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Unter dem Titel: ,,Zur Kenntnis der BewegungsstSrungen der 
Pseudosklerose" haben im 58. Bande dieser Zeitschrift Gerstmann und 
Schilder einen Fall ldinisch beschrieben, dessen Epikrise und ana. 
tomisehe Untersuchung im folgenden beriehtet werden soll. Ich ver- 
weise beziiglich der klinischen Erscheinungen auf die vorerw~hnte 
Arbeit und mSchte hier nur aus der Krankengeschichte die allerwich- 
tigsten Tatsachen kurz hervorheben. Bei einem Kranken, dessen 
Leiden im 17. Lebensjahre einsetzte und 5 Jahre wahrte, zeigte sich 
ein universeller Rigor nebst einem Tremor, der sich besonders bei 
intentionalen Bewegungen steigerte. Spannungszust~nde imitierten ein 
bulb~r-paralytisches Bild. Die I~ber  des Kranken war vergrSBert und 
die Leberfunktionspriifungen fielen stark positiv aus. (Galaktosurie 
von 11,52g von 40g!)  

Es wurde bereits intra v i tam auf Grund der vorliegenden Befundc 
die klinische Diagnose einer bestehenden Degeneration der Linsen- 
kerne gestellt. I m  folgenden seien die letzten Aufzeichnungen der 
Krankengeschichte, der I I I .  med. Abteilung, Prof. Schlesinger, die von 
Gerstmann und Schilder nicht mehr berficksichtigt wurden, wieder- 
gegeben: 

19. I. Heute hatte Pat. einen Anfall yon klonischen Kr~mpfen. Beginn in 
der Unterlippe rechts, ]~bergreifen auf das andere Facialisgebiet der rechten 
Seite, sparer auch auf das Platysma. Auf der H6he des Anfal]s waren die Augen 
kurze Zeit nach rechts gewendet. Keine weitere Ausdehnung der Kr~mpfe. - -  
Dauer etwa 1 Minute; anscheinend war Sensoriumsverlust vorhanden. Gegen 
SchluB des Anfalls nur mehr vereinzelte Zuckungen im Mundfacialis. 

20. I. Die AnfMle haben sich gestern und heute wiederholt; der Pat. wei~ 
yon diesen Anf~l]en. 
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24. I. Trotz Bromdarreichung hi~ufige Wiederholung der Anfglle im Gesieht; 
es treten die Zuekungen bald reehts-, bald linksseitig auf, beginnen zumeist im 
Mundfaeialisgebiet und erstrecken sieh auf die ganze Gesiehtshi~lfte und auf 
das Platysma der gleiehen SeRe. 

Das Sensorium bleibt bei den Anf~llen frei; die Zahl der Zuekungen ist keine 
exzessive und bleibt wghrend der ganzen Dauer der Anfiille ann~hernd gleieh. 
Die Dauer der Anf~lle betri~gt wenige Minuten. 

31. I. Seit gestern Fieber (bis 40~ der Pat. liegt neben einem Grippekranken. 
Im Laufe des gestrigen Naehmittags wurde der Pat., der bis dahin friseh war, 
benommen und liegt seither apathiseh, nahezu komatfs da. Die Bulbi machen 
zeitweise nystagmusartige Zuckungen, die Bulbusachsen stehen nieht mehr parallel. 
Die Rigidit~t der Muskulatur hat stark nachgelassen; man kann die Arme viel 
leiehter bewegen. Bei j~hen Bewegungen im Ellbogengelenk merkt man aber 
einen Widerstand, welcher ruckweise einsetzt und sofort wieder naehl~$t. Im 
Schultergelenk ist die Rigiditi~t relativ gleich geblieben; die Kopfbewegungen 
lassen sieh passiv in viel grSl3erem Umfange als frtiher vollfiihren, der Mund steht 
viel weniger weir often als friiher, die Zunge steht zwisehen den Z~hnen vor. 

Die Pulsspannung ist vermindert, die Pulsfrequenz 90. Die Patellarreflexe 
sind kaum auslSsbar, Futklonus vorhanden. 

1. II.  Sensorium freier. Temperatur niedriger. 
2. II.  Neuerlieher Temperaturanstieg. 
5. II. Pat. benommen. Temperatur bis 39,3 ~ 
6. II.  Status idem. ~ber den basalen Lungenpartien reiehliehes Rasseln. 
7. II.  Exitus. 
Klinisehe Diagnose: Wilsonsche Degeneration beider Linsenkerne, Grippe- 

pneumonie in beiden Unterlappen. 
Obduktionsbe[und (Prof. Barrel): Akute eitrige Bronchitis und hamorrhagische 

Lobulis in den Unterlappen und Emphysem der tibrigen Lunge. 
Grippe. Cirrhose der Leber (1150 g). Die Leber oberfl~chlich gleiehmi~13ig von 
braungelber Farbe, hSckerig, bis etwa erbsengrol3; auf der Sehnittfl~ehe seharf 
umsehriebene Parenehyminseln darstellend. 

