von fritherer Syphilis ist nichts
bekannt. Schon seit lingerer Zeit (ein genauerer Termin ist nicht zu erzielen) ist den An-
gehorigeneinesteife Haltungdes Kranken mitZittererscheinungenandenArmen
aufgefallen. Vor 3 Monaten erlitt Patient, als er morgens aufstand, einen Schlaganfall mit
nachfolgender linksseitiger Lihmung. Seitdem liegt er dauernd zu Bett, wobei sich
das Befinden allméahlich verschlechterte. Er kann seitdem nicht mehr gehen noch stehen.

Aus dem Befunde ist erwidhnenswert: Der Kranke liegt ziemlich benommen da, auf
Anruf antwortet er nur mit undeutlichem Gemurmel. Der Kranke ist sehr fett, es bestehen
die Zeichen peripherer Arteriosklerose. Lidspalten sind mittelweit, beiderseits gleich; die
Pupillen sind rund, mittelweit, beiderseits gleich; die Lichtreaktion 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. Im Gebiete der Gehirnnerven ist eine leichte motorische Schwéche
des linken unteren Facialis festzustellen, die Zunge zittert, der Rachenreflex ist erhalten.

Die Sprache ist artikulatorisch leicht gestért; die grobe Kraft ist an der linken oberen
Extremitit herabgesetzt. In der linken oberen Extremitit ist der Tonus nicht vermehrt, alle
Bewegungen kénnen aktiv nur kraftlos ausgefiihrt werden. Bei passiven Bewegungen der
linken oberen Extremitit empfindet Patient sehr heftige Schmerzen. Keine Zittererschei-
nungen links. Die Reflexe sind links nicht gegen rechts erhéht. In der rechten oberen Ex-
tremitat ist die rohe Kraft etwas herabgesetzt und der Tonus erhdht. Hier besteht ein Para-
1ysis-agitans-ahnlicher Tremor. Die Bauchdeckenreflexe sind nicht auszulésen, die Cremaster-
reflexe sind beiderseits plus, der Tonus der unteren Extremititen ist erhoht, die grobe Kraft
ist hier links gering, rechts im wesentlichen normal; Patellar- und Achillessehnenreflexe
sind nicht sicher auszuldsen, links besteht ein deutlicher Babinski und Oppenheim. Psychisch
ist Patient desorientiert, konfabuliert, im allgemeinen ruhig.

3. 9. Wa. im Blut 1, Lumbalpunktion ergibt einen Anfangsdruck von 140. Der
Liquor ist klar; Phase I 11, Zellen 144/3, Wa. von 0,05 bis 1,0 t1{. Nach der Punktion tritt
eine Minute lang rechtsseitiger Rucknystagmus auf; die rechte Pupille ist fiir kurze Zeit
enger als die linke.

4. 9. Im rechten Arm ist das Zittern lebhafter geworden; der Kranke gibt auf Befragen
an, das Zittern habe er seit dem Schlaganfall.

13. 9. Im Verlaufe der am 5. 9. begonnenen antisyphilitischen Behandlung (Schmier-
kur plus Jodkali) bekommt Patient reichliches Erbrechen. Die Kur muBl ausgesetzt werden, die
nach einigen Tagen wieder begonnene Kur wird gut vertragen. Der Kranke ist tagsiiber meist
ruhig, nur ungenau orientiert, konfabuliert, bei deutlicher Merkfiahigkeitsstérung. Nachts ist
er haufig laut. Er ist auch durch entsprechende Medikamente kaum zum Schlaf zu bringen.

20. 9. Der psychische Zustand des Kranken ist besser geworden, er ist jetzt dauernd
orientiert und tagsiiber ruhig; manchmal klagt er tiber Schwindelanfille. Der Kranke hat
jetzt auBer dem dauernden Paralysis-agitans-ihnlichen Tremor in dem rechten Arm auch
ab und zu leichte Zitterbewegungen von demselben Typus in der gelahmten
linken oberen Extremitat, vornehmlich in der linken Hand. Aktiv kénnen alle Be-
wegungen in den linken Extremititen ausgefiihrt werden, jedoch nur langsam und mit
beschrinkter Kraft. Bei passiven Bewegungen besonders der linken Extremititen zeigh
der Kranke starke Schmerzreaktion.

27. 9. Die Zitterbewegungen in der rechten und linken oberen Extremitit bestehen
fort und werden auch links lebhafter. Der linke Arm bessert sich immer mehr in seiner
Beweglichkeit. — In den nichsten Tagen bekommt Patient dauerndes Erbrechen bei schlechtem
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Aligemeinbefinden. 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 Nervenbefund bleibt im wesentlichen gleich, der Paralysis-
agitans-Tremor rechts ist dauernd deutlich, links auch fast immer vorhanden, jedoch etwas
langsamer und schwicher. Die Pupillen reagieren nur sehr wenig ausgiebig auf Licht. Unter
zunehmender Somnolenz stirbt der Kranke am 16. 10. 1921.

Zusarmenfassung des klinischen Befundes.

Der 68jihrige Kranke, bei dem sich seit lingerer Zeit eine steife Haltung
mit Zittern der Arme entwickelt hatte, erleidet einen Schlaganfall mit nach-
folgender linksseitiger fast schlaffer Liahmung und zunehmender Benommenheit,
bei Fortbestehen des Parkinsonismus mit Tremor der rechten Seite. Die Licht-
reaktion der Pupillen ist cingeschrinkt, 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 schwerer
Schlafstorung fallt auf, daB auch in der gelahmten linken oberen Ex-
tremitit, deren Beweglichkeit sich allméhlich bessert, der Paralysis-agitans-
ahnlicheTremor wieder hervortrittund daB bei allen passiven Bewegungen,
besonders der linken Extremititen, starke Schmerzen geduBert werden.
Es besteht dauernde Astasie und Abasie. Die antisyphilitische Behandlung
muf} wegen starkem Erbrechen und Singultus ausgesetzt werden und der Kranke
stirbt ungefihr 4 Monate nach dem apoplektiformen Insulte bei Fortbestehen
der Tremorerscheinungen in beiden Armen, rechts lebhafter als links.

Die klinische Diagnose lautete auf Parkinsonismus auf syphilitischer
Grundlage.

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion wurde im wesentlichen eine periphere Arteriosklerose festgestellt.

Die GefaBe der Gehirnbasis zeigen sklerotische Wandveréinderungen. Die Pia ist
leicht getriibt, die Hirnwindungen nicht besonders geschrumpft. Die Hirnrinde und das
GroBhirnmarklager, der Balken und die innere Kapsel sind herdfrei, nur an der Basis des
rechten Occipitalhirns liegt eine gelbbraune Erweichung. Die Seitenventrikel sind erweitert,
rechts mehr als links. Das Ependym der Seitenventrikel ist grobkérnig granuliert. Das
Striatum ist beiderseits leicht geschrumpft, ebenso wie das Pallidum frei von makroskopischen
Herden. Der rechte Thalamus ist etwas eingesunken und zeigt auf ¥rontalschnitten 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 herdférmigen Stérungen.

Die mikroskopische Untersuchung weist einmal eine sehr schwere Arterio-
sklerose der HirngefaBe nach mit Bevorzugung der gréBeren GefaBe der Basis und des
Hirnstammes, dazu eine besonders ander Basisrechtlebhaftausgesprochenelym-
phocytire Infiltration mit perivasculirer Betonung (Abb.77). Dicse piale Infil-
tration ist auch an der Hirnkonvexitatin verminderter Schwere festzustellen, sie greift nirgends
diffus auf das Nervenparenchym iiber, es finden sich aber an zahlreichen gréBeren und kleineren
GefiBen der Rinde, des Marklagers, der basalen Stammganglien, des Thalamus und des Pons
hiiufig recht lebhafte lymphocytare Infiltrate, untermischt mit vereinzelten Plasmazellen.

Nirgends zeigen sich Schichtstérungen oder schwerere Parenchym-
verinderungen im Sinne einer Paralyse. AuBler dem schon makroskopisch nach-
gewiesenen Herd an der Basis des rechten Occipitalhirns, der sich als ein in Organisation
begriffener arteriosklerotischer Erweichungsherd darstellt, zeigt die Rinde und das GroB-
hirnmarklager keinerlei herdférmige Stérungen.

Sehr schweren Parenchymverinderungen begegnen wir aber im Bereich der basalen
Stammganglien: histologisch handelt es sich auch hier einmal um arteriosklerotisch
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bedingte herdformige Storungen im Sinne kleiner Cribliiren, frischer Blutaustritte und in
Organisation begriffener Erweichungen offenbar verschiedenen Alters, dazu gesellen sich
die obenerwihnten GefaBinfiltrate auch in herdférmig nicht affizierten Gebieten.

In ihren histologischen Einzelheiten entspricht die Parenchymdegeneration jener vom
Falle XIII und XV.

Uber die Ausdehnung der herdférmigen Stérungen in den basalen Stamm-
ganglien orientieren uns am besten die Markscheidenpréparate an Frontalschnitten (Abb. 78,
79): an solchen erkennen wir einen ausgesprochenen Status cribratus im gesamten

Abb. 77. Fall XVI. Arteriosklerotische Wandveranderungen der Arteria basil mit adven-
titiellen lymphocytiren Infiltraten. g = sklerotisch veranderte PiagefaBle mit perivascu-
liren Infiltraten. Basale lymphocytire Meningitis an der Hirnbasis. Mikroph. Nisslbild.

Striatum (Caud + Put) und etwas zuriicktretend auch im Pallidum (Pall).
Links durchsetzen auch zahlreiche Cribliiren die #uBlere Kapsel und das Claustrum. Der
Status cribratus ist im allgemeinen im linken Striatum lebhafter entwickelt als im rechten.
Die Pallidumfaserung ist aufgehellt, ebenso die der Linsenkernschlinge.

In den verschiedenen Kernen des linken Thalamus finden sich nur ganz feine Cribliiren,
jede groBere herdférmige Verletzung fehlt hier. Rechts hingegen treffen wir im Thalamus
auf grofere Erweichungen, welche den groBen vorderen Dorsalkern vollig eingeschmolzen
haben, weiter nach hinten zu sich in'dem lateralen Thalamuskern () breitmachen (v¢1) und
bis ins Pulvinar reichen. »¢m und die hinteren dem Ventrikel benachbarten Thalamusgebiete,
die gesamte innere Kapsel, der L u yssche Korper, der rote Kern und die caudalwérts 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 (ma, ). Status
cribratus im Striatum und Pallidum. Linsenkernschlinge (47) verschmalert. Caps. int. (C%)
herdfrei. Mikroph.

Abb. 79. Fall XVI. Markscheidenfrontalschnitt in der Hohe des Nuel. ruber
(Nr). Schwere herdférmige Prozesse im rechten Thalamuskern /. Photogr.
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Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Neben einer schweren Arteriosklerose vornehmlich der grofieren Hirnstamm-
gefalle zeigt sich eine besonders an der Basis ausgesprochene, aber auch iiber
die Gehirnkonvexitit verbreiteté lymphocytére piale Infiltration. Die infiltrativen
Erscheinungen sind, weniger hochgradig, in diffuser Ausdehnung an den GefidBien
des Nervenparenchyms festzustellen. Die GroBShirnrinde bietet aber keinerlei
Anzeichen fir die Entwicklung eines paralytischen oder herdférmigen syphi
litischen Prozesses. Herdférmige Verinderungen 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 arteriosklerotisch bedingten Einschmelzungsvorgingen begegnen wir
im rechten Thalamus, und zwar ist hier der vordere Dorsalkern und ferner der
hintere Lateralkern (v ¢!) mit dem Pulvinar aufs schwerste affiziert. Die tibrigen
Strahlungen und Kerngebiete, insbesondere die innere Kapsel, die Kleinhirn-
strahlungen und der rote Kern sind intakt.

Epikrise.

Der Prozef}, der diesem eigenartigen Krankheitshilde zugrunde liegt, erweist
sich histologisch als eine Kombination schwerer Arteriosklerose der
HirnstammgefdBe und einer lymphocytéren Meningitis. Besonders
bemerkenswert ist dabei die Ausdehnung des kleinzelligen Infiltrationsprozesses
auf die GefiBle des Nervenparenchyms. Spricht schon die Art der meningealen
Infiltrationsvorgénge fiir die Annahme einer syphilitischen Genese, so wird diese
Auffassung gestiitzt durch den positiven Ausfall der Blut- und Liquorreaktion.
Liquorserologisch sprach das Untersuchungsergebnis fir die Annahme
eines paralytischen Krankheitsvorganges; histologisch ist aber eine Para-
lyse mit Sicherheit ausgeschlossen, und wir sehen nur als spezifische
Verénderung einen diffusen lymphocytéren Infiltrationsvorgang ohne begleitende,
fiir die Paralyse charakteristische Parenchymdegeneration. Es mag dahin-
gestellt bleiben, ob wir in diesem Befunde vielleicht den Beginn einer paraly-
tischen Krankheitsentwicklung sehen diirfen, ich personlich bin auf Grund
meiner Erfahrungen an relativ frischen Paralysen der Ansicht, dal} sich der obige
Befund prinzipiell durch das Fehlen schwerer Parenchymverinderungen abhebt,
und moéchte 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 fiir eine Art Herxheimerscher Reaktion,
worin vielleicht auch der ungewéhnliche Befund der diffusen Ausbreitung der
Entziindungsvorgéinge im Nervenparenchym selbst seine Erklarung finden kénnte.
Leider ist in diesem Falle am Liquor keine Colloidreaktion ausgefiihrt worden,
die uns klinisch wohl weiter gebracht hétte. Die so haufig wiederholte Forderung
Kafkas, die Liquordiagnostik mit allen zu Gebote stehenden Verfeinerungen
zu betreiben, wird hier wieder in ein helles Licht geriickt.

Der GefaliprozeB unterscheidet sich in nichts von jenem einer gewdhnlichen
schweren Arteriosklerose, und es mufl die Frage offen bleiben, inwieweit die
Lues auch hier eine dtiologische Rolle mit spielt.
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Auch symptomatologisch-lokalisatorisch bietet der Fall recht komplizierte
Verhiltnisse. Der Beginn der Krankheit mit steifer Haltung und Zittern
der Arme diirfte wohl zuriickzufithren sein auf die allmahliche
Entwicklung des Status cribratus im .Striatum und Pallidum,
wobei die starke Auspragung der Verinderung im Striatum her-
vorzuheben ist. Fir den apoplektiformen linksseitigen Insult,
4 Monate vor dem Tode des Kranken, mit nachfolgender linksseitiger fast
schlaffer Lahmung (Babinski voriibergehend positiv) kommt meines Er-
achtens nur die schwere herdférmige Stérung des rechten Thalamus
in Betracht. Wir wissen ja, daBl sich Thalamusherde nicht selten klinisch der-
artig duBern, wobei die Frage schwer zu entscheiden ist, ob es sich dabei um
eine Fernwirkung auf die innere Kapsel, oder um ein direktes Thalamussymptom
handelt. Bei der schweren Verletzung des hinteren lateralen Thalamuskernes,
wo ja die sensible Schleife ihre hauptsichlichste subcorticale Endigungsstétte
hat, sind fiir das Auftreten motorischer Lahmungserscheinungen ganz &hnliche
Bedingungen gegeben wie fiir die intracorticale Hemiplegie bei intakter Pyra-
midenbahn (Spielmeyer, Hoéstermann, Bielschowsky, A. Jakob) vgl
auch den weiter unten erwihnten Bischoffschen Fall (S. 333). Auch die schwere
Schlafstérung 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 Riickbildung der mo-
torischenLihmungserscheinungen, wobei der Tremor auf der ungelihmten
Seite lebhafter bleibt. Wie diese Erscheinung gehirn-physiologisch auf Grund
der nachgewiesenen Stérungen zu deuten ist, ist kaum eindeutig zu beurteilen.
Ich méchte der Ansicht sein, daB sich der urspriingliche agitierte Parkin-
sonismus, zuriickzufiihren auf die direkte Schiadigung des
Striatum-Pallidumsystems, bei dem allm#hlichen Ausgleich der
extrastridr bedingten motorischen Lihmungserscheinungen kli-
nisch wieder durchsetzen konnte. k

Wir sehen also aus den beiden letzten Fillen (XV und XVI), da ein strio-
pallidar bedingter Parkinsonismus durch das weitere Hinzutreten
von Thalamusherden, namentlich in dessen lateralem Kern, durch
Paresen von schlaffem Charakter und mit starken Parasthesien
einhergehend komplizierend beeinfluBt werden kann; es besteht
Astasie und Abasie. Auch Schlafstérungen treten dabei in den
Vordergrund. Bei dem allmihlichen Ausgleich der thalamisch
‘bedingten Lahmungserscheinungen kann der Tremor des Parkin-
sonismus in den paretischen Gliedern wieder auftreten.

6. Arteriosklerotische (oder syphilitisch bedingte) Muskelstarre mit hinzu-
tretenden Hyperkinesen. ’

a) mit Athetose:

Hierher gehéren die beiden folgenden Fille:
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Fall XVIIL

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 vollig taub, kérperlich sehr hinfillig. Das Gesicht ist maskenartig, starr;
in allen Extremititen besteht eine starke Rigiditdt; sie kann weder stehen noch gehen; die
Beine kénnen aktiv nicht vollig gestreckt werden, auch passiv nicht. Bei dem Versuch, die
Kranke auf einen Stuhl zu setzen, zieht sie die Beine an den Kérper und fallt nach vorn iiber.
Die Rigiditit in den Beinen ist stirker als die in den Armen. Der Pupillen- und Augenbefund
ist negativ, die Reflexe sind simtlich vorhanden, ohne abnorme Qualitaten. Es besteht
kein Babinski. Die Kranke ist desorientiert, ziemlich teilnahmslos, konfabuliert; schlift
nachts trotz starker Schlafmittel kaum, wiahrend sie tagsiiber fast dauernd dahinddmmert.

In diesem Zustande bleibt die Kranke die ganzen néachsten Monate iiber. Am 27. 6. 21
ist erwahnt, daB in der Nacht offenbar ein leichter Schlaganfall eingesetzt hat. Am nichsten
Morgen hingt der rechte Mundfacialis etwas, jedoch sind im Gebiete der Extremitaten keine
wesentlichen - Verinderungen gegen frither zu bemerken. Reflexe und Rigiditat sind wie
oben. Die Sprache ist undeutlicher als bisher. In den néchsten Wochen bleibt der Zustand
unverindert, nur schlift 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. Im linken Arm treten unwillkiir-
liche ausfahrende Bewegungen auf, die an parakinetische Ausdrucks- und
Reaktivbewegungen erinnern, undinihremAblaufe 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-dhnliche Abwehrbewegungen. Die Kranke schlift auch
in den niichsten Tagen dauernd, spricht nicht mehr, schluckt etwas fliissige Nahrung und
am 2. 9. erfolgt der Exitus.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Die 82jahrige Kranke bietet zunéchst neben Korsakoff-Symptomen das Zu-
standsbild einer arteriosklerotischenMuskelstarre, bei volliger Unmdoglich-
keit des Stehens, Gehens und Sitzens. Nach einem leichten apoplektiformen
Insult zeigt sich eine voriibergehende rechtsseitige Mundfacialis-Parese mit deut-
licher Verschlechterung der Sprache. Nach einem weiteren Schlaganfall
ist die Kranke tief benommen, die Bulbi sind nach rechts gewendet, in der
linken Hand bestehen unwillkiirliche ausfahrende Bewegungen
im Sinne von Parakinesen mit Athetosecharakter, wiahrend der
rechte Arm schlaff paretisch ist. An den unteren Extremititen zeigt
sich der gleiche Befund wie frither, wobei jetzt rechts bei Bestreichen der FuBsohle
Pseudobabinski-dhnliche Abwehrbewegungen beobachtet werden. Sechs Tage
nach dem letzten Schlaganfall stirbt die Kranke in tiefer Benommenbheit.

Die klinische Diagnose lautet auf Arteriosklerosis cerebri mit Herden
in den basalen Stammganglien.

Anatomischer Befund.

Die Sektion ergibt: Schiadeldach und Dura o. B. Die Pia ist leicht verdickt. Bei
Eroffnung der Dura entleert sich etwas klarer Liquor. Die Gehirnwindungen sind atrophisch
(Gehirngewicht 1120 g, Dura 60 g, Schidelinhalt 1300 com). Die basalen GefiBe zeigen
sklerotische Wandverinderungen. Bei der Zerlegung des Gehirns in Frontalschnitten ist
die Rinde und das Marklager des GrofBhirns, das Kleinhirn, Pons und Medulla oblongata
herdfrei.

Jakob, Extrapyramidales System. 11
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Die Seitenventrikel sind leicht erweitert, die basalen Stammganglien sind im all-
gemeinen geschrumpft. Im Kopfe des rechten Caudatum und im mittleren Teile des rechten
Putamen und der angrenzenden Partie des Pallidum finden sich kleinere
gelbbraune erweichte Einsenkungen. Der mittlere Teil des Caudatumkérpers rechts
ist stark eingesunken, rechts ist die innere Kapsel in ihrem vordersten “chenkel von einem
ahnlichen Erweichungsherde durchsetzt. Sonst sind keine Verletzungel: der inneren Kapsek
festzustellen. Links sind die oralsten Partien der basalen Stammganglien frei von groferen
Herden. Von der Entwicklung des Pallidum an ist das Putamen links von einer grofien
frischen roten Erweichung eingenommen, die nach auflen 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 Ausliufern reicht die Erweichung bis
zu den letzten inselférmigen Aufsplitterungen des Putamen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes: In der Grofhirnrinde zeigen
sich die Erscheinungen einer schweren senilen Demenz mit zahlreichen Drusen

Abb. 80. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt in der Hoéhe des vorderen

Schenkels der Caps. int. Status cribratus im Striatum (Kaeud 4 Put) und Palli-

dum (Pall). H = alter Erweichungsherd vom Kaud. aus, die Caps. int. durch-

setzend, in das #uBere Pallidumglied einbrechend. H, = links grofler frischer Er-
weichungsherd im Putamen. Photogr.

und schweren Ganglienzellverfettungen. Herdférmige Stérungen sind in der gesamten Rinde,
in dem GroBhirnmarklager und im Kleinhirn nicht festzustellen.

