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Unter dem Titel: ,,Zur Kenntnis der Bewegungsstorungen der
Pseudosklerose haben im 58, Bande dieser Zeitschrift Gerstmann und
Schilder einen Fall klinisch beschrieben, dessen Epikrise und ana-
tomische Untersuchung im folgenden berichtet werden soll. Ich ver-
weise beziiglich der klinischen Erscheinungen auf die vorerwihnte
Arbeit und mochte hier nur aus der Krankengeschichte die allerwich-
tigsten Tatsachen kurz hervorheben. Bei einem Kranken, dessen
Leiden im 17. Lebensjahre einsetzte und 5 Jahre wihrte, zeigte sich
ein universeller Rigor nebst einem Tremor, der sich besonders bei
intentionalen Bewegungen steigerte. Spannungszustinde imitierten ein
bulbér-paralytisches Bild. Die Leber des Kranken war vergréfert und
die Leberfunktionspriifungen fielen stark positiv aus. (Galaktosurie
von 11,52 g von 40 g!)

Es wurde bereits intra vitam auf Grund der vorliegenden Befunde
die klinische Diagnose einer bestehenden Degeneration der Linsen-
kerne gestellt. Im folgenden seien die letzten Aufzeichnungen der
Krankengeschichte, der III. med. Abteilung, Prof. Schlesinger, die von
Gerstmann und Schilder nicht mehr beriicksichtigt wurden, wieder-
gegeben :

19. I. Heute hatte Pat. einen Anfall von klonischen Krimpfen. Beginn in
der Unterlippe rechts, Ubergreifen auf das andere Facialisgebiet der rechten
Seite, spiter auch auf das Platysma. Auf der Hihe des Anfalls waren die Augen
kurze Zeit nach rechts gewendet. Keine weitere Ausdebnung der Krimpfe. —
Dauer etwa 1 Minute; anscheinend war Sensoriumsverlust vorhanden. Gegen
Schlufl des Anfalls nur mehr vereinzelte Zuckungen im Mundfacialis.

20. I. Die Anfille haben sich gestern und heute wiederholt; der Pat. weill
von diesen Anféllen.
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24. I. Trotz Bromdarreichung hiufige Wiederholung der Anfille im Gesicht;
es treten die Zuckungen bald rechts-, bald linksseitig auf, beginnen zumeist im
Mundfacialisgebiet und erstrecken sich auf die ganze Gesichtshélfte und auf
das Platysma der gleichen Seite.

Das Sensorium bleibt bei den Anfillen frei; die Zahl der Zuckungen ist keine
exzessive und bleibt withrend der ganzen Dauer der Anfille annshernd gleich.
Die Dauer der Anfille betrigt wenige Minuten.

31. I. Seit gestern Fieber (bis 40°); der Pat. liegt neben einem Grippekranken.
Im Laufe des gestrigen Nachmittags wurde der Pat., der bis dahin frisch war,
benommen und liegt seither apathisch, nahezu komatés da. Die Bulbi machen
zeitweise nystagmusartige Zuckungen, die Bulbusachsen stehen nicht mehr parallel.
Die Rigiditit der Muskulatur hat stark nachgelassen; man kann die Arme viel
leichter bewegen. Bei jihen Bewegungen im Ellbogengelenk merkt man aber
einen Widerstand, welcher ruckweise einsetzt und sofort wieder nachlift. Im
Schultergelenk ist die Rigiditiat relativ gleich geblieben; die Kopfbewegungen
lassen sich passiv in viel groBerem Umfange als frither vollfithren, der Mund steht
viel weniger weit offen als frither, die Zunge steht zwischen den Zahnen vor.

Die Pulsspannung ist vermindert, die Pulsfrequenz 90. Die Patellarreflexe
sind kaum auslésbar, FuBklonus vorhanden.

1. II. Sensorium freier. Temperatur niedriger.

2. II. Neuerlicher Temperaturanstieg.

5. II. Pat. benommen. Temperatur bis 39,3 °.

6. II. Status idem. Uber den basalen Lungenpartien reichliches Rasseln.

7. IL. Exitus.

Klinische Diagnose: Wilsonsche Degeneration beider Linsenkerne, Grippe-
pneumonie in beiden Unterlappen.

Obduktionsbefund (Prof. Bartel): Akute eitrige Bronchitis und hamorrhagische
Lobulirpneumonie in den Unterlappen und Emphysem der iibrigen Lunge.
Grippe. Cirrhose der Leber (1150 g). Die Leber oberflachlich gleichmiBig von
braungelber Farbe, hockerig, bis etwa erbsengroB: auf der Schnittfliche scharf
umschriebene Parenchyminseln darstellend.

Milztumor (290 g).

Hyperdmie der inneren Organe. Nierengewicht 1500 g.

Diffuse Tritbung der Leptomeningen. Brachycephalus,

Das Gehirn wurde in toto in Formol fixiert. Nach einigen Tagen wurden
Stiickchen aus der Hirnrinde entnommen und auflerdem ein Frontalschnitt durch
das vordere Drittel des Striatum gemacht. Hierbei zeigte sich, daf in beiden
duferen Linsenkerngliedern Einschmelzungsprozesse statigefunden haben.

Die makroskopische Betrachtung des Gehirns zeigte mit Auspahme der er-
wihnten meningealen Verinderungen keine pathologischen Erscheinungen. Es
bestanden keine Verinderungen an der Hirnoberfliche. Die Hirnwindungen waren
alle gut ausgebildet, die Konsistenz iiberall gleich. Auch am Kleinhirn und an der
Medulla oblongata wie an der Briicke war alles normal entwickelt und frei von
pathologischen Verdnderungen.

Nach weiterer Behandlung in Mvillerscher Fliissigkeit wurde der Stamm in
Celloidin eingebettet und nachher in Serien geschnitten.

Die zur Untersuchung gelangten Schnitte wurden nach der kombinierten
Weigert- Kulschitzky-Methode gefirbt. Einzelne Schnitte wurden dann entchromt
und mit Himalaun-Eosin bzw. Toluidinblau gefarbt.

Im folgenden sollen nun die Befunde am Stamm mitgeteilt werden und,
zuletzt auch die histologischen Ergebnisse der Untersuchung der Hirnrinden-
abschnitte beschrieben werden.
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Schnitt 240a. Der Schnitt ist durch das vorderste Drittel des Stria-
tum gelegt und ist links weiter caudal getroffen als rechts. Links ist
auBer dem Nucleus caudatus, bereits durch die innere Kapsel getrennt,
der vorderste Teil des Putamens getroffen. Hier zeigt sich eine Schi.-
digung, die jedoch nicht nur den Streifenhiigel sondern auch die Mark-
substanz der angrenzenden Rindenabschnitte betrifft. Es zeigen sich
stirkere Verinderungen im Inselgebiete. Die Tangentialfaserschicht
der Inselwindungen ist kaum vorhanden. Es besteht eine breite Sklerose,
Die Projektionsfaserung ist stellenweise degeneriert. Die caudalen
Windungen sind stéirker affiziert. Je mehr man sich dem Mark nahert,
desto mehr treten fleckige Herde mit Markscheidenverlust auf. Die-
selben Herde zeigt auch das Putamen und durch die innere Kapsel
hindurch der Nucleus caudatus. In den Anteilen des Streifenhiigels
sehen wir, da} im Bereiche der Herde auch ein Teil der Fasern zugrunde
gegangen ist, wobei jedoch auch die durchziehenden Elemente stellen-
weise stark verindert sind. Der vordere Schenkel der inneren Kapsel
selbst ist zwar intakt, doch sind einzelne Biindel auch hier gelichtet. Der
vorderste Abschnitt des Putamens zeigt eine hohergradige Eigen-
erkrankung, deren Charakter wir spiter besprechen werden.

Auf der anderen Seite ist der ProzeB lediglich auf die Marksubstanz
und auf den Anfangsteil der inneren Kapsel beschrinkt, wihrend die
Inselrinde frei ist.

Schnitt 200a. Hier sehen wir gegeniiber dem fritheren Schnitt eine
weitere GréBenzunahme des Striatum links, wihrend wir rechts noch
immer den Nucleus caudatus allein getroffen sehen, wobei sich die
innere Kapsel in ihrem vordersten Abschnitte bereits zu konstituieren
anfingt und sich von der zentralen Markmasse des Stirnhirns los-
zulésen beginnt. Vom oralsten Teil des Putamen ist noch nichts zu sehen.

Auf der linken Seite finden wir im allgemeinen die gleichen Ver-
héltnisse wie im fritheren Schnitt, lediglich mit dem Unterschied, da8
hier der Herd eine groBere Ausdehnung zeigt, der bereits vorhandene
Putamenabschnitt fast zur Génze durch den Herd substituiert wird,
welch letzterer genau so wie frither auch auf die anliegende Marksubstanz
der Insel iibergeht und die weiBen Fasermassen zur Einschmelzung bringt.
Trotzdem kénnen wir bereits auf diesem Schnitt eine schirfere Ab-
grenzung des Herdes gegen die Insel wahrnehmen, wenngleich auch hier
noch immer die gleichen Verinderungen in den Inselwindungen nach-
weisbar sind. Auf der rechten Seite ist auch das Inselmark am stiarksten
betroffen, allerdings gerade an jenen Stellen, wo das Putamen eben
auftaucht. Wahrend nun links die innere Kapsel durch den ProzeB in
Mitleidenschaft gezogen wurde, macht es auf der rechten Seite den
Eindruck, daf die Capsula interna, die allerdings hier noch nicht be-
sonders entwickelt ist, relativ intakt ist. Im Weigers-Priparate kommt
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dies deutlich zum Ausdruck, da gegeniiber den schwer erkrankten
Markpartien der Insel die Kapsel eine sehr gute Fiarbung der Fasern
zeigt. Im Mark der Insel besteht der gleiche herdférmige Erkrankungs-
prozell wie auf der linken Seite. Auch im Striatum sehen wir eine be-
trachtliche Degeneration der Fasern, welche auf beiden Seiten ungefihr
gleich in Erscheinung tritt.

Schunitt 160a. Hier hat beiderseits der Herd gréBere Dimensionen
angenommen. Auf der linken Seite ist der ganze Abschnitt des hier
bereits getroffenen Putamens im Herde aufgegangen. Jedoch nicht
allein der Streifenhiigel, sondern auch die angrenzenden Teile der Insel
sind hier zur Einschmelzung gelangt; es finden sich namentlich im
Mark der Insel die Zeichen schwerster Degeneration, wobei sich der
pathologische Prozel tief in die Marksubstanz und zum Teil sogar in
die Markkegel der Inselrinde erstreckt. Die Fasern des Nucleus cau-
datus sind sehr schwer erkrankt und sogar gréBtenteils zugrunde ge-
gangen, wihrend die gréberen Biindel namentlich der durchziehenden
Fasern relativ besser erhalten sind. Die innere Kapsel erscheint hier
noch besser erhalten als auf den fritheren Schnitten, wenngleich auch
hier einzelne Partien, namentlich die ventraleren Abschnitte etwas
gelichteter erscheinen.

Auf der rechten Seite ist auch hier bereits der vorderste Teil des Puta-
mens aufgetaucht, welcher durch den hier gleichfalls vergroBerten Herd
fast vollsténdig konsumiert wird. Auf dieser Seite sehen wir nun, wie der
Herd auch im Bereiche der inneren Kapsel und der ventralen Caudatus-
partien sich ausbreitet, wobei allerdings makroskopisch das Gefiige der
Biindel der Kapsel nicht wesentlich verdndert zu sein scheint. Erst
bei mikroskopischer Betrachtung bemerken wir, daf sich der Herd auch
zwischen den Biindeln der inneren Kapsel ausbreitet und auch hier einen
Teil der Fasern in Mitleidenschaft zieht und sogar teilweise zum Unter-
gange bringt. Auch hier sehen wir die Ausbreitung des Prozesses in die
Markpartien der Insel.

Schnitt 60. (Teile des Schnittes sind hier infolge der Schnitt-
filhrung zur Feststellung makroskopischer Linsenkernveréinderungen
verlorengegangen.) An diesem Schnitte, der beiderseits bereits das
Auftreten des Globus pallidus zeigt, bemerkt man, daB bei oralerer
Ebene des Schnittes ein Teil des Putamens auf der linken Seite
fehlt und auch ein Stiick des Globus pallidus nicht getroffen wurde.
Im Bereiche des Nucleus caudatus zeigt es sich, daB auch hier die Fasern
groBtenteils zugrunde gegangen sind, was wir auch beim Putamen
beobachten konnen. Die innere Kapsel ist vollkommen intakt. Hin-
gegen koénnen wir im Bereiche des Globus pallidus noch gleichfalls Ver-
anderungen konstatieren, wobei namentlich die dem Putamen anliegen-
den Teile betroffen sind. Was nun die Pallidusfasern anlangt, so sind
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diese besser erhalten als die im Striatum und cs besteht nur lediglich
herdférmiger Faserausfall.

Auf der rechten Seite ist namentlich das obere und mittlere Drittel
des Putamens erkrankt, wihrend die unteren Partien hier wieder freier
befunden werden. Die Fasern sind hier, mit Ausnahme der in den ven-
tralsten Partien verlaufenden, gréBtenteils zugrunde gegangen. Auch der
Globus pallidus ist hier zum Teil durch den Herd vernichtet, wihrend
der restliche Teil, der eng der inneren Kapsel anliegt, besser erhalten ist.
Im Gegensatz zu dem linken Globus pallidus ist der rechte in seinem
Fasergehalt weit mehr geschidigt, wobei samtliche Fasergattungen
getroffen sind. Die innere Kapsel ist auch hier intakt, wihrend hin-
gegen das Gebiet der dulleren Kapsel zum Teil mit in den Herd ein-
bezogen ist. Die erkrankten Partien im Bereiche der gesamien bisher
besprochenen FEbenen der stridren Abschmitte erscheinen z. 1. durch
ein mehr oder minder dichles sklerotisches Gewebe, z. T. durch areolierte
Herde, wie man sie beim spongidsen Rindenschwund zu sehen gewohnit
ist, ersetzt. Eine grofle Zahl von kleinen Gliazellen neben zahlreichen
Zellen groleren Kalibers erfiillen das Bild. Die kleinen Gliazellen haben
sich stellenweise zu grofleren Inseln vereinigt, die mitunter in der Néahe
von Gefillen gelagert sind. Reichliche Gliafasern bilden das Netz der
spongitsen Herde, welches auch in einer groBlen Zahl michtigerer
Gliaelemente und deren Ausliufer das Stiitzwerk erhélt. Besonders
auffallend erscheint uns ferner das reichliche Auftreten von Pigment,
das teils frei im Gewebe, teils in Zellen aufgenommen vorkommt. HEs
handelt sich nach Farbe und Form wohl um Blutpigment. Zeichen von
groBeren Blutungen finden sich nicht, hingegen sehen wir kleinere
frische Hamorrhagien. Ferner sehen wir namentlich in der Umgebung
des Herdes, scheinbar in Abhingigkeit von den Geféllen, kleinere Nekrose-
herde, in welchen das Gewebe zugrunde geht und auch die Neuroglia
geschidigt wird. Man kann auch deutlich sehen, wie sich die Herde
mitunter perivasculdr entwickeln, ganz analog dem Etat lacunaire, und
trotz des Schwundes des Parenchyms kann man mitten im spongidsen
Herd zahlreiche intakte Ganglienzellen wahrnehmen. Bei ganz wenigen
GefaBen sieht man fibrinése Thrombenbildung, welche vielleicht auch
fiir die degenerative Gewebsreaktion in Betracht kommen kénnte. Die
Gefiflwinde sind meist verdickt. In den Lymphspalten der Gefille
sieht man mitunter Pigmentzellen und Abrdumprodukte. Auch Corpora
amylacea finden sich hier in den Herden. Im allgemeinen ist die Glia-
wucherung nicht besonders stark und wir haben eine stirkere Wuche-
rung der bindegewebigen Strukturen im Vordergrund der Erschei-
nungen.