Milztumor (290 g). 
Hyper~mie der inneren Organe. Nierengewieht 1500 g. 
Diffuse Triibung der Leptomeningen. Braehyeephalus. 
Das Gehirn wurde in toto in Formol fixiert. Naeh einigen Tagen wurden 

Stiickchen aus der Hirnrinde entnommen und au$erdem ein Frontalsehnitt durch 
das vordere Drittel des Striatum gemacht. Hierbei zeigte sich, daft in beiden 
diufleren Linsenkerngliedern Einschmelzungsprozesse 8tattge]unden haben. 

Die makroskopische Betrachtung des Gehims zeigte mit Ausnahme der er- 
w~hnten meningealen Ver/inderungen keine pathologischen Erscheinungen. Es 
bestanden keine Ver~nderungen an der Hirnoberfl~ehe. Die Hirnwindungen waren 
alle gut ausgebildet, die Konsistenz iiberall gleieh. Auch am Kleinhim und an der 
Medulla oblongata wie an der Brticke war alles normal entwickelt und frei yon 
pathologisehen Ver~nderungen. 

Nach weiterer Behandlung in Miillerseher Fliissigkeit wurde der Stamm in 
Celloidin eingebettet und naehher in Serien geschnitten. 

Die zur Untersuchung gelangten Sehnitte wurden nach der kombinierten 
Weigert-Kulschitzky-Methode gef~rbt. Einzelne Sehnitte wurden dann entchromt 
und mit Hi~malaun-Eosin bzw. Toluidinblau gef~rbt. 

Im folgenden sollen nun die Befunde am Stamm mitgeteilt werden und. 
zuletzt aueh die histologischen Ergebnisse der Untersuehung der Hirnrinden- 
absehnitte besehrieben werden. 
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Schnitt 240a. Der Schnitt ist durch das vordcrste Drittel des Stria- 
turn gelegt und ist links weiter caudal getroffen als rechts. Links ist 
auBer dem Nucleus caudatus, bcreits durch die innere Kapsel getrennt, 
der vorderste Teil des Putamens getroffen. Hier zeigt sich eine Schii.- 
digung, die jedoch nicht nur den Streifenhiigcl sondern auch die Mark- 
substanz der angrenzcnden Rindenabschnitte betrifft. Es zcigen sich 
st~rkere Veriinderungen im Inselgebiete. Die Tangentialfaserschicht 
der Inselwindungen ist kaum vorhanden. Es besteht eine breite Sklerose. 
Die Projektionsfaserung ist stellenweise degeneriert. Die caudalen 
Windungen sind starker affiziert. Je mehr man sich dem Mark n~hert, 
dcsto 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 Tell der Fasern zugrunde 
gegangen ist, wobei jcdoch auch die durchziehenden Elemente stellen- 
weise stark ver~ndert sind. Der vordere Schenkel der inneren Kapsel 
sclbst ist zwar intakt, doch sind einzelne Bfindcl auch hier gelichtet. Der 
vorderste Abschnitt des Putamens zeigt eine h6hergradige Eigen- 
erkrankung, deren Charakter wir spater besprechen wcrden. 

Auf der andercn Seite ist der ProzeB lediglich auf die Marksubstanz 
und auf den Anfangsteil der inneren Kapsel beschr~nkt, w~hrend die 
Inselrinde frei ist. 

Schnitt 200a. Hier sehen wir gegeniiber dem friiheren Schnitt eine 
weitere GrSBenzunahme des Striatum links, w~hrcnd wir rechts noch 
immer den Nucleus caudatus allein getroffen sehen, wobei sich die 
innere Kapsel in ihrem vordcrsten Abschnitte bereits zu konstituieren 
anfangt und sich yon der zentralen Markmasse des Stirnhirns los- 
zulSsen beginnt. Vom oralstcn Teil des Putamen ist noch nichts zu sehen. 