Die gréBeren GefiaBe, vornehmlich die des Hirnstammes lassen schwere arterio-
sklerotische Veranderungen erkennen. Die histologische Untersuchung der basalen
Stammganglien ergibt, von den groBeren herdférmigen Stérungen abgesehen, annidhernd
den gleichen Befund wie im Falle XTI und XII (Arteriosklerotische Muskelstarre), wobei
hervorzuheben ist, daB sich beiderseits im Striatum und Pallidum neben zahlreichen deutlich
ilteren Erweichungsherden solche frischeren Datums nachweisen lassen. Der grofe rote
Erweichungsherd im linken Putamen erweist sich histologisch als éine umfangreiche Blutung
mit beginnenden Abbau- und Organisationsvorgingen in den Randpartien.

Die Markscheiden priaparate geben uns einen Uberblick tiber die Verteilung der
herdférmigen Stoérungen: Ganz im allgemeinen ist das gesamte Striatum und weniger hoch-
gradig auch das Pallidum beiderseits von kleineren und gréBeren Cribliiren durchsetzt.
Rechts zeigt der Kopf des Caudatum einen groSeren 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 vollig
rarefiziert und aufgehellt, wobei die #auBere und mittlere Grenzlamelle erhalten bleibt
(Abb. 80,81 H). Die innere Kapsel ist leicht herdférmig durchsetzt und im vordersten Teil
des lateralen Thalamuskerns (Abb. 81 I) liegt ebenfalls eine groBere streifenformige Er-
weichung. Das gesamte Pallidum ist rechts faserirmer, ebenso die Linsenkernschlinge.
Weiter caudalwirts ist die innere Kapsel unverletzt und eine groBere Erweichungshéhle
findet sich nur noch im dorsalsten Anteil des Striatum in den Schnitththen der Corpora
mamillaria (Abb. 82 H,). Auch die auBerste Ecke des hinteren lateralen Thalamuskerns
ist herdférmig affiziert (Abb. 82 I). Das Caudatum ist in diesen Schnitthéhen véllig ein-
gesunken (Abb. 82, Kaud).

Im iibrigen zeigt der Thalamus beiderseits einen leichten Status cribratus in allen
Kerngebieten.

Linksist im gesamten Striatum und Pallidum der Status cribratus deutlich ausgepréigt,

Abb. 81. Fall XVII. Markscheidenfrontalschnitt in der Hohe der Commiss. med. H = der

alte Erweichungsherd rechts im pallidiren Armzentrum. H, = links frischer Blutungs-

herd, das ganze Putamen zerstérend. Sé¢r. = normale Striatumbriicke, die C. 4. durch-
ziehend. Sonst wie Abb. 71.

zudem treffen wir von der oralsten Entwicklung des Pallidum an auf den bereits makroskopisch
erwiahnten groflen relativ frischen Blutungsherd, der die laterale Halfte des Putamen mit
der gesamten dulleren Kapsel und dem Claustrum zerstort (Abb. 80 H,). In den mittleren
Striatumhohen (Abb. 81 H,) frifit er sich tiefer in das Striatum hinein, hat hier den grofiten
Teil des Putamen verletzt und reicht stellenweise bis zur duBeren Grenzlamelle des Pallidum.
In den Schnitthéhen der Corpora mamillaria (Abb. 82 H,) erreicht er seine grofite Aus-
debnung, um sich weiter caudalwérts rasch zu verjiingen und in den hintersten Héhen der
Striatuminseln aufzuhéren. 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
herdférmige Stérungen auf arteriosklerotischer Basis in den basalen Stamm-
ganglien, und zwar ist das gesamte Striatum und Pallidum beiderseits
von einem alten Status cribratus beherrscht, der rechts gréfiere
Ausdehnung zeigt und in der H6he des Vogtschen Armzentrums
eine starke Rarefikation im #duBeren Pallidumglied aufweist.
Auflerdem zeigt der Thalamus beiderseits einen leichteren Status cribratus.
Links ist fast das gesamte Putamen, die 4uBere Kapsel und das

Abb. 82. Fall XVIIL. Markscheidenfrontalschnitt in der Hohe der Corp. mam. H, = frischer

Blutungsherd im Putamen. H, = rechts gréBerer alter Herd im Putamen. Daneben alter

Erweichungsherd im lateralen Thalamuskern (/). Kaud = rechts eingesunken. Pall = auf-
gehellt. Photogr.

Claustrum durch einen frischeren Blutungsherd zerstért. Die
innere Kapsel ist nur rechts in ihrem vorderen Schenkel circumscript herd-
formig betroffen.

Epikrise.

Das Korsakoff-ashnliche psychische Zustandsbild ist auf die
senile Rindenveridnderung zu bezichen. Die zunichst auffallige, deutlich
ausgeprigte arteriosklerotische Muskelstarre hat ihr anatomisches
Substrat in dem Status cribratus des Striatum und Pallidum. Die
wihrend der Beobachtungszeit des Kranken auftretenden apoplektiformen
Insulte, die zunichst zu einer leichten rechtsseitigen Facialisschwiche mit
Verschlechterung der Sprache fithrten, und nach einer erneuten Attacke bei
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tiefer Benommenheit eine ausgesprochene, schlaffe Parese des rechten Armes
und Pseudobabinski-dhnliche Abwehrbewegungen des rechten Fufles bedingten,
miissen wohl auf den ausgedehnten Blutungsherd im linken Putamen
(duBere Kapsel und Claustrum) zuriickgefiithrt werden. Offenbar hat hier zunéichst
eine kleinere Blutung eingesetzt, die den ersten apoplektischen Insult bedingte,
wahrend das erneute gleich lokalisierte Einsetzen einer umfangreichen Blutung
die letzte Apoplexie auslgste. Der histologische Charakter des groBen Blutungs-
herdes im linken Striatum deckt sich mit dem ungefihr sechs Tage bestehenden
Alter der letzten Apoplexie. Inwieweit die postapoplektischen Lahmungserschei-
nungen als Fernwirkung auf die innere Kapselstrahlung aufzufassen sind, 1a8t sich
bei so ausgedehnten Blutungsherden nicht entscheiden, ebensowenig die Rolle
der begleitenden Thalamusveranderung bei dem Auslésen 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
Vogtschen Armzentrum entspricht, zeigte sich rechts eine besonders
starke, freilich dltere Rarefikation, die meines Erachtens mit der links-
seitigen athetotischen Parakinese im Armgebiet in genetischen Zu-
sammenhang gebracht werden muf.

Nun wissen wir, daBl die beiden pallidiren Systeme ja faseranato-
misch und funktionell gegenseitig in Verbindung stehen und wir
miissen daraus und aus noch weiter unten zu erérternden Griinden schlieBen,
daB ein Pallidum nicht nur die gegeniiberliegende Seite, sondern
auch die gleiche Seite funktionell beeinfluB8t. Der besprochene Fall
zeigt uns, daB ein alter pallidarer Herd durch das Hinzutreten einer
starkeren Verletzung des gegeniiberliegenden Striopallidum zu
einer athetotischen Hyperkinese der kontralateralen Seite fiihrt.
Diese Tatsache kann nur so gedeutet werden, daB zunéchst der Funktions-
ausfall des Striopallidum mit dem gréBeren pallidiaren 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.

Daf} fir die Auslosung der athetotischen Bewegungsstérung ganz vor-
nehmlich der pallidire Herd angeschuldigt werden muB, ergibt sich meines
Erachtens daraus, daB sich das zugehérige Striatum in ganzer Ausdehnung
von Cribliiren durchsetzt zeigte, wihrend die Bewegungsstérung sich nur auf
das Armgebiet beschrinkte, also einer enger lokalisierten Lision jhren Ursprung
verdanken muf. Hierfiir kommt aber nur die fokale pallidire Verletzung
in Frage, die sich auf das Armgebiet des Pallidum beschrinkte. Inwieweit
die anatomische Mitlidsion des Striatum dabei von Bedeutung ist, und ob ihr
vielleicht die Auslosung des parakinetischen Einschlags der Bewegungsstorung
zuzuschreiben ist, wage ich zunichst nicht zu entscheidenl). Meine fritheren

1) Vgl. auch die neuerlichen Ausfithrungen von Kleist (Monatsschr. f. Psychiatrie
u. Neurol. 52, 1923). Kleist hat hier gleichfalls das Auftreten von einseitigen Hyper- und
Parakinesen bei kontralateraler Hemiplegie in dhnlicher Gedankenfolge mit édlteren strio-
pallidiren Verletzungen in den zur Bewegungsunruhe gegenseitigen Stammganglien in
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Ausfiihrungen iiber die Chorea und noch spiter zu erorternden Uberlegungen
sprechen in diesem Sinne.

Solche Fille und deren pathophysiologische Ausdeutung bringt auch jene
auffallende Tatsache unserem Verstindnis niher, daB durchaus nicht alle
herdférmigen striopalliddren Verletzungen klinisch deutlich in
Erscheinung treten. Die striopalliddren Zentren beeinflussen sich einmal
gegenseitig und stehen, wie wir bei der Erorterung der normal-anatomischen
Verhaltnisse gesehen haben, mit den subpallididren Zentren sowohl in einseitiger
wie Lontralateraler Beziehung. Schon daraus miissen wir schlieen, dall das
Striopallidum einer Seite nicht nur die kontralaterale Korperhilfte, sondern
auch die gleichseitige innerviert. Es sind hier ganz ahnliche Mechanismen ge-
geben, wie sie uns die Pathogenese der subcortical bedingten Pseudobulbér-
paralyse fiir die doppelseitig vertretene Bulbarfunktion an die Hand gegeben hat
(Hartmann, Jakob u.a.). Dazu kommt noch, daB die gesamten subcorticalen
Apparate unter dem EinfluB des GroBhirns arbeiten und von der corticalen
Funktionstiichtigkeit in ihren Leistungen mit abhingig sind. Schlieflich 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 striopalliddre Verletzungen zum Teil durch die Funktions-
tiichtigkeit anderer Zentren, vornehmlich der kontralateral ge-
legenen, unterUmstanden weitgehend ausgeglichen werden kénnen,
daB aber weiterhin frisch hinzutretende Lisionen solcher Zentren
zu Funktionsgleichgewichtsstérungen Veranlassung geben, die
altere Herde in Erscheinung treten lassen. Dabei scheint d4hnlich
wie im Kleinhirn und im Vestibularapparat das gegenseitige Ver-
h&ltnis in der Schwere der Lision auf beiden Seiten von einer ge-
wissen Bedeutung zu sein. So kénnen doppelseitig in den gleichen
Zusammenhang gebracht, wobei er neben fiinf eigenen Beobachtungen auf einen von Noethe
(Archiv f. Psychiatrie u. Neurol. 52, 1913) beschriebenen Fall und eine frithere Beobachtung
Hartmanns (Pathologie der Pseudobulbérparalyse, Zeitschr. f. Heilkunde 1902, Fall I)
hinweist. Er ist auf Grund der Eigenart seiner Fille geneigt, das Auftreten von kompli-
zierteren Parakinesen auf leichtere herdférmige Verletzungen des Striatum zu beziehen.
»»DaB in dem einen Falle die Bewegungsstdrung das Bild der Chorea oder Athetose, im anderen
das der komplizierteren psychomotorischen Hyperkinese darbietet, scheint lediglich von
dem Umfang und dem Grade der Schidigung des Striatum abzuhiingen. Je tiefer die Zer-
storung, desto tiefer auch der Abbau der Funktionen, der Bewegungszerfall. Je leichter die
Schadigung, desto mehr nihern sich die hyperkinetischen Erscheinungen den physiologischen
Bewegungsformen. Denkbar wire 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
vorliegenden Befunden liB8t sich das nicht beweisen.” Die Kleistschen Gedankenginge
decken sich im wesentlichen mit der obigen Ausdeutung des Falles, wobei ich aus bestimmten
Griinden die pallidiire Verletzung fiir die Athetose anschuldigen muB. Daf ich auch fiir die
Parakinese dhnliche, vornehmlich stridr lokalisierte pathophysiologische Grundlagen fordere,
geht aus meinen fritheren und spéteren Ausfiihrungen hervor.
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Zentren gleichmafiig entwickelte herdférmige Stérungen 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 striopallidirer Herd
kann durch das Hinzutreten einer gréBeren striopallidaren Ver-
letzung der anderen Seite zu einer mit Athetose einhergehenden
Parakinese angeregt werden, die sich auf der zu dem alten strio-
pallidiaren Herd kontralateralen Seite entwickelt. Dabei sind die
Parakinesen als Ausdruck der Striatumschédigung, ihr atheto-
tischer Einschlag auf die fokale pallidire Verletzung zu beziehen.
Apoplektiforme Verletzungen des Striatum bedingen schlaffe
Paresen. .

Das Striatum und Pallidum innerviert vornehmlich kontra-
lateral, steht aber auch mit der gleichen Kérperseite in funktio-
neller Verbindung. Bei den jeweils klinisch in Erscheinung treten-
den Funktionsstérungen spielt diese doppelseitige Innervation
der striopalliddren Zentren eine grofie Rolle, ebenso ist dabei
die Stérung im Funktionsgleichgewicht auf beiden Seiten fiir
dieEntwicklung der motorischen extrapyramidalen Ausfallerschei-
nungen von ausschlaggebender Bedeutung.

Die Beziehungen der Athetosebewegung des oben analysierten Falles
zu dem kontralateralen Pallidumherd finden eine weitere Stiitze in den
Untersuchungsergebnissen des folgenden, histologisch und lokalisatorisch gleich-
falls recht kompliziert liegenden Falles:

Fall XVIIIL.

‘Syphilitisch bedingter Parkinsonismus mit zeitweise bestehender einseitiger Athetose.

Der Kranke Schidlowski, 1858 geboren, wird am 7. November 1919 aus dem Allgemeinen
Krankenhaus St. Georg T. zugeliefert. Dort war er am 4. Oktober 1919 eingeliefert worden
wegen Verwirrtheitszustanden. Der dort gefiihrten Krankengeschichte ist folgendes zu ent-
nehmen: Vorgeschichte, von ihm selbst erhoben: 1884 harter Schanker mit Queck-
silberbehandlung, spiter 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 Schwiiche und Steifigkeit. Diese hat in den letzten Wochen stark zugenommen
und er kann sich jetzt nicht mehr allein aus- und anziehen. Besondere andere Klagen be-
stehen nicht.

Koérperlicher 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 Lihmungen
im Gebiete der Gesichts-, Rumpf- und Extremitdtenmuskulatur. Der Gesichtsausdruck
ist starr. Die Sprache ist niselnd (Gaumendefekt), langsam und deutlich artikulatorisch
gestort. Besondere aphasische Symptome sind nicht nachzuweisen. In der Gesichtsmusku'atur
besteht auffilliges Grimassieren. Der Tonus in den Extremitéten ist deutlich vermehrt,
bei im wesentlichen normalen Reflexen, ohne spastische Phinomene. Besondere Sensibilitats-
stérungen sind nicht festzustellen (eine genaue Priifung nicht méglich). 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, wihrend mit dem linken Handgelenk mehr Drehbewegungen
ausgefithrt werden. Der Gang ist steif mit kleinen Schritten, die Korperhaltung dabei
steif und vorniibergebeugt. Die Blut- und Liquoruntersuchung ergibt normalen Befund.
Psychisch zeigt der Kranke eine fortgeschrittene Demenz, ist leicht gereizt, wird haufig aus-
fallend, schmiert; es scheinen auch leichte apraktische Stérungen vorzuliegen, wie aus
dem Hantieren des Kranken mit Gegenstinden zu schlieBen ist.

Im Verlauf des nichsten Monats nimmt die Demenz weiter zu und der Kranke wird
unruhiger. Die rhythmischen, an Athetose erinnernden Bewegungen in der linken oberen
Extremitét sind zeitweise sehr deutlich. Der Kranke wird wegen seines stérenden Verhaltens
am 7 November 1919 mit der Diagnose: Dementia arteriosclerotica (alte Lues), mit Herden
in den basalen Stammganglien hierher tiberwiesen.

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 Extremititen, besonders die linken, weisen einen
besonders deutlichen Tremor auf, der sich an ihrem distalen Ende zu rhythmischen,
groben, pro- und supinierenden Bewegungen verstirkt. Der Tonus der Extre-
mitédtenmuskulatur ist erhoht, simtliche aktive Bewegungen erfolgen sehr langsam, die
Reflexe sind simtlich normal, ohne spastische Phinomene. Im 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-
schen Aphasie vor, deren genauere Priffung unmoglich ist. Der Kranke ist desorientiert,.
gereizt, in seinem geistigen Besitzstand stark reduziert und schlift 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 nichsten Tagen gehen diese Lihmungen wieder zuriick und der Kranke
bietet den gleichen Zustand wie vor dem Schlaganfall, jedoch sind die Athetose-dhn-
lichen Bewegungen nicht mehr zu beobachten. In den nichsten Monaten bleibt
der neurologische Zustand im wesentlichen unveriindert, die Reflexe sind vielleicht in den
linken Extremititen etwas lebhafter als rechts. Babinski ist links nicht deutlich, die Zitter-
bewegungen haben aufgehort und einer allgemeinen Starre Platz gemacht, links stirker als
rechts. Contracturen bildeten sich nicht. Unter den Zeichen zunehmender Demenz geht

der Kranke an den Symptomen einer Herzschwiche mit Ausbildung von Odemen im Mai
1921 zugrunde.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Der 61jahrige Patient erkrankte nach fritherer Syphilis und nachfolgendem
syphilitischen Gaumengeschwiir in den letzten 5 bis 6 Jahren an zunehmender
Schwiiche und Steifigkeit des ganzen Korpers. Neben einer peripheren Arterio-
sklerose, Demenz und Verwirrtheitszustinden zeichnet sich das Zustandsbild
durch eigenartige Bewegungsstorungen aus: Bei allgemeinem Parkinsonis-
mus in Gang und Korperhaltung besteht in der Gesichtsmuskulatur auf-
falliges Grimassieren und zeitweilig in der linken Hand und in
dem linken Arme unwillkiirliche rhythmische Bewegungen im
Sinne von Pillendrehen und Athetose-dhnlichen Drehbewegungen.
Die Sprache ist langsam und dysarthrisch, dazu gesellen sich leichte apraktische
Stérungen und solche im Sinne einer partiellen sensorischen Aphasie. Die Athe-
tose-ahnlichen Bewegungen der linken oberen Extremitat nehmen
in der nichsten Zeit zu und hiufig ist ein Zittern am ganzen Korper
zu beobachten. Die unwillkiirlichen Bewegungen 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-dhnlichen Bewegungen vollig aufgehért. Bei zu-
nehmender allgemeiner Starre der gesamten Korpermuskulatur (I > p) ohne
Babinski und Contracturenentwicklung und fortschreitender Demenz stirbt
der Kranke 11/, Jahre nachher.

Die klinische Diagnose lautete: GefaBerkrankung des Gehirns (auf
syphilitischer Grundlage) mit Herden in den basalen Stamm-
ganglien.

Anatomischer Befund.

Bei der Kérpersektion fand sich im wesentlichen eine Mesaortitis luica, konzentrische
und exzentrische Herzhypertrophie, Schrumpfniere, syphilitische Lebernarben mit Atrophie
des linken Leberlappens und Odeme an allen Extremititen.

Das Schideldach und die Dura sind o. B. Die Pia ist iiberall zart und durchschemend
die Gehirnwindungen sind im leichten Grade allgemein atrophiert (Hirngewicht 1220 g,
Duragewicht 60 g, Schidelinhalt 1410 cem; bei Erdffnung der Dura entleert sich nur wenig
Liquor). Das rechte Parietalhirn ist von einem groBeren gelbbraunen Erweichungsherd
eingenommen, welcher sich streifenférmig 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. GréBere 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 Konvexitdt des mittleren Occipitalhirns nach hinten reicht und nach vorn sich bis
zum Pol der ersten Temporalwindung erstreckt. Simtliche herdférmigen Stérungen 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 Basis zeigen bei allgemeiner zarter Wandung circumscripte fleckige Wand-
verdickungen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes:

Es besteht eine ausgesprochene GefiBerkrankung, die sich an den gréBeren Gefifien
in arteriosklerotischen Verinderungen mit hiufig begleitender Media-Hyalinisierung zeigt,
wihrend die kleineren, vornehmlich die der Rinde, durch starke Endothel- und Adventitial-
zellwucherungen, GefiBsprossungen und GefiBneubildungen auffallen. Im allgemeinen ent-
sprechen die histologischen Verinderungen des Falles jenen des Falles XIV, wobei hier die
progressiven Verinderungen an den Capillarwinden noch hochgradiger entwickelt sind.
Samtliche Herde der GroBhirnrinde und ihres Marklagers sind typische GefiaBherde alteren
Datums, deren Organisation noch nicht zum Abschluf gekommen ist. Die vordere Zentral-
windung ist beiderseits herdfrei, ebenso das Kleinhirn und seine Strahlungen.