Schnitt 200. Dieser Schnitt ist durch den vordersten Abschnitt des
Thalamus opticus gefiihrt und trifft beiderseits den Linsenkern in voller
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Ausdehnung. Rechts ist alles oraler getroffen als links. Hier zeigt sich
nun, daB auf der linken Seite die Einschmelzung des Putamens besonders
das unterste, ventralste Drittel betrifft, und daB der ProzeB sowohl
nach auBen die Capsula externa, wie nach innen, medialwirts die
angrenzenden Teile des Globus pallidus mitergreift, wobei der letztere
besonders in seiner ventro-lateralen Ecke betroffen ist. Der Thalamus
erscheint intakt, ebenso die innere Kapsel. Die Fasern im Bereiche
des Putamens sind auch hier stark reduziert. Im oberen Abschnitte
tauchen wieder die dichteren Biindel der durchziehenden Fasern auf,
welche in diesem Schnitte bereits besser erhalten sind als in den fritheren.
Der Globus pallidus ist in seinem Fasergehalt besser daran als das
Putamen und wir kénnen auf dieser Seite die ersten Biindel der sich

Abb. 1. Schuitt 200.

sammelnden Linsenkernschlinge konstituieren sehen. Wir bemerken
auch Fasern, die aus der Gegend des Globus pallidus kommen und gegen
den Ventrikel ziehen. Hier sehen wir keine pathologischen Verinde-
rungen. Im Bereiche der subependymalen Zone sehen wir aber be-
sonders in den dorsalen Abschnitten herdférmige Verdnderungen im
Sinne kleiner Gliawucherungen, Rosettenbildungen und andere Zeichen
gliser Hyperplasien. Entziindliche Verinderungen fehlen auch hier.
Lediglich stirkere Hyperamie wire anzufiihren.

Auf der rechten Seite liegen die Verhiltnisse ziemlich dhnlich. Auch
hier ist das Putamen weiter das Zentrum der pathologischen Verénde-
rungen und der Globus pallidus weniger affiziert. Lateralwarts sehen wir
auch auf dieser Seite ein Ubergreifen auf die &uflere Kapsel und eine
wesentliche Lichtung der Markfasern der anschliefenden Inselwindung.
Das Putamen selbst ist besonders in den ventralen Abschnitten affi-
ziert, wihrend in den mehr dorsalen die normale Konfiguration er-
scheint. In diesen Teilen sind die Fasern wieder besser erhalten, wobei
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die dickeren Biindel deutlich hervortreten. Auch dic feineren Fasern
sind hier wieder reichlicher vertreten und selbst die Ganglienzellen
sind hier, soweit es sich feststellen 1afit, zum grollen Teil erhalten. Die
duBere Grenzlamelle ist hier ebenso wie auf der linken Seite stark
degeneriert, Sie zeigt eine starke Faserarmut und zum Teil, besonders
auf der linken Seite, ist sie durch den Herd fast vollstindig konsumiert.
Der Globus pallidus ist hier besonders faserarm. Wir kénnen auch
keine Unterteilung durch innere Grenzlamellen feststellen. Die Ver-
inderungen sind hauptséchlich im lateralen Teil, doch kiénnen wir selbst
in der medialsten Ecke die minimalen Ausliufer des Prozesses fest-
stellen. Von der pallido-fugalen Faserung sehen wir hauptsichlich den
medialsten Abschnitt der Linsenkernschlinge, der sich um die innere
Kapsel herumschlingt, resp. diese durchbohrt. Einen anderen Teil der
Fasern konnen wir gut in den Thalamus verfolgen. Den lateralen
Abschnitt der Ansa finden wir nicht mehr, was wohl durch das Auf-
gehen der lateralen Abschnitte des Pallidums im Herde zu erkliaren
sein diirfte. Durch den Herd wird auch auf dieser Seite die vordere
Commissur ein wenig betroffen, indem wir eine deutliche Lichtung eines
Teiles der Markfasern dersclben feststellen kénnen. Der Thalamus ist
auch hier frei von gréberen Verdnderungen.

Schnitt 240. Auf der linken Seite ist wieder das Putamen, Capsula
externa und lateraler Pallidumabschnitt erkrankt. Die dorsaleren
Partien des Putamens sind besser erhalten als die ventralen. Die
Capsula externa ist stark rarefiziert, wihrend das anschlieBende
Claustrum und Capsula extrema wesentlich freier sind. Der Globus
pallidus ist in diesem Schnitt viel besser erhalten. Die dufllere Grenz-
lamelle ist hier in ihrem dorsalen Teil intensiver gefirbt, was wobl auf das
wesentlich freiere dorsale Putamen zu beziehen sein diirfte. Wir kénnen
dann auch weiter schon eine mediale Palliduslamelle erkennen, sowic
die besser erhaltenen Pallidusfasern feststcllen. Die Linsenkernschlinge
ist auch hier viel stirker entwickelt und kann besonders, aus den inneren
Teilen des Pallidus sich sammelnd, crkannt werden. Die Faserung aus
dem #duBersten Gliede ist durch den Herd noch grofitenteils vernichtet
und lediglich jene Fasern, welche aus den mehr dorsal gelegenen Par-
tien kommen, finden, eine Zeitlang in der inneren Grenzlamelle ver-
laufend, den Anschlufl an die fugale Faserung des Pallidums. In den
medialen Abschnitten ist die Linsenkernschlinge gut erhalten, um-
schlingt zum Teil die innere Kapsel und durchbricht auch diese in
normaler Weise, um sich einerseits zum Thalamus, andererscits zu den
tieferen Abschnitten zu begeben. Die Tuberfaserung ist schr gut er-
halten, ein sicherer Zusammenhang mit der pallido-fugalen Strahlung
146t sich hingegen nicht mit voller Sicherheit erweisen, wenngleich feine
Fasern aus dieser Richtung einstrahlen. Die ersten Anfinge des Forel-
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schen Feldes H, konnen wir bereits nachweisen und dessen normale
Beschaffenheit feststellen.

Auf der rechten Seite liegen die Verhiltnisse ziemlich #hnlich,
wenngleich die Faserverhiltnisse ein wenig ungiinstiger bestellt sind.
Besonders das Putamen zeigt noch immer eine besondere Armut an
striogenen Fasern, wihrend die Fibres en passage relativ gut erhalten
sind. Beim Globus pallidus sind die Verhéltnisse shnlich denen der
linken Seite. Auch hier ist die duflere Grenzlamelle wie die zwischen
innerem und dullerem Pallidusglied wieder entwickelt, wobei jedoch
deutlich erkannt wird, daf} auf dieser Seite die Grenzlamellen wesentlich
mehr Schaden gelitten haben, was hier auf den Untergang der strio-
fugalen Faserung, besonders bei der “uBeren Grenzlamelle zuriick-

Abb. 2. Schnitt 280.

zufithren sein diirfte. Die Ansa lenticularis ist auch hier sichtbar,
Namentlich der mediale Abschnitt und dessen Wurzeln in der inneren
Grenzlamelle sind gut dargestellt, wihrend die Anteile aus dem &uBersten
Pallidumgliede durch Ubergreifen des Prozesses auf dieses zum groBten
Teile vernichtet wurden. Im iibrigen sind die Verhaltnisse die gleichen
wie auf der anderen Seite. Weiter besteht hier partielles Betroffensein
der sufleren Kapsel und der anschlieffenden Inselfaserung.

Schnitt 320. Hier kénnen wir noch immer den Herd beiderseits
entwickelt sehen. Links ist noch immer das ventrale Putamen sowie
die duBere Kapsel der Hauptsitz der Verdnderungen. Der Globus
pallidus ist im wesentlichen frei. Die im Schnitt erscheinenden Substanz.-
defekte sind auf technische Mingel zuriickzufiihren. Die Grenzlamellen
und die Pallidumfaserung ist unveriindert. Die Linsenkernschlinge ist
in jhrer Gesamtheit gut ausgebildet. Die thalamische Faserung ist bei
normalen Verhiltnissen im Sehhiigel vollstindig intakt. Die Forelschen
Felder sind von normaler Beschaffenheit.
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Auf der rechten Seite sind @hnliche Verhéltnisse. Auch hier sind die
dorsalen Putamenabschnitte herdfreier geworden und wir sehen dem-
entsprechend eine wesentlich bessere Entwicklung der idiogenen Fase-
rung dieses Striatumanteiles. Die Grenzlamellen sind dementsprechend
viel deutlicher hervorgetreten und ebenso zeigt auch die Linsenkern-
schlinge ihre volle Entwicklung. Das Forelsche Feld H, ist auch hier
normal gefirbt und zeigt keinen Faserausfall. Die suficre Kapsel ist
lediglich in ihrem ventralsten Abschnitt affiziert.

Schnitt 440. Auf der linken Seite liegt der Hauptherd im lateralsten
Abschnitt des bereits stark verkleinerten Putamen und der seitlich
anschliefenden duBeren Kapsel. Die Lamina medullaris ext. ist von
normaler Beschaffenheit, ebenso wie der bereits stark verkleinerte Glo-
bus pallidus. Auch die Forelschen Felder sind verkleinert und wir sehen
die ersten Anféinge der Haubenstrahlung. Im Thalamus und in den iibrigen
hier getroffenen Bezirken finden sich keine namhaften Veranderungen.

Auf der rechten Seite ist noch immer das Putamen besonders in
seinem lateralen Abschnitt und die angrenzende dullere Kapsel ver-
indert. Der herdférmige Prozel3 wuchert auch hier im Putamen und
zerstdrt einen Hauptteil seiner feinercn Struktur. Der Globus pallidus
— im Schnitte lidiert — ist sonst frei. Die innere Kapsel ist in ithrem
vollen Umfange unversehrt. Ihr medial anliegend das Corpus Luysi.
das eine vollstindig intakte Struktur aufweist und in welches die palli-
dire Faserung einstrahlt. Die Ganglienzellen scheinen vollkommen
intakt zu sein. Dorsal ihm auflagernd das Forelsche Feld H,, der Be-
ginn der Zona incerta und die ersten Faserziige von H, Wir sehen
ferner hier auch den Zusammenflul der beiden Felder (H, + H,).
Alle die genannten Fasersysteme zeigen vollig normales Verhalten.

Schnitt 520. Auf diesem Schnitte sehen wir links die Linsenkern-
anteile bis auf letzte Putamenreste vollig verschwunden und wir kénnen
in einzelnen dieser kleinen, in das zentrale Weil} eingesprengten Pu-
tamenteile noch die letzten Reste des Prozesses feststellen. Der Thala-
mus ist intakt. Die Haubenstrahlung und die Ruberfaserung ist gleich-
falls unverdndert. Der rote Kern selbst wie die Kapselfaserung des-
selben sind ziemlich unverdndert. Lediglich ein dorsal gelegenes halb-
mondfirmiges Feld im Ruber fallt durch seine hellere Faserung auf.
Im Bereiche der Substantia nigra fehlen jegliche Verdnderungen.

Ahnlich sind die Verhaltnisse auf der rechten Seite, wo vom Linsen-
kern noch mehr zu sehen ist. Hier ist der Prozell noch immer im Pu-
tamen und in der &ubBeren Kapsel sichtbar. Der Globus pallidus —
am Schnitt artefiziell verandert — ist frei. Sonst bestehen die gleichen
Verhiltnisse wie auf der Gegenseite.

In den folgenden Schnitten durch das Mittelhirn und die Vierhiigel-
gegend lassen sich keine pathologischen Veréinderungen nachweisen.
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Der weille Kern und das weiter caudal liegende Areal der Bindearm-
kreuzung ist vollkommen intakt.

In den Schnitten durch die Gegend der Briicke (Schnitt 77) bemerken
wir gleichfalls keine Abénderung vom Markfaserbild. Wir sehen hier
die Biindel der Pyramiden vollstindig normal und auch die Briicken-
faserung und Kerne zeigen gewohnliche Struktur. In der Haube finden
wir auch keine Verinderungen: Hinteres Langsbiindel, Fibrae prae-
dorsales, laterales Haubenfeld, mediale und laterale Schleife sind vollig
unverdndert. Auch die beiden Bindearme sind intakt und zeigen auch
keine auffallende Differenz in ihrer Grofe.

Schnitt 201 c. Der Schnitt in der Hohe des Abducenskernes gefiihrt,
zeigt normalen Briickenfull. Pyramiden und Briickenfaserung intakt.

Sonst sind keine Verdnderungen. Das Kleinhirn, soweit es mit
seinen Wurmanteilen getroffen ist, erscheint ohne pathologischen Be-
fund. Die Bindearme sind auch hier annihernd beiderseits gleich, zeigen
normale Konfiguration, doch scheinen sie ein wenig gegen die Norm
verkleinert. Der eine Bindearm erscheint cin klein wenig faserdrmer.

Schnitt 280. Der Schnitt ist durch die oralsten Teile der Oliven
gefiihrt. Wir sehen, dafl diese ihren normalen Charakter zeigen, daf}
sowohl die Ganglienzellen wie die Markfasern keine Zeichen einer
Schadigung aufweisen. Sowohl die olivo-cerebellare wie die intra-
olivare Faserung und das Vlies der Oliven zeigen das gewohnte Bild.
Auch sonst sind die Pyramiden, Nucleus arcuatus, ferner das Corpus
trapezoides und die iibrigen Systeme in der Medulla unverdndert. Hin-
gegen ist hier auf diesem Schnitte eine deutliche Aufhellung im Klein-
hirnmark zu konstatieren, die besonders den lateralen Teil betrifft.
Die Faserung der Hemi-
sphirenlappchen ist hin-
gegen normal. Wir kénnen
aber schon hier stellenweise
einen dhnlichen spongidsen
Prozef3 feststellen, der hier
mit einer reichlicheren Glia-
faserentwicklung  einher-
geht. Die herabziehenden
Bindearmfasern sindrelativ
frei, hingegen besteht ein
deutliches Ubergreifen des
Prozesses auf den beginnen-
Abb.3. Schnitt 341 c. Ubersichtsbild tiber die Degeneration ~ den Dentatus.

des Kleinhirnmarks, Schnitt 341—380¢. Die
Medulla ist unverdndert. Im Bereiche des austretenden Acusticus ist
in der Gegend des ventr. Ganglions eine leichte Aufhellung, ebenso
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an der Austrittsstelle des IX. Nerven. Im Kleinhirnmark sind die
gleichen Verdnderungen. Der Nucleus dentatus zeigt die gleichen
schweren Verinderungen wie das Striatum (s. oben), die Gefifle sind
auffallend dick und mitunter hyalin entartet.

Schnitt 480c. Hier ist der Dentatus in vollem Umfange getroffen.
Wir sehen, daB3 die Form des Kernes im wesentlichen unveréndert ist,
daB die Ganglienzellen, wenn auch erkrankt, so doch vorhanden sind.
Hingegen ist die ganze Gegend in dem eigenartigen spongitsen Herde
aufgegangen, der von dich-
teren Gliabdndern durchzogen
ist. Stellenweise sieht man
Anhdufungen von Gliazellen
in Kkleinen Nestern, die sich
ohne Abhingigkeit von den
Gefiflen vorfinden. Auch gro-
Bere Gliazellen finden sich
hier und Abriumelemente sind
gleichfalls in groBerer Menge
vorhanden. Die Gefifle sind
schwer verandert, jedoch feh-
len jegliche Zeichen einer ent-
ziindlichen Verinderung. Der
gleiche spongidse Prozell geht
auf das Mark iiber und wir sehen auch in den lateralen Partien den
inselférmig fortschreitenden DestruktionsprozeB. Hier ist auch das
gleiche Liickenwerk wie im Nucleus dentatus. Hier geht auch die
Marklichtung auf die ventralen Lappchen tber.

Beziiglich der Hirmrindenversnderungen 1afit sich nur sagen, dal
diese zum Teil ziemlich hochgradig sind. Was die Schichtung anlangt,
so sehen wir zwar vollkommen normale Verhiltnisse, jedoch kénnen
wir an den verschiedensten Schnitten aus allen Regionen konstatieren,
daB an einzelnen Stellen kleine Lichtungsbezirke auftreten. Wir sehen
diese kleinen Zellausfille meist in den oberen Schichten der Rinde,
besonders in der 2. und 3. Schichte. Allerdings kommen solche Schichten-
defekte auch in den tieferen Zonen der Rinde vor. Diese Aufhellungen
sind meist nur sehr klein und der Ausfall der Ganglienzellen an diesen
Stellen meist nicht besonders stark. Auch fehlen an diesen Stellen
Zeichen einer namhaften Gliawucherung. Die Ganglienzellen sind im
allgemeinen gut erhalten und wir sehen lediglich hier und da degene-
rierende Zellen oder solche im Zustand der schweren Erkrankung. Die
meisten Zellen sind hingegen normal und auch die groflen Pyramiden-
zellen zeigen keine wesentlichen Storungen in ihrer Struktur. Ein
wesentlich wichtigerer Befund ist aber das Vorkommen von den groflen

Abb. 4. Schnitt 450 c.
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Gliakernen, die meist allein oder in mehreren Exemplaren in den ver-
schiedensten Regionen der Rinde auftauchen. Wir sehen hier die
typischen groBen blassen Kerne, die hdchstens einen ganz kleinen
Saum von Plasma erkennen lassen und die ein deutlich hervorleuchtendes
Kernkorperchen zeigen. Mitunter sehen wir in dem sonst sehr chromatin-
armen Kern deutlichere Strukturen und auch mehrere Nucleoli konnte
ich feststellen. Die Verhaltnisse im Mark sind wesentlich komplizierter.
Hier haben wir eine wesentliche Vermehrung der Glia. Wir sehen hier
Exemplare besonders groller Gliazellen, wie auch andere Zeichen von
glioser Wucherung, indem wir auch hier an einzelnen Stellen einen fast
herdférmigen Proze8 finden, der sich in einer stirkeren Proliferation
glicser Zellen dokumentiert. Wir sehen kleinere und gréflere Haufen
von Gliazellen. Daneben sehen wir Haufen von Pigment und Abrium-
zellen besonders in der Nahe der Gefale. Die erweiterten Lymphraume
sind auch von solchen Elementen erfiillt und auch vereinzelte meso-
dermale wie hdmatogene Elemente sind hier zu finden. Die Glia in
der Umgebung der Gefifle ist deutlich vermehrt. An einzelnen Stellen
erinnert jedoch das histologische Bild ganz an den Prozel im Putamen,
da auch hier mitunter eine spongitse Entartung besteht.