Neben den makroskopisch bereits erwihnten herdformigen Prozessen in den GroBhirn-
hemisphéren, die hier nicht in ihren Einzelheiten genauer beriicksichtigt werden sollen,
zeigen uns die Markscheidenpriparate folgende Verinderungen 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 Zerfallshishle,
welche das gesamte Pallidum und das anliegende Drittel des Striatum einnimmt.
In den oralsten Partien des Pallidum zeigt dieser Herd (Abb. 83 H) eine streifenférmige
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Gestalt, parallel der Lam. pall. ext., wihrend er weiter caudalwirts (Abb. 84a H) an Aus-
dehnung gewinnt und das gesamte Pallidum mit dem benachbarten Drittel des Putamen
einnimmt. Die innere Kapsel bleibt unversehrt. Weiter caudalwirts verjiingt sich diese Er-
weichungshohle rasch und macht wieder dem gewéhnlichen Status cribratus Platz mit vor-
herrschender Beteiligung des Putamen. Die dorsalenPartien des rechten Thalamus(Abb. 84 51)
gind eingesunken und zeigen noch in verstirkterem MaBe wie links einen ausgesprochenen
Status cribratus, besonders in dem hinteren lateralen und medialen XKern (Abb. 845). Der
Luyssche Korper ist rechts noch mehr geschrumpft als links. Die Ausliufer des grofien
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
Hemisphirenmark einsenkt, deutlich durch den Herd affiziert (Abb. 845 Hy).

Von der Entwicklung des roten Kernes an sind keine herdférmigen Stérungen mehr
caudalwirts festzustellen. Auch die Pyramidenbahnen erweisen sich beiderseits intakt.

Abb. 83. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt im oralsten Thalamusbeginn. Status
cribratus im Striatum (Kaud -+ Put). H = langgestreckter Erweichungsherd im &uBeren
Pallidumglied rechts. Photogr.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Wir sehen hier eine schwere Gefdflerkrankung, die an den gréferen Ge-
fiBen mit gewohnlichen arteriosklerotischen Verinderungen
einhergeht und an den kleineren mit auffilligen Endothel- und
Adventitialzellwucherungen, die wohl im Sinne der Endarteriitis
syphilitica der kleinen Hirnrindengefafle zu deuten sind. Diese
Veranderungen sind im gesamten Striatum und Pallidum recht stark aus-
gesprochen und haben an zahlreichen Stellen des GroBhirns und der basalen
Stammganglien zu kleineren und groferen herdférmigen Stérungen &lteren
Datums Veranlassung gegeben. AuBer kleinen Erweichungen in beiden Stirnhirn-
marklagern ist das gesamte rechte Parietalhirn von einem grofleren gelbbraunen
Erweichungsherde eingenommen, der sich bis ins Temporal- und Occipitalbirn
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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 gréBerer
Erweichungsherd, der in den mittleren Ebenen des Pallidum (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 Gefi -
erkrankung zuriickzu-
fithren, wobei sich arte-
riosklerotische und
syphilitische Veréin-
derungen untermischen.
Die aligemeinen 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 deutlich die Balken-
strahlung  unterbrechen.
Der zunichst im Krank-
heitsbilde ausgesprochene

Parkinsonismushatsein . .
Abb. 84. Fall XVIII. Markscheidenfrontalschnitt.

anatomisches Substrat in a = etwas hinter Abb. 74, b = im hinteren Thalamus-
dem Status cribratus teil. H = Herd das ganze Pallidum rechts einnehmend.

: 5 . H, = Herd in der Balkenstrahlung. Status cribratus
d.es Striatu m und Pal . im Striatum und Thalamus () bdst., besonders rechts.
lidum; auch kénnen dabei Photogr.

die kleinen Herde im Stirn-

hirnmarklager mit beriicksichtigt werden. Die Athetose-ahnlichen Be-
wegungen des linken Armes miissen auch hier offenbar in Paral-
lele gesetzt werden mit dem gréBeren 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 deslinken
Beines bedingt hatte. Postapoplektiform stand eine zunehmende allgemeine
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Starre im Vordergrunde, die links stirker entwickelt war als rechts. Ich méchte
annehmen, daf} auch der apoplektischeInsult auf den groenPallidum-
herd rechts zu beziehen ist. Es wire dann die symptomatologische Ent-
wicklung der Bewegungsstérung so zu deuten, dal zunéichst kleinere Er-
weichungen des pallidiren Armzentrums die Athetosebewegungen
bedingten und eine briisk erfolgende VergroBerung des pallidiaren
Erweichungsprozesses jene Apoplexie mit der postapoplekti-
formen Starre zur Folge hatte. Inwieweit die begleitende Thalamusaffektion
fiir die symptomatologische Ausprigung der Bewegungsstérungen von Bedeutung
ist, 148t sich fiirs erste nicht entscheiden.

Jedenfalls verdient das Zusammentreffen von zeitweilig im Krank-
heitsverlaufe auftretenden Athetoseerscheinungen mit kontra-
lateralen gréferen pallidiren Erweichungsherden in entsprechen-
der Lokalisation bei den letztgenannten beiden Fallen unsere
Beachtung. Freilich begegnet die physiologische Ausdeutung ihrer Entwicklung
noch recht groflen Schwierigkeiten. DaB aber die Athetosebewegungen der
beiden Fille mit der Pallidumverletzung irgendwie zusammenhingt, ergibt sich
auch aus ahnlichen in der Literatur niedergelegten Beobachtungen, auf die
ich bei der zusammenfassenden Erorterung der Lokalisationsfrage nochmals
zu sprechen kommen werde. Es moge 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 beweiskréftig, aber doch in #hnlichem Sinne zu deuten ist die
symptomatologische Entwicklung des arteriosklerotisch bedingten Steckschen
Falles?) und jener eigenartige bis zu Torsionsspasmus (Thomalla, Wimmer
u. a.) sich steigernden Bewegungsstérungen, die sich nicht selten im Verlaufe
der Wilsonschen Krankheit einstellen. Es finden sich dabei hochgradige strio-
pallidire Degenerationen, deren klinischer Ausdeutung jedoch bei der extensiven

1) In einem jiingst von H. Richter (Beitrige 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 Spasn}en und athetotische
Bewegungen der herdkontralateralen Seite im Arm vornehmlich aber im Bein, das Gesicht
ginzlich freilassend. Anfangs war auch das O ppenheimsche Zeichen angedeutet, spiter
wurden die athetotischen Bewegungen durch choreiforme Ruck- und Greifbewegungen im
gleichen Arm kompliziert. Dazu trat in der gleichen Koérperhilfte eine starke Rigiditét
bis zu Contracturenentwicklung, ferner Schmerzen, Hyperisthesie und Hyperalgesie als
Thalamussymptome. Der Umstand, da sich nicht nur entsprechend der lidierten striiren
Armregion der Arm an der Bewegungsstérung beteiligte, sondern auch das Bein, der weitere
Umstand des deutlichen Hervortretens einer ausgesprochenen Rigiditdt mit der Neigung zu
Kontrakturenentwicklung, spricht dafiir, daff fiir die Hyperkinesen nicht nur die reine Stri-
atumaffektion anzuschuldigen ist. Es spielen hier vielleicht Fernwirkungen auf die Pyramiden-
bahn eine Rolle, die den eigenartigen Charkter der choreatisch-atheotischen Hyperkinese be-

dingen. Das typische choreatische Phinomen ist ja an sich nicht zu vereinbaren mit Spasmen
und Rigiditét, und es ist wohl denkbar, daB durch das Hinzutreten einer extra stridr bedingten
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Entwicklung des Krankheitsprozesses nur eine indirekte Beweiskraft zukommt.
Das gleiche gilt fiir dhnliche 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. Im Vordergrunde auch dieses Falles 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-
dum fiir die Auslésung von Athetosebewegungen und verwandten
Bewegungsstérungen notwendig zu sein, wobei es zunichst dahingestellt
bleiben muB, inwieweit die dadurch bedingte funktionelle Striatumschidigung,
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 Pallidumléision
wird hierbei besonders zu achten sein. C. und O. Vogt betonen mit Recht, daf
besonders intensive Erkrankungen beider Pallida eine allgemeine Versteifung
haufig in ganz vertrakten Stellungen bedingen, bei Aufhéren der vordem bei
solchen Kranken in Erscheinung tretenden Hyperkinese in Form von Athetose-
bewegungen. Wir sehen dies aus den Endzustinden des Vogtschen Status
dysmyelinisatus und der Wilsonschen Krankheitsgruppe. Auch fiir den letzt-
beschriebenen obigen Fall treffen dhnliche Bedingungen zu.

Bei den zuletzt beschriebenen Krankheitsfiallen, bei denen die schweren
herdférmigen Stérungen im Striatum und Pallidum im Vordergrunde
stehen, beruht die Erkrankung eindeutig auf GefaBprozessen arterio-
sklerotischer und syphilitischer Natur. Bei den hsufig symmetrisch
gelegenen, schon makroskopisch erkennbaren Affektionen des Striatum und
Pallidum erinnern sie an die vornehmliche Lokalisation der herdférmigen Prozesse
bei der Krankheitsgruppe der Westphal-Striimpelschen Pseudosklerose
und Wilsonschen Krankheit, mit welcher sie aber genetisch und histologisch
nichts weiter zu tun haben. Das gleiche gilt von dem Antonschen Falle (1908)
einer Dementia choreo-asthenica mit juveniler knotiger Hyperplasie der Leber,
bei dem die hereditarsyphilitische Atiologie sichergestellt werden konnte.

So sehen wir auf dem Boden von Gefipverinderungen arteriosklerotischer,
acquiriert syphilitischer und hereditdr syphilitischer Natur sich Krankheitsprozesse
entwickeln von recht polymorpher klinischer Gestaltung. Die psychischen Erscheinungen
konnen in weiten Grenzen variieren. Im Vordergrunde steht die Ausprigung eines
deutlichen Parkinsonismus mit in einzelnen Fillen zeitweise hervortrefenden hyper-
kinetrschen Erscheinungen, von Athetose und verwandten Bewegungsstorungen. Hdaufig
¢m Krankheitsverlaufe auftretende apoplektiforme Insulte und die klinische Fest-
stellung schwerer Gefifverinderungen geben uns einen Hinweis auf die Atiologie.

Im anatomischen Bilde erkennen wir die Ausprigung kleinerer und groperer
herdformiger Prozesse mit vornehmlicher Lokalisation im Striatum und Pallidum
und sehen hier in Ubereinstimmung mit den friiheren Befunden und Ausfithrungen

rigiden Komponente diechoreatische Hyperkinese einender Athetose
verwandten Einschlag annimmt. Es ist zu erwarten, daB sich derartige Hyperkinesen
von der echten pallidiren Athetose durch genauere klinisch-physiologische Untersuchungen
unterscheiden lassen.
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das anatomische Substrat fiir den Parkinsonismus. Apoplektiforme Insulte des
Striatum mit und ohne gleichzeitiger Verletzung des Pallidum bedingen schlaffe, sich
fiir gewohnlich rasch ausgleichende kontralaterale Paresen und kinnen unter Um-
stinden dltere strio-palliddre Herde der anderen Seite in klinische Erschernung treten
lassen, indem jetzt in der nicht geldhmien Seste Hyperkinesen im Sinne von Athetose
und mit athetotischen Bewegungen einhergehenden Parakinesen sich entwickeln.

Die bisherigen Befunde machen es wahrscheinlich, daf sich tm reifen Gehirn die
athetotische Hyperkinese nur bei Mitverletzung des Pallidum zeigt; bei apoplektiform
eintretenden Vergriferungen fokaler palliddirer Verletzungen, die eine Athetose be-
dingten, hort die Athetose auf und geht nach einer schlaffen Parese in akinetische
Starre aus. Ahnlich wie im Striatum besteht auch im Pallidum eine somatotopische
Qliederunyg.

b) Arteriosklerotische Muskelstarre mit hinzutretendem Hemi-
ballismus.

Fall XTX.

Frau Beulke, 1846 geboren, wird im November 1921 F. vom Krankenhaus St. Georg
zugeliefert.

Vorgeschichte: 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 (Netzhautablosung). Rechts wurde 1913 ein Star operiert, 2/, Jahre spéter er-
blindete sie auch hier an Netzhautablésung. In den letzten 5 Jahren erlitt sie etwa fiinfmal
leichte Schlaganfille, bei denen es ihr schlecht wurde und sie ohne BewufBtseinsverlust fiir
ganz kurze Zeit die Sprache verlor. Sie konnte dann nur lallen. Weihnachten 1920 hatte
sie einen schweren Anfall: 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 Verwirrtheitszustinde auf,
Lahmungserscheinungen motorischer Art bestanden nicht. Am 30. 9. 1921 fiel sie morgens
beim Anziehen plétzlich um und konnte nicht mehr sprechen. Die linke Seite war etwas
gelahmt und der linke Mundwinkel hing. Dabei war sie verhdltnismaBig klar und jammerte
dauernd iiber heftige Kopfschmerzen. Am 8. 10. 1921 wurde sie der Nervenstation des
St. Georger Krankenhauses (Trémner) iiberwiesen.

Der dort gefithrten Krankengeschichte ist folgendes zu entnehmen: Es bestehen die
Zeichen einer schweren peripheren Arteriosklerose. Der rechte Bulbus ist eingesunken,
die Hornhaut ist getriibt, 4hnlich 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 Gehorvermdgen ist anscheinend intakt. Im Gebiete der Extremitéten
bestehen keine ausgesprochenen Lihmungserscheinungen, 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 stirker als links. In beiden Knien besteht arthritisches
Knirschen. Rechts ist der Plantarreflex deutlich in Form eines Fluchtreflexes, links ebenfalls,
jedoch erst bei stirkerem Reiz. Die Sensibilitit ist schwer zu priifen, anscheinend besteht
links eine erhéhte Schmerzempfindlichkeit. Der Abdominalreflex ist links vorhanden, rechts
fraglich. Romberg und Ataxie sind nicht zu priifen. Psychisch ist die Kranke benommen.
Sie liegt vollig 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 Wassermannsche Reaktion ist in Blut und Liquor negativ.

Einige Tage nach der Krankenhausaufnahme (13. 10.) ist erwdhnt, dafi die Kranke
stets auf der linken Seite liegt, und daB diese linke Seite jetzt sich in eigenartiger
wialzender Unruhe befindet: besonders die Schulter, aber auch die Hiifte,
Arm, Knie und Fiile machen bestindig wiihlende, wilzende Bewegungen.
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Die Unruhe erinnert am meisten an Chorea, ist aber wesentlich bizarrer und betrifft gleich-
zeitig groBe Korperabschnitte. Auf energisches Zureden vermag die Kranke diese Bewegungen
fiir einige Sekunden zu unterdriicken, dann beginnen sie aber wieder. Im Schlafe héren
sie auf. Die Kranke lift unter sich. In den niichsten Wochen bleibt bei Fortbestehen der
groben wiihlenden Unruhe links der allgemeine Zustand unverindert. 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 vollig, wihrend 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 Wiihlen und Stéhnen,
das jetzt auch nachts auftritt, sehr stérend wirkt, wird sie nach F. verlegt am 2, 11. 1921.
Einen Tag vor der Uberfiithrung 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 fuBert sich in keiner Weise gegen die Umgebung,
1Bt 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 fillt auf, daf die Kranke mit dem
linken Arm geringe Bewegungen ohne wesentliche Ataxie ausfiihren kann. Das linke Bein
ist ebenfalls schlaff, kraftlos, fiir gewShnlich wird es im Knie gebeugt und mit angezogenem
Oberschenkel gehalten. Von Zeit zu Zeit treten im linken Bein choreiform-athetotische-
ausfahrende Bewegungen von offenbar unwillkiirlichem Charakter auf. Im rechten Arm ist
eine leichtere Rigiditit deutlich. Auch hier scheint die grobe Kraft leicht herabgesetzt,
Zitterbewegungen bestehen hier nicht. Im rechten Bein besteht eine deutliche Tonuserhéhung.
Die Reflexe sind rechts gut auszulésen, ohne Xlonus, links sind die Armreflexe lebhafter
als rechts, der Patellarsehnenreflex ist nicht sicher zu erhalten; die Achillessehnenreflexe
sind beiderseits schwach auslosbar. Beim Bestreichen der FuBsohlen beiderseits treten
fluchtartige Bewegungen der FiiBle auf, gefolgt von einer geringen Dorsalflexion aller Zehen.
Oppenheim ist negativ. Eine genauere Sensibilititspriifung ist unmoglich. Auf Berithrung
mit dem Reflexhammer oder mit der Hand reagierte die Kranke zuweilen mit Wegziehen der
betreffenden Extremititen. Die Kranke spricht nicht. Ataxie, Gang, Romberg sind nicht
zu priifen. Die Kranke reagiert sinngemi8 auf einige Aufforderungen wie Zungenausstrecken,
Héndedriicken u. dgl.

Einen Tag nach der Aufnahme stirbt die Kranke mit den Zeichen bronchopneumo-
nischer Erscheinungen.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Die 75jiahrige Kranke erleidet in den letzten 5 Jahren mehrere leichte
ohnmachtsihnliche Schlaganfille mit voriibergehender Sprachlahmung.
Einige Tage vor ihrer Aufnahme in das Krankenhaus erkrankt sie unter
schwerer Benommenheit an den Zeichen einer linksseitigen Hemiparese
ohne deutliche spastische Phéinomene und Augenablenkung nach links. Der
Tonus ist im rechten Bein stdrker 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 der
Form eines Hemiballismus. Zuniichst sistieren die unwillkiirlichen Be-
wegungen im Schlafe, treten aber spater auch wihrend des Schlafes auf. Einige
Tage spater sind dhnliche Bewegungen voribergehend auch rechts
festzustellen, jedoch nur von geringer Heftigkeit. Rechts horen sie bald wieder
auf. Die Bewegungsstorung, die links so stark ist, daB sich die Kranke an mehreren
Stellen durchscheuert, 143t nach 14 tagigem Bestehen etwas nach und hort schlieB3-
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 erhéht; spastische
Phianomene bestehen nicht. Die Kranke kann mit dem schlaff paretischen
linken Arme geringe Bewegungen ohne wesentliche Ataxie ausfiithren. Im linken
Bein bestehen noch choreiforme athetotische unwillkiirliche Bewegungen. Die
Kranke spricht nicht, schluckt nur mithsam und 148t dauernd unter sich.

Die klinische Diagnose lautet auf arteriosklerotische Gehirnerkran-
kung mit Erweichungsherden in den basalen Stammganglien.

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion fand sich im wesentlichen eine schwere periphere Arteriosklerose mit
Myodegeneratio cordis arterio sclerotica und Lungenédem. Das Schideldach und die Dura
sind o. B. Die Pia ganz leicht verdickt, die Windungen geringgradig geschrumpft (Hirn-
gewicht 1260 g, Hypophyse 0,55 g, Dura 60 g, Schidelinhalt 1400 ccm). Die Gefafe an der
Hirnbasis zeigen sehr schwere arteriosklerotische Wand- und Lumenverinderungen, nament-
lich der Carotisstamm und seine Verzweigungen rechts. In der GroBhirnrinde und im ge-
samten Marklager des GroBhirns sind keine herdférmigen Verinderungen festzustellen. Die
Seitenventrikel sind ganz leicht erweitert. Das Striatum und Pallidum ist in allen seinen
Ebenen von kleinen gelbbraunen Erweichungsherden durchsetzt, rechts intensiver als links,
das Striatum scheint dabei stirker betroffen als das Pallidum. Links scheinen auch einige
Erweichungsherde ganz leicht auf die innere Kapsel iiberzugreifen. Rechts ist eine sichere
Herdlision der inneren Kapsel nicht nachweisbar. In einigen Teilen des Thalamus, vor-
nehmlich im hinteren lateralen Kern, sind ebenfalls kleinere gelbbraune Erweichungsherde
festzustellen. Ein deutlich frischerer rotbrauner Blutungsherd mit beginnender
Erweichung der Randpartien liegt rechts im Luysschen Koérper 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 Kleinhirnhemisphire sind auBen unten einige Kleinhirn-
lippchen von einer #lteren Erweichung eingenommen, sonst finden sich auch im Kleinhirn
keine weiteren herdformigen Stérungen.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt folgendes:

Die Pia zeigt nur Bindegewebsvermehrung, die gesamte Rinde keine wesentliche archi-
tektonische Stérung bei chronischer Ganglienzellentartung und Ganglienzellverfettung. Es
lieB sich kein einziger Herd in der GroBhirnrinde und im GrofShirnmarklager nachweisen.
Auch die Centralis anterior ist unversehrt. Die GefiBe des Hirnstammes, namentlich
die Arteriae fossae sylvii und ihre Veristelungen bieten schwerste arteriosklerotische Wand-
verinderungen und hochgradige Lumenverengerungen.

Das histologische Bild, das wir im Striatum und Pallidum antreffen, gleicht
vollig jenen Verinderungen, die wir in den oben beschriebenen Fillen arteriosklerotischer
Muskelstarre eingehender beschrieben haben (vgl. Fall XII). Samtliche kleineren und gréBeren
Erweichungsherde erweisen sich im Hinblick auf die Organisationsvorginge und begleitenden
Gliareaktionen als élteren Datums. Es findet sich auffallend viel eisenhaltiges Abbaupigment
in den GefiBlymphscheiden und den Gliazellen des Striatum und Pallidum.

Einzelne Herde des Striatum zeichnen sich durch starke Gliawucherungen
aus, bei denen die gemisteten Gliazellen faserbildender Art ungewdhnlich grofSe Formen
entwickeln (Abb. 854 und b). Die vielgestaltigen Formen solcher Gliawucherungen er-
innern wieder in ihren Einzelerscheinungen an jene monstrosen Gliazellen, wie wir sie bei
Gliomen und der tuberésen Sklerose zu finden pflegen. Wir erkennen auch hieraus wieder
die auBergewthnliche 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. 85¢ und d). Das Pallidum
ist geschrumpft und durchsetzt von Gliareaktionen protoplasmatischer und faserbildender Art.

Der histologische Charakter der Thalamusverinderungen entspricht vollig den oben
erérterten Striatumprozessen.
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Die schon makroskopisch erwihnte rotbraune herdférmige Stérung in der Gegend
des rechten Luysschen Korpers erweist sich mikroskopisch als ein Blutungsherd, wobei
die Blutkdérperchen grofitenteils ausgelaugt erscheinen und am Rande Organisationsvorgénge
mit Abbauerscheinungen eingesetzt haben. Im gesamten Hypothalamus und auch in der
Substantia nigra (Abb. 86) begegnen wir schweren Gefafverinderungen mit perivascu-
laren Gliosen auf beiden Seiten in #hnlich schwerer Entwicklung, jedoch ist der rote Kern
und die Substantia nigra frei von groferen Herden. Auch im linken Luysschen Kérper
sind keine groBeren Herde festzustellen. Das gleiche gilt fiir die Ponshaube und fiir die ge-
samte Medulla oblongata. In den Gebieten der mittleren Kleinhirnschenkel liegen vereinzelte,
‘deutlich dltere Cribliiren. Die makroskopisch erwihnten herdférmigen Verinderungen circum-
scripter Windungen in der linken Kleinhirnhemisphére erweisen sich histologisch als in
Vernarbung begriffene Sklerosierungen auf arteriosklerotischer Grundlage. Sie sind zweifellos
dlteren Datums.

Die Markscheidenpréparate ergeben, was herdférmige Storungen angeht, in der
gesamten GroBhirnrinde und dem GroBhirnmarklager negativen Befund. Im gesamten

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 verindert als das Pallidum (Abb. 87, 88). Im vorderen Schenkel
der inneren Kapsel links wird der Beginn der Kapselstrahlung in seiner dorsolateralen Ecke
von einem stridren Erweichungsherde durchsetzt. Ein #hnlicher Erweichungsherd sitzt
noch weiter hinten links am Rande der Kapselstrahlung und des Caudatum (Abb. 87 H,).
Die Linsenkernschlinge (A7) ist beiderseits leicht aufgehellt. Die Forelschen Biindel, nament-
lich links, gut entwickelt. Der Thalamus zeigt in seinen simtlichen Kerngebieten einen
leichten Status cribratus. Etwas grofiere herdfsrmige Stérungen finden wir im Nucleus
dorsalis medialis rechts (Vogtscher Kern aa) — hier auch eine kleine frische Blutung. —
Ferner im hinteren lateralen Kern (v¢!) rechts und links und beiderseits auch unter Bevor-
zugung von rechts in v¢m. Die innere Kapsel selbst ist rechts unversehrt (Abb. 87, 88).

Jakob, Extrapyramidales System. 12
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Abb. 86. Fall XIX. Fibros-sklerotisches GefaBl (g) mit periadventitiellen Wuche-
rungen und perivasculirer Gliose. Substantia nigra. Nisslbild Mikroph.

Abb. 87. Fall XIX. Markscheidenfrontalschnitt in Hohe der Corp. mam. Status cribratus
im Striatum, Pallidum und Thalamus. Corpus Luysi im oralsten Beginn (C' L) rechts von
einem Blutungsherd eingenommen. Photogr.
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Wahrend links der gesamte Hypothalamus, insbesondere der Luyssche XKaérper, rote
Kern und die Substantia nigra herdfrei sind, sehen wir rechts vom Beginn des Luys-
schen Kérpers an und zwar in engster Beschrankung auf dieses Ganglion
(Abb. 87 und 88) einen Blutungsherd, welcher die Forelschen Biindel H, und H,
nach aufwirts verdringt und sich auf den Markscheidenpriaparaten streng
gegen die innere Kapsel (Abb.87) und gegen die Substantia nigra (Abb. 88)
abgrenzen laB8t. Er beginnt mit der Entwicklung des Luysschen Kérpers als zarter
heller Streifen (Abb. 87), um mit der weiteren Ausdehnung dieses Ganglions an GréBe zuzu-
nehmen (Abb. 88) und mit dem Ende des Luysschen Kérpers aufzuhdren. 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.

Abb. 88. Fall XIX. Markscheidenfrontalschnitt in Héhe der Substantia nigra (Sn). Das
gleiche wie Abb. 78. Corpus Luysi (C 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. Im
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 dlteren in Organisation
und Erweichung begriffenen herdformigen Stérungen. Die GroBhirnrinde zeigt
nur chronische Ganglienzellverinderungen. 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 aa, v¢l und vt m. Diese

12*



180 Klinisch-anatomische Mitteilungen.

Veranderungen sind auf beiden Seiten ziemlich gleichmiBig entwickelt. Rechts
liegt noch ein frischerer Blutungsherd, dessen histologischer Cha-
rakter fiir ein héchstens 3 bis 4 Wochen langes Bestehen spricht,
im Luysschen Korper mit vélliger Zerstorung dieses Ganglions.
Links ist die innere Kapsel an mehreren Stellen leicht herdférmig affiziert, rechts
herdfrei. Die Pyramidenbahnen sind frei von Degenerationen, das fronto-ponto-
cerebellare System ist auf dem Wege Pons-Kleinhirn von kleineren élteren Herden
durchsetzt, altere Vernarbungsherde befinden sich noch in den Rindenpartien
der linken Kleinhirnhemisphire an circumscripter Stelle ohne Verletzung des
Dentatum.
Epikrise.

Die das Krankheitsbild einleitenden ohnmachtsihnlichen Schlaganfalle
mit voriibergehender Sprachlahmung méchte ich auf leichte Apoplexien im strio-
palliddren System beziehen, das anatomisch einen deutlichen Status cribratus
alteren Datums aufweist. Es fehlen leider aus dieser Zeit jede klinischen Unter-
suchungen, aber aus den spiteren Feststellungen einer ausgesprochenen Tonus-
erhéhung in der nicht geldhmten Extremitdtenmuskulatur 148t sich wohl auf
einen damals bestehenden allgemeinen Parkinsonismus schlielen 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, Augenablenkung nach links, lallender Sprache
und linksseitiger Hyperédsthesie, gefolgt von linksseitigem,
schwerem Hemiballismus, muB auf den Blutungsherd im rechts-
seitigen Luysschen Kérper 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 allméhliche Ausdehnung des hédmorrhagischen Herdes eine gewisse
Rolle spielen. Vielleicht sind hier dhnliche Bedingungen gegeben wie bei jenen
interessanten klinischen Beobachtungen, auf die auch Férster hinweist, bei
denen in Fillen von Athetose nach der operativen Excision der motorischen
Rindenzentren zunichst eine totale, meist schlaffe Hemiplegie beobachtet wird,
welche aber bald wieder gefolgt ist von dem erneuten Auftreten der Athetose-
bewegungen. Im gleichen Sinne, wie Férster fiir solche Fille, mochte ich auch
hier die einleitende Hemiplegie durch die fiir die spinale Vorderhornzelle akut
gesetzte Unterbrechung einer wesentlichen Quelle ihres Zustroms (pyramidal
oder rein extrapyramidal oder am wahrscheinlichsten gemischt) erkldren, so dafl
infolge einer heftigen Diaschisis die Vorderhornzelle funktionell gelahmt und
fiir weitere Reize zunéighst nicht ansprechbar ist. Erst allméhlich gleicht sich
diese Fernwirkung wieder aus und die Vorderhornzelle wird wieder fiir den jetzt
ungehemmten Zustrom palliddrer und subpallidirer Reize ansprechbar. Das
weitere nur zeitweise Hinzutreten dhnlicher Bewegungsstérungen
auf der gegeniiberliegenden Seite méchte ich auf die funktionelle
Beeinflussung der gegeniiberliegenden pallidiren und subpalli-
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diren Zentren, insbesondere desCorpusLuysi, durch den einseitig
gegebenen Blutungsherd beziehen. Es muB allerdings dabei beriick-
sichtigt werden, daB auch das gesamte striopallidire System der dem Herde
kontralateralen Seite mit der Substantia nigra und dem Luysschen Kérper
als anatomisch geschadigt angesechen werden mufl. Die schliefiliche einen
Tag vor dem Tode beobachtete Zuriickbildung der Hyperkinese kann vielleicht
als allgemeines Ersch6pfungssymptom gedeutet werden oder auch in der Annahme
einer weiteren Ausbreitung des Blutungsherdes eine Erklirung finden. Auch
hier ist wieder die Mitverletzung des Thalamus symptomatologisch schwer zu
fassen, doch wird die Hyperésthesie 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 Sprachstéfung und die schlieBliche Schluckstoérung.
Die anatomisch erwiesene leichte linksseitige Verletzung der Kapselstrahlung,
sowie des fronto-ponto-cerebellaren Systems und einzelner Kleinhirnlappchen
— simtlich dlteren Datums — kommen fiir die Erklarung der uns hier vornehmlich
interessierenden linksseitigen Bewegungsstérung relativ kurzen Bestehens nicht
in Frage.

Dafl die linksseitige eigenartige Bewegungsstorung dieses Falles mit der
herdférmigen Affektion des gegeniiberliegenden Lu ysschen Kérpers in Zusammen-
hang gebracht werden muB, dafiir sprechen nicht nur die speziellen klinisch-
anatomischen Beziehungen meiner Beobachtung, sondern auch
einige friher in der Literatur niedergelegte Tatsachen. So hat
0. Fischer 1911 einen akut entstandenen linksseitigen Hemiballismus beschrieben
bei leichter motorischer Schwiche der gleichen Seite, und im Gehirn dieses Falles
stellte er neben deutlich dlteren Erweichungsherden eine frische Blutung in dem
gesamten Luysschen Kérper der anderen Seite fest, deren Alter gut mit dem
Auftreten der klinischen Bewegungsstérung zusammenpaBt. Gleichfalls gehort
hierher ein 1910 von Economo verdffentlichter Fall, der mit 71 Jahren plotzlich
an einer linksseitigen Hemiparese erkrankte, an die sich am nichsten Tage eine
,»Hemichorea® anschloB!). Der Tod trat nach 9 Tagen ein. Im Gehirn fand sich
eine Blutung von KirschkerngroBe, die in der gegeniiberliegenden Regio subthala-
mica sitzend, die Substantia nigra und den Luysschen Kérper zerstort hat?).

Uber die Funktion des Luysschen Kérpers wissen wir bekanntlich
noch nichts Sicheres. Die meisten Autoren bringen diesen grauen Kern mit
vasovegetativen Funktionen in Zusammenhang und stiitzen sich dabei auf
die bekannten experimentellen physiologischen Untersuchungen von Karplus
und Kreidl. Letztere Autoren beobachteten beim Tiere bei Reizung von in-
fundibularen Stellen, die Teilen des Luysschen Kérpers entsprechen, maximale
Pupillen- und Lidspaltenerweiterung zugleich mit Tranen und Schweillsekretion
und Kontraktion der BlutgefiBie. Sie konnten weiter nachweisen, daf dieses
infundibulare Zentrum unter dem EinfluB eines Zentrums im Stirnhirn steht

1) Nach miindlicher Mitteilung von Herrn v. Economo handelte es sich auch in seinem
Falle um einen ganz typischen Hemiballismus.

2) Ich konnte einen weiteren Fall beobachten, der zeitweise an hemiballistischen
Erscheinungen litt und bei dem ich bei der Sektion einen Erweichungsherd im Luy sschen
Korper feststellen konnte. Die mikroskopische Untersuchung ist noch nicht abgeschlossen.
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und daf die von ihm ausgehenden Erregungen iiber den Halssympathicus ver-
laufen. Nach Spiegel kommt der Luyssche Korper fir die Blasenfunktion
in Betracht?).

Koénnen aber schon die experimentell-physiologischen Ergebnisse bei den
kompliziert liegenden Bahnen und Kernverhiltnissen des Infundibulum und
Hypothalamus kaum irgendwie beweisend die Funktionsleistungen eines dort
gelegenen grauen Kerns bestimmen, so gilt dies in erhohtem MaBe fiir die diffusen
Veranderungen dieser Gegend, welche von der menschlichen Pathologie her
bekannt sind. So koénnen uns auch z. B. die interessanten Fille, wie sie von
Meyer und Segall mitgeteilt sind, nicht eindeutig iiber die Funktionsleistungen
des L uysschen Korpers aufkliren.

Freilich liegen die anatomischen Verhéltnisse bei den obenerwéihnten
Fallen gleichfalls sehr kompliziert. Es kann aber meines Erachtens nicht als
Zufall angesehen werden, daB jetzt drei Falle der menschlichen Patho-
logie mit fokalen Zerstérungen des Luysschen Koérpers ganz cha-
rakteristische und wesensgleiche Bewegungsstorungen zur Folge
hatten. Besonders der oben mitgeteilte neue Fall bietet eine so streng fokal
lokalisierte Verletzung dieses Ganglions, daB ihr eine prinzipielle Bedeutung
nicht abzusprechen ist.

Ich méchte daher auf Grund der iibereinstimmenden Befunde dieser drei
Beobachtungen aus der menschlichen Pathologie den Hemiballismus mit der
herdf6rmigen Zerstérung des kontralateralen Luysschen Korpers
in kausalen Zusammenhang bringen.

Der Fall zeigt uns also, daB als Folge einer einseitigen Zerstérung
des Luysschen Kérpers ein kontralateraler Hemiballismus auftritt,
der sich aus einer zunachst bedingten schlaffen Lahmung (Dia-
schisiswirkung) heraus entwickelt. Die vermindert und nur zeit-
weise bestehenden gleichsinnigen Bewegungsstérungen auf der
Herdseite sprechen im gleichen Sinne, wie oben fiir das Striatum
und Pallidum ausgefithrt, fiir eine doppelseitige Beeinflussung
beider Kérperhialften durch den LuysschenKérper, wobei die kon-
tralaterale iiberwiegt.

Ich habe schon oben mehrfach betont, dafl die Innervationsbedingungen
der Motilitét eine gewisse Uberdeckung des Funktionsausfalls 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 verhaltnismafBig hiaufig namentlich im Striatum bei &lteren
Leuten herdférmige Stérungen antreffen, ohne daB die Klinik auffalligere Be-
wegungsstérungen betont. Solche Feststellungen wurden in der Literatur immer
wieder gegen die Bedeutung der basalen Stammganglien fiir die Erklirung
unserer Symptome ins Feld gefiihrt. Diese Verhiltnisse erkliren sich aber aus
der Eigenart der extrapyramidalen Innervationsbedingungen, wobei noch zu
beriicksichtigen ist, daB bei der kritischen Beurteilung dieser Frage nur solche
Falle herangezogen werden diirfen, deren klinische Untersuchung einwandfrei
durchgefiihrt ist. Leichtere Stérungen 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 Fillen 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, erhellt aus der Beschreibung folgenden Falles, bei dem in der
Krankengeschichte nirgends von Bewegungsstérungen besonderer
Art berichtet wird, beidem aber,angeregt durch den anatomischen
Untersuchungsbefund, weitere Nachforschungen 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 geboren, wurde im Juni 1918 wegen Schwachsinn und Er-
regungszustidnden in F. aufgenommen. Vom September 1913 bis Januar 1914 stand er in
Behandlung des Eppendorfer Krankenhauses (Abteilung Nonmne).

Er war starker Trinker, vor 30 Jahren syphilitische Infektion. Im 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 Verinderungen; der Blutwassermann ist positiv,
die Liquorreaktionen sind normal. Der Kranke war psychisch etwas schwer besinnlich und
zeigte in den nichsten 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 Verinderungen 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 Erregungszustinden. Fiir gewShnlich sitzt er stumpf herum. In den nachsten
Monaten arbeitet er in der Schneiderei und bietet auBer der Interesselosigkeit und Stumpfheit
nichts Besonderes. Gelegentlich treten Verwirrtheitszustinde auf, weshalb er die Arbeit
zeitweise unterbrechen mufl. Der Kranke arbeitet wihrend des ganzen Jahres 1920 in der
Schneiderei, es treten keine bemerkenswerten nervésen 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 Schideldach und die Dura sind o. B. Die
Pia ist iiber der ganzen Gehirnkonvexitéit leicht verdickt, die Gehirnwindungen atrophisch
(Hirngewicht 1240 g, Dura 60 g, Schidelinhalt 1400 ccm). Die basalen Gefafle sind geschldngelt
und mit starken sklerotischen Wandverdickungen. 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 lacunéren 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 GefiBe 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 herdférmigen Verinderungen beschrinken sich auf das Striatum
und Pallidum.

Epikrise.

Wir haben hier also einen Fall vor uns, bei dem #tiologisch Lues und Alkohc-
lismus gegeben ist und klinisch ein intellektueller Schwichezustand im Vorder-
grunde steht, wie er bei chronischen Alkoholikern geldufig ist. Anatomisch
entspricht der psychischen Erkrankung die chronische Sklerose der Ganglienzellen
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des gesamten Cortex, wihrend die anatomisch erwiesene, durchaus
schwere Affektion des Striatum und Pallidum zundchst im klini-
schen Bilde kein Analogon zu haben scheint.

Ich habe nun nachtraglich mit vorsichtiger Fragestellung Erkundigungen
bei den Stationsirzten und in der Schneiderwerkstitte, wo der Kranke die letzten
Jahre iiber beschiftigt war, eingezogen, und es wurde mir in objektiver Weise
folgendes mitgeteilt: der Kranke ging mit vorniibergebeugtem Kérper,
mit trippelnden kleinen Schritten, seine Sprache war langsam
und schlecht verstindlich. Flicken und grobe Schneiderarbeiten
gelangen sehr gut, trotzdem der Kranke mit den Armen feinschlagig
zitterte.

Aus dieser Beschreibung, die, ich betone es noch einmal, véllig objektiv
gegeben wurde, ohne entsprechende Beeinflussung meinerseits, geht einwandfrei
hervor, daB3 wir es hier mit einem Parkinsonismus zu tun haben, der ganz vor-
nehmlich in Gang und Sprachstérung sich dokumentierte, Manipulationen
aber trotz des bestehenden Tremors ermdéglichte. Jedenfalls zeigt uns dieser
Fall, daB3 wir bei dem anatomischen Bestehen eines Status cribratus im Striatum
und Pallidum auf Bewegungsstérungen im Sinne des Parkinsonismus schlieffen
diirfen. Er zeigt uns ferner, zu welch groben Fehlschliissen oberflachliche Be-
urteilung, fehlende Griindlichkeit und methodische Unsicherheit der klinischen
Untersuchung fiihren kénnen.

So bestdtigen also die Fesistellungen ber den durch Gefdflerkrankungen ver-
schiedenster Atiologie bedingten Fillen von Parkinsonismus unsere Anschauungen,
die wir bet der Analyse der genwinen Paralysis agitans erértert haben. Wenn auch
die jeweils vorliegende Diffusitit der Gehirnerkrankung zweifellos die Beantwortung
der Lokalisationsfrage bedeutend erschwert, so spricht doch die Konstanz der Ver-
dnderungen eindeutig fir ihren kausalen Zusammenhang mit dem Parkinsonschen
Symptomenkomplex. Dabei ist die relative Schidigung des Siriatum einerseits
und Pallidum andererseits, ferner die relative Schidigung der kleinen und grofen
Striatumzellen zweifellos von Bedeutung fiir die spezielle Ausprigung der Einzel-
erscheinungen, insbesondere fiir Tremor und die Hyperkinesen. Jedenfalls kann
der Tremor rein striopalliddr bedingt sein, wobei die Striatumaffektion eine be-
sondere Rolle spielen diirfte.

Apoplektiform einsetzende gréfere Insulte des Striatum und des Striopallidum
bedingen fiir gewshnlich sich rasch ausgleichende schlaffe Paresen der Gegenseite.
Eine einseitige fokale Verletzung des Pallidum kann zu Athetose der gegeniiber-
liegenden Seite fithren, ebenso wird die Zerstérung des Luysschen Kérpers von
einem kontralateralen Hemiballismus beantwortet, der sich aus einer zundchst be-
dingten schlaffen Ldihmung 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 wvornehmlich der konira-
lateralen Koérperseite vor. Nur so erkldrt sich die Beeinflussung eines alten strio-
palliddren Herdes durch eine frisch einsetzende kontralaterale Striatumzerstorung
i thren klinischen Erscheinungen: schlaffe Hemiparese auf der dem frischen
Striatumherd kontralateralen Seite und gleichzeitiges Auftreten einer athetotischen
Parakinese der anderen Seite, welche zu dem alten striopallidiren Herd kontra-



Wilson-Pseudosklerose. 185

lateral liegt. Die Athetose ist Ausdruck der fokalen Pallidumaffektion; die Para-
kinese selbst ist wohl auf das Striatum zu beziehen.

Treten im Verlaufe eines striopalliddr bedingten Parkinsonismus Thalamus-
herde hinzu, so zeigen sich diese in schlaffen Paresen, heftigen Pardsthesien, Astasie
und Abasie und in Schlafstérungen.

Die anatomische herdformige Ldsion des striopalliddren Systems lifit im all-
gemeinen auf die klinische Entwicklung eines Parkinsonismus schliefen. Sie gibt
uns jedoch kein absolutes Maf fiir die jeweilige Schwere und Ausprigung des ganzen
Symptomenkomplexes. Die jeweils klinisch in Erscheinung tretenden Funktions-
ausfdlle sind mit abhdingig von dem Gesamtzustand des ganzen Gehirns, insbesondere
der Rinde und dem fronto-cerebellaren System. Fiir 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 Bedeutunyg.