In einem kleinen Block, der aus dem vordersten Caudatus stammt,
sehen wir das normale Zellbild des Striatums ziemlich erhalten. Beide
Zelltypen sind hier vertreten. Die grofleren Zellen scheinen an Zahl
vermindert zu sein. Die Zellen sind im allgemeinen gut erhalten, wenn-
gleich besonders die kleineren Elemente verdndert sind. Sie sind meist
sehr blaB gefirbt und zeigen vielfach schwerere Degeneration. In den
grofen Zellen zeigt sich das Tigroid oft zusammengeballt und manche
Zelle erweist sich schwer erkrankt. Wichtig ist es, dafl auch hier im
Caudatus die gleichen eigenartigen groBlen Kerne vorkommen, die hier
sogar noch gréBere Dimensionen erreichen. Auch sonst sehen wir
maBige Anhidufungen von kleineren Gliaelementen, welche an Umfang
die schon normalerweise hier vorkommenden Gliainseln iibertreffen.
Die histologische Untersuchung der Hypophyse ergab keine wesent-
lichen Abénderungen von der Norm. Auffallend sind héchstens die
grofleren Kolloidanhdufungen im Bereiche des Zwischenlappens der
Driise.

Wenn wir das vorher Gesagte nunmehr kurz zusammenfassen, so
sehen wir, daf} wir in diesem Falle einen typischen Fall von Wilsonscher
Degeneration der Linsenkerne vor uns haben. Wir haben die Resultate
unserer Untersuchungen nach drei Seiten hin zu betrachten. FErstens
konnen wir auf Grund der Serienuntersuchung den Versuch unternehmen,
nachzupriifen, welche Verdnderungen wir an den verschiedenen Faser-
systemen, die mit dem Striatum in Verbindung stehen, nachweisen
kénnen. Zweitens haben wir an der Hand der feineren histologischen
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Verénderungen die Moglichkeit, einiges zur Pathogenese dieser Affek-
tionen zu bemerken. Schliefilich sind auch die Befunde unseres Falles
vielleicht geeignet, einzelne der klinischen Symptome zu erkliren und
topisch zu lokalisieren. Was die erste Fragestellung anlangt, so haben wir
gesehen, daf} in unserem Falle der grofite Teil des Putamens zerstort ist
und daf} auch der Nucleus caudatus — im Gegensatze zu vielen anderen
Fillen der Literatur — nambafte Verdinderungen aufweist. AuBerdem
ist auch der Globus pallidus vom degenerativen Prozesse ergriffen,
wobei jedoch der Umfang dieser Zerstérung ein relativ geringer war
und nur die dem Putamen anliegenden Abschnitte des inneren Linsen-
kerngliedes sich als erkrankt erwiesen. AuBler der Affektion dieser
eben genannten Abschnitte konnten wir jedoch feststellen, dafl der
ProzeB nicht lediglich auf das Vorderhirnganglion beschriankt geblieben
ist, sondern dafl auch die anschlieBende dufllere Kapsel sowie die Insel
wesentlich verdndert erschien. Es sei hier gleich vorweggenommen,
daB die histologischen Resultate eine nahe Verwandtschaft der Gewebs-
reaktionen im Striatum und im Inselgebiet zeigten. Auch die innere
Kapsel in ihrem vordersten Anteil hat sich, wenn auch nur in duferst
geringen Grenzen, durch Ubergreifen des Prozesses auf einzelne Faser-
biindel als erkrankt erwiesen, wobei wir betonen miissen, daf} es sich hier
lediglich um eine Erkrankung durch topische Nachbarschaftsbeziehung
handelt, was wir erstens aus der &ullerst geringen Affektion, zweitens
auch aus der Lage der erkrankten Faserpartien erschliefen kénnen.
Wir beobachten, dafl bei der inneren Kapsel gerade die seitlichsten
Faserbiindel, die an die pathologisch verdinderten Partien anstofen,
gelichtet erscheinen, wiahrend die zentraleren Faserziige sich vollkommen
frei von Verinderungen erwiesen. AuBerdem sehen wir im Bereiche des
Striatum selbst, abgesehen von dem Untergang der idiogenen Faserung,
auch eine schwere Mitaffektion der das Striatum durchziehenden Faser-
biindel, wodurch sicherlich, gewissermallen sekundir, die Funktionen
jener Zentren leiden diirften, die eigentlich keine direkte Abhingigkeit
vom Striatum aufweisen. Diese Beobachtung erscheint mir insoweit
von Wichtigkeit, als sie geeignet ist, die Annahme von (. und O. Vogt
zu unterstiitzen, welche die Befunde Economos beziiglich der cortico-
striiren Fasern dahin ablehnten, daB sie nur eine sekundire Affektion
dieser Fasern annahmen, was durch unseren Befund in analoger Weise
dargetan wird. Wir kénnen genau an der Hand der Serienpriparate
feststellen, daBl die Verinderungen an den durchziehenden Fasern von
der Intensitdt der pathologischen Frscheinungen am Striatum ab-
hangig sind und daf mit dem Geringerwerden des Prozesses im Linsen-
kern die Fascrziige immer besser erhalten bleiben. Was nun die Frage
der Beziehung des Pallidum zum Striatum anlangt, so liefert uns auch
der Fall einige Aufklirung. Bei dem Untergange der striiren Fasern,
Z. f. d. g. Neur. u. Psych, LXXVII, 4
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die doch den Abflul zum Pallidum haben, zeigt es sich in der Tat, daf3
besonders die lateralen Partien des Pallidum gelichtet erscheinen und
besonders in Bestatigung der Wilsonschen Befunde sich die Grenz-
lamellen, namentlich die duBere, stark affiziert erwiesen. Wir konnen
an der Hand dieses Falles annehmen, daB hier ein groBer Teil der strio-
palliddren Faserung untergegangen ist und somit die Beziehung der
beiden Ganglien zueinander wesentlich gestért war. Auch hier haben
wir in der Verschiedenheit der Bilder bei den verschiedenen Graden der
Affektion ein sicheres Merkmal fiir die Richtigkeit der Annahme des
Faserverlaufes der strio-palliddren Fasern, was uns die Anwendung der
Marchidegenerationsmethode entbehrlich erscheinen laBt. (Wilson,
Economo.) Was nun die efferenten Fasern des Pallidums anlangt, so
zeigh sich die Richtigkeit der Wilsonschen, resp. C. und 0. Vogischen An-
nahme, daf die in der Ansa gesammelten Fasern sich fast ausschliefilich
als pallido-fugale erkennen lassen. Wir sehen in unserem Falle, daf} die
Linsenkernschlinge lediglich stellenweise geschadigt ist, und daf} die La-
sion der Faserung sich immer einwandfrei auf die lokale Erkrankung.des
Pallidums zuriickfithren 148t. In den lateralsten Partien des Pallidum,
wo der Prozefl mitunter noch nachweisbar ist, konnen wir die Faserarmut
des hier beginnenden Linsenkernschlingenabschnittes gut beobachten,
withrend mit Abnahme des Prozesses im Pallidum auch die #uBersten
Teile der Faserung sehr gut darstellbar sind. Allerdings sehen wir auch,
daBl dies nicht nur lediglich fiir das Pallidum, sondern auch fiir das
Striatum gilt. Wir sehen namlich, daBl auch mit- dem Freierwerden des
Putamens auch die Linsenkernschlinge besser erhalten ist. Dies diirfte
jedoch kaum auf einen namhaften ZufluB strisrer Fasern zuriickzufithren
sein, als auf den gréBeren Faserreichtum der korrespondierenden Palli-
dumabschnitte, die nunmehr vom Striatum wieder Fasern erhalten. Es
macht unter diesen Umstanden fast den Eindruck, als ob der Untergang
der strio-pallidiren Fasern auch eine leichte trophische Degeneration
der pallido-fugalen Fasern nach sich ziehen wiirde. Im ibrigen sind
alle anderen pallido-fugalen Fasern vollkommen intakt — soweit es
sich an der Hand von Markscheidenpriaparaten erweisen 148t —, was
wohl auf die relative Unversehrtheit des Pallidums bezogen werden
diirfte. Besonders soll erwihnt werden, daBl die thalamische Faserung
unverindert zu sein scheint, und auch die Fasern, die in der Tubergegend
einstrahlen, lassen sich in den Schnitten gut erkennen. Die Forelschen
Felder H, und H, zeigen normalen Umfang. Was den roten Kern
anlangt, so kénnen wir keinen Anhaltspunkt fiir grobere Verinderungen
gewinnen. Die GréBe, Form, Zellen und Fasern sowie die Kapsel zeigen
keine Abweichung vom normalen Markfaserbild. Das kleine Areal,
dessen Lichtung ich bei Beschreibung der Schnitte angefithrt habe,
erscheint mir kein sicheres Zeichen einer bestehenden Degeneration, da
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wir 6fters im Ruber eine solche Unterteilung der verschiedenen Ab-
schnitte vornehmen kénnen (v. Monakow) und der Faserreichtum in
den einzelnen Ruberpartien sehr variabel ist. Wir kénnen auch keine
Grofenunterschiede der beiden Seiten bemerken, und namentlich die
Faserung der Kapsel ist an allen Stellen als durchaus normal zu be-
zeichnen. Was nun die weiter caudal gelegenen Partien anlangt, so
haben wir hier wieder eine Bestitigung der alten Erfahrung zu registrie-
ren, daB iiber den Nucleus ruber hinaus die Verdnderungen im allgemeinen
nicht mehr nachweisbar sind. In unserem vorliegenden Falle, wo die
Verinderungen im Globus pallidus gewissermaflen nur angedeutet
sind, haben wir von Haus aus nicht erwartet, in den tieferen Partien
Veranderungen zu finden. Die soeben angefiihrten Befunde zeigten
schon zur Geniige, daBl bereits die efferente Faserung des Pallidum
relativ intakt ist, und somit konnten wir auch annehmen, daf} die cau-
daleren Abschnitte keine Abweichungen vom normalen Faserbild
bringen wiirden. Wir koénnen daher ganz kurz registrieren, dal sich
im Bereiche des Mittelhirns, in der Briicke und Oblongata keine Ver-
dnderungen zeigen. Speziell soll hier nur hervorgehoben werden, da(
die Faserung der Briicke sich normal erweist und Zeichen eines gréBeren
Faserausfalles gewil nicht vorhanden sind. Was die Bindearme an-
langt, so zeigte .sich, dall sowohl im Bereiche der Kreuzung als
auch weiter caudal vor derselben die beiden Systeme keine betricht-
lichere Veréinderung zur Schau tragen, und daf8 selbst in den Ursprungs-
stitten in den Kleinhirnkernen die Faserung sich relativ intakt erwies.
Lediglich die zentrale Haubenbahn der einen Seite scheint faserdrmer
zu sein.

Ein weiterer Punkt des Interesses war fiir uns selbstverstindlich
das Kleinhirn, dessen wichtige Korrelation und Faserverbindung mit
dem Striatum resp. Pallidum ich jiingst an anderer Stelle dargelegt habe.
Wie uns die Beschreibung der Serie zeigte, konnen wir bereits im Bereiche
der Briickenarme und weiters in den zentralen weillen Massen im Klein-
hirn sowie im Bereiche des Dentatus an den Weigertpriaparaten eine auf-
fallende Lichtung konstatieren. Wir sehen hier in den soeben angefiihrten
Partien, daf} ein dhnlicher ProzeB wie im Striatum Platz gegriffen hat.
Wir finden hier einen weit ausgedehnten spongidsen Entartungsprozef,
der scheinbar sein Zentrum in der nichsten Umgebung des Dentatus
zu haben scheint und welcher sich in mehr oder minder starker In-
tensitit auf das gesamte Kleinhirnmark verbreitet. Wir haben hier in
diesem Bilde, das wir am Kleinhirn beobachten, ein ziemlich shnliches
Substrat wie in jenem Falle Anions von asthenischer Chorea, der damals
gleichfalls eine spezielle Affektion des Xleinhirnmarkes beschrieb.
Auffallend erscheint uns jedoch die relative Intaktheit der Binde-
arme, deren Faserung wir bei ibrem Hinabsteigen gegen das Mittelhirn

4*
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fast unveréndert beobachten konnen. Es erscheint dies um so auf-
fallender, als wir gerade im Nucleus dentatus die Zeichen einer schweren
Erkrankung feststellen kénnen, wenn auch das histologische Bild (siehe
oben) immerhin zeigt, daB die Ganglienzellen des Kernes eigentlich keinen
iiberaus groflen Schaden genommen haben. Wir diirften dieses Moment
als besonders wichtig hinstellen, da umgekehrt auch bei Ruberlisionen
eine schwere Degeneration der Bindearme und des Dentatus beschrieben
wurde (Halban-Infeld). Ebenso auffallend ist das plétzliche Halt-
machen des Markfaserschwundes an den Strahlenkegeln der Hemi-
sphirenldppchen. Allerdings sehen wir auch bei stark sklerosierenden
Prozessen, wie z. B. bei der diffusen Sklerose, gar nicht so selten eine
auffallende Dissoziation in dem FErhaltensein der Rindenfasern und
Faserkegel des Rindengraus gegeniiber den immer besonders schwer
betroffenen zentralen weillen Massen. Die Kleinhirnhemisphiren zeigen
keine nennenswerten Verinderungen. Lediglich in einzelnen Schnitten
konnten wir ein Ubergreifen des spongitsen Prozesses auch auf die
ventralsten Hemisphirenlappchen konstatieren, welche aber keinen
hoheren Grad erreichten.

In den tieferen Abschnitten der Medulla oblongata interessierte uns
namentlich die Beschaffenheit der Oliven, da wir auch hier einmal
nachprifen wollten, ob ein degenerativer ProzeB des Striatums kon-
sekutiv zu Verdnderungen an den Oliven fithre und dadurch als Beweis
fiir eine eventuell bestehende strio-olivare Verbindung aufgefaBt werden
kénne. In unserem Falle zeigten sich aber die Oliven vollstindig
intakt. Die eine scheinbar affizierte zentrale Haubenbahn kénnte viel-
leicht einen Hinweis auf eine solche Faserverbindung geben. Selbst-
verstindlich werden wir in diesem fast negativen Befunde keine Be-
antwortung der vorhin aufgeworfenen Frage erblicken kénnen, da wir
nach unserer Auffassung beziiglich der strio-fugalen Faserung lediglich
erst bei pallidiren Affektionen wertvollere Befunde erwarten diirfen.