6. Die Krankheitsgruppe Wilson-Pseudosklerose.

Dem Parkinsonismus der obigen Beobachtungen symptomatologisch nahe
verwandt, pathogenetisch aber scharf von ihm zu trennen ist die Krankheits-
gruppe

Wilson-Pseudosklerose.

Es sind dies bekanntlich Erkrankungen des jugendlichen Alters
mit besonderer Betonung der konstitutionellen Komponente,
wobei sich fast regelmaBig die Erkrankung des Zentralnervensystems
mit eigenartigen Leberverinderungen kombiniert und gewo6hnlich
extrapyramidale Bewegungsstérungen nebenmehr oder weniger
betonten psychischen Verdinderungen das im allgemeinen chro-
nische Krankheitsbild beherrschen. Die Erkrankung ist nicht angeboren
und nicht direkt vererblich, doch hat Hall das Vorkommen in 2 Generationen
beschrieben. Wihrend man zundchst klinisch vornehmlich in Anbetracht
der bei der Pseudosklerose mehr im Vordergrunde stehenden psychischen Ver-
dnderungen eine Sonderstellung der Westphal- Striimpellschen Pseudo-
sklerose gegeniiber der offenbar enger lokalisierten Wilsonschen Krankheit
forderte, haben die weiteren Beobachtungen am Krankenbette (Striimpell,
Stertz u.a.) die Schwierigkeiten einer diagnostischen Auseinanderhaltung
beider Erkrankungen dargetan. Dasselbe gilt in erhéhtem MaBe bei der Be-
riicksichtigung des pathologisch-anatomischen Substrates. Nach Alzheimers
Untersuchungen in dem bekannten v. H6slinschen Falle von Pseudosklerose,
die in der Folgezeit bestitigt werden konnten, zeigten sich die wesentlichen
Symptome dieses Krankheitsprozesses in dem Auftreten riesengroBer Gliaelemente
bei schweren Degenerationserscheinungen an den Ganglienzellen ohne Kérnchen-
zell- und Liickenbildungen und ohne Gliafaservermehrung. Die Ausdehnung
des Prozesses war eine recht diffuse. Neben der Rinde waren am starksten das
Striatum, der Sehhiigel und die Regio subthalamica, die Briicke und das Dentatum
erkrankt. Im Gegensatz dazu schien die Wilsonsche Krankheit, die gemeinhin
als ,,progressive Linsenkerndegeneration” bezeichnet wird, in ihrer auf das
Linsenkerngebiet beschrinkten Lokalisation, ferner in der auffalligen mit
Koérnchenzellbildung einhergehenden Einschmelzung des Gewebes und in dem
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Fehlen der Alzheimerschen Gliazellen ihre Sonderstellung zu betonen. Weitere
Untersuchungen (Bostroem, Stdcker, Spielmeyer, Wimmer, Pollack,
H.C.Hall, A . Westphal und F.Sioli) konnten iiberzeugend dartun, dafl auch
anatomisch sich die Grenzen zwischen beiden Krankheitsformen
vollig verwischen. Namentlich war es Spielmeyer, der an der Hand von
6 histologisch untersuchten Fillen 1920 nachwies, dafl sich die histologischen
Kardinalsymptome der beiden Erkrankungen jeweils stark untermischen kénnen,
und daB auch die cystische Linsenkerndegeneration ber weitem nicht so eng
lokalisiert ist, wie man es zunichst annahm. Hall bestitigte die Spielmeyer-
schen Befunde und Ansichten.

Es zeigte sich nimlich, daff die Wilso nsche Krankheit neben 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 Prozell starke Anklinge 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 Pridilektionsstellen eine verschiedene
Ausprigung 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 der Wilsonschen Komponente (Ein-
schmelzungs- und Zerfallsvorgange mit Kérnchenzellentwicklung
und Gliafaser- und GefaBneubildungen) wird man mit Spielmeyer
die Gruppierung vornehmen konnen und miissen.

Die Atiologie dieser Erkrankung ist heute noch véllig ungeklart. Die
Gehirnverinderungen sind rein degenerativer Art und geben uns keinen ein-
deutigen #tiologischen Hinweis. Die bei den Hom énschen Fillen betonte
syphilitische Atiologie darf keineswegs verallgemeinert werden, bei weiteren
Beobachtungen haben alle neueren Feststellungen eine derartige Atiologie als
unbegriindet zuriickgewiesen. Die fast regelmafig vorkommende eigenartige cir -
rhotische Lebererkrankung, die von den verschiedensten Untersuchern in
verschiedenem Sinne gedeutet wurde, bringt uns zunichst auch nicht weiter.
Schminke hat auf Grund seiner Leberuntersuchungen an den Miinchener Fillen
die hieriiber geduBerten Ansichten kritisch zusammengestellt, deren hypothe-
tischen Charakter betont und sich vorliufig zu einem Ignoramus bekannt?l). Der
Umstand, daB sich nicht selten Lebererkrankungen mit solchen des Gehirns,
namentlich der basalen Stammganglien (vergl. die van Woerkomschen Fille)

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 aitf angeborener Minderwertigkeit dieser Organe beruhend, wobei
exogenen Momenten hochstens eine auslosende 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 Degenerationsvorginge von Wilson-Pseudosklerose mit
infiltrativen Erscheinungen wie bei der Encephalitis epidemica untermischten. Sie sprechen

von einem toxisch-infektivsen 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 zunichst keineswegs dazu verleiten, hier direkte
Beziehungen anzunehmen. Neuere klinische (Bostroem, F. H. Lewy, Leyser
u. a.) und auch experimentelle Untersuchungen (Fuchsund Pollak, F. H.Lewy
und Pinkussen) weisen wohl mit Nachdruck auf die entgiftende Funktion
der Leber hin, so daBl bei Leberschidigungen besondere als Nervengifte anzu-
sprechende, im Kérperhaushalt selbst entstehende Stoffe in die Zirkulation durch-
filtrieren kénnen. Bei solchen experimentellen Leberschidigungen haben Fuchs
und Pollak, ¥. H. Lewy und Pinkussen neben Gehirnverdnderungen auch
solche im Striatum festgestellt. Es liegt weitechin die Annahme nahe, dafl bei
bestehender Leberschidigung und bei hierdurch bereits gegebener krankhafter
Disposition gewisser Gehirnterritorien die Auswirkung weiterer endogener und
exogener Giftstoffe auf das Zentralnervensystem, namentlich auf die bereits
krankheitsanfilligen Gehirnterritorien in erhéhtem Mafe verstarkt wird. In
diesem Sinne kénnen die experimentellen Versuchsanordnungen F.H. Lewys
und Tiefenbachs gedeutet werden, vornehmlich die an Mangan vergifteten
Tiere. Bei dieser Erkrankung kommt es zu einer proliferativen Gefaflerkrankung,
die in ihrer Lokalisation den Streifenhiigel ganz besonders bevorzugt, wofiir
Lewy die Ursache in der priméren Leberschadigung sucht. Bei so vorbehandelten
Tieren kann es zum Virulentwerden ,eines héufigen Kaninchenschmarotzers,
des Bacillus cuniculosepticus, kommen, der dann in die Blutbahn einbricht und
sich nun gerade in den vorgeschédigten Gefifien, d. h. vor aliem im Streifenhiigel,
seltener in der Hirnrinde und an anderen Stellen ansiedelt, um nun seinerseits
Ausgangspunkt einer echten Entziindung zu werden (Lewy).

Meines Erachtens liegen aber auch diese Verhiltnisse heute noch nicht so
einfach, um bindende Schliisse zu erlauben. Herr Dr. Kirschbaum hat es
in meinem Laboratorium unternommen, sowohl an menschlichem Materiale
von akuter gelber Leberatrophie, als auch bei tierexperimenteller
Leberschiadigung verschiedener Art histologisch genau das Zentral-
nervensystem zu priifen; die Befunde, die Kirschbaum bei 3 Fallen
menschlicher akuter gelber Leberatrophie im Zentralnervensystem erheben konnte,
sind rein degenerativer Art und mahnen, was die Annahme einer bevorzugten
Disposition bestimmter Gehirnterritorien bei primérer Leberschadigung angeht,
zur groften Vorsicht. Wohl zeigten sich bei den Kirschbaumschen Fest-
stellungen die uns interessierenden Gehirnteile, besonders das Striatum und
Pallidum, histologisch affiziert, die Verinderungen waren aber keineswegs in
diesen Gehirnterritorien schwerer als in den iibrigen Teilen des Zentralnerven-
systems, insbesondere im Cortex.

Die tierexperimentellen Untersuchungen sind auch heute noch nicht véllig
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 Gehirnverinderungen
bewirken, die aber recht diffus entwickelt sind und Rinde und Subcortex in zu-
néchst nicht eindeutig unterscheidbarer Weise und Intensitdt befallen. Von
einem bevorzugten Befallenwerden des Striopallidum kann da-
bei offenbar nicht gesprochen werdent?).

1) Vgl. auch die Kirschbaumschen Veroffentlichungen iiber seine Versuche in der
Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psych. 1923 (im Drucke).
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Derartige Untersuchungsergebnisse fordern eindringlich zu-
nachst noch grofe Zuriickhaltung bei Beurteilung der ganzen Sachlage, und
ich meine, wir tun heute noch besser daran, die Frage Leber— Gehirn offen zu
lassen als sie, auf ungeniigendes Tatsachenmaterial gestiitzt, allzu einseitig zu
beantworten.

Das vollige atiologischeDunkel vermehrt noch unsere Unsicher-
heit bei der Bewertung und Gruppierung klinisch und histologisch
atypischer Falle. Zeigt schon das klinische Krankheitsbild entsprechend
der Vielseitigkeit der anatomischen Lokalisation einen bunten Wechsel der
Symptome, so sehen wir andererseits, dal auch andere Kardinalsymptome
der Erkrankung fehlen kénnen; so namentlich die Lebererkrankung oder der
1902 von Kayser und Fleischer entdeckte Cornealring. Desgleichen kann

Abb. 89. Fall Detmer. a = Markscheidenpriaparat mit Caudatum-Kopf (Caud. sehr mark-

arm) und Entmarkungen im WeiB8 (z) und Herdbildung H. Rinde von Herden zerfressen.

b = aus dem Stirnhirn zeigt besonders die schweren Rindenherde, Entmarkungen im Weill
() und einen gréBeren Liickenherd (H) im Weifl. Photogr.

die Familiaritit fehlen. Auch der zeitliche Krankheitsverlauf liegt nicht
in bestimmten Grenzen. Wahrend es sich fiir gewohnlich um eine Erkrankung des
jugendlichen Alters handelt, entwickelt sich das Leiden wiein dem West phalschen
Falle erst im 20. bis 30. Lebensjahre oder wie in dem jiingst von Siemerling und
Oloff beobachteten Falle erst im 40. Lebensjahre. Dieser Kranke bietet klinisch
ein typisches Bild mit Lebervergroflerung und zeigt noch neben dem Kayser-
Fleischerschen Cornealring einen eigenartigen doppelseitigen Scheinkatarakt,
der nur bei seitlicher Beleuchtung sichtbar ist, und der als toxisch aufgefalt wird.

Die Schwierigkeiten, die man bei der histologischen Differenzierung von
offenbar hierher gehérigen Beobachtungen antreffen kann, lehrt in besonderer
Schénheit der Fall Bertha H., den Stertz-Spielmeyer verdffentlicht haben.

Der Vater litt seit seinem dritten Lebensjahrzehnt an einer chronisch-progressiven
Chorea mit hypochondrischer Einengung, paranoid-querulatorischer Gedankenrichtungen
und Neigung zu Erregungszustinden 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 Fillen, dessen vorldufige histologische Unter-
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suchung durch Spielmeyer vorliegt, begann die Krankheit ungefihr im 7. Lebensjahre
nach einer Rippenfellentziindung mit Stérung des Ganges, Apathie und scheuem Wesen.
Allméhlich bildeten sich ganz im Sinne der Wilsonschen Krankheit Symptome einer all-
gemeinen Bewegungsarmut, Muskelrigiditdt und Innervationsstérungen aus, welch letztere
sich schlieBlich auch auf die bulbiren Funktionen erstrecken. Dazu gesellen sich epileptiforme
Anfille 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 alle Erweichungen, nur
bestanden klaffende Liicken
um die Gefifle des Linsen-
kerngebietes mit haufigdich-
tem perivasculirem Glia-
faserwall. Den enormen Aus-
fillen des nerviosen Gewebes
entspricht mikroskopisch im
Caudatum eine dichte Wu-
cherung von Gliazellen ohne
Faserbildung, wahrend letz-
tere im Putamen und Palli-
dum betrichtlich ist. Ein-
schmelzungen des Gewebes
oder Zeichen frischeren Zer-
falls und Abbaues sind in
erheblichem MaBe nicht vor-
handen. Die atypischen
AlzheimerschenGliazellen
sind nirgends festzustellen.
Zudem hat Nissl bei Unter-
suchung der Rinde des Am-
monshorns eine eigenartige
Ganglienzellverdnderung
mit schweren Kerndegenera-
tionen gefunden, die stellen-
weisezurVerddung derRinde
gefithrthat. Manwird S piel-
meyer durchaus beipflich-
ten, wenn er gerade an der
Hand dieses Falles die Ru-
brizierungsschwierigkeiten
betont und seine Sonderstel-
lung besonders im Hinblick  Aph. 90. Fall Detmer. Rindenverédung bei stirkerer Ver-
aufdieEigenartdesanatomi-  groBerung. Hochgradiger Ganglienzellausfall in der Lam. pyra-
schen Befundes hervorhebt.  midalis (IIT), geringerer in der Lam. gran. ext. (II). gl = aty-
pische Alzheimersche Gliazellen (protoplasma-nackt). g = Ge-
Umgekehrt  konnte faBe mit leichter Endothelschwellung. Nissl-Farbung. Mikroph.
ich jiingst einen Krank-

heitsprozeB des Zentralnervensystems bei einer 10 Jahre dauernden, erst
imspateren Alter auftretenden chronischenPsychose mit katatonen
Symptomen (Fall Detmer) beschreiben, der in seinen vornehmlich-
sten histologischen Ziigen mit denen der Wilsonschen Krankheit und
Pseudosklerose iibereinstimmt, seine Hauptlokalisation aberin der
Rinde entsprechend den weitaus im Vordergrunde stehenden psy-
chotischen Ziigen hat. Erst in zweiter Linie ist das Dentatum und

II

IIT

v
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noch wenigerintensiv das Striatum befallen. Klinisch handelte es sich
um eine Erkrankung des mittleren Alters (48 Jahre) ohne jegliche familisre Kom-
ponente, jedoch bestand ein angeborener Schwachsinn méa8igen 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 Prozefl, der schon makroskopisch durch eigen-
artige Markherde und stellenweiser Rindenverfarbung auffillig war (vgl. auch

Abb. 91. Fall Detmer. Atypische Alzheimersche Gliazellen (g/) im Striatum mit

schweren Ganglienzelldegenerationen. z = gelb-griinliches Pigment im Gliaplasma.

Ganglienzellen groftenteils blaB und geschrumptt. Gliazellen z. T. mit Kern-Hyper-
chromatose und Pyknose. Nissl-Farbung. Mikrophotogramm.

Abb. 89a und b), als eine reine Parenchymdegeneration mit schweren Ganglien-
zellverdnderungen verschiedenster Art und eigenartigen Gliareaktionen. An zahl-
reichen Stellen der affizierten grauen Gebiete lassen sich atypische Alzheimersche
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 Verinderungen
im Sinne von amdboider Glia, an wieder anderen kommt es zur Gliafaserbildung.
Die Markherde (Abb. 89) sind unregelmiBig sich in der Umgebung verlierende
Entmarkungsherde mit teilweiser Verschonung der Achsenzylinder und klein-
zelliger Gliawucherung, nur in den gréBeren Markherden ist eine Gliafaser-
vermehrung deutlich. Fiir gewohnlich vollzieht sich der Fettabbau im Grau
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und WeiB innerhalb der im Gewebe fixierten Gliazellen, an vereinzelten Stellen
im WeiB beobachtet man aber auch Herde von ausgesprochenem Koérnchen-
zelltypus. In einzelnen Herden 148t sich auch eine GefiBneubildung feststellen.
Abb. 89 zeigt von diesem Falle die Markscheidenpréparate aus der Gegend des
Striatumkopfes und aus dem Stirnhirn, an welchem man die Rinde und Mark-
herde erkennen kann und einen ausgesprochenen Liickenherd im Marklager,
wihrend das Striatum nur durch seine Armut an Markfasern auffallt.

Abb. 92. Fall Detmer zeigt die atypischen Alzheimerschen Gliazellen 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
Verianderung. Fig. 2a: vergroBerte blasse Gliazellen in den gleichen Pigmentstoffen; ebenso b.
Fig. 3: gl = stark vergroBerte blasse Gliazellen mit unscharfen Kernmembranen und der-
gleichen Pigmentstoffen im Plasma. Homogene Ballen (Degenerationsprodukte) gI’ = nor-
mal groBe Gliazellen mit grimem Pigment. Fig. 4: zwei groBie Gliakerne (gl) in einem
zarten mit Ausliufern versehenem Plasma. g’ = normal grofle Gliazellen. Fig.5: eigen-
artige unscharf begrenzte Kernmasse in einem zarten Plasma, von mehreren, etwas ver-
groBerten Gliazellen (gI) umgeben. Fig. 6: zwei groBe Gliakerne (gl) im Zelleib einer
Ganglienzelle (ga). g’ = normal groBe Gliazelle. Nach einer farbigen Zeichnung bei Zeiss’
Ol-Tmm. 1/;,. Komp.-Ok. 4,
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Der Fall hat eine ganz besondere Bedeutung, einmal weil wir bei ihm
die simtlichen histologischen Kriterien der Krankheitsgruppe
Wilson- Pseudosklerose ausgepriagt finden, wihrend klinisch keinerlei
Anhaltspunkte fiir seine Zugehorigkeit zu dieser Gruppe vorliegen.
DaB die Hauptlokalisation der Veréinderungen 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 dhnlicher Entwicklung beschrieben sind und die, wie Biel-
schowsky meint, eine zweifellose Ahnlichkeit mit den kleinen Markherden
in Gehirnen Neurofibromatéser haben. XKlinisch pfropft sich die Krankheit
erst im spateren Alter auf einen angeborenen Schwachsinn méfBligen Grades
auf, und eine hereditire Komponente kénnen wir in dem Schwachsinn der Mutter
erblicken. Jedenfalls méchte ich heute noch auf Grund der klinischen und ana-
tomischen Verhiltnisse die Sonderstellung dieses Falles betonen. Auch
Wimmer hat bei seinen Studien iiber das extrapyramidale System eigenartige
Fille ohne Lebererkrankung beschrieben, deren Zugehérigkeit zur Pseudosklerose
nach dem gegebenen histologischen Befunde recht fraglich erscheint.

Im Anschluff an die Untersuchungsergebnisse des oben kurz skizzierten Falles Detmer
habe ich die Entstehungsbedingungen der Alzheimerschen atypischen Glia-
zellen diskutiert und dabei die Ansicht ausgesprochen, da wir es dabei mit Entwicklungen
progressiver und regressiver Art zu tun haben, die zum Teil stiirmisch verlaufen und mit
dem schweren degenerativen Parenchymprozef Hand in Hand gehen; sie konnten uns kein
Hinweis sein auf etwa vorliegende und mitspielende Entwicklungsstérungen
oder blastomatose Prozesse. Man kann mit Spielmeyer bei den fiir die Krankheits-
gruppe Wilson-Pseudosklerose charakteristischen Alzheimerschen atypischen Gliazellen
zwei Formen unterscheiden, einmal solche, bei denen sich die abnorm grofien und abnorm
gestalteten Kerne mit einem groBen plumpen, hiufig mit Ausliufern versehenen Protoplasma
umgeben, und andere auffallend blasse Zellen, bei denen der Protoplasmaleib stark zuriick-
tritt, oft kaum nachweisbar ist und die Kerne sich bei hiufig eingekerbten und mifgestalteten
Formen durch ihre Chromatinarmut auszeichnen. Ich habe schon oben mehrfach betont,
daB groBe und abnorm gelappte Gliakerne 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 hiufig anzutreffen. Freilich sah ich dabei noch nirgends derart groteske
protoplasmareiche 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 Ahnlichkeit dieser Zellen mit jenen der tuberdsen
Sklerose kann ich mich auch heute noch nicht dazu entschlieBen, sie mit diesen auf eine
Stufe zu stellen und in ihnen den Ausdruck blastomatser Prozesse zu sehen, eine Auffassung,
die Alzheimer zuerst vertreten hat. Die von Bielschowsky erst jiingst wieder gegen diese
meine Ansicht und deren Begriindung vorgebrachten Einwinde wiirdige ich dabei voll und
ganz, fordere aber fiir einen so weitgehenden Riickschluf in &tiologischer Hinsicht noch
bestimmtere 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 &tiologisch sichergestellten Gehirn-
prozessen, so z. B. bei stationdrer Paralyse, shnliche groBe chromatinarme nackte Gliakerne
in der Rinde entdecken. Spielmeyer lifit gerade im Hinblick auf diese Zellform die Moglich-
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keit offen, daB bei solchen vom Gewdhnlichen abweichenden Vorgingen Entwicklungs-
stérungen mitspielen konnen. Hall, der jetzt in einer groBeren Monographie die Symptomato-
logie, Histologie und Pathogenese der mit Leberverinderungen einhergehenden Erkrankungen
des Striatum abgehandelt hat, und der sich beziiglich der Zugehérigkeit von Wilson und
Pseudosklerose ganz auf den Standpunkt Spielmeyers stellt, betont, daB die dabei auf-
tretenden recht charakteristischen gliosen Proliferationserscheinungen nicht als gewéhnliche
Reaktionsphianomene aufgefaBt werden konnen, denn sie seien auch in Gebieten nachweisbar,
wo man von einer Degeneration des nerviosen Gewebes nichts erkenne. Bielschowsky
kommt in seiner neuesten Studie iiber die normale und pathologische Histologie des stridren
Systems bei Beriicksichtigung der bisher gegebenen Tatsachen zu dem Schlusse, dal es
heute wohl kaum eine andere Denkméglichkeit gebe als die, den fiir die Wilsonsche Krank-
heit charakteristischen circamscripten EinschmelzungsprozeB und die progressiven Glia-
phinomene der Pseudosklerose auf eine gemeinschaftliche Wurzel, und zwar auf eine fehler-
hafte Anlage von Parenchym und Glia zuriickzufiihren; ,,so kommt man zur Konzeption
von Krankheitsformen, bei denen eine Abiotrophie bestimmter Grisea sich mit einer aty-
pischen Differenzierung und Reaktionstendenz der Glia vereinigt und die man als Nekro-
hamartosen bezeichnen kann, wobei der erste Bestandteil des Terminus auf die regressiven
Parenchymvorginge, der zweite auf die durch fehlerhafte bzw. atypische Anlage bedingte
Proliferationsweise der Neuroglia hinweisen soll. Ob die Neuroglia bei derartigen Zustinden
immer erst eines reaktiven AnstoBes von seiten zerfallender Parenchymelemente zur Bildung
ihrer excessiven Zell- und Kernformen bedarf, oder ob sie nicht wenigstens gelegentlich
auch spontan in dieser Weise wuchern kann, wird mit diesem Ausdruck nicht prajudiziert.
Bei dieser Definition des Prozesses wird das MiBfallen erregende Epitheton ,,blastomatos®
vermieden und die Entwicklungsstérung, an welche Alzheimer gedacht hat und auf
die es auch nach meinen vergleichend histologischen Ergebnissen hauptsichlich ankommt,
geniigend betont. Auch dem fast konstanten heredodegenerativen Faktor in der Atiologie
ist dabei Rechnung getragen. Man muB sich freilich dariiber klar sein, daB derartige
Definitionsversuche die Dinge mehr umschreiben als erkliren®. A, Westphal und
F.Sioli unterstreichen jedoch meine Auffassung. Klarheit herrscht hier also nach keiner
Richtung hin und erst weitere Erfahrungen werden uns hier bindende Schliisse erlauben.
Zunéchst méchte ich aus frither erorterten Griinden und auf Grund weiterer Erfahrungen
bei meiner Ansicht bleiben, daB die atypischen Alzheimerschen Gliazellen eigen-
artige Reaktionsphinomene darstellen, deren blastomatéser Charakter in
keiner Weise erwiesen ist.

In der gleichen Studie hat Bielschowsky einen Fall mitgeteilt, den er der Wilson-
schen Krankheit zurechnet und der ebenfalls viel Ungewdhnliches bietet. Bei einem Manne
ohne familiire Belastung, bei dem offenbar ein angeborener Schwachsinn vorlag, setzten die
charakteristischen Krankheitssymptome erst im spiateren Mannesalter ein, und der Kranke
starb nach 20jahriger Dauer der klinischen Erscheinungen mit 58 Jahren. Auf Frontal-
schnitten durch das Gehirn bemerkte man in beiden Putamina symmetrisch eine Auflockerung
des Gewebes ohne grobere Substanzverluste. Auch die chronischen histologischen Ver-
#nderungen beschrinkten sich im wesentlichen ganz auf die Putamina, ganz besonders auf
deren dorsolateralen Bezirk. Es zeigte sich hier das typische Bild des spongidsen Schwundes
Die Parenchymelemente sind fast simtlich regressiven Verinderungen anheimgefallen und
ihre Degenerationsprodukte werden durch massenhafte gliogene Fettkornchenzellen nach den
adventitiellen Lymphscheiden der Gefale hin abgeriumt. Es kommt wohl zu einer Produktion
plasmareicher Faserbildner und freier Gliafasern, aber nirgends zur Entwicklung eines narbigen
Gliafilzes. Das glitse Fasermaterial bleibt iiberall ein sehr lockeres und durchsichtiges. Nur
an den GefaBwinden entwickeln sich etwas breitere Deckschichten. An den Gefafen kommt
es nicht nur zu einer starken Kernvermehrung in der Wandung, sondern auch zur Bildung
zahlreicher GefiaBsprossen und einer Unzahl feinster Mesenchymbriicken?).

Makroskopisch war die Leber normal, mikroskopisch bot sich das Bild einer auffallenden
Verbreiterung der Glissonschen Kapsel und der von ihr in das Organinnere einstrahlenden
groberen Bindegewebsziige. Bielschowsky sieht hierin Versinderungen, die zwar mit
dem bei der Wilsonschen Krankheit ,,bisher zumeist beobachteten Bilde der grobknotigen
Cirrhose nicht vollkommen iibereinstimmen, aber sich ihr doch in gewissen Ziigen nihern®.

1) Vgl. auch die Bemerkungen in der Epikrise von Fall XXII.
Jakob, Extrapyramidales System. 13
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Diese Falle mégen beweisen, wie kom pliziert und uniibersehbar heute
noch die Verhaltnisse hierliegen, namentlich wenn wir versuchen, unter Be-
riicksichtigung aller klinischen und histologischen Befunde, die Gruppenzuge-
horigkeit einzelner Fille genau zu bestimmen. Solchen Schwierigkeiten unter-
liegt auch der von Maas beschriebene Krankheitsfall des mittleren Lebensalters,
bei dem eine Erweichung véllig fehlte und die Linsenkerne durch feinfaserigen
Gliafilz véllig sklerosiert waren. Wir sind heute in der Tat noch nicht
imstande, die anatomischen und auch wohl klinischen Grenzen der

ganzen Krankheits-
gruppeirgendwieein-
deutig festzulegen.

Zweifellos  gehort
hierher 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 iiber die
Nachkrankheiten der epi-
demischen  Encephalitis
hinreichend belehrt ha-
ben. Dannbleibt noch eine
Restgruppe, deren noso-
logische  Zugehorigkeit
und #atiologische Genese
erst weitere anatomische
Erfahrungen  aufklaren
kénnen.

Bei allen heute noch
bestehenden Unklarheiten
erscheint es mir vom
anatomischen Stand-

Abb. 93. Thomallascher Fall von Torsionsspasmus, Mark- P unkte aus zweck-

scheidenpraparat (von C.und O.Vogt zur Verfiigung ge- maBig, fiir die sichere

i Dutamen (Pui) mit. oinen Lickenherd amy faberes  Z2gehorigkeit zur
Krankheitsgruppe

Rande und Ubergreifen des Prozesses auf das suBere Glied
(Ge) des Pallidums, Le und Ge = stark faserarm. Pseudosklerose -Wil-

son bei allen Fallen

das gleichzeitige Vorliegender beiden Kardinalsymptome zu fordern:
Einmal vornehmlich im Striatum lokalisierte Parenchymverdnde-
rungen und ferner diecharakteristische knotige Lebercirrhose.
Die Lokalisationsfrage bei der Krankheitsgruppe Pseudosklerose-Wilson

ist in Anbetracht der oben betonten, zameist vorliegenden diffusen Ausdehnung
des krankhaften Prozesses im Zentralnervensystem recht schwer eindeutig zu be-
antworten. Wenngleich Spielmeyer beizupflichten ist, daf dabei von einer
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Systemerkrankung nicht mehr gesprochen werden kann, so sehen wir doch als
immer wiederkehrenden Befund die vorherrschende Lésion 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 Fille herangezogen werden, die beisorgfaltiger anatomischerUnter-
suchung eine weitgehende Beschrankung des pathologischen Pro-
zesses auf das Striatum und Pallidum anzeigen. Solche Forderungen
scheinen erfiillt in dem rasch verlaufenden v. Economoschen Falle und in dem
von C.und 0. Vogt und Bielschowsky bearbeiteten Thomallaschen Falle und
in dem soeben besprochenen neuen Wilson- Fall Bielschowskys?).

Der v. Economsche Kranke zeichnete sich bei Fehlen jeglicher Spontanbewegungen,
namentlich auch des Zitterns, durch starke Rigiditdt aus, daneben durch Dysarthrie und
Dysphagie und mimische Starre. Der ganze Kérper fiihlte sich bretthart an. Die Unter-
suchung ergab eine restlose Degeneration des Kopfes des Nucleus caudatus, ferner eine
ebensolche im ganzen Putamen und im duBeren Drittel vom Pallidum externum. AuSer
den hierdurch bedingten sekundiren Faserdegenerationen waren die tibrigen Teile des Zentral-
nervensystems intakt, namentlich auch der ganze Thalamus, der Pons und das Dentatum.

Bei dem Thomallaschen Patienten begann das Leiden mit anfallsweise auftretenden
Torsionsbewegungen einzelner Extremititen und Drehattacken des ganzen Kérpers. Ganz
allmahlich gingen die Erscheinungen in dauernde Steifigkeit iiber, wobei jedoch eine gewisse
Neigung zu Mitbewegungen und Athetose bestehen blieb. Auch in diesem Falle beschrinkten
sich die Verinderungen im wesentlichen auf Teile des striopallidéiren Systems. Das Caudatum
war beiderseits verkleinert, die Nekrose durchsetzte in herdférmiger Beschrankung das ganze
Putamen und den angrenzenden Teil des Pallidum externum (Abb. 93), stellenweise auch
iibergreifend auf die duBere Kapsel und das Claustrum. Zudem war das Pallidum internum
faserirmer und der Lu yssche Kérper sehr verkleinert und faserarm. Auch hier zeigten sich
die tibrigen Teile des Zentralnervensystems, abgesehen von sekundaren Faserausfillen, intakt.

Als wesentlichen Unterschied gegeniiber dem v. Economoschen Fall
méchte ich hervorheben, daB, wie aus der Beschreibung und den Abbildungen
und Praparaten C. und O. Vogts hervorgeht, sich die Putamennekrose
desThomallaschenKranken mehr herdf6rmig auswirktundstellen-
weise noch Inseln einigermaBen erhaltenen Gewebes zwischen sich
laBt. Die Economosche Erkrankung, die zudem einen ungewdhnlich stiirmi-
schen Verlauf nahm, stellt hingegen eine weit schwerere und zusammenhéngendere
Nekrose des Putamen dar als die Thomallasche. Die Pallidumaffektion
scheint bei beiden Fallen annihernd gleich stark gewesenzusein.
Daraus diirfte wohl der SchluB berechtigt sein, da die Krankheitim Thomalla-
schen Falle zunichst mehr inselférmig 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 Erklirung finden, wobei ich geneigt bin, den Torsions-
spasmus als Athetosesymptom auf die palliddre Lasion zu beziehen.

1) Der von Hall mitgeteilte anatomisch untersuchte Fall kann wegen der ausgedehnten
Erkrankung des OroBhirnmarklagers hier nicht als beweisend herangezogen werden;
ebensowenig der von Hall klinisch erwihnte und von Wimmer auch anatomisch genauer
mitgeteilte Fall ,,Infantil, progressiv Torsionspasme®, der histologisch zur Gruppe Wilson-
Pseudosklerose gehort, aber eine sehr ausgedehnte, auch das Dentatum stark destru-
ierende Lokalisation hat. Jedenfalls sehen wir auch aus dieser interessanten Beobachtung,
daB der chronisch-progressive Torsionsspasmus eine klinische Form
von Wilson-Pseudosklerose sein kann.

13*
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Ich habe ja bei der Besprechung des fritheren Materials schon immer betont,
daB bei der klinischen Auspriagung einer striopallidiren Schadigung jeweils das
relative Verhaltnis der Lésionsintensitdt des Striatum und Palli-
dum eine ganz wesentliche Rolle spielt, und wir haben weiterhin, namentlich
bei der Gegeniiberstellung der Chorea und der reinen Paralysis agitans gesehen,
dafB3 je nach der besonderen Auswahl der affizierten Striatumelemente sich ein
durchaus verschiedenes klinisches Bild entwickelt. Schliefllich konnte ich auch
an meinem Materiale die von C. und O. Vogt ausgesprochene Ansicht bestétigen,
daB fortschreitende striopallidire Degenerationen ganz gewohnlich das hyper-
tonische Syndrom mit Fehlen jeglicher positiver Hyperkinesen herbeifithren.
Aus der oben gegebenen Gegeniiberstellung der beiden Wilsonfille ergibt
sich gleichfalls, dafl bei vornehmlicher striopallidirer Lokalisation die
Intensitat und Ausdehnung des Prozessesim Striatum fiir die Aus-
préigung der Symptome von gréoBter Bedeutung ist.

Die Athetose setzt offenbar ein wenigstens partiell funktions-
tichtiges Striatum voraus, wihrend die zunehmende Degeneration
und die dadurch bedingte pallidiare Regulationsstérung die Mdg-
lichkeit jeglicher positiver Hyperkinesen aufhebt.

Dafl ganz vorwiegend stridr lokalisierte Prozesse, die nur Teile
desStriatum befallen, beim Erwachsenen fiir gewéhnlichkeine Athe-
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 herdférmigen Prozel vollkommen unberiihrt geblieben
und weisen neben chronischen Zellverinderungen in ihren AuBengliedern nur Markfaser-
lichtungen in den Lamellae externae und den ihnen benachbarten Zonen auf, welche zwanglos
als Ausdruck einer sekundiren Degeneration gedeutet werden kénnen. Klinisch war in diesem
Falle das alteste und hervorstechendste Symptom ein grobes Wackeln und grobschligiges
Zittern. Die Sprache machte einen monotonen, langsamen und skandierenden Eindruck.
Erst spiter fiel auch die Unbeholfenheit und Langsamkeit aller Bewegungen auf. Spasmen
waren an den Extremitéten urspriinglich nicht vorhanden, erst nach lingerem Krankenhaus-
aufenthalt machte sich bei passiven Bewegungen der Extremitéiten ein deutlicher Rigor geltend.

So sehen wir, daB partielle, diffuse, striire Ausschaltungen in
erster Linie neben Dysarthrie Wackelbewegungen und Tremor
erzeugen. Diese Symptome finden wir ja auch als Friiherscheinung der Krank-
heitsgruppe Pseudosklerose-Wilson, deren Affektion, wie wir nach allem annehmen
miissen, im Striatum einzusetzen pflegt; mit fortschreitendem Leiden, also mit
zunehmender striopallidiarer Degeneration schiebt sich dann fiir ge-
wohnlich die allgemeine akinetische Starre in den Vordergrund, wobei die
Hypokinese wie im Bielschowskyschen Falle der Hypertonie vorauseilen kann.

Zusammenfassend UGt sich also sagen: Sowohl nach klinischen wie anatomi-
schen Gesichispunkten bildet die Wilsonsche Krankheit und Westphal-Striimpellsche
Pseudosklerose eine grofe Krankheitsgruppe, deren klinische und anatomische
Grenzen heute noch wicht eindeutig festzulegen sind. Daher bleibt die Zugehorigkeit
von manchen Fdllen mit klinisch oder anatomisch eigenariiger Entwicklung zundchst
noch ungekldrt. Fiir die sichere Zugehirigkeit zur Krankheitsgruppe Pseudosklerose-
Wilson scheint es vom anatomischen Standpunkte aus zundchst noch zweckmdfig,
bei allen Fillen das gleichzeitige Vorliegen der beiden Kardinalsymptome zu fordern:
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vornehmlich im Striatum lokalisierte Parenchymverdnderungen und die charak-
teristische knotige Lebercirrhose. Die Atiologie ist noch véllig im Dunkeln, in gleicher
Weise die Bezichungen der Lebererkrankung zu den Gehirnverdnderungen dieser
Krankheitsgruppe im speziellen wie ganz im allgemeinen zu den striopalliddren
Affektionen. Die atypischen groPen Alzheimerschen Gliazellen kinnen wicht als
Ausdruck blastomatoser Erscheinungen angesehen werden und sind offenbar als
etgenartige, stiirmisch verlaufende Gliareaktionen mit stark degenerativem Einschlag
aufzufassen, hervorgerufen durch besonders schidigende Toxine.

Die anatomischen Untersuchungsergebnisse in Wilsonfdllen von eng begrenzter
Lokalisation bestitigen die oben niedergelegten Anschauungen iiber die Lokalisation
des Parkinsonismus.

Wie die Athetose beruht auch der Torsionsspasmus auf einer palliddren Ver-
letzung. Athetose und Torsionsspasmus sind von der relativen Funktionstiichtig-
keit des Striatum abhdngig.

Revne diffuse stridre Degenerationserscheinungen fiihren beim Erwachsenen
nicht zu Athetose, sondern bedingen neben sprachlichen Inkoordinationen Tremor
und Wackelbewegungen; zunehmende stridre Degenerationen fihren schlieflich zu
akinetischer Hypertonie, wobei die Akinese der Hypertonie vorausgehen kann.

7. Chronisch-progressive Nachkrankheiten der Encephalitis epidemiea.
(Metencephalitischer Parkinson.)

In den letzten Jahren begegnen wir mit zunehmender Hiufigkeit nervisen
Nachkrankheiten der Encephalitis epidemica, die mit einer iiberraschenden Regel-
miBigkeit einen ausgesprochenen Parkinsonschen Symptomenkomplex bieten und
sich Kklinisch in einem therapeutisch kaum beeinfluflbaren langsam chronisch-
progressiven Verlauf offenbaren. Diese Zustandsbilder entwickeln sich einmal
in direktem Anschlufl 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 hiufigsten aber folgen sie der oft
nur ganz leichten gripposen oder encephalitischen akuten Erkrankung nach lén-
gerem Intervall in Form einer langsam, aber deutlich progredienten Krankheit.

Die klinische Literatur hieriiber ist bereits eine aulerordentlich umfang-
reiche, und ich fiirchte, wichtige Namen zu vergessen, wollte ich hier die Autoren
aller Lander anfithren, die sich eingehender damit befafit haben. Pathologisch-
anatomisch liegen auf diesem Gebiete jedoch erst ganz vereinzelte Be-
funde vor.

Den ersten einschligigen Fall hat v. Economo als Encephalitis lethargica subchronica
1921 beschrieben: An ein akutes encephalitisches, vornehmlich durch Benommenheit, Rigor
und Pyramidensymptom charakterisiertes Stadium schlo§ sich nach voriibergehender Besse-
rung ein 2 Jahre dauerndes pseudobulbér-paralytisches Symptomenbild an. Dabei zeigte
sich bei unverindertem, mafigem, allgemeinem Rigor und langsam progredienten pseudo-
bulbér-paralytischen Erscheinungen ein auffallender Wechsel von Zeiten athetotischer Un-
ruhe mit solchen jeglichen Mangels von unwillkiirlichen Spontanbewegungen. Der Kranke
starb in schwerer Kachexie 11/, 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 kénne
jahrelang im Zentralnervensystem sich aufhalten und neue Krankheitsschiibe hervorrufen.
Es fanden sich neben zuriicktretenden lymphocytiren GefiBinfiltraten alte Kornchenzell-
herde, Liickenherde, Versdungsherde 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 Ganglienzellverinderungen. Der Haupt-
sitz der Veranderungen waren in der Rinde die vorderen Zentralwindungen und das Oper-
culum in elektiver Beschrinkung 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 BlutgefiBe ohne Kornchenzellen. Die
Beetzschen Riesenpyramiden sind fast véllig ausgefallen, die erhaltenen Pyramidenzellen
zeigen fettig wabige Degeneration. Ahnliche Liickenherde, in denen das nervése Parenchym
vollkommen zu fehlen scheint und bloB ein maschiges Gliawerk mit GefiBen zu sehen ist,
finden sich im ganzen Striatum, vornehmlich im Caudatumkopfe und im Putamen. In den
oberen riickwirtigen Teilen des Kopfes und im Schweife des Caudatum sind lymphocytére
Infiltrationsherde im Nervenparenchym festzustellen. Das Pallidum ist ziemlich frei von
krankhaften Verinderungen, doch sind seine Gefidfile ebenfalls zum Teil infiltriert. In den
vordersten Thalamuspartien fehlen pathologische Verinderungen bis auf eine maBige In-
filtration groBerer Venen. Von den mittleren Thalamusgegenden an nehmen die Verinderungen
caudalwirts zu, und zwar bestehen sie jetzt in auffilliger Vermehrung der Kerne der Glia-
zellen im grauen Gewebe, in Infiltrationen der GefaBscheiden und in frischen perivasculiren
Ringblutungen. Die subthalamische Gegend, in welcher die Ausstrahlung der Hauben-
strahlung aus dem roten Kern erfolgt, ist Sitz stirkerer lymphocytirer GefiaBinfiltrate. Die
Substantia nigra ist sehr stark betroffen. Hier erscheinen die Zellen auffallend stark pig-
mentiert, das Pigment vielfach auBlerhalb der Zellen liegend; neben akuten Vorgidngen sieht
man hier detritusihnliche kérnige amorphe Massen als Reste élterer Prozesse. Der rote
Kern ist dhnlich, doch weniger hochgradig verindert, die graue Substanz zwischen den fron-
talsten Teilen des roten Kernes, kranial vom Oculomotoriuskern, bietet eine eigentiimliche
Rarefikation des Gewebes. Wihrend die Oculomotoriuskerne und die vorderen Vierhiigel
nur geringgradige Verinderungen bieten, ist die Gegend der hinteren Vierhiigel und das
graue ventrale Haubenfeld wieder Sitz schwerster infiltrativer und degenerativer Prozesse.
Weiter caudalwéirts nehmen die Verdanderungen rasch ab. Eine Pyramidenbahndegeneration
weist sowohl die Marchi- wie die Markscheidenmethode nach. Wie v. Economo selbst
hervorhebt, ist die Lokalisationsfrage in diesem Falle nur mit gréBter Reserve zu losen.
Er ist geneigt, den allgemeinen Rigor als ein stridres Symptom aufzufassen und die athe-
totischen Bewegungen auf die Lision der roten Kernstellung im Hypothalamus zu beziehen,
wihrend er die pseudobulbir-paralytischen Erscheinungen auf die ausgedehnte Erkrankung
der Operculargegend und die Mitaffektion des Corpus striatum zuriickfiihrt?).