Aus den bisherigen zum ersten Punkt unserer Darlegungen gehérigen
Befunden ergibt sich, daff wir der Hauptsache nach einen doppelten
Prozell vor uns haben. Erstens besteht ein herdférmiger Destruktions.
vorgang, symmetrisch in den beiden &uBeren Linsenkerngliedern, der
auch in relativ geringem Ausmafe die lateralsten Abschnitte des Globus
pallidus ergreift. AuBlerdem geht auch der ProzeB auf die lateralwirts
gelegenen Abschnitte der dufleren Kapsel und die Insel iiber. Ferner
sehen wir einzelne Abschnitte des vorderen Anteiles der inneren
Kapsel alteriert und auch die den Linsenkern durchquerenden
corticalen Faserziige lokal geschidigt. Die Eigenfaserung des Striatum
(Putamen und Nucleus caudatus, letzterer in geringerem MafBe als
ersteres) ist selbstverstandlich in schwerstem MaBe geschadigt. Durch
die weitere Affektion des lateralsten Pallidumteiles und die vorhin be-
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schriebene Degeneration der strio-pallididren Fasern wird der lateralste
Abschnitt der Linsenkernschlinge in sekundérer Abhiingigkeit vom Pro-
zesse schwer degeneriert gefunden. Die gesamte pallido-fugale Faserung
hingegen ist bis auf die lateralsten Teile der Linsenkernschlinge so
ziemlich intakt. Dies alles weist auf die richtige Annahme hin, daB die
Fasern, die vom Striatum hervorkommen, zunéchst im Globus pallidus
eine Unterbrechung erfahren und die Impulse erst nach Umschaltung
weiter geleitet werden. Aus diesem Grunde erschiopft sich gewisser-
maflen der degenerative Prozefl der strisiren Fasern schon im Globus
pallidus, weshalb die Weiterverfolgung nach den caudaleren Zentren
auch in unserem Falle unmdoglich ist. Die Intaktheit der Linsenkern-
schlinge, der Forelschen Felder und der zu den verschiedenen Thalamus-
kernen ziehenden Fasern zeigt uns mithin, daB diese Fasern nicht im
Striatum, das hier zum grofiten Teil zerstort ist, ihren Ursprung nehmen,
sondern erst aus den Zellen des Pallidum hervorkommen. Die Degene-
ration des lateralsten Ansateiles ist wohl zur Geniige durch die gering-
gradige Mitbeteiligung des lateralsten Pallidusabschnittes erklirt. Die
Degeneration der Grenzlamellen wird wohl in Anlehnung an die Wilson-
schen Befunde auf die Degeneration von strio-pallidiren Fasern zuriick-
zufiihren sein. Neben diesem einen Zentrum der pathologischen Ver-
dnderungen sind, wie frither bereits erwihnt, die anschlieBenden Par-
tien der dufleren Kapsel und Insel in #hnlicher Weise mitgetroffen,
wobei jedoch hervorgehoben zu werden verdient, daB zwar der Cha-
rakter der Affektion (siehe oben) im wesentlichen der gleiche ist und
lediglich mehr guantitative Momente in die Wagschale fallen diirften.
Wichtig erscheint mir ferner die nachbarliche Beteiligung des vordersten
Anteils der inneren Kapsel, in welchem die fronto-pontinen und
fronto-thalamischen Fasern verlaufen, deren Affektion fiir die Be-
urteilung der einzelnen klinischen FErscheinungen von groBler Be-
deutung sein kann, da wir, wie ich jiingst ausgefiihrt habe, auch
hier eine wertvolle und wichtige Relation zwischen Striatum und Stirn-
hirn annehmen miissen. (Selbstverstiindlich haben wir damit keine direkte
fronto-stridre Verbindung im Auge.) In unserem Falle ist die Beteili-
gung der inneren Kapsel in diesem Abschnitte eine relativ geringfiigige,
doch diirfte auch eine partielle Affektion dieser Bahn fiir die patho-
logische Beurteilung nicht zu vergessen sein.

Das zweite Zentrum, das in unserem Falle die schwersten Ver-
inderungen zeigte, ist das Kleinkirn. Wir haben in unserem Befunde
eine doppelte Affektion des Cerebellum zu konstatieren. Erstens eine
typische Erkrankung im Bereiche des Nucleus dentatus und zweitens
eine ziemlich identische Affektion des Kleinhirnmarkes und der Briicken-
arme. Der eigenartige ProzeB, der sich im Dentatus findet und dessen
Eigentiimlichkeit wir noch besprechen werden, bringt es mit sich, daf
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die in diesem Kerne entspringenden Fasern nicht zugrunde gehen, son-
dern sogar auf den ersten Blick die Annahme glaubhaft machen, daB die
Bindearmfaserung intakt sei. Dies entspricht jedoch nicht den Tatsachen.
Wenn wir namentlich die Priparate aus den Dentatusebenen an Weigert-
schnitten studieren, so bemerken wir sicherlich eine nicht ganz zu ver-
nachlissigende Aufhellung der efferenten Cerebellarfaserung, die jedoch
in den weiter oral gelegenen Partien, wo die Bindearme als kompakte
Biindel sichtbar sind, schwerer nachweisbar ist und dann dortselbst
fast ein negativer Befund anzunehmen ist. Aufler dieser Erkrankung des
Dentatus, die sich wie gesagt weder an den Bindearmen, besonders
in den oraleren Ebenen, noch an den roten Kernen bemerkbar macht,
findet sich ein ebenso schwerer degenerativer Prozef im Kleinhirnmark,
der die zentrale Faserung des Kleinhirns zum Schwinden bringt und
auf diese Weise den grofiten Teil der vom GroBhirn zueilenden Bahnen
zerstért. Eine solche Affektion fiihrt gewissermaflen zu einer partiellen
Ausschaltung des Kleinhirns, und sicherlich wird in solchen Fillen die
korrelative Zusammenarbeit von GrofB- und Kleinhirn schwer gestort
sein. Wir haben an dieser Stelle zum zweiten Male eine Affektion der
fronto-cerebellaren Bahn anzunehmen, die fiir die Pathologie der extra-
pyramidalen Stérungen von wichtigster Bedeutung sein dirfte. Es ist
gar nicht so unwahrscheinlich, daf3 das Kleinhirn hier ohne die corticale
Diampfung zu einer erhdhten Tonisierung der Muskulatur verhalten ist
und die gleichzeitige Mitbeteiligung des strio-pallidiren Systems —
Wegfall der Hemmung des Striatums auf den Globus pallidus, mithin
eine gleichsinnige Erkrankung — eine identische Erklirung fiir die
Hypertonie zu geben imstande ist. Hier miissen wir nicht, wie viele
Autoren annehmen, erst an die Bedeutung des Nucleus ruber denken
und in ihm das wichtigste Tonus-Zentrum erblicken. Wir wollen gewi3
nicht die Bedeutung dieses Ganglions verkennen, jedoch hier erscheint
uns die Beteiligung des Ruber an dem Zustandekommen der patho-
logischen FErscheinungen entschieden iiberfliissig. Sicherlich werden
auch im Ruber zwei ungehemmte Impulse aufeinanderstoBen. Jedoch
ist die Schidigung an den zwei Ausgangspunkten der Impulse zu suchen,
und der Ruber diirfte hochstens die Aufgabe haben, auch an dieser
Stelle die richtige gegenseitige Beeinflussung zu vermitteln. Scheinbar
ist dies jedoch seine wichtigste Aufgabe. Eine Eigenfunktion scheint
nach unseren Befunden nicht wahrscheinlich, da der rote Kern in
unserem Falle gut erhalten ist und keine wesentlichen Veriinde-
rungen aufweist, wihrend Striatum und Cerebellum der Sitz der
Erkrankung sind. Wenn wir somit den ersten Teil unserer Dar-
legungen abschliefen, so miissen wir folgendes sagen. Samtliche der
drei groBten extrapyramidalen Systeme, Striatum-Pallidum, Kleinhirn
und fronto-cerebellares System, haben in unserem Falle Schaden ge-
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nommen. Wir finden erstens im Striatum selbst wie im Dentatus des
Kleinhirns eine Erkrankung und auBerdem infolge der Lasion der
inneren Kapsel im vordersten Schenkel sowie der Briickenarme und
des zentralen Xleinhirnmarkes eine doppelte Stérung der fronto-
cerebellaren Bahn. Es erscheint auf diese Weise die extrapyramidale
Stérung vollkommen erkliart. Die selbstindige Bedeutung des Nucleus
ruber im Sinne eines Regulationszentrums ist an der Hand unseres Befun-
des entschieden einschrinkbar. Hier wird wahrscheinlich nur eine Uber-
leitung der verschiedenen Impulse stattfinden. Fiir ein spezielles Tonus-
zentrum an dieser Stelle spricht unsere Beschreibung des Falles nicht. Es
erscheint uns jedenfalls der Nachweis von Wichtigkeit, da erstens trotz
der hochgradigen Veréinderungen im Nucleus dentatus der rote Kern voll-
standig intakt ist und daher die Tonusstérung nicht an das Rubersystem
im engeren Sinne gebunden ist, und zweitens, daf auch die Intaktheit des
Uberleitungssystems im roten Kern lediglich fiir einen konnektiven Cha-
rakter desselben zu sprechen scheint, ohne dafl der Ruber eine Anderung
der Tonusqualititen selbst bewirken diirfte. Es ist hier der merk-
wiirdige Fall beschrieben, wo die drei wichtigen extrapyramidalen Tonus-
systeme in ihrem Verlaufe, resp. ihren Ursprungsstitten einen mehr oder
minder starken Schaden erlitten haben, deren gegenseitige Beeinflussung
daher unter pathologischen Verhéltnissen geschieht, wobei zu bemerken
ist, daf3 die Beriithrungspunkte dieser Bahnen im wesentlichen unverdndert
sind und daher lediglich die pathologische Funktion des einen Systems
koordiniert zu den anderen besteht. Ob diese pathologische Abéanderung
des einen Systems auch abéndernd auf die Funktionen der anderen wirkt,
erscheint uns nach dem vorher Gesagten entschieden der Fall zu sein,
da wir gewi mit Recht ein engstes Ineinandergreifen der einzelnen
Reflex- und Tonusmechanismen fordern miissen. In unserem Falle
scheint dem Kleinhirn eine ganz spezielle Rolle zuzufallen, welche nach
unseren Ausfithrungen anatomisch sicher begriindet ist. Inwieweit sich
einzelne klinische Symptome wie die Verstirkung des Tremors bei in-
tentionellen Bewegungen, resp. die mehrfachen Stérungen der Statik,
wie sie in unserem Falle von Gerstmann und Schilder beschrieben wurden,
auf die cerebellaren Veridnderungen beziehen lassen, dafiir gebe es
mehrfache Erklirungen. Es lieBe sich beziiglich eines Teiles der stati-
schen Storungen nicht unschwer eine nahe Beziehung zu den Fillen
von Stauffenberg der Atrophia olivo-ponto-cerebellaris festlegen, zumal
wir auch aus anatomischen Griinden eine Verwandtschaft zu diesen
Fallen feststellen kénnen. Der Unterschied zwischen unserem Befunde
und den Untersuchungen Stauffenbergs ist lediglich ein rein lokaler,
da es in effectu in allen Fallen auf die Leitungsunterbrechung der
cerebro-cerebellaren Fasern ankommt und in unserem Falle diese
Kontinuitatsunterbrechung streng lokalisiert ist (vorderer Schenkel der
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inneren Kapsel, bzw. Briickenarm und Kleinhirnmark, letzteres gewisser-
maBen auch als sekundire Bahn nach Zwischenschaltung der Klein-
hirnrinde). In Stauffenbergs Fallen hingegen ist fiir die patho-physio-
logische Wertung der Befunde die Gesamtdegeneration resp. Atrophie
oder Agenesie mafigebend. Im Gegensatze zu den Ausfithrungen zahl-
reicher Autoren, welche nun gerade in Betrachtung solcher Fille das
fronto-ponto-cerebellare System, mit oder ohne Beriicksichtigung der
fronto-thalamischen Faserverbindungen zum Angelpunkt ihrer Er-
wigungen iber die extrapyramidalen Bewegungsstérungen machen,
mochte ich doch eine derartige einseitige Betrachtung dieser Frage ent-
schieden ablehnen und in Betonung der frither angefithrten Befunde
die Wichtigkeit der Relation der einzelnen Systeme zueinander, den
Gesamtstatus des tonischen Bewegungsmechanismus mit all seinen
Zentren und Bahnen und gegenseitigen Konnexen einzig und allein fiir
eine richtige Wertung heranziehen. Ich glaube allerdings vielleicht
so viel feststellen zu koénnen, dafl nach genauer Untersuchung zahl-
reicher Fille es gelingen wird, die einzelnen Komponenten der klinisch
hervortretenden Stérungen zu analysieren und vielleicht auf bestimmte
Zentren oder Bahnen zu beziehen. Immerhin wird jedoch nach dem
vorher Gesagten auch dies meiner Meinung nach gerade in dieser Frage
auf groBe Schwierigkeiten stofen, da ich, bei der Annahme der gegen-
seitig stirksten BeeinfluBbarkeit der verschiedenen Zentren und Bah-
nen, auch aus diesem Grunde korrelativ funktionelle Abéinderungen in
den verschiedenen anderen in Betracht kommenden Gebieten supponiere.
Jedenfalls erscheint uns auch in unserem Falle der Nachweis gelungen
zu sein, daf3 die sogenannte reine strisire Bewegungsstorung nicht nur
durch die Affektion des Vorderhirnganglions allein erklirt werden
konne, und daB die bedeutendsten anderen extrapyramidalen Systeme
gleichfalls schwere Eigenerkrankungen aufweisen, wodurch nicht nur
eine sonst indirekte, sondern vielmehr in hohem MaBe eine direkte
Beteiligung derselben in die Wagschale fallt. Aus diesem Grunde miissen
wir namentlich den urspriinglich von Wilson angenommenen System-
charakter der Erkrankung zuriickweisen und hierin speziell den wich-
tigen Befunden und Ausfiihrungen Spielmeyers energisch beipflichten.

Wenn wir nunmehr zu dem zweiten Punkte unserer Ausfithrungen
iibergehen, so miissen wir zunichst in genauer Ergénzung der feineren
histologischen Untersuchungen folgendes bemerken. Im allgemeinen
haben wir auch in unserem Falle ungefihr die gleichen Veridnderungen
beobachtet, wie sie in letzter Zeit namentlich von Spielmeyer beschrieben
wurden. Wir bemerken zunichst im Striatum, der einen Hauptstelle
der Affektion, jenen von Spielmeyer so treffend charakterisierten Status
spongiosus. Wir finden hier eine schwere Degeneration besonders der
Markfasern, wenngleich auch an Stellen schwerster Erkrankung einzelne
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Elemente relativ gut erhalten bleiben. Es 186t sich ferner unschwer fest-
stellen, daf} auch die das Striatum durchziehenden Faserbiindel durch den
Degenerationsprozef in Mitleidenschaft gezogen werden; doch sehen wir
im allgemeinen, daB diese groberen Fasergruppen etwas besser erhalten
sind als der groBte Teil der mit dem Striatum selbst im Zusammenhang
stehenden Faserung. Dazu kommt auch noch ein nicht unbetriachtlicher
Teil erhaltener Fasern, die wir wohl als strio-petale ansprechen kénnen,
und die dhnlich wie die durchziehenden hochstens sekundar erkranken.