Im AnschluB an mein auf dem Neurologentag 1921 gehaltenes Referat und an die Be-
sprechung des Meggendorferschen Falles Witt, auf den ich unten ausfiihrlicher zu sprechen
kommen werde, demonstrierte K. Goldstein in Fillen mit Parkinson-dhnlicher Erkrankung
bei Encephalitis epidemica besonders schwere degenerative Verdnderungen in der Substantia
nigra von der gleichen Art, wie ich sie bei meinem Falle Witt gezeigt hatte. Aufler in der
Substantia nigra finden sich Verinderungen im roten Kern, im Pallidum und Caudatum,
jedoch weit geringer als dort. )

Aus jlingster Zeit liegt aus dem Diirckschen Institut von Kénig eine Verstfentlichung
vor iiber einen Parkinsonismus nach Encephalitis epidemica. Klinisch handelt es sich um
einen Parkinson-ahnlichen Symptomenkomplex, der sich offenbar aus einem meningitischen
Vorstadium allméhlich herausentwickelt (starke Kopfschmerzen), zeitweise grobes Zittern,
Wackelbewegungen der Hénde und athetotische Bewegungen der Finger und Zehen bot
und nach zweijéhrigem 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 Verinderungen am nervésen Parenchym und begleitenden Gliawucherungen.
Besonders hochgradig waren die Oliven befallen, wo sich auch perivasculire Zelleninfiltrate

1) Vgl, auch den Fall Hassin-Rotmann: Clinical notes on the patho.ogy in a
case of epidemic encephalitis complicated by a psychosis. Arch. of neurol. and psych. 9,
No. 1. 1923. Hier treten die hypokinetisch-hypertonischen Symptome zuriick und ausge-
sprochene psychotische Erscheinungen in den Vordergrund. Histologisch finden sich nur
geringe infiltrative Veriinderungen in den basalen Stammganglien und dem Mittelhirn bei
schwerer Parenchymentartung in diesen Gebieten, aber auch im Cortex.
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mit Plasmazellen und Lymphocyten fanden. Tm Kleinhirn fiel die starke Degeneration der
Purkinjeschen Zellen und der Markzone auf, das Dentatum war gleichfalls entartet. Das
Striatum bot kleinzellige Gliawucherungen, vornehmlich solche perivasculirer Art und im
Pallidum zeigten die GefiBe jene eigenartigen Kalkeinlagerungen, auf die ich noch weiter
unten zu sprechen kommen werde.

Leider kann man sich aus der gegebenen Beschreibung der Verinderungen 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
begriindet. Immerhin scheint es mir nach der Art der Entwicklung des Krankheitsbildes
richtig, den Fall als einen metencephalitischen aufzufassen mit vornehmlicher Beteiligung
der Bezirke des Nach- und Hinterhirns. Fiir eine Beantwortung der Lokalisationsfrage reicht
die Beschreibung des Falles nicht aus.

In einem von F.Stern jingst in seinem Buche iiber die ,,epidemische Encephalitis‘
kurz mitgeteilten Falle fanden sich schwere degenerative Verinderungen im ganzen Linsen-
kern, in der Substantia nigra und im Hypothalamus, wobei infiltrative Vorginge fast ganz
fehlten. In einem typischen Fall von Parkinsonismus nach Encephalitis beschreibt Charuley
McKinley?!) ebenfalls schwere degenerative Erscheinungen im Pallidum und besonders
in der Substantia nigra, gleichfalls auch in den Oculomotoriuskernen mit ganz seltenen
infiltrativen Verinderungen untermischt.

Schon Goldstein hat auf Grund seiner an solchen Parkinsonfillen gemachten Er-
fahrungen betont, da$ dabei die Atrophie der Substantia nigra neben viel leichteren Ver-
iinderungen im Globus pallidus und in vielen anderen Gebieten des Zwischen- und Mittelhirns
im Vordergrunde steht. In neuerer Zeit haben namentlich verschiedene franzésische Autoren
(Trétiakoff, L’hermitte und Cornil, Foix, Achard) die regelmiBige schwere Lésion
der Substantia nigra bei diesen Endzustianden betont. Auch H. S patz hat fast ausschlieflich
hochgradige Entartungen der Substantia nigra vornehmlich der Zona compacta beschrieben.

Ich bringe in folgendem ein Beispiel einer solchen Nachkrankheit nach
Encephalitis mit der charakteristischen Ausprigung des Parkinson-
schen Symptomenkomplexes und ausfiihrlicher Schilderung des anatomi-
schen Befundes.

Daran anschlieBend teile ich kurz die anatomischen Untersuchungsergebnisse
eines klinisch ganz dhnlich liegenden Falles mit, den Herr Dr. Globus in meinem
Laboratorium eingehend bearbeitet und versffentlicht hat. Die Gegeniiberstellung
dieser beiden anatomisch genau untersuchten Falle erlaubt uns, wie wir sehen
werden, gewisse bemerkenswerte Riickschliisse in pathophysiologischer Hinsicht.

Fall XXI.
Parkinsonismus nach leichter Encephalitis epidemica.

Der Meggendorferschen Arbeit iiber chronische Encephalitis epidemica, in der dieser
Tall ausfithrlich klinisch dargestellt ist, entnehme ich folgenden kurzen Uberblick iiber den
Krankheitsverlauf.

Otto Witt, 42 Jahre alt, wird 1920 in F. aufgenommen. Die Vorgeschichte aus
seinem fritheren Leben ergibt nichts Bemerkenswertes. Im Juli 1917 kam W. zum erstenmal
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 Beschrinkung 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 verschiedenen Lazaretten mit dem gleichen Befunde. Er
klagte noch sehr iiber schlechten Nachtschlaf. AuBerdem ist noch erwahnt ein grobschligiges
Zittern der linken Hand und Andeutung von Zittern in der rechten Hand. Ferner eine geringe
Ptosis. Der Kranke sitzt da wie eine Bildsiule. Der Zustand bleibt unverindert und der
Kranke wird 1920 der hiesigen Anstalt iiberwiesen als ,,hysterisches Trresein‘“. Hier wurde zu-
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200 ’ Klinisch-anatomische Mitteilungen.

nichst bei sonst gleichem Befunde wie oben eine deutliche Pupillendifferenz und schlechte Licht-
reaktion der Pupillen vermerkt. Die Sprache ist singend, monoton, mit ungenauer Artiku-
lation. DieBlut- und Liguorreaktionen sind negativ, im Liquor besteht nur eine Spur Opalescenz.

An der zunichst 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 W. im Mai 1917 in Berlin an Kopfschmerzen, Schwindelanfallen, Brustschmerzen,
Trénen der Augen, Zittern am ganzen Kérper, Gefiihl grofier 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. Im Anschluf daran entwickelte sich allméhlich das jetzige Zu-
standsbild (Méarz 1920), das von Meggendorfer folgendermaBien 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 schnelleres Tempo und kann
auf Kommando nur schwer halt machen. Dabei droht er zu fallen, und zwar meist nach
hinten, aber auch oft seitwiirts. Die Hinde werden meist in Pfotchenstellung 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 hilt er den Oberkorper ebenfalls
meist nach vorn gebeugt, den Kopf gegen die Brust gesenkt. Die Augen sind standig auf
einen Punkt gerichtet. Der Lidschlag ist duBerst 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 6ffnen, ge-
schieht dieses erst nach 5—6 Sekunden, und auch die Aufforderung, die Augen zu schlieflen,
wird ebenfalls sehr langsam und erst nach einiger Zeit befolgt. Es macht dem Kranken
sichtbar Miihe, die Augen wieder zu 6ffnen. 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 alle diese Bewegungen
langsam, und es dauert eine lange Zeit, bis nach Aufhéren der Innervation das Gesicht wieder
die frithere Ausdruckslosigkeit angenommen hat. Es besteht iiberaus reichlicher Speichel-
fluB. Die Zunge wird gerade, aber sehr langsam, zdgernd vorgestreckt. Die Sprache ist
leise, duBerst undeutlich, verwaschen; besonders einzelne Laute werden ganz unverstiandlich
ausgestofien. Beim Sprechen sieht man keinerlei Bewegung der Lippen und der Zunge,
Schluckstérung ist nicht vorhanden. An den inneren Organen ist ein krankhafter Befund
nicht zu erheben. Die gesamte Korpermuskulatur ist duBerst kriftig, fast herkulisch ent-
wickelt. Es besteht eine dauernde, sehr deutliche Rigiditat der Muskulatur, insbesondere an
den Extremititen und am Nacken. Die grobe Kraft ist in allen Muskelgruppen durchaus gut,
wenn auch nicht der Entwicklung der Muskulatur entsprechend. Alle Bewegungen werden
langsam ausgefiihrt. Es besteht jedoch deutliche Adiadochokinesis. Die Patellarsehnenreflexe
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 vielleicht links schwiécher als rechts. Die Crema-
sterreflexe sind beiderseits vorhanden. Die Sensibilitit, auch die Tiefensensibilitat, ist jeden-
falls nicht grob gestort. Feinere Untersuchungen sind wegen des schwerfilligen Wesens des
Kranken nicht auszufithren. Aphasische und apraktische Storungen lassen sich bei ihm nicht
nachweisen. Seine Schrift ist steif, sehr klein, wird mit groBem Druckaufwand ausgefiihrt.

Auffallend ist, daBl der Kranke, der alle Bewegungen nur sehr langsam
ausfithrt, imstande ist, auf besondere energische Aufforderung die gleichen
Bewegungen auch schnell auszufiithren. Ahnliches ist auch beim Sprechen
zu beobachten.

Der Kranke macht einen stumpfen Eindruck, er ist aber zeitlich und 6rtlich durchaus
orientiert. Er faft auch die an ihn gerichteten Fragen und Aufforderungen gut auf. Er gibt
auf alle Fragen, wenn auch nach lingerem Nachdenken, entsprechend Antwort. Seine Merk-
fahigkeit ist gut, und auch das Allgemein- und Schulwissen entspricht wohl seinem Bildungs-
grade. Witt kann die Monatsnamen vorwirts und riickwérts hersagen, nennt eine Reihe
groferer deutscher Fliisse, kennt die Hauptstidte von Deutschland und Frankreich, weiB,
daf Hamburg an der Elbe liegt, daB diese in die Nordsee flieBt. Er weif ferner, da Luther
ein ,Bibelforscher, Goethe ein Dichter war, daf 1870/71 Krieg mit Frankreich war, der von
Deutschland gewonnen wurde, und da8 der Weltkrieg 1914 begann. Kopfrechnen fillt ihm recht
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schwer, seine Leistungen sind hier miBig. Uberhaupt versagt er leicht bei komplizierten
Denkleistungen. So vermag er auch nach mehrmaligem Vorerzihlen die Fabel von dem mit
Salz, spiter mit Schwimmen 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 Versténdigung, alsbald wiederauf. Gemiitlich
ist er durchaus ansprechbar. Er schreibt kurze, keineswegs trockene Briefe an seine Frau,
dringt gelegentlich ziemlich energisch weg, da er Heimweh nach seiner Frau und seinen Kindern
habe. Auch religiése Vorstellungen und Empfindungen tauchen bei ihm immer wieder auf.*

In der Folge dnderte sich der Zustand des Kranken wenig, er sitzt stumpf herum und
hat wenig Konnex mit seiner Umgebung. Im Mai 1921 tritt rasch eine Verschlechterung
ein, der Kranke stéhnt dauernd in rhythmischer Folge sehr laut und kommt koérperlich sehr
herunter. Eine Verstandigung mit ihm wird allméhlich ganz unméglich. Am 20. 5. 1921
erfolgt unter pneumonischen Erscheinungen der Tod.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Im Alter von ungefahr 40 Jahren entwickelte sich bei unserem Kranken
nach leichten grippdésen Erscheinungen (Kopfschmerzen, Schwindelanfalle,
Brustschmerzen, allgemeine Mattigkeit) unmittelbar aus diesem Zustande heraus
ein langsam progredienter, schwerer Parkinsonscher Symptomenkomplex. Die
Erkrankung zeigte sich zunschst in allgemeiner Steifigkeit, in heftigen Schmerzen
und Zittern in den Gliedern, vornehmlich in den Hénden, in geringer Ptosis, in
sehr schlechtem Nachtschlaf bei allgemeiner Schlafsucht. Die Pupillen sind ungleich
und reagieren schlecht auf Licht. Im weiteren Verlaufe tritt bei nur noch an-
gedeuteten Zittererscheinungen die Rigiditdt immer mehr in den Vordergrund
bei starker Salivation, schwerer Sprachstérung und allgemeiner Bewegungsarmut.
Psychisch zeigt der Kranke bei guter Orientierung eine deutliche Verlangsamung
seiner intellektuellen Leistungen und einen Mangel jeglicher Spontaneitiat. Nach
4jahrigem Krankheitsverlaufe und weiterer Zunahme dieser Erscheinungen stirbt
der Kranke kachektisch unter pneumonischen Erscheinungen.

Der Kranke ging zunéichst unter der Diagnose Paralysis agitans, bis
Meggendorfer durch weitere Verfolgung und Bearbeitung des Falles die
Diagnose auf metencephalitischen Parkinsonismus stellte, wobei er neben den
anamnestischen Erhebungen besonders auf die Ungleichheit der Pupillen, auf
die maBige Ptosis der Augenlider, auf die Schlafsucht und auf den Beginn in
frilherem Alter mit starken Schmerzen differential-diagnostisch gegeniiber
einer echten Paralysis agitans hinwies.

Anatomischer Befund.

Bei der Sektion zeigt sich auBler 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 Gehirnkonvexitit, insbesondere iiber den Zentralwindungen, etwas
verdickt. Die Gehirnwindungen sind leicht geschrunpft, die basalen Gefafle zart. Die Rinde
ist nicht auffallend verschmélert, die Seitenventrikel nicht erweitert. Das Ependym aller
Ventrikel ist zart. Die basalen Stammganglien, wie alle Teile des Zentralnervensystems
sind makroskopisch unauffillig (Hirngewicht 1240 g, Dura 60 g, Schédelinhalt 1350 cem,
Hypophysengewicht 0,7 g). Die Hypophyse ist auch mikroskopisch normal.

Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems ergibt folgendes:
Die Pia ist iiber der Gehirnkonvexitit, namentlich iiber den Zentralwindungen bindegewebig
verdickt. Ganz vereinzelt zeigen sich auch lymphocytire Infiltrate. Die Rinde ist in
ihrer Architektonik ungestort. Zellausfille sind nicht sicher festzustellen. Die Ganglien-
zellen zeigen durchweg leichte Verinderungen im Sinne chronischer Sklerose. Greifbarere
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Abb. 94. Fall XXI. Striatum im Nisslbild. Mikroph. bei gleicher Ver-
groBerung wie Abb. 2. Nur eine grofie Striatumzelle im Bilde. Degeneration
der kleinen Ganglienzellen.

Abb. 95. Fall XXI. Pallidum im Nisslbild, Mikroph. bei gleicher Ver- -
groBerung wie Abb. 4. Starke Verédung an Ganglienzellen-Gliawuche-
rung. Kalkihnliche Niederschlagsbildungen in den Gefifwéinden.

Verianderungen bietet nur die vordere Zentralwindung beiderseits: hier
zeigen sich besonders in der sechsten Schicht kleinere Verédungsbezirke mit leichter proto-
plasmatischer Gliareaktion. Die Pyramidenzellen sind groftenteils erhalten, zum Teil im
Sinne chronischer Sklerose oder akuter Schwellung verindert. An den GefiBen 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 schéne Gliarosettbildungen.
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Schwerere Verdnderungen treffen wir im Striatum, und zwar in recht gleichméBiger
In- und Extensitit tiber dieses ganze Kerngebiet ausgebreitet. Bei schwacher Vergrofierung
erkennt man vereinzelte kleine Verédungsherde, 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 perivasculire Lichtungsbezirke, sind. aber durchweg frei von jeglichen
Infiltraten. Mit stirkeren Linsen erkennen wir schwere Degenerationserscheinungen am
gesamten nervosen Parenchym. Die grofen Ganglienzellen sind groBtenteils ausgefallen.
An ihren Stellen liegen Anhiufungen von protoplasmatisch gewucherten Gliazellen
ohne deutliche Rosettenbil-
dung. Dort wo sie noch erhal-
ten sind, sind sie stark ge-
schrumpft und firben 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
Glia. Nirgends sind Liicken-
herde oder Rarefikationen des
Gewebes zu sehen. Der Gan-
glienzellausfall ist an einzelnen
Stellen stiarker betont, so daB
es zu circumscripten Verédun-
gen kommt, die nicht immer
deutliche Beziehungen zu den
Gefaflen aufweisen.
Wihrend im allgemeinen
die GefiBe normal erscheinen,
sieht man im Nisslbilde ver-
einzelt um Capillaren eigenartig
geformte kalkihnliche Nieder-
schlagsbildungen mit begleiten-
den perivasculiren protoplas-
matischen - Gliavermehrungen
(Abb. 97 a). Auch sonst schei-
nen Pseudo-Kalkkonkremente Abb. 96. Fall XXI. Pallidumverinderung. Mikroph. bei
gegeniiber der Norm vermehrt stdrkerer VergroBerung. Nisslbild. Ganglienzelldegenera-
aufzutreten. tionen, Gliawucherung. g = Gefdl mit kokkendhnlichen
Das Bielschowskypriparat Pseudokalk-Niederschlagsbildungen in der GefaBwand.

bietet in den groflen Striatum-

zellen hiufig kornigen Zerfall der Neurofibrillen. Die Fettfirbungen zeigen das Striatum
im allgemeinen frei von Lipoiden. Auch die Eisenfirbung zeigt keine greifbaren Unter-
schiede gegeniiber der Norm. - :

Ungleich aufdringlicher sind die Verinderungen im gesamten Pallidum: Hier ist
die Verarmung an Ganglienzellen sehr stark betont (Abb. 95, vgl. das- bei gleicher
Vergroferung. aufgenommene Normalbild, Abb. 4), so dafl 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 975 und ¢).
Ihr Protoplasma ist diffus dunkel gefirbt, der Kern zeigt unregelmifige Ausstiillpungen
mit hiufig auffallend deutlichem Kerngeriist (Abb. 975), zumeist sind die Ganglienzellen
aullerst geschrumpft, ganz blaB, mit exzentrischem, gleichfalls geschrumpftem Kern und
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hellem, sich diffus firbenden Protoplasma, welches bei der Nisslfarbung schwarz-griinliche
Pigmentstoffe enthalt (Abb. 97¢). Die Glia im Pallidum betont eine starke kleinzellige
Vermehrung (Abb. 95 und 96), wobei nur protoplasmatische Gliawucherungen zu be-
obachten sind und nirgends Ansitze zu Gliafaservermehrung. Liickenherde u. dgl. kommen
nicht vor. Stellenweise fallen im Pallidum bei der Nisslfirbung eigenartige runde oder
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 nesterformig zusammenliegenden proto-
plasmatisch gewucherten Gliazellen (Abb. 97 e).

Abb. 97. Fall XXI. Histologische Einzelheiten aus dem Striatum und Pallidum. ¢ = eigen-

artige Konkrementbildung (k) in der Néhe einer Capillare (g) mit protoplasmatischen Glia-

wucherungen im Striatum. b und ¢ = degenerierte Pallidumzellen. d und e = eigenartige

blasse Ballen mit stirkeren Gliareaktionen im Pallid. @ bis e = Nisslfarbung. f= Fett-

kugeln im Gliareticulum des Pallidum bei Scharlachfirbung. Zeichnung bei Zeiss’ Ol-
Imm. 1/,,. Komp.-Ok. 6.

Besonders auffillig sind die eigenartigen GefaBverinderungen, die sich hier sowohl
an den groBeren GefaBen und an den Capillaren recht héufig feststellen lassen. Neben einer
Mediahyalinisierung zeigen die GefiaBe ausgesprochene Konkrement-Einlagerungen in Form
von fein- oder grobkérnigen oder scholligen kalkahnlichen Niederschligen in der Media, in
der Adventitia und im Virchow - Robinschen Raum (Abb. 95 und 96). Auf den ersten
Blick glaubt man schwere Infiltrate vor sich zu haben bei arteriosklerotisch verinderten
GefiBen. Es handelt sich aber lediglich um amorphe kalkahnliche Massen, die keine aus-
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gesprochene Gipsreaktion bieten, zum Teil kleine kokkenartige Korner, zum Teil grobere
Schollen und Platten darstellen. Sie farben sich duBerst intensiv schwarzblau im Nisslbilde,
intensiv schwarz mit Himatoxylin und bei der Elasticafirbung. Nur nebenbei sei bemerkt,
daB aus dem positiven Ausfall der Eisenreaktion bei diesen kalkéhnlichen Niederschligen
nicht auf Eisen geschlossen werden darf. Essind das jene Verianderungen, die wir schon oben
mehrfach im Pallidum besprochen haben und die namentlich von Diirck bei einem groBen Pro-
zentsatze seines akuten Encephalitismaterials an gleicher Stelle nachgewiesen werden konnten.
Auch in dem von C. und O. Vogt untersuchten Westphalschen Falle einer subakuten
Encephalitis lethargica waren sie

reichlich im Pallidum anzutreffen.