Abb. 5. Status spongiosus im Putamen. Im weitmaschigen Liickenwerk liegen groBe Ganglien-
zellen neben gewucherten Gliaelementen, MéiBige Faserproduktion. Mikrophotogramm,

Noch auffallender erscheint uns, wie Spielmeyer auch bemerkt hat, die
relativ grofle Zahl von Ganglienzellen, die sich im schwammigen Gewebe
vorfinden, und die mehr oder minder schwere Zeichen der Degeneration
aufweisen, wobei wir jedoch auch auf einzelne Elemente stoBen, die
scheinbar frei von namhaften pathologischen Verinderungen sind. So
kénnen wir am Toluidinblauschnitt bei einigen solchen Zellen eine recht
gute Darstellung des Tigroids bemerken, wihrend allerdings die meisten
anderen Ganglienzellen eine derartige - Darstellung der Plasmastruk-
turen nicht mehr erkennen lassen. Die meisten dieser Zellen scheinen
im wesentlichen im Umfange vergroBert zu sein und machen meist den
Eindruck von bestehender Schwellung, wobei die Tigroidzeichnung
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zugrunde gegangen ist und statt dessen eine Homogenisation des Plas-
mas in den Vordergrund getreten ist. Andere Zellen hingegen zeigen
wieder mehr den Charakter der chronischen bzw. schweren Zellerkran-
kung mit den verschiedenen Bildern des Zellunterganges. Dieses Bild
der cigenartigen Parenchymerkrankung scheint nun im allgemeinen
auch Ziige frischerer Prozesse zu zeigen, die wir am besten aus den
eigenartigen Verinderungen, namentlich der Achsenzylinder erschlieffen
kénnen. Am Mallory-Jakob-Praparate sehen wir sehr schon die Zeichen
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Abb. 6, Erhaltene Ganglienzellen in spongids entarteten Partien. (Nucl. ansae ped.)

der frischeren Achsenzylinderverinderungen dargestellt. Wir finden
hier die deutlich ausgesprochene Quellung einzelner Axone, und wir
sehen auch an diesen Stellen die ungleichméfige Struktur, Verbreiterung
und Verdiinnung der Fasern, wobei wir auch an anderen Stellen die
geliufigen Zeichen der frischen Achsenzylindererkrankung im Sinne
des Zerfalls derselben beobachten kénnen. Dieser Befund scheint mir
im wesentlichen fiir die Richtigkeit der Annahme jener Autoren zu
sprechen, die fiir die Chronizitit des Prozesses eingetreten sind,
welche damit das Fortbestehen der Noxe supponieren und diese fiir die
nicht auf einmal, sondern langsam, evtl. auch schubweise auftretende
Degeneration, die wir eben in ihren frischeren Bildern nachweisen
konnen, verantwortlich machen. Parallel mit diesem schweren degene-
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rativen Vorgang am Parenchym geht ein proliferativer am glidsen
Apparat. Es war schon seinerzeit aufgefallen und spéater besonders von
Spielmeyer betont worden, dafl im allgemeinen die Faserproduktion der
Neuroglia eine relativ geringe sei und in dieser Hinsicht ein Parallelis-
mus zwischen der Parenchymdegeneration und Gliaproduktion nicht
bestehe. Dieser Antagonismus, den wir in der Reaktionsweise der
Gewebe bei Zentralnervensystemerkrankungen selten vermissen, und
der im allgemeinen im Bilde der Sklerose seinen prégnantesten Ausdruck
findet, ist hier in unserem Falle nicht vorhanden. Wir kénnen zwar im
allgemeinen die Behauptungen Spielmeyers bestitigen, doch glauben
wir erklaren zu koénnen, dafl die Gliaproliferation auch beziiglich der
Faserneubildung nicht unbetriachtlich ist. Wir finden in unserem Falle
immerhin eine stattliche Anzahl von Gliafasern, welche das schwammige
Getiige der Herde schaffen, doch zeigen sich diese Balken im allgemeinen
von auBerordentlich schwachem Volumen, und das Kaliber der einzelnen
Fasern diinkt uns meist wesentlich geringer als jenes, das wir bei sklero-
sierenden Prozessen zu beobachten Gelegenheit haben. Die Erklirung
fiir diese merkwiirdige Tatsache hat wohl Alzheimer zu geben versucht,
und Spielmeyer hat weitere Anhaltspunkte fiir das eigenartige Verhalten
der faserigen Neuroglia angefithrt und dadurch den daraus resultierenden
Status spongiosus zu deuten unternommen. Letzterer nimmt neben der
drtlichen Eigenart der Neuroglia im Linsenkern auch als zweiten Grund
die schnelle Destruktion des mervosen Gewebes als Hauptgriinde der
Entstehung des spongidsen Zustandes an. Wir glauben uns zum Teil
den Erwigungen dieses Autors, der sich einerseits auf die wichtigen
Befunde Weigerts, auf die Alzheimerschen und die eigenen andererseits
stiitzt, anschlieBen zu koénnen, wobei wir doch erkliren miissen, da@
auch andere Griinde fiir die Entstehung dieser eigenartigen histologischen
Bildung maBgebend sein diirften. Wenn auch Spielmeyer in seinen
Fallen und in Anlehnung an die Untersuchungen der anderen Autoren
fir diesen Prozel Gefiliveranderungen nicht verantwortlich machen
will, so mochten wir doch an der Hand unserer Befunde hierin einige
Zuriickhaltung an den Tag legen. Besonders in der Umgebung der
Herdaffektionen machte es mitunter auf uns den Eindruck, als ob
dieser eigenartige degenerative Prozell sich doch an einzelnen Stellen
nicht ganz unabhingig von den Gefidflen zeigte. Wir konnten immerhin
herdformige, kleine Degenerationsinseln in der nichsten Umgebung der
GefiBle feststellen, wihrend wieder andere Partien mehr an den Etat
criblé gemahnten. Nachdem wir nun auflerdem zahlreiche Ansammlungen
von Blutpigment und auch Zellen, die sich mit solchem beladen haben,
bemerken, und da wir ferner vereinzelte kleinste Blutungen finden, auf
welche wir jedoch wegen der terminalen Erkrankung des Patienten
keinen besonderen Wert legen, erscheint uns daher nitig, eine vasculire
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Komponente des Prozesses nicht von der Hand zu weisen, wenn wir
auch vorliufig die genaue Bestimmung dieser GefaBwirkung in patho-
genetischer Hinsicht noch nicht besprechen wollen. Immerhin mochten
wir gleich hier betonen, dafl wir einen entziindlichen Prozell kaum
annehmen diirfen, woferne nicht Momente, auf die wir spater zu sprechen
kommen werden, eine besondere Bedeutung erlangen. Das infiltrative
Moment fehlt in unserem Falle fast zur Génze. Wir sehen zwar im
Striatum wie auch in den anderen Herden Lymphocytenansamm-
lungen in der nichsten Umgebung der Gefifie, wie in den Lymph-
riumen derselben. Dies kann jedoch nicht unbedingt zur An-
nahme einer bestehenden Entziindung beim priméren Prozel3 heran-
gezogen werden, da wir sie nicht unschwer auf die finale grippose Er-
krankung beziehen kénnen. Es fragt sich nun, ob nicht die vasculére
Komponente der Affektion, die wir doch nicht ganz ausschliefen kénnen,
auch einiges zu diesem merkwiirdigen Typus der Gewebsreaktion bei-
trigt. Wir kénnten hier vielleicht an die merkwiirdigen Formen der
Liickenfelder im Riickenmark bei den verschiedenen degenerativen
Herdprozessen denken, wo doch auch die Topik der Herde bereits ein
sicheres Zeichen fiir die GefiBursache abgibt, und wo auch die Neuro-
glia anders reagiert als bei den verschieden sklerosierenden Erkrankun-
gen. Auch hier ist die substitutive Kraft der Glia eine relativ ge-
schwichte, und hier kann wohl kaum der Lokalcharakter des Stiitz-
gewebes zur Erklirung herangezogen werden. Hier diirfte immer ein
Moment das andere unterstiitzen, und bei einem langdauernden Prozef3
wie bei unserem vorliegenden wird hiufig der Grundcharakter durch
konkurrierende Faktoren iiberdeckt. Diese relative Reaktionsschwiche
der Neuroglia kénnte ebensogut durch eine schwere Mitaffektion der-
selben erklirt werden, da auch die zahlreichen atypischen Formen der
Gliazellen fiir véllig verinderte Verhiltnisse zu sprechen scheinen. Ge-
wiB ist der von Spielmeyer herangezogene Erklarungsgrund des rapiden
Parenchymzerfalles anzuerkennen, doch glaube ich nicht, daB dies
sensu strictiori vollkommen zutrifft, da, wie ich frither ausgefiihrt habe,
der Proze keineswegs zum Stillstand gekommen ist, sondern sich noch
immer Zeichen auch frischerer Verinderungen feststellen lassen, womit
der chronisch degenerative und progredient verlaufende ProzeB fest-
gelegt erscheint. Das hier unterstiitzende Moment des Lokalcharakters
der Glia im Sinne einer schon normal bestehenden Faserarmut ist
gleichfalls nicht absolut beweisend oder aufklirend, da wir auch
schon in Anlehnung der zahlreichen durchquerenden Nervenfaser-
bindel auch geniigend fasciculire Glia antreffen und von hier
aus auch eine Proliferation der gleichen Art ausgehen konnte. Dall
von diesen Punkten auch das Wuchern der Glia den Ausgangspunkt
nimmt, kann man aus den verschiedensten Préparaten unseres
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Falles erkennen, da stets in Anlehnung an solche Faserbiindel eine
starke Wucherung der Gliazellen einsetzt. Auch zahlreiche Fille der
Literatur kénnen Ahnliches berichten. Andererseits beweisen uns auch
Fille, wo die Neuroglia mehr im Sinne einer Sklerose reagiert, was wir
auch im Bereiche des Linsenkernes feststellen kénnen, da3 der Einwand
beziiglich der lokalen Eigenart der Neuroglia hinfillig ist. Einen solchen
Fall haben wir gegenwirtig zur Untersuchung, und dessen Ergebnisse
sollen an anderer Stelle weitere wichtige Gesichtspunkte bringen. Wir

Atupische Glinzellen

Abb, 7. Atypische ({iazellen (Putamen).

glauben mithin neben den von Spielmeyer angefiihrten beiden Momenten
noch die wasculdre Komponente, auf die wir noch zuriickkommen
werden, anfiihren zu sollen und diese auch fiir die verinderte Reaktions-
fahigkeit der Neuroglia teilweise verantwortlich zu machen. Diese
duBert sich in unserem Falle ganz in der gleichen Art, wie sie Alz-
heimer bei der Pseudosklerose und spiter Spielmeyer auch bei der
Wilsonschen Linsenkerndegeneration beschricben haben. Hier zeigt sich
wohl, daf} die Neuroglia sich stark vermehrt hat, daf sich aber diese
proliferative Tendenz der Neuroglia besonders in dem Auftreten ver-
schiedener eigenartiger Zelltypen charakterisiert, wie sie bei anderen
degenerativen Erkrankungen des Nervensystems nicht vorzukommen
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pflegen. Auch in unserem Falle fanden sich die verschiedenen Riesen-
formen von Gliazellen in grofiler Zahl. Wir haben hier an unseren
Priiparaten im allgemeinen zwei Typen solcher Zellen gefunden, erstens
solche groBe Zellen, die neben einem riesigen Kern auch noch gré-
Beres Plasma der Zelle erkennen lassen, und zweitens in weit groBerer
Zahl groBe Kerne, die scheinbar ohne plasmatische Hiille frei im
Gewebe zu liegen scheinen. Die ersteren erreichen eine kolossale
GréBe, und das Plasma, das sich um den gigantischen Kern gelegt hat,
greift mit grofen, zahlreichen Fortsiitzen nach allen Richtungen aus.
Diese plasmatischen Anteile lieBen sich nur schwer zur Darstellung
bringen, da mir nur gechromtes Material zur Verfiigung stand, jedoch
bei der Malloryfirbung konnten auch diese Strukturen zur Darstellung
gebracht werden. Der Kern dieser Riesengliazellen zeigt die ent-
sprechenden Dimensionen, und wir finden meist den riesigen Kern
entrundet, besonders einer mehr dreikantigen Form geniahert, relativ
chromatinarm. Ein Kernkérperchen 148t sich nicht immer mit Sicher-
heit agnoszieren, und mitunter ist der Kern ganz hell aufleuchtend.
Weit vielgestaltiger sind die einzeln auftretenden Kerne, die ebenfalls
iiberdimensioniert sind, und welche die bizarrsten Formen aufzuweisen
pflegen. Hier findet man neben runden Kernen auch solche, die einen
kleinen Fortsatz aussenden, daneben wieder mehr spitz zulaufende
Kerne und andere gipfelartige Figuren. Im allgemeinen sieht man
auch hier die ganze Zahl von Typen der Gliakerne, die wir bei Hdosslin-
Alzheimer wiedergegeben sehen. Jene Gliazellen, die auch ein reiches
Plasma zeigen, sehen oft Ganglienzellen tiuschend #hnlich, und eine
Differenzierung ist oft, wie auch Alzheimer und Spielmeyer anfiihren,
ziemlich schwierig, zumal bei einigen Zellen die Fortsitze nicht deutlich
hervortreten und der Kern sich hdufig dem Typus eines Ganglien-
zellkernes nahert. Differentialdiagnostisch gelten auch fiir uns die
von Alzheimer angegebenen Merkmale. Eine weitere Schwierigkeit
bilden in unserem Falle eigenartige Ganglienzellformen, die sich durch
besondere GroBe auszeichnen (Schwellung?), welche auflerdem reiche
Pigmentmassen in ihrem Inneren bergen — was wir differentiell gut
verwerten konnen —, und deren Kerne gegeniiber dem groBen Plasma-
reichtum eigenartig geschrumpft erscheinen. Diese Zellen erinnern fast
an gewisse atypische Zellformen bei Entwicklungsstérungen. Aufler
diesen merkwiirdigen Gliazellen und isolierten Kernen, die fast immer
die verschiedensten Zeichen regressiver Verdnderungen zeigen, und die
wohl mit einiger Wahrscheinlichkeit auf eine gestérte Kern-Plasma-
relation hinweisen, sieht man auch die verschiedensten anderen Formen
glisser Wucherungen, die sich rein morphologisch ziemlich charak-
teristisch demonstrieren. Was die rein topische Anordnung dieser
starken Gliahyperplasien anlangt, so finden wir eine Abhéngigkeit der
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Gliavermehrung von der Verteilung der durchziehenden Faserbiindel
durch das striire Gebiet. Im Bereiche dieser Faserbiindel, wo wir bereits
unter normalen Verhiltnissen eine deutliche Vermehrung der Gliakerne
gegeniiber dem striiren Grundgewebe finden, sieht man in unserem
Falle eine ganz besonders deutlich hervortretende Wucherung der
gliosen Elemente, vorwiegend kleiner Zellen, welche an den horizontal
getroffenen Querschnitten gewchnlich mehr oder minder kreisrunde
Herde bilden, wiahrend an den lingsgetroffenen Faserziigen diese Zell-

Atypische
! Glinzellen
i,

Abb. 8. Atypische Gliazellen (Putamen). Mikrophotogramm. Toluidinblau.

anhdufungen das Bild dichter Zellbinder darbieten. Diese Tatsache
erscheint uns schon aus diesem Grunde bemerkenswert, weil wir in
diesen Stellen gewissermaflen ein Reservoir und Proliferationszentrum
der Neuroglia annehmen diirfen und auf diese Weise die Moglichkeit
gegeben ist, dafl in dem sonst gliafaserarmen Linsenkerngewebe doch
die Moglichkeit besteht, dafl von hier aus eine eventuelle Faserbildung
ausgehen kénne. Diese Verdichtung der glitsen Inseln nimmt gegen
das Pallidum, entsprechend der allgemeinen Faserkumulierung zu, und
auf diese Weise entstehen dann groflere Abschnitte, die von derartigen
Gliawucherungen iibersét sind. Neben diesen Gliawucherungen zeigt
sich jedoch auch eine starke proliferative Tendenz der perivasculdren
Glia. Hier ist es zu einer deutlichen Vermehrung glivser Elemente
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gekommen, wobei jedoch auch adventitielle Zellen sich an der Pro-
liferation beteiligen. AuBlerdem sieht man eine allgemeine GréBenzunahme
der ektodermalen Stiitzsubstanz, die sich in einer deutlichen hyper-
plastischen Tendenz dulert. Wir bemerken eine nicht unbetrichtliche
Zahl groflerer Gliazellen im Zustande plasmatischer Hyperplasie, und
aullerdem zeigt sich auch eine nicht ganz unbetrichtliche Gliafaser-
entwicklung. Daneben sehen wir auch bei vielen glitsen Elementen aus-
gesprochen regressive Tendenzen, wobei wir auch die Bildung von
dyplastischen (améboiden) Gliazellen beobachten konnen. Allerdings
scheint die Zahl gerade dieser Zelltypen eine geringe zu sein. Die
Gliafasern bilden die Begrenzungen des pordsen Maschenwerkes, in
welchem wir an einzelnen Stellen auch noch die Zeichen der gliosen
Abrdumtitigkeit nachweisen konnen. Namentlich sehen wir die Phago-
cytose von reichlichem Blutpigment, resp. Hamosiderinkrystallen,
welche von Abrdumzellen durchgefiihrt wird. Auffallend ist die Tat-
sache, dall diese Pigmenthaufen und phagocytierenden Zellen nicht
diffus im Bereiche des ganzen Herdes zu finden sind, sondern dall wir
gewohnlich einen oder den anderen groBeren Haufen sehen, der einen
ziemlichen Umfang erreichen kann. Solche Gruppen von Abrium-
zellen finden sich an verschiedenen Stellen, doch sind namentlich
die Reste von Blutpigment auf einzelne Stellen beschriinkt. (Frische
Blutungen von kleinstem Kaliber finden wir, doch sind sie sehr selten
und diirften wahrscheinlich auf die terminale Erkrankung zuriickzu-
fithren sein.) Die Zeichen frischer Abraumtétigkeit sind recht gering,
was auch bereits von anderer Seite betont worden ist. Fassen wir
nach dem Gesagten die allgemeinen Zeichen der gliésen Herdreaktion
zusammen, s0 zeigt sich im wesentlichen eine Ubercinstimmung mit
den Ausfihrungen der anderen Autoren. Es fragt sich nach den
frither angefithrten Beschreibungen der gliésen Verinderungen, ob die
beiden von Spielmeyer herangezogenen Momente geniigen, um das
histologische Bild des Prozesses in dieser Hinsicht eindeutig und rest-
los zu erkliren. Wie ich bereits betont habe, sind die Spielmeyerschen
Ansichten gewill zutreffend. Andererseits sprechen doch von mir an-
gefiihrte Griinde dafiir, dal} diese beiden Momente — rapider Parenchym-
zerfall und lokale Eigentiimlichkeit der Glia — kaum die einzigen
Grinde fir die Entstchung dieses spongiosen Prozesses darstellen
konnten. Erstens ist es uns aufgefallen, daB wir in unserem Falle
deutliche Zeichen auch frischer Zerfallsprozesse am Parenchym im Be-
reiche des Herdes feststellen konnten, und da3 wir die Zeichen eines
rapid ablaufenden Unterganges des Parenchyms en masse nicht mit
absoluter Sicherheit erweisen konnen. Sicherlich ist es zuzugeben,
dafl der degenerative Prozel3 einen relativ schnellen Verlauf nimmt,
da eben die Neuroglia so schlecht reparatorisch in Kraft tritt. Anderer-
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seits zeigt der klinische Verlauf auch unseres Falles, da} bis zur vollen
Ausbildung des Gesamtbildes viele Jahre verflossen waren, was gleich-
falls doch auch nicht mit zwingender Sicherheit fiir eine rapide Paren-
chymstorung zu sprechen scheint. Was jedoch den Weigertschen Punkt
der lokalen Eigenart der Neuroglia im Bereiche des Corpus striatum
anlangt, so wire doch die enge Beziehung der die durchziehenden
Fasern begleitenden Gliaelemente zu der striiren glidsen Konstitution
in Erwiigung zu ziehen, und wie die eigenen Befunde lehren, scheint
auch de facto von diesen gliareichen Partien die Proliferation ihren
Ausgang zu nehmen. Allerdings diirfte dies besonders nur fiir jene Fille
in Betracht kommen, wo es zu stirkeren Einschmelzungen des Paren-
chyms kommt und dadurch auch die durchquerenden Fasern in Mit-
leidenschaft gezogen werden. Diese Gliafasermengen, die von solchen
Stellen aus produziert werden kdénnen, wirden bei der starken
Wucherungstendenz im allgemeinen gentigen, eine stirkere reparative
Funktion der Neuroglia geltend zu machen, um die Bildung eines
sklerosierenden Prozesses zu ermoglichen. Dies kommt auch sicherlich
mitunter vor, da ich socben bei einem anderen Falle auch im Stria-
tum einen derartigen sklerosierenden Typus der Gliareaktion be-
obachten konnte. DafB} dies jedoch hier nicht der Fall ist, scheint mir
auf ein drittes Moment zuriickzufiithren zu sein. Ich habe den Eindruck,
daB hier neben dem Parenchym auch die Neuroglia die Zeichen einer
schweren Rigenerkrankung trigt, welche dieses Gewebe hindert, die
Bildung einer reparativen Narbe durchzufilbren. Dieses Moment
scheint auch Alzheimer bereits aufgefallen zu sein, der ja sehr bald die
Kurzlebigkeit der eigenartigen glicsen Elemente beschrieb und damit
gewissermaBen den Anstof} zu dieser Auffassung der Frage gibt. Wenn
wir sowohl die merkwiirdigen Riesengliazellformen wie die dysplastischen
(amoboiden Zellen) hervorheben, so glauben wir an diesen beiden Typen
bereits charakteristische Bilder fiir die merkwiirdige pathologische
Affektion der Glia zu bemerken. Was die ersteren anlangt, so erscheint es
uns auffallend, dafl der Kern die Tendenz zeigt, kolossale Dimensionen
anzunehmen, dafl jedoch auch bei den kleineren Typen es ganz auf-
fallend ist, dafl der Chromatingehalt der Kerne oft ein sehr geringer ist.
Daneben besteht die friihzeitige Tendenz der Kerne, bizarre Formen
zu bilden, welche Erscheinung wir wohl kaum anders als ein regressives
Phinomen deuten kénnen. Die Annahme von blastomatésen Typen
ist in jiingster Zeit bei diesen Zellen von Spielmeyer wie von Jakob
abgelehnt worden, und ich glaube, daf} die von den beiden genannten
Autoren angefiihrten Argumente hinreichen, um diese Ansicht zu wider-
legen. Auch wir kénnen uns dem Bielschowskyschen Gedanken nicht
anschlieBen, da alles, was wir in unserem Falle sehen, gegen eine solche
Hypothese spricht. Die Verteilung der Zellen, ihre grofie Differenz

Z. f. d. g. Neur. u. Psych., LXXVIIL. B
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gegeniiber typischen blastomattsen Gliatypen, selbst solchen bei tu-
beroser Sklerose (siehe auch Jakob und Josephy), der Mangel jeglicher
anderen charakteristischen Merkmale blastomatéser Proliferationen
lassen diese Darstellung unwahrscheinlich werden. Wéahrend auch
Jakob diese Zellfrage ungelost 1a6t, wollen wir doch diese Zellen patho-
genetisch in dem frither angefiithrten Sinne zu erkliren versuchen. Wir
finden es bei der Gréfle, ja sogar monstrésen Ausbildung der Kerne
nicht verwunderlich, dafi das Protoplasma so gering bei vielen dieser
Zellen entwickelt ist, hier und da sogar zu fehlen scheint oder zumindest
nicht darstellbar ist. Es macht den Eindruck, als ob sich die vitale
Energie der Kerne lediglich in der formativen Weiterentwicklung er-
schopft und auf diese Weise seine Relation zur Plasmabildung ge-
schwicht oder unterbunden zu sein scheint. Dazu kommt noch weiter,
dall dieses merkwiirdige Wachstum der Zellen bald die Zeichen innerer
Morbiditat an sich trigt und der Kern auch dem Untergange anheim-
fallen kann. Diese merkwiirdige Entwicklung vieler Gliazellen weist
auf eine Abweichung vom gewéhnlichen Reaktionstypus hin, wie ich
ihn seinerzeit beschrieben habe. Auf diese Weise sehen wir auch eine
Unterbindung jener Fihigkeit hyperplastisch veréinderter Gliazellen,
sich im geeigneten Momente zur Abréum- resp. Gliafaserzelle heraus-
differenzieren zu kénnen. Diese Tatsache filhrt nun einerseits dazu,
daBl wir trotz der kontinuierlich weitergehenden Degenerationsvorginge
am Parenchym eine relativ geringe Zahl von Abriumzellen vorfinden, dall
weiter im spéteren Verlaufe die Faserbildung auffallend zuriickbleibt und
damit einerseits die Entstehung einer sklerotischen Narbe verhindert, der
spongidse Zustand des Gewebes anderseits dadurch bedingt wird. Dafiir
spricht neben den objektiv feststellbaren Zeichen der gliésen Eigen-
erkrankung resp. atypischen, durch den Prozel} scheinbar bedingten
Abarten der glitsen Proliferationsform erstens die Tatsache, dall wir
einen gleichen oder dhnlichen ProzeB auch an Stellen finden, wo das
Weigertsche Gliaprinzip nicht anwendbar ist, zweitens das Vorkommen
jenes ahnlichen eigenartigen spongitsen Zustandsbildes z. B. bei der
Paralyse, bei der wir seit Schaffer mit vollem Rechte eine primére
Eigenerkrankung der Neuroglia anzunehmen berechtigt sind. Zu-
nichst zum ersten: Wir haben schon weiter oben bemerkt, daf3 der
ProzeB nur scheinbar das Striatum allein befdllt, dafi jedoch in
gleicher Weise erstens die nachbarlichen angrenzenden Gebiete und
zweitens auch ganz andere Systeme gleichsinnig affiziert sind. Was
die Affektion der angrenzenden Abschnitte des Putamens anlangt,
so erscheint es von Haus aus nicht iiberraschend, dafl hier die gleiche
Art der Erkrankung nachweisbar ist wie im priméren Zentrum der
Erkrankung. Wenn wir die Gebiete lateral vom Streifenhiigel zu-
nichst erértern, so sehen wir, dafl in allen Ebenen der frontalen Serie
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die eng angrenzende #uflere Kapsel in schwerster Weise miterkrankt
ist, und daB sich histologisch keine Differenzen gegeniiber dem stridren
Prozel3 feststellen lassen. In den caudaleren Ebenen erscheint sogar
haufig in der dufleren Kapsel der spongitse Zustand des Gewebes viel
starker ausgeprigt als im medial anlagernden Putamen, bei welchem
sich bereits ein Abklingen der Erkrankung bemerkbar macht. Wesent-
lich schwicher erscheint die pathologische Verinderung bereits im
Claustrum und der #uBeren Kapsel, wiewohl auch hier der spongidse
ProzeB deutlich ausgeprigt, das Liickenwerk jedoch ein viel schwécheres
ist und daher weniger typisch erscheint. Ahnlich liegen auch die Ver-
hiltnisse in der anschlieBenden Insel. Diese zeigt uns im wesentlichen
das typische Bild des spongitsen Rindenschwundes, wobei jedoch der
Grad der Affektion schwankt und in den verschiedenen Serienschnitten
nicht unwesentliche Differenzen aufweist. Bemerkenswert ist auch
hier die auffallend starke Beteiligung der Marksubstanz, die eine be-
sonders intensive Reduktion an Nervenfasern zeigt, und in welcher die
Zeichen spongioser Entartung klar zutage treten. Jedoch auch das
Grau der Inselrinde zeigt die Zeichen schwerster degenerativer Ver-
dnderung, wobei sowohl die Ganglienzellen wie namentlich das corticale
Markfaserbild die Zeichen schwerster Erkrankung zeigt (siehe unten).
Auch hier kénnen wir eine stiarkere Proliferation der Neuroglia wahr-
nehmen, die jedoch im allgemeinen quantitativ der im Striatum ent-
schieden nachsteht. Atypische groBe Gliazellen kénnen wir auch in den
angrenzenden Abschnitten des Striatums feststellen, wenngleich die
Zahl dieser eigenartigen Elemente hier abnimmt und sich mit den Ver-
hiiltnissen im Streifenhiigel kaum vergleichen lafit. Interessant ist
es auch, dafl der Nucleus caudatus, der ja in unserem Falle nicht
Sitz schwerster Erkrankung ist und auch keinen derartigen spon-
giosen Erkrankungsproze aufweist, doch gewissermaflen Rudimente
dieser Affektion bietet. Wir sehen zunichst in diesemm Ganglion die
Degencration vieler Ganglienzellen mit teilweisem Untergang, daneben
aber auch jene eigenartige Wucherung der Neuroglia, die hier die
gleichen Formen in allerdings quantitativ vermindertem Mafstabe
zeigt, wie wir sie vorher im Putamen beschrieben haben. Hier
sehen wir nicht nur die Proliferation der Neurogliaelemente, die diffus
im Caudatusgewebe auftritt, sondern auch hier wieder jene typische
Wucherung namentlich der kleinen Gliazellen im Bereiche der kom-
pakteren Faserbiindel sowie das deutliche Hervortreten zahlreicher
spezifischer Riesengliazellen. Im wesentlichen finden wir auch hier
bereits die initialen Elemente des pathologischen Reaktionsvorganges
ausgeprigt, indem wir eigentlich fast alle Bausteine des typischen
Prozesses vorfinden, wobei die eigentliche degenerative Zerstérung des
Parenchyms noch relativ schwach entwickelt ist, durch welche erst

5*
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der richtige spongitse Zustand manifest wird. Auch diese Tatsache 148t
uns doch Zweifel aufkommen, ob wirklich die rapide Parenchym-
degeneration eine der Hauptursachen dieser spongitsen Entartung dar-
stellt, da es auch immerhin vorstellbar ist, daB bei chronischerer Fort-
entwicklung der Degeneration des Parenchyms und bei gleichzeitiger
Insuffizienz der reparativen Funktion der Neuroglia ein gleiches Bild
moglich wire.

Was nun die Verhéltnisse im Globus pallidus anlangt, so miissen wir
eine strenge Scheidung zwischen dem angrenzenden lateralen Teil, der
gleichfalls schwer erkrankt ist, und den so ziemlich intakten medialen
Abschnitten vornehmen. In dem ersten sehen wir den gleichen spon-
giosen Degenerationsprozel wie im Putamen, der allmahlich abklingt
und bereits im innersten Gliede auch nicht mehr andeutungsweise zu
bemerken ist. Differentiell gegeniiber dem Putamen ist im lateralen
Pallidum, wie schon frither bemerkt, eine nicht unbetrichtliche Ver-
mehrung besonders der kleineren Gliaelemente festzustellen, die sich
auch im Gebiete der Grenzlamellen besonders deutlich feststellen 1:48t,
und die im Pallidus selbst entsprechend den zahlreichen zusammen-
gedringten, konvergierenden Faserziigen eine besonders starke Ent-
wicklung genommen haben. Durch diese anffallende Wucherung der Glia-
zellen, die sich sicherlich sekundér im Anschlusse an die Degeneration
der strio-pallididren Systeme entwickelt haben, erscheint diese Hyper-
plasie der Glia mitunter einen ganz diffusen Charakter anzunehmen,
die sich jedoch bei genauer Untersuchung auf die vorhin angefiihrte
Weise erklaren lafit. Hier im Globus pallidus sehen wir bei gleichzeitiger
Abnahme der Parenchymveranderungen auch ein wesentliches Seltener-
werden der glidsen Riesenzellen, die wir hier nur ganz vereinzelt und
sehr spirlich finden. Dort, wo der Globus pallidus noch mit im Herde
liegt, ist natiirlich der spongidse Zustand in gleicher Weise wie im Pu-
tamen ausgeprigt, und die histologischen Kriterien die gleichen wie
in den frither beschriebenen Entartungsbezirken.

* Haben wir damit in erster Linie die gleichsinnige Verdnderung der
benachbarten Hirnteile kennengelernt, was ja im allgemeinen nicht
verwunderlich ist, im speziellen jedoch bereits gegen die Auffassung
einer Systemerkrankung (siehe unten) spricht, so miissen wir nunmehr
auch an die Beschreibung jener Abschnitte gehen, bei welchen wir keine
nachbarliche Wirkung in irgendeiner Weise geltend machen kénnen, und
wo lediglich die gleiche Art der Reaktion des Gewebes auftritt, wie wir
sie bisher in den verschiedenen Abschnitten dargelegt haben. Hier
miissen wir in allererster Linie das Kleinhirn anfiihren. Aus der fritheren
Beschreibung war bereits hervorgegangen, daBl der Prozef in dieser
Form bisher eigentlich niemals zur Beobachtung gelangt ist und wahr-
scheinlich lediglich als eine Kombination der typischen cerebellaren
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Veradnderungen anzusehen ist, wie sie Spielmeyer bei seinen Fallen von
Linsenkernerkrankungen beschrieben hat, und jenem bereits. zitierten
Fall Antons, der in seiner Art bisher isoliert dasteht. Diese Kombination
zeigt sich in unserem Falle in der gleichzeitigen und gleichsinnigen
Erkrankung der bereits vorhin angefiihrten Kleinhirnabschnitte und
der des Striatums. Histologisch zeigt sich nun im Nucleus dentatus
ungefihr die gleiche Verinderung, wie sie von Spielmeyer in seinen
Fillen beschrieben wurde. Auch hier besteht der spongidse Entartungs-
prozel3 bei Erhaltung der groben anatomischen Kernzeichnung. Das
charakteristische Bild und die Anordnung der Ganglienzellen selbst ist
im wesentlichen nicht gestért. Die Ganglienzellen sind zwar meist er-
krankt, doch zeigen sich relativ geringe Zeichen schwererer Affek-
tion. Es bestehen auch hier einige Ahnlichkeiten mit dem Striatum,
wo wir ja auch noch an einzelnen Stellen reichlich Ganglienzellen sehen
konnten. Die Ganglienzellzahl scheint hier nur sehr wenig reduziert.
Das Dentatusgebiet wird von dichten Stringen von Gliafasern durch-
zogen, die hier entschieden reichlicher sind als im Striatum. Im iibrigen
besteht auch hier der spongitse Zustand des Gewebes, der hier jedoch
durch die derbere Entwicklung der glitsen Fasermengen ein viel ge-
schlosseneres Bild aufweist und sich schon dadurch vom striiren Herde
unterscheidet. Auch die Parenchymdegeneration ist hier weit geringer.
Im iibrigen miissen wir auch solche Veréanderungen im Dentatus unter-
scheiden, die wir im Zellbande sehen von jenen, welche sich im zen-
tralen Innern des Kernes manifestieren. Im ersten Falle zeigt sich eine
Gliawucherung, die aber keinen besonders hohen Grad erreicht, und
die entsprechend der relativ geringen Affektion der Ganglienzellen
lediglich auf eine Zunahme Kkleinerer Gliaelemente beschrinkt ist.
Vereinzelt kommen auch atypische Zellen vor. Schwerer sind die
Zeichen der Erkrankung im Innern des Kernes, wo wir das dichte
Gliafasernetz sehen, welches ein dicht gefiigtes Maschenwerk bildet,
und wo sich auch schwere degenerative Verinderungen am Parenchym
zeigen.  Auch hier sieht man nur vereinzelte atypische Gliazellen,
die an Zahl weit hinter der im Striatum zuriickbleiben. Bemerkens-
wert sind im Bereiche des Dentatus die nicht unbetrichtlichen Ver-
anderungen der Gefifle. Wir sehen bei fast allen, selbst den kleinsten
Astchen eine auffallende Verdickung der GefiBwand, die mitunter auch
hyaline Entartung zeigt. Daneben sehen wir auch bei einzelnen Ge-
faflen kleinere und groéfere Infiltrate, die sich hier nicht nur aus
Abriaumelementen, sondern auch aus typischen Lymphocyten zu-
sammensetzen. Wir vermuten jedoch auch hier, dafl diese Infiltration
auf die grippose Erkrankung zu beziehen wire.