Spatz und auch ich fanden sie

vereinzelt in normalem Vergleichs-

material, in starker Betonung aber

nur in pathologischen Fillen so-

wohl bei chronischen Prozessen,

als auch bei subakuten, anschei-

nend mit Vorliebe bei toxisch be-

dingten.

Daneben sehen wir in dep
Nihe von Gefilen, aber auch zwei-
fellos unabhingig von ihnen frei
im Gewebe kleinere und groflere,
oft Traubenform zeigende, manch-
mal auch maulbeerartigzusammen-
gelegte Kornermassen, welche die
gleiche Reaktion wie oben geben
(Abb. 96). Solche Konkremente
sind in allen Gliedern des Pallidum
recht haufig anzutreffen, vornehm-
lich in seinem mittleren Anteil.

ImBielschowsky praparate
lassen sich die Neurofibrillen nur
schwer zur Darstellung bringen.

Sie scheinen groftenteils kornig

zerfallen zu sein. Das Fettpra-

parat ergibt eine hochgradige

Verfettungdespallidiren Grund-

gewebes (Abb. 98), wodurch sich

in allen Priparaten das Pallidum

scharf abhebt gegeniiber dem fett-

armen Striatum. Die Ganglien- Abb. 98, Fall XXI. Pallidum-Verfettung. Herxheimer-
zellen selbst bieten nur hin und sche Farbung. Mikroph.

wieder Kkleintropfige Fetteinlage-

rungen in miBigen Mengen, dagegen liegen kleinere und groBere Fettkugeln im gliosen
Protoplasma in unregelmiBiger Verteilung (vgl. auch Abb. 97f). Auch das Fettpriparat
zeigt nirgends die gewohnliche Kérnchenzellbildung.

Bei Eisenfarbung hebt sich das Pallidum durch besonders starke, gegeniiber der
Norm zweifellos erheblich betonte diffuse Blaufirbung schon bei makroskopischer Be-
trachtung ab. Mikroskopisch bieten zahlreiche Ganglienzellen des Pallidum grébere blaue
Korncheneinlagerungen, withrend sich im glissen Protoplasma nur verhiltnismifBig wenig
eisenhaltige Stoffe in Form gréberer Korner feststellen lassen, wenn wir von den Pseudo-
Kalkkonkrementen selbst absehen.

Der Thalamus ist in allen seinen Gebieten im wesentlichen frei von stirkeren Ver-
anderungen, und erheblichere Erscheinungen treffen wir erst wieder im Hypothalamus, vom
oralsten Ende des roten Kernes angefangen, in der gesamten Ponshaube, vornehmlich in der
Gegend der Augenmuskelkerne, in der engeren und weiteren Umgebung des Aquidukts.
In diesen Gegenden fallen neben chronischen Ganglienzelldegenerationen und erheblichen
Gliawucherungen, zum Teil auch faserbildender Art, stirkere Erweiterungen der perivascu-
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Abb. 99. Normale Zona compacta substantiae nigrae bei stirkerer Ver-
groflerung. Melaninhaltige Ganglienzellen. Nisslbild. Mikroph.

Abb. 100. Fall XXI. Gleiche Vergréfierung wie Abb. 99. Schwere Degene-
ration der Zona compacta substantiae nigrae. g = GefdB mit leichter lympho-
cytdrer 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 Versdungsherde
in gliéser Vernarbung. Sie zeigen regelmiBig deutliche Abhingigkeit von Gefifien. Ab und
zu trifft man auch neuronophagische Gliarosetten. Dabei ist der rote Kern selbst weit weniger
verdndert als die iibrigen Kerngebiete des Mittelhirns.
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Abb. 101. Fall XXI. Dasselbe Wié Abb. 100. g = Gefafle mit perivasculdren
Verodungen. x = Gliarosette.

Abb. 102. Fall XXI, Markscheidenfrontalschnitte. Neben diffusen Markfaserausféllen
im Striatum (Kaud - Put) Entmarkung des Pallidum (Pall). Ansa lenticularis (A7) vollig
aufgehellt, Corpus Luysi (C L) verkleinert und aufgehellt. Photogr.

Besonders schwer ist die Substantia nigra betroffen. Sie bietet in ihrem ganzen
Verlaufe eine hochgradige Verarmung an Ganglienzellen (Abb. 100 und 101 im Vergleiche
mit dem bei derselben Vergrofierung aufgenommenen Normalbilde, Abb.99). Die Ver-
anderungen, die hier das nerviose Grundgewebe bietet, sind die gleichen wie im Pallidum,
was ihre Eigenart angeht, nur fehlen hier die Kalkniederschlige in den Gefélen; dafiir sind
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die perivasculdren Rdume recht hiufig erweitert (Abb. 100 u. 101), und ganz selten sieht man
auch zarte lymphocytire Infiltrate (Abb. 100). Die Ganglienzellen sind, wo sie noch
erhalten sind, geschrumpft, pigmentarm, und in dem glidsen Protoplasma liegt sehr viel mela-
ninhaltiges Pigment. Ab und zu trifft man auch schén ausgebildete Gliarosetten auf dem
Boden zerfallender Ganglienzellen (Abb. 101 x). Seltener nehmen hier die Verinderungen
herdformigen Charakter von eng begrenzter Ausdehnung an (Abb. 101). Die Gliareaktion
ist im allgemeinen eine protoplasmatische, dazwischen liegen auch Faserbildner. Die Eisen-
firbungen bieten das gleiche wie im Pallidum. Die Verarmung der Substantia nigra an
Ganglienzellen ist noch wesentlich hochgradiger als die des Pallidum.

Weiter caudalwirts nehmen die Verinderungen in den grauen Gebieten rasch ab und
in den Kernen der Rautengrube sowie den Vorderhérnern des Riickenmarks sind nur gering-
gradige Ganglienzellverinderungen mit begleitenden Gliawucherungen festzustellen.

Das Kleinhirn und seine Kerngebiete sind intakt, ebenso die Oliven.

Kérnchenzellherde sowie Lacunen oder
Rarefikationen des Gewebes sind histolo-
gisch nicht festzustellen.

Die Markscheidenpréaparate 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
Verinderungen bietet auch das hintere
Drittel, wihrend die Mitte etwas leichter

Abb, 103, Fall XXI Markscheidenfrontal. 2ifiziert ist (Abb. 102). Das Caudatum und
schnitt durch die vorderen Vierhiigel. Sub- Putamen sind in annshernd gleicher Weise

stantia nigra (Sn) verschmilert und entmarkt. befallen. Stellenweise tritt ein leichter Sta-
Photogr. 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 41). Der L u yssche Kérper verkleinert und markarm (Abb. 102 CL).
Die Forelschen Biindel H! und H? sind verdiinnt, die Strahlung zum roten Kern ist auf-
gehellt, wihrend der rote Kern selbst keine wesentlichen Degenerationen erkennen laft
(Abb. 103). Die dicken Faserbiindel, die in den hinteren lateralen Thalamuskern (v¢l) ein-
strahlen, sind an Zahl vermindert. Die vorderen Vierhiigel (Abb. 103) sind leicht verarmt an
Fasern. In der weiteren Umgebung des Aquéidukts fallt eine unregelmiBige Markzeichnung auf,
die dort auf herdfsrmige Affektionen schlieBen 148t. 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 istinihrem
ganzen Verlaufe verschmiélert und vollig faserverarmt (Abb. 103). Die Bindearme,
das Kleinhirn und seine Systeme, sowie simtliche langen Fasersysteme und Kerngruppen der
Medulla oblongata und spinalis, namentlich die Pyramidenbahnen, erscheinen intakt.

Zusammenfassung des anatomischen Befundes.

Neben mifBiig haufigen, durchweg zarten lymphocytiren GefiBinfiltraten
und perivasculdren Lichtungsbezirken, fast ausschlieflich beschrinkt 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-
6dungsherde 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 Ganglienzellverinderungen an allen Elementen mit beglei-
tenden protoplasmatischen Gliareaktionen méBigen Grades auf und zeigt eine in die
Augen springende Verarmung an groBen Zellen. Das Pallidum, in welchem
die Parenchymdegeneration besonders hohe Grade erreicht, bietet
chronische Ganglienzelldegeneration, kleinzellige Gliawucherung, starke Verfettung
und reichliche Pseudo-Kalkkonkremente im Parenchym wie in den GefaBwinden
und adventitiellen Rdumen. Der Thalamus ist frei von wesentlichen Verdnderungen,
und erheblichere Erscheinungen treffen wir erst wiederim 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 sdmtlichen grauen Kernen dieser Gebiete zeigen sich chronische Ganglien-
zellveranderungen neben circumscripteren perivasculdren herdférmigen Ausféllen,
starkere Gliawucherungen, manchmal auch neuronophagische Gliarosetten. Derrote
Kern ist weit weniger veréndert als die iibrigen Kerngebiete des Mittelhirns. Be-
sonders schwer ist die Substantia nigra betroffen (schwerste Ganglienzellent-
artung, Pigmentabwanderung in die Glia, zahlreiche Gliarosetten in frischer und
chronischer Entwicklung). Das Kléinhirn und seine Kerne sind intakt. Im Eisen-
praparat fillt die intensive Farbung des Pallidum und der Substantia nigra be-
sonders auf. Kornchenzellherde sowie gréere Lacunen sind nirgends anzutreffen.
Die Pia zeigt Bindegewebswucherung mit eingestreuten Lymphocyten.

Im Markscheidenpréaparate zeigt das Striatum eine Armut an diinneren
und dickeren Fasern, wobei stellenweise kleinere herdférmige Ausfille vor-
herrschen. Die Lamellen des Pallidum sowie seine ‘samtlichen Glieder sind stark
aufgehellt und verarmt an diinnen und dicken Fasern. Die Linsenkernschlinge
ist aufgehellt, H! und H? verdiinnt, der Luyssche Korper verkleinert, die
Strahlung zum roten Kern aufgehellt, ebenso die dicken Fasern in v ¢ 7; die Sub-
stantia nigra ist stark verschmélert und vollig faserverarmt, die Ponshaube zeigt
unregelmiBige Degenerationen in dem grauen Kerngebiete und in der Schleifen-
gegend. Der rote Kern, die Bindearme sowie das ganze Kleinhirnsystem und
simtliche langen Fasersysteme, namentlich die Pyramidenbahnen, smd intakt.
Die Verdnderungen sind bilateral-symmetrisch ausgesprochen.

Epikrise.

Der histologische ProzeB, der diesem Falle eines ausgesprochenen, 4 Jahre
bestehenden, fortschreitenden Parkinsonismus zugrunde liegt, mufl
als eine progressive Parenchymdegeneration des nervésen Gewebes
in ganz bestimmter Lokalisation aufgefalit werden. Dazu gesellen sich
leichte perivasculire, lymphocytidre GefaBinfiltrate an verein-
zelten Stellen, Erweiterung mancher perivascularer Riume und herdférmig
begrenzte Lichtungsbezirke in Abhingigkeit von GeféBen.

Vom histologischen Standpunkte aus begegnet die atiologische Auffassung
des Falles gewissen Schwierigkeiten. Imimerhin spricht die Lokalisation der
schwersten Verinderungen in den bei der akuten und subakuten Encephalitis
lethargica mit Vorliebe befallenen Gebieten!), woselbst zudem noch leichte

1) Nach meinen Erfahrungen auch an atypischen Encephalitis-epidemica-

Fiallen subakuter Art ist der Pridilektionssitz der infiltrativen Erscheinungen und
14

Jakob, Extrapyramidales System.
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infiltrative Geféflerscheinungen und perivasculire herdformige Storungen betont
sind, fiir die Richtigkeit der Meggendorferschen klinischen Auffassung dieses
Falles als eines metencephalitischen Parkinson.

Von groBtem Interesse ist dabei die zweifellos gegebene fortschreitende,
von GefiBveranderungen unabhidngige Parenchymdegeneration,
namentlich im Striatum, Pallidum und in der Substantia nigra.
Hervorzuheben ist ferner eine ebenfalls fortschreitende, jedoch nicht sehr hoch-
gradige Ganglienzelldegeneration in der vorderen Zentralwindung ohne deutliche
Pyramidenbahndegeneration. Gegensitzlich zu der oben besprochenen Economo-
schen Beobachtung ist in unserem Fall das Fehlen von frischen encephalitischen
Herderscheinungen, von gréfleren 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 stirkstem
MaBe mit affiziert ist. Immerhin steht die schwere Parenchyment-
artung des Striatum und Pallidum derart im Vordergrunde, daf
sich auf sie im Einklang mit unseren friitheren Feststellungen
die wesentlichsten Ziige des Parkinsonismus zuriickfiihren lassen.
Inwieweit die Mitbeteiligung der Substantia nigra das symptomatologische
Bild beeinfluBite, bleibt zunéchst eine offene Frage. Die Erkrankung der vorderen
Zentralwindung offenbarte sich im klinischen Bilde nicht in Analogie zu dem
Fehlen jeglicher Pyramidenbahndegeneration.

Fiir die eigenartige psychische Farbung des Krankheitsbildes,
die Affektstumpfheit, Mangel jeglicher Spontaneitat, Erschwerung
der intellektuellen Leistungen kommen schwerere Veranderungen
im Rindengebiete nicht in Betracht (vgl. auch die Bemerkungen im Schluf-
kapitel).

Fall XXII.
Ausgeprigter Parkinsonismus als Nachkrankheit einer Encephalitis epidemica.

Der Fall ist klinisch von Dr. Abrahamson, New- York, und anatomisch ein-
gehend von Dr. Globus, New-York, in meinem Laboratorium untersucht worden.
Unter Hinweis auf dessen Versffentlichung in den Archives of Neurology and Psych-
iatry 1923 bringe ich hier nur die Hauptergebnisse der Untersuchungen
in vergleichender Gegeniiberstellung zu dem obigen Falle XXI.

Klinisch handelte es sich um einen 37jihrigen Mann, der Februar 1920 unter fieber-
haften Erscheinungen an allgemeinen Kérperschmerzen, an leichter Benommenheit und
zeitweisen Delirien akut erkrankte. Dabei zeigten sich keine lokalisierbaren nervosen Ausfille,
er muBte aber 12 Wochen das Bett hiiten und war nachher véllig gesund und arbeitsfahig.

Ein halbes Jahr spéter entwickelten sich die ersten Erscheinungen einer beginnenden
Nervenkrankheit: Ohne irgendwelche Fieberattacken stellte sich Zittern in den oberen Extremi-
taten ein, dann in den unteren Extremitéiten, bei allgemeiner Steifigkeit in allen Gliedern und bei
der Neigung zu Propulsionen ; der Gang wurde kleinschrittig, bei starkem Schwitzen des Kranken.

Aus diesen Friitherscheinungen 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 Schluckstorungen, ohne wesentliche Reflexveranderungen, ohne Blasen-, Mastdarm-

stirksten Parenchymverdnderungen ganz regelmifBig die Substantia nigra, die Haube des
Mittelhirns und der oral sich anschlieBfende Hypothalamus. Diese Erfahrung erleichtert
die anatomische Aufklirung klinisch-dtiologisch unklarer Fille.
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und Sensibilitatsstorungen. Bei langsam progredientem Verlaufe, wobei zum SchluB8 der
Tremor, der hier im allgemeinen bei Intension abnahm, fast den Charakter von klonischen
Zuckungen zeigte, starb der Kranke 11/, Jahre nach Beginn der Parkinsonerscheinungen.
Der makroskopische Gehirnbefund war véllig negativ bis auf eine deutliche Ver-
kiimmerung der Substantia nigra, die schméler 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 perivasculiren Lymphriaumen auf, nicht selten begegnet man hier
zarten lymphocytiren Infiltraten. Die gesamte weiBe Substanz des GroBhirns ist normal.
Dags Striatum ist véllig normal
Im Pallidum, das einen normalen Ganglienzellreichtum bietet, fallen ganz vereinzelt
zarte lymphocytire Infiltrate an den GefiBen auf; die pallidiren Ganglienzellen erweisen

Abb. 104. Fall XXII. Markscheidenfrontalschnitt in Hoéhe 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 Kernesind geschrumpft, dunkler, die Protoplasmazeichnung des
Zelleibes ist verwaschen und feinkérnig. Bei der Eisenfirbung lassen sich feine Eisengranulae
im Ganglienzelleib feststellen, ebensolche in den GefaBlymphscheiden. Eine besondere Ver-
fettung des Pallidum fehlt, die Glia zeigt nur leichte progressive Kernveridnderungen.
Die Eisenreaktion im Pallidum ist nicht so stark ausgeprégt als in normalen Vergleichsfillen.

In einzelnen Thalamusgebieten finden sich kleinere, zumeist frische, zum Teil auch etwas
altere Blutaustritte, besondere Parenchymveridnderungen fehlen in allen Thalamusgebieten.
Auch der rote Kern, der Luyssche Koérper und der gesamte Hypothalamus sind im wesent-
lichen unveréndert.

Leichteren Ganglienzelldegenerationen mit begleitenden Gliawucherungen begegnen
wir noch in den Oculomotoriuskernen.

Weitaus dieschwerstenVerdnderungen bietet dieSubstantia nigra, sie ent-
sprechen hier vollig denen in meinem Falle XXT sowohl nach Art und Schwere des Prozesses;
nur iiberrascht hier die abnorm leichte Anfirbung der Substantia nigra bei der Eisenfarbung.

14*
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Alle iibrigen Teile des Zentralnervensystems sind normal. .

Die Markscheidenpraparate zeigen durchaus normale Verhaltnisse in der gesamten
Rinde und in dem gesamten Hemisphidrenmarklager, das Striatum und der Thalamus sind
normal. Das Pallidum ist in seiner Markzeichnung vielleicht eine Spur aufgehellt (Abb. 104),
wobei auf Frontalschnitten die dorsolateralen Anteile etwas markirmer erscheinen als normal
— auch unter Beriicksichtigung der Tatsache, dafl diese Ecke an sich faserirmer ist. Die
Strahlungen des Pallidum, insbesondere die Forelschen IJ-Biindel, der
Luyssche Kérper, die gesamte Linsenkernschlinge, die Strahlungen des
roten Kerns miissen als vollig normal angesehen werden. Die gesamte Sub-
stantia nigra ist verschmélert und zeigt auf Serienschnitten auf allen Stellen eine hoch-
gradige Markverarmung im gleichen Sinne wie Fall XXI. Die Projektionsbahnen sind normal.

Die Verinderungen 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 GeféBerscheinungen und etwas schwereren Parenchym-
verdnderungen in den Oculomotoriuskernen eine fast ausschlieBlich auf die
Substantia nigra (Zona compacta) beschrankte Parenchymerkran-
kung. TIhre histologische Eigenart entspricht vollig jener in meinem Falle XXI.
Eine ungleich leichtere Ganglienzelldegeneration bietet noch
das Pallidum. Auch die Markfaserausfalle beschrinken sich in
unverkennbarer Weise auf die Substantia nigra, wahrend das Pallidum
nur circumseriptere, wesentlich geringgradigere Markausfille aufweist.

Bei aller Kritik kann man in diesem Falle von einer fast ausschlieBlichen
Entartung der Substantia nigra sprechen.

Dieser Fall ist fiir mich von besonderer Wichtigkeit bei der vergleichenden
Gegeniiberstellung zu meinem Falle 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-
schlielliche Degeneration der Substantia nigra. Die Pallidumerkran-
kung tritt hier sehr stark in den Hintergrund und fiihrte nicht zu irgendwie
deutlichen Entartungen der Pallidumfaserungen.

Daraus ergibt sich meines Erachtens, daBl der Erkrankung der Substan-
tia nigra eine ganz wesentliche Bedeutung fiir die Auslésung der
Haupterscheinungen des Parkinsonschen Symptomenkomplexes
zukommt. Wir bestitigen also die oben angefithrten Untersuchungsergebnisse
und Ansichten der franzosischen Autoren, ferner von K. Goldsteinund H.Spatz.

Von groBter Wicbtigkeit ist weiterhin die Tatsache, die sich in unseren
beiden Fallen offenbart, daB bei solchen chronisch-progressiven Metencephailtiden
die infiltrativ-exsudativen Verdnderungen auBerordentlich stark zuriicktreten
koénnen, und dal dabei ein schwerer fortschreitenderreiner Parenchym-
prozell weitaus das histologische Bild beherrscht. Wir erinnern uns
hier der Befunde zahlreicher Autoren (v. Economo, Creutzfeldt, Stern,
Siegmund, Klarfeld, Strauss und Globus, Reichelt u.a.), welche bei der
akuten und subakuten Encephalitis lethargica ebenfalls neben den vorherrschenden
infiltrativen Entziindungserscheinungen reine, von jenen unabhéngige Parenchym-



Metencephalitischer Parkinson: Art und Lokalisation des histologischen Prozesses. 213

degenerationen betonen. Ich kann diese Befunde durchaus an dem entsprechenden
Materiale bestitigen. Klarfeld konnte sogar in einem akuten Falle besonders
schwerer klinisch einwandfreier Encephalitis lethargica im Zentralnervensystem
das Fehlen jeglicher entziindlicher Erscheinungen feststellen. Nur im Schwanz-
kern zeigten sich Reste von regressiv verinderten lympho- und plasmacytiren
Infiltraten. Nirgends zeigten sich Spuren von herdartigen Prozessen. Dagegen
beobachtete er eine schwere Parenchymerkrankung besonders im Ammonshorn
und im Striatum (schwere Zellerkrankung Nissls, zum Teil mit améboider
Glia). Auch die agranulidre 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 diffuse, rein degenerative Erkrankung, vornehmlich
des Ammonshorns, des Striatum und der agranuldren Frontalrinde; atiologisch,
epidemiologisch und klinisch gehért er aber zur echten Encephalitis lethargica.
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