Auffallender sind die Verinderungen, die sich in der Umgebung des
Dentatus im Kleinhirnmarke finden, die jedoch keineswegs von der
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Dentatuserkrankung abhingig sind, da an vielen Stellen nicht der
geringste. substantielle Zusammenhang mit dem zentralen Kleinhirn-
kern besteht und die eigenartige Erkrankung selbst in den peri-
phersten Teilen des Markes und sogar im Briickenarm auftritt. Das
Wichtigste scheint mir die Ungleichheit des Prozesses an den verschie-
denen Stellen des Markes zu sein, wobei sich kein Anhaltspunkt fiir die
Ursache dieser Eigentiimlichkeit nachweisen 148t. Im allgemeinen sehen
wir eine im Markscheidenpréparate bereits makroskopisch erkennbare

Abb. 9. Status spongiosus im Kleinhirnmark. Dichteres Glianetz, stérkere Proliferation
faseriger Glia.

schwere Degeneration der Markfasern, die allerdings nicht immer gleich-
mifig ist, und wir konnen vereinzelte intakte Faserziige auch in den
schwer erkrankten Partien stets nachweisen. Parallel mit dieser Paren-
chymdegeneration geht auch ein proliferativer Wucherungsprozel3 der
Neuroglia, der jedoch interessanterweise hinter dem im Bereiche des
Dentatus zuriickbleibt. Die Folge davon ist die Entstehung eines
dhnlichen spongitsen Bildes, wie wir es im Striatum gesehen haben,
welches jedoch niemals einen so hohen Grad erreicht. Wie bereits
erwihnt, findet man neben schwer erkrankten Stellen, die spongios
entartet sind, auch solche, wo der krankhafte Vorgang am Gewebe
weniger deutlich in Erscheinung tritt. An den spongiésen Herden sehen
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wir ein mehr oder minder feines Maschenwerk, das zum Teil von Glia-
fasern gebildet wird, und wo wir auch Abriaumelemente feststellen
koénnen. Im ibrigen unterscheidet sich der Prozell nur wenig von den
frither beschriebenen Partien. Der Prozefl macht auch hier, soweit es
sich an unseren Serienpraparaten verfolgen 146t, an den Lippchen der
Hemisphéren halt, doch konnen wir auch an einzelnen Markstrahlen
Zeichen einer Faserdegeneration feststellen. Fir genauere Unter-
suchungen iiber feinere Veranderungen der Kleinhirnrinde und nament-
lich der Purkinjeschen Zellen eignen sich unsere Préparate nicht.

Auflerdem - miissen wir jetzt noch einzelner Veranderungen ge-
denken, die wir auch im Bereiche der GroBhirnrinde gefunden haben,
und wo wir auch Zeichen eines dhnlichen Prozesses feststellen. Hier
konnten wir besonders an einem Blocke, welcher aus der Prizentral-
region stammt, einen ahnlichen spongidsen Entartungsprozefl erkennen,
wie wir ihn bisher mehrfach beschrieben haben. Abgesehen von den
degenerativen Verdnderungen an den Ganglienzellen in den einzelnen
Rindenschichten, wobei wir allerdings besonders in den oberen Schichten
Zellausfalle bemerken, die unteren jedoch auch nicht als normal zu be-
zeichnen sind, sowie dem Vorkommen gewucherter Gliaelemente, die 6fters
voem Typus der atypischen groflen Gliaelemente sind, findet sich ein
spongioser Degenerationsprozefl im Mark der Windungen. Dies erscheint
uns um so bemerkenswerter, als wir gerade an dieser Stelle einen der-
artigen Prozel} nicht vermuten. Es hiele frither Gesagtes wiederholen,
wenn man eine genauere Analyse auch hier bringen wollte. Hervor-
heben méchte ich nur, daB wir in den Rindenstiicken besonders oft
jene eigenartigen hellen Kerne sehen, die ihr Chromatin oft zur Génze
verloren haben, und wo wir den Eindruck lediglich eciner hellen, auf-
leuchtenden Scheibe haben. Diese Gliazellen diirften wohl groBter
Wahrscheinlichkeit nach regressiv verinderte Zellen sein, die eine
Parallelerscheinung zu jenen groBen atypischen Gliazellen und Kernen
vorstellen dirften, und lediglich dahin zu deuten sein, daf} diese meist
kleineren Zellen aus jenen in den oberen Schichten der Rinde vor-
kommenden kleinen Gliazellen sich entwickeln diirften, deren Wachs-
tumsfahigkeit ohnehin eine relativ beschriinkte ist, und sich dadurch
von jenen anderen grofen Zellen unterscheiden. DaB auch in dieser
Gegend bei anderen Prozessen atypische Gliazellen groBerer Dimensionen
vorkommen, spricht nicht gegen unsere Auffassung, die wir vorhin
gedulert haben.

Wenn wir somit das bisher Gesagte zusammenfassen, so miissen wir
feststellen, daBl auch in einer Reihe anderer Abschnitte des Zentral-
nervensystems Verinderungen vorkommen, die stets eine nahe Ver-
wandtschaft zu den Hauptherden im Striatum zeigen. Es zeigt sich in
unserem Falle eine Differenz gegeniiber den anderen Fillen, die bisher
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zur Beobachtung gelangten. Waren in letzter Zeit bereits immer bei
der Wilsonschen Linsenkerndegeneration auch Erkrankungen in den
verschiedensten anderen Regionen nachgewiesen worden, von Spiel-
meyer auch die gleichsinnige Miterkrankung des Nucleus dentatus be-
schrieben worden, so zeigt unser Fall eine klassische, gleichartige Affek-
tion des Nervensystems in einer ganzen Reihe verschiedenster Ab-
schnitte. Hier geniigt zunéchst nicht mehr die Erklirung durch An-
nahme einer Art Systemerkrankung, die durch neuere Befunde beson-
ders der mikrochemischen Untersuchung gestiitzt werden, und auch fir
die Erkliarung der eigenartigen histologischen Bilder gentigen die bisher
angenommenen Grundsitze nicht. Wenn wir auch selbstverstindlich
eine enge Beziehung der zentralen Kleinhirnkerne zum Striatum in
funktioneller Hinsicht annehmen, die wir auch an anderer Stelle hin-
reichend begriindet haben, so scheint mir doch fiir diese Fragestellung
bei unserer Erkrankung der Befund in diesem Falle keine unbedingte
Stittze zu sein. Wieso es bei allen diesen Fillen zu einer gleichsinnigen
Affektion von Striatum und Dentatus kommt, darauf will ich diesmal
nicht eingehen und erst die genauere Untersuchung eines zweiten Falles
abwarten, die zur klareren Beantwortung dieser Frage einiges beitragen
diirfte. Die Mitaffektion des ganzen Kleinhirnmarkes, des Briicken-
armes und auch einzelner Rindenteile scheint dafiir zu sprechen, daf3
die Erkrankung nicht nur ein System ergreift und auch die gleiche
Reaktion des Gewebes nicht an ein System gebunden ist. Hier wird
wohl einzig und allein der Charakter der wirksamen Noxe fiir die Art,
Ausdehnung und Intensitit sowie auch Lokalisation der durch sie
gesetzten Verinderungen verantwortlich zu machen sein. Hieriiber
wollen wir am Schlusse ncch einiges bemerken. Hingegen glaube ich
nach den vorgebrachten Befunden an den anderen Nervensystemteilen
doch die eigenartige Gewebsreaktion dahin erklédren zu konnen, dal} die
bisher angenommene Auffassung, wonach der rapide Parenchym-
untergang und die Eigenartigkeit des normalen Gliaaufbaues im Striatum
die Bildung des Status spongiosus erklire (Spielmeyer), in unserem Falle
kaum hinreichen wiirde, da der ProzeB auch in solchen Teilen lokalisiert
ist, wo die Glia bereits normal reichlich entwickelt ist und in patho-
logischen Fillen die Neuroglia auch anders zu reagieren imstande ist.
Ich habe bereits frither angefiihrt, daB ich vermute, daf eineErkrankung
der Neuroglia mitbestimmend ist, und daf} die Abéanderung des glidsen
Reaktionstypus die Mitursache dieser eigenartigen Krankheit vorstellt.
Nehmen wir in unserem Falle an, da8 hier die Neuroglia in der Weise
erkrankt, da3 dadurch die normal einsetzende Reparationskraft der Glia
gelihmt ist und daher die sonst hier beginnende sklerosierende Ten-
denz der Glia versagt, so wird dann bei dem sicher bestehenden
schweren Degenerationsvorgange am Parenchym, bei welchem wir sogar
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die stiirmische Einschmelzung nicht unbedingt fordern miissen,
die eigenartige Erkrankung der Neuroglia geniigen, um die Sklero-
sierung zu verhindern und dann das Surrogat in der Form des
spongitsen Schwundes zu schaffen. Fir die Eigenerkrankung aber
glaube ich, wie ich frither bereits ausgefithrt habe, gerade in den eigen-
artigen Zellen einen Wahrscheinlichkeitshbeweis zu erblicken, da deren
regressive Stigmen unverkennbar sind und dann sicherlich zugunsten
meiner Annahme sprechen. Besonders auffallend ist es aber, wenn man
auch im Mark des Kleinhirnes einen solchen spongidsen Prozef} findet,
wo doch die Neuroglia sonst sicherlich geniigen wiirde, um die reparative
Funktion im Sinne einer Sklerose zu erfiillen. Daf} dies nicht der Fall
ist, diirfte wahrscheinlich nur auf eine Insuffizienz der reparativen
Kraft der Neuroglia zuriickzufithren sein, die wir eben nur durch eine
Eigenerkrankung der Glia erkliren kénnen. Wir werden daher die
histologische Eigenart der stridren Affektion, sowie der begleitenden
gleichsinnigen Erkrankungen in den anderen Abschnitten des Nerven-
systems dahin zu erklidren versuchen, dall wir eine Schidigung sémt-
licher Gewebsbestandteile annehmen miissen, wobei der starken De-
generation des Parenchyms auch die eigenartige Affektion der Neuro-
glia beigeordnet ist, was auch bei anderen pathologischen Prozessen von
Marburg bereits beschrieben wurde.

Der zweite Punkt in unserer Beweisfithrung ist die Beobachtung,
dafl wir dhnliche spongitse Verdnderungen im Gehirn bei jenen Er-
krankungen finden, wo wir auch eine Miterkrankung der Neuroglia
erwiesen wissen. Hier sei speziell auf die Verinderungen im Gehirn
bei der progressiven Paralyse verwiesen, wo die Schafferschen Befunde
die speziellen Erkrankungen der Glia sichergestellt haben. Wir finden
daher entsprechend dem Hauptsitz der Affektion die Gewebsreaktion
im Sinne eines Rindenschwundes hauptsichlich im Grau der Rinde
lokalisiert, was auch fiir die Miterkrankung des Stiitzgewebes im Bereiche
der erkrankten Partien spricht, und daher erreicht der spongitse Ent-
artungsprozeB gerade hier seinen héchsten Grad. Die Gewebsschwiche
ist hier der typische Befund und daher fiir die histologische Eigenart
in jedem Falle beweisend. Auch sprechen andere gligse Versinderungen
bei der senilen Paralyse ganz fiir den hier vertretenen Standpunkt.

Nach dem bisher Gesagten ergibt sich die Wahrscheinlichkeit, daf3
bei den Fallen Wilsonscher Erkrankung ein typischer degenerativer
Prozef} im Gehirn besteht, der zwar im Striatum stets seinen Hauptsitz
hat, der jedoch auch im ganzen Gehirn gleichsinnige Veranderungen
setzt, wobei hauptsichlich quantitative Momente eine Rolle spielen.
Dal} das Gebiet des Striatums hauptsidchlich der Ort schwerster Ver-
anderungen ist, diirfte wahrscheinlich einen speziellen Grund haben.
Die Gefifle scheinen sicherlich gleichfalls fiir die Entwicklung des
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Prozesses eine von Bedeutung zu sein, wenn auch hier verschiedene Bil-
der zur Beobachtung gelangen. Wir werden auch bei der Wilsonschen
Erkrankung die Gefillwandschadigung, die sich auch nachweisen laft,
nicht auBer acht lassen diirfen,” wenn wir auch entziindliche Verande-
rungen vermissen. Die Annahme, die auch in jiingster Zeit wieder auf-
gegriffen wurde, daB bei Schiadigungen z. B. des Pallidums bei Kohlen-
oxydvergiftung die Gefafle erst sekundar erkranken (Ruge), erscheint
mir nicht ganz plausibel. Auch in unserem Falle sehen wir besonders
im Striatum oft eine ganz deutliche Abhingigkeit der Parenchym-
degeneration vom Gefifle, so dall kaum ein Zweifel an der vasculiren
Genese bestehen kann. Ob allerdings Thromben oder andere Ernédh-
rungsschaden eine mafigebende Bedeutung haben, erscheint mir nicht
sehr wahrscheinlich, da wir bei der Chronizitat des Prozesses mehr auf
eine stoflweise einsetzende und dann weiter nachwirkende Noxe schlieflen
miissen. Hier entsteht zunschst die Frage nach der Art des einwirkenden
Giftes. Dal} es sich um eine Intoxikation handeln dirfte, ist heute
wohl kaum mehr zu bezweifeln. Da nun bei der Wilsonschen Krankheit
eine Lebererkrankung konkurrierend auftritt, erscheint uns die An-
nahme einer hepatogenen Toxinwirkung sehr naheliegend. In unserem
Falle, wo schon klinisch die Zeichen einer schweren Insuffizienz der
Leber feststellbar waren und auch der autoptische Befund das Leber-
leiden verifizierte, scheint wohl an der Mdéglichkeit einer Lebertoxikose
cin Zweifel kaum moglich zu sein. Wir haben hier znsammen mit dem
pathologisch-anatomischen Befund eine groBle Ahnlichkeit mit dem
Antonschen Falle von asthenischer Chorea, welcher Fall meines Er-
achtens eine atypische Form der Pseudosklerose gewesen sein diirfte
und mit seinem cerebellaren Befund sich unserem Falle nihert. Es
fragt sich nun, inwieweit eine Leberintoxikation solche Veréinderungen
im Gehirn hervorzurufen vermag. Vor kurzem konnte ich bei den
Experimenten von Fuchs die Wirkung der Leberintoxikation am Ticre
histologisch priifen und bei dieser Gelegenheit feststellen, daB tat-
sichlich schwere, ja sogar akut entziindliche Verdnderungen nach-
weisbar sind. Es fragt sich nun, wie diese von mir dort erhobenen
Befunde sich mit unseren Resultaten bei der Wilsonschen Krankheit
vergleichen lassen. Zunichst wollen wir feststellen, dal} bei der Linsen-
kerndegeneration eine ganz eigenartige Affektion der Leber auftritt,
die sich von anderen Formen der cirrhotischen Leberverinderungen
wesentlich unterscheidet, was sich auch klinisch schon im Grade der
Funktionsstérung kennzeichnet. Dies fithre ich hier besonders an,
weil damit der Einwand, es komme bei anderen Cirrhoseformen der
Leber nicht zur Linsenkerndegeneration, zuriickgewiesen werden kann
(siehe auch Bostroem). Was aber die Unterschiede zwischen den ex-
perimentellen Befunden und denen in unserem Falle anlangt, so ist
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hier vor allem ein Moment von groBer Wichtigkeit, ndmlich die Tat-
sache, daf} schon beziiglich der Lokalisation der Veranderungen zwischen
Mensch und Tier ein sehr grofer Unterschied besteht. Hier méchte
ich wieder ein Moment hervorheben, dem ich schon einmal in dieser
Richtung eine grolle Bedeutung zugesprochen habe, néimlich den ver-
schiedenen Ernahrungsbedingungen der einzelnen Territorien im
Zentralnervensystem beim Menschen und beim Tiere. Gerade beim
Striatum resp. Pallidum sind z. B. beim Menschen besonders ungiinstige
vasculdre Verhiltnisse, die bei den verschiedenen Tierspezies viel
giinstiger bestellt sind. Wahrend wir daher nach Kolisko im Striatum
und Pallidum entschieden einen Locus minoris resistentiae beim Men-
schen sehen, ist bei den verschiedenen Tieren die Lage usw. der Gefialle
ganz anders, und dort ist das Striatum absolut nicht zu irgendwelchen,
vom QGefifle aus wirkenden Giftreaktionen disponiert. Wir werden
daher erstens beziiglich der Lokalisation eine Analogie nicht erwarten
diirfen. Beim Menschen ist eben das: Striatum bezliglich seiner Er-
nihrung sehr schlecht bestellt, und es scheint auch infolgedessen die
Bindung von Giftstoffen an diese Ganglien leichter ermdglicht zu
werden. Einen Hinweis darauf diirften wir in der ofters beobachteten
Tatsache erblicken, dall am Gehirn von neugeborenen Kindern, die einen
Jeterus neonatorum zeigten, nur die Gelbfarbung der Linsenkerne
meist beobachtet wird. Beim Tiere liegen allerdings die Verhilt-
nisse anders, und hier sind dann die phylogenetisch jiingeren Teile
die scheinbar leichter zur Erkrankung neigenden. Was nun die
eigenartige Reaktionsweise des menschlichen Gehirns auf die Leber-
toxikose betrifft, so unterscheidet sie sich zwar histologisch betrdcht-
lich von jenen Bildern, die ich am Gehirne des Hundes mit Eckscher
Fistel beobachtet habe. Aber weitere Untersuchungen in dieser Rich-
tung haben auch andere Bilder gezeigt. An der Hand mehrfacher
Experimente konnte bei chronischen Intoxikationen oder richtiger
gesagt bei milderer Darreichung des Giftes (Guanidin) durch Fuchs
ein ganz anderes Bild hervorgerufen werden. Hier sei nur kurz an-
gefithrt, dall die von mir frither beschriebenen akuten entziindlichen
Verénderungen bei solchen Tieren vollig vermifit werden. In solchen
Fallen sehen wir mehr das Bild einer reinen Degeneration des Paren-
chyms, verbunden mit proliferativen Erscheinungen der Glia. Dadurch
sehen wir zwar vorderhand keine Identitit der experimentellen Re-
sultate mit denen, die wir soeben bei der Wilsonschen Krankheit be-
schrieben haben, aber wir finden immerhin eine Anniherung durch das
stirkere Hervortreten der schweren parenchymatdsen Verianderungen.
Nicht uninteressant ist auch das vollige Verschwinden der exsudativen
Komponente, die scheinbar nur ganz kurze Zeit besteht. Ob dies nicht
auch im Anfang der Linsenkerndegeneration beim Menschen der Fall ist,
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wollen wir dahingestellt sein lassen. Ich glaube auch, daf die Stérungen
der Leber verschiedener Art sind, und daf3, auch dieser Tatsache ent-
sprechend, die verschiedensten Reaktionsformen im Gehirn hervor-
gerufen werden konnen. Allerdings miissen wir doch erkliren, dal
ein zwingender Beweis fiir eine hepatogene Genese der Wilsonschen
Krankheit aus den bisherigen histologischen Befunden kaum erbracht
werden kann. Immerhin werden wir- die Wahrscheinlichkeit dieser
Annahme feststellen und uns die weitere Begriindung dieser Tatsachen
vorbehalten.

Wenn wir nach allen diesen Erérterungen die pathologische Stellung
der Linsenkerndegeneration bestimmen sollen, so miissen wir wohl der
Vermutung Raum geben, dal im Anschlufl an eine Leberschidigung
spezifischer Natur zum Teil infolge der ungiinstigen vasculiren Verhélt-
nisse und Schidigung der Gefifle selbst, sowie direkter Toxinwirkung
auf das Gewebe es zu einer schweren Erkrankung des Parenchyms
im Bereiche des Striatums kommt, welche zu einer scheinbar ziemlich
schnell, aber auch andauernden Degeneration des Parenchyms fiihrt
und auch durch eine schwere Miterkrankung der Glia die eigen-
artige spongitse Entartung des Gewebes zur Folge hat. Die In-
toxikation schidigt auch in gleichsinniger Weise andere Gebiete,
wobei besonders das Kleinhirn in seinen zentralen Anteilen eine dem
Hauptherd #ahnliche Erkrankung zeigt, die lediglich durch die Ver-
schiedenheit der normalen histologischen Verhéltnisse, sowie wahrschein-
lich auch anderen vasculiren Versorgung erklirt werden kann. Auch
andere Teile im Nervensystem zeigen gleichfalls gleichsinnige oder auch
ahnliche Verinderungen, ein Zeichen, daf} die Schidigung eine all-
gemeine und wahrscheinlich durch die verschiedenen lokalen Be-
dingungen eine spezifisch charakteristische ist.

AnschlieBend an diese pathologischen Befunde und deren Analyse
wollen wir auch versuchen, einiges zur Frage der klinischen Symptome
und deren topischen Bestimmung im Nervensystem anzufiihren. Wenn
wir aus der eingehenden klinischen Beschreibung durch Gerstmann und
Schilder die wichtigsten klinischen Erscheinungen des Falles besprechen,
so waren Hypertonie und Tremor die beiden wichtigsten Merkmale.
Auf die feineren Differenzen in den beiden Symptomen gegeniiber
anderen Fillen haben die beiden Autoren bereits hingewiesen. Auch
bei ihnen, wie bei allen anderen fritheren oder spateren Beschreibern
von Wilsonscher Krankheit wird natiirlich auf die strisren Einfliisse
besonderer Wert gelegt. Jedoch haben Gerstmann und Schilder in
genauer Beobachtung des eigenartigen Tremors die Moglichkeit einer
cerebellaren Komponente hier zugegeben. Fragen wir nun, ob wir nicht
die einzelnen Symptome des Wilsonschen Krankheitsbildes in ihrer
Systemgebundenheit feststellen kénnen, so miissen wir nach den vorher
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beschriebenen anatomischen Befunden nachpriifen, ob es in diesem
Falle angeht, alle klinischen Erscheinungen auf die stridire Haupt-
affektion zu beziehen oder auch die anderen Hirnabschnitte, die gleich-
falls erkrankt sind, hierfiir verantwortlich zu machen. Dies erscheint
mir um so notwendiger, da auch die mehrfach zitierten Untersuchungen
Spielmeyers den Glauben an eine isolierte Striatumerkrankung er-
schiittert haben und z. B. die cerebellare Miterkrankung sowie auch
cerebrale Verdnderungen stets gefunden werden. Wenden wir uns nun
den einzelnen Symptomen des Falles zu, so ist der Hypertonus das
wichtigste Symptom. Zunichst sei gleich hervorgehoben, dal} eine
konstante Starre des Korpers fehlte bzw. wie so hiufig nur auf das
Gesicht beschriinkt war. Da auch namentlich an den unteren Ex-
tremititen zeitweise Schlaffheit der Muskulatur festgestellt wurde, die
wie Gerstmann und Schilder berichten, auch bei passiven Bewegungen
der Extremitdten anhielten, konnte man den C. und O. Vogtschen Er-
wigungen folgend eine Erkrankung des Pallidums ausschliefen. Hier
in diesem Falle lag wohl nach Vogtscher Nomenklatur eine ,,Spastizitat«
vor, die auf die stridare Erkrankung bezogen wird. Auch wir glauben
wohl annehmen zu dirfen, daB in diesem Falle dieser Hypertonus
stridren Ursprungs sei. Der Unterschied in den oberen und unteren
Extremititen ware vielleicht ein Hinweis auf die schon seinerzeit von
Mingazzini und C. Vogt begriindete Somatotopik im Striatum. Unser
Fall scheint aber in seiner anatomischen Beschreibung keinen sicheren
Anhaltspunkt fiir diese Frage zu geben. Wir haben eigentlich in der
ganzen Serie das duflere Linsenkernglied (Putamen) erkrankt gefunden,
wenngleich in den caudaleren Partien die dorsalen Putamenabschnitte
frei sind. Ob dies jedoch fiir die Beantwortung dieser Fragen geniigt,
erscheint mir sehr zweifelhaft. Der Befund im Striatum koénnte viel-
leicht zur Erklirung der Sprachstérungen im Sinne von Mingazzini
herangezogen werden, wobei wir jedoch diesem Autor nicht in allen
seinen diesbeziiglichen Ausfithrungen folgen kénnen. DaB der Befund
im Striatum zur Erklirung der eigenartigen Tonusstérung in allererster
Linie berechtigt, ist nach den anatomischen Befunden mehr als wahr-
scheinlich. Zunichst kime die Frage der pallidiren Lokalisation in
Betracht. Diese ist jedoch bei der recht geringen Mitbeteiligung am
Prozesse so gut wie auszuschliefien, und das Fehlen des hohen Grades
von Dauerrigor bzw. schwerer Fixationsrigiditit im Sinne von Striimpell
hat schon klinisch gegen eine pallidire Erkrankung gesprochen. Das
gute Erhaltenbleiben der efferenten Faserung des Pallidums spricht
auch fir eine relativ intakte Impulsleitung des Globus pallidus. Da
auch im weiteren die sonst gerne als Tonuszentren genannten Gebilde
wie der Nucleus ruber oder die Substantia nigra vollkommen unver-
dndert gefunden wurden, so diirfte die hypertonische Motilitatsstorung
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mit ziemlicher Sicherheit auf das Striatum zu beziehen sein. Anders
steht es jedoch mit den anderen Symptomen dieses Falles. Hier seien
besonders der Tremor und dessen charakteristische Merkmale hervor-
gehoben. Zunichst war in diesem Falle auffallend, daB der Tremor
einen ausgesprochenen intentionellen Charakter trug und mit dem
Wackeln der Striimpellschen Beschreibungen einige Ahnlichkeit auf-
weist. Dieses Symptom scheint auch Gerstmann und Schilder, da es
sich beim Ende der Bewegung besonders verstirkte, veranlaflt zu
haben, an eine Kleinhirnbeteiligung zu denken. Die anatomische
Untersuchung hat nun in unserem Falle eine derart ausgedehnte und
schwere Affektion des Cerebellums ergeben, dafi es kaum angeht, das
Kleinhirn vollkommen zu vernachlissigen, um so mehr, als eben klinisch
bereits einiges fiir Kleinhirnsymptome gedeutet werden konnte. Wir
glauben nun in unserem Falle das zweite Hauptsymptom, den eigen-
artigen intentionalen Wackeltremor, auf das Kleinhirn bzw. dessen
Strahlungen beziehen zu diirfen. Die Ahnlichkeit dieser Symptome mit
den sonst sicheren cerebellaren Typen spricht wohl mit einiger Sicher-
heit hierfiir. Ob auch in diesen Zeichen einige Stigmen der gestorten
GroBhirn-Kleinhirnverbindung zuzuschreiben sind, ist sehr leicht mog-
lich, da gewisse Beziehungen zu den Fillen von Atrophia olivo-ponto-
cerebellaris nach den Stauffenbergschen Beschreibungen bestehen und
vielleicht auch das in unserem Falle mehrfach geschidigte fronto-
cerebellare System dies anatomisch hinreichend begriinden wiirde.
Jedenfalls erscheint uns die Auffassung, dafl wir den Tremor an das
Kleinhirn gebunden wissen wollen, einigermaBen berechtigt, und die
auch bei anderen Fillen von Wilsonscher Krankheit gefundenen Ver-
anderungen im Kleinhirn scheinen mir eine weitere Stiitze fiir diese
Annahme zu sein. Dies wird vielleicht in dieser Fassung eine weitere
Bedeutung der efferenten Kleinhirnsysteme und besonders des Binde-
armes darstellen, und die seinerzeit bereits festgestellte Rolle dieses
Systems in der Pathologie der extrapyramidalen Bewegungsstérungen,
welche jetzt von vielen Seiten abgelehnt wird, konnte dadurch eine
neue Bestitigung erfahren. Auch ein zweites Symptom, das in diesem
Falle zur Beobachtung gelangte, namlich die starke Irradiation des
Tremors, wie auch des Hypertonus konnte einigermaflen als ein Klein-
hirnsymptom gedeutet werden, wenn wir in diesem Phénomen, im
Anschlusse an die frilheren Untersuchungen Foersters, eine Koordina-
tionsstérung erblicken, welche wir dann in Anlehnung an die Forschungen
des letzterwahnten Autors gerade an das Cerebellum bzw. dessen
efferente Faserung gebunden wissen. Inwieweit gerade bei diesen
komplizierteren Koordinationsstérungen auch das striire System und
dessen efferente Faserung eine Rolle spielt, ist nicht absolut auszu-
schlieflen, da auch Gerstimann und Schilder aus den klinischen Zeichen
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auch fiir diese Auffassung einen Weg wiesen und auch sonst in der
Literatur gegenwirtig vielfach die Tendenz dahin geht, gerade die
koordinatorischen Leistungen des Nervensystems an das Striatum zu
binden. Bei diesen Storungen der motorischen Leistungen werden wir
schlieBlich auch die zahlreichen Verdnderungen im ganzen Cortex
erwihnen miissen, die auch zur Erklirung der verschiedenen koordinato-
rischen Defekte herangezogen werden koénnen. Ob nicht vielleicht die
reflektorische Auslésung des Hypertonus, die in unserem Falle be-
sonders von Gerstmann und Schilder hervorgehoben wird und neben
anderen Kriterien differentiell gegen die Paralysis agitans angefiithrt
wird, auf die corticalen Stérungen oder die leichten Schadigungen der
inneren Kapsel bezogen werden kann, wire gleichfalls in Erwigung zu
ziehen.

Jedenfalls erscheint uns nach den anatomischen Untersuchungen
dieses Falles die Moglichkeit gegeben, im sogenannten stridren Syndrom
eine Teilung vorzunehmen, wonach wir der Vermutung Raum geben,
daB nicht simtliche Symptome, die bei stridren Erkrankungen auf-
treten, auf den Streifenhiigel zu beziehen sind. Die Untersuchungen
besonders des Kleinhirns, die kiinftig bei striiren Herderkrankungen
nie verabsiumt werden sollen, werden uns wahrscheinlich oft wertvolle
Aufkliarungen beziiglich der topischen Deutung der einzelnen Symptome
bringen. Hier in unserem Falle, der allerdings schon klinisch mit
einiger Wahrscheinlichkeit fiir disseminierte Herde mit besonderer
Lokalisation im Cerebellum sprach, diirften wir demnach in Uber-
einstimmung von klinischen und anatomischen Zeichen vermuten, dafi
die Symptome sich nicht lediglich auf das Striatum beziehen lassen,
sondern daf3 wir vielleicht die Hypertonie auf die Striatumlision, die
Erscheinung des Tremors mit seiner deutlichen intentionellen Priagung
wie auch verschiedene Zeichen von Stérungen der Koordination auf die
Kleinhirnerkrankung beziehen diirfen. Welche Rolle hierbei der stark
affizierten Stirnhirn-Briickenbahn zufillt, 1iBt sich kaum erweisen,
doch werden moglicherweise Storungen der Koordination bei dem
engen Zusammenarbeiten des Stirnhirns mit Striatum und Kleinhirn
nicht unschwer auch auf Erkrankungen dieses Hirnteils und dessen ab-
oder zuleitende Bahnen erklaren lassen. Alle diese Tatsachen sprechen
nur immer wieder fiir den ungemein komplizierten Charakter der Ver-
hiltnisse, die sich klinisch in den zahlreichen Variationsformen der
verschiedenen hierher gehérigen Krankheitstypen spiegeln, und die
anatomisch in den verwickelten Beziehungen der einzelnen Nerven-
systemabschnitte begriindet sind.