Auf der linken Scite linden wir im allgemeinen die gleichcn Ver. 
hiiltnissc wie im frfiheren Schnitt, lediglich mit dem Unterschied, dab 
hier der Herd eine grSBere Ausdehnung zeigt, dcr bereits vorhandene 
Putamenabschnitt fast zur GKnze durch den Herd substituiert wird, 
welch letzterer genau so wie friiher auch auf die anliegende Marksubstanz 
der Insel fibergeht und die weiBen Fasermassen zur Einschmelzung bringt. 
Trotzdem kSnnen wir bereits auf diesem Schnitt cine sch~rfcre Ab- 
grenzung des Herdes gegen die Insel wahrnehmcn, wenngleich aueh hier 
noeh immer die gleichen Veriinderungen in den Inselwindungen nach- 
weisbar sind. Auf der rechten Seite ist auch das Inselmark am st~rksten 
betrnffen, allerdings gerade an jenen Stellen, wo das Putamen eben 
auftaucht. W~hrend nun links die innere Kapsel durch den ProzeB in 
Mitleidenschaft gezogen wurde, macht es auf der rechten Seite den 
Eindruck, dab die Capsula interna, die allerdings hier noch nicht be- 
sonders entwickelt ist, relativ intakt ist. Im Weigert-Pr~parate kommt 
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dies deutlieh zum Ausdruck, da gegeniiber den schwer erkrankten 
Markpartien der Insel die Kapsel eine sehr gute Fi~rbung der Fasern 
zeigt. Im Mark der Insel besteht der gleiche herdfSrmige Erkrankungs- 
prozeB wie auf der linken Seite. Aueh im Striatum sehen wir eine be- 
tr~ehtliche Degeneration der Fasern, welche auf beiden Seiten ungef~hr 
gleich in Erseheinung tritt. 

Schnitt 160a. Hier hat beiderseits der Herd grSBere Dimensionen 
angenommen. Auf der linken Seite ist der ganze Abschnitt des hier 
bereits getroffenen Putamens im Herde aufgegangen. Jedoeh nicht 
allein der Streifenhiigel, sondern auch die angrenzenden Tefle der Insel 
sind hier zur Einsehmelzung gelangt; es finden sich namentlich im 
Mark der Insel die Zeichen schwerster Degeneration, wobei sieh der 
pathologisehe ProzeB 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 grSBtenteils zugrunde ge- 
gangen, w~hrend die grSberen Biindel namentlich der durehziehenden 
Fasern relativ besser erhalten sind. Die inhere Kapsel erseheint hier 
noeh besser erhalten als auf den friiheren Schnitten, wenngleieh auch 
hier einzelne Partien, namentlich die ventraleren Abschnitte etwas 
geliehteter erseheinen. 

Auf der rechten Seite ist aueh hier bereits der vorderste Teil des Puta- 
mens aufgetaueht, welcher durch den hier gleichfalls vergrSBerten Herd 
fast vollsti~ndig konsumiert wird. Auf dieser Seite sehen wir nun, ~r der 
Herd aueh im Bereiche der inneren Kapsel und der ventralen Caudatus- 
partien sieh ausbreitet, wobei allerdings makroskopisch das Geffige der 
Biindel der Kapsel nicht wesentlieh veri~ndert zu sein seheint. Erst 
bei mikroskopiseher Betraehtung bemerken wir, dab sich der Herd auch 
zwischen den Biindeln der inneren Kapsel ausbreitet und aueh hier einen 
Teil der Fasern in Mitleidensehaft 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 Sehnitt- 
fiihrung zur Feststellung makroskopischer Linsenkernveri~nderungen 
verlorengegangen.) An diesem Sehnitte, der beiderseits bereits das 
Auftreten des Globus pallidus zeigt, bemerkt man, daB bei oralerer 
Ebene des Sehnittes ein Tell des Putamens auf der linken Seite 
fehlt und aueh ein Sttick des Globus pallidus nieht getroffen wurde. 
Im Bereiehe des Nucleus eaudatus zeigt es sieh, daB auch hier die Fasern 
grSBt~ntefls zugrunde gegangen sind, was wir auch beim Putamen 
beobachten k6nnen. Die innere Kapsel ist vollkommen intakt. Hin- 
gegen kSnnen wit im Bereiche des Globus pallidus noeh gleiehfalls Ver- 
i~nderungen konstatieren, wobei namentlich die dem Putamen anliegen- 
den Teile betroffen sind. Was nun die Pallidusfasern anlangt, so siud 
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diese besser erhalten als die im Striatum und es besteht nur lediglich 
herdfSrmiger Faserausfall. 

Auf der rechten Seite ist namentlich das obere und mittlere Drittel 
des Putamens erkrankt, wghrend die unteren Partien hier wieder freier 
befunden werden. Die Fasern sind hier, mit Ausnahme der in den ven- 
tralsten Partien verlaufenden, gr6Btenteils zugrunde gegangen. Auch der 
Globus pallidus ist hier zum Tell durch den Herd vernichtet, w~thrend 
der restliche Teil, der eng der inneren Kapsel anliegt, besser erhalten ist. 
Im Gegensatz zu dcm linken Globus pallidus ist der rechte in seinem 
Fasergehalt welt mehr gesehgdigt, wobei sgmtliche Fasergattungen 
getroffen sind. Die innere Kapsel ist auch hier intakt, wghrend hin- 
gegen das Gebiet der gul3eren Kapsel zum Tell mit in den Herd ein- 
bezogen ist. Die erkranlcten Partien im Bereiche der gesamten bisher 
besprochenen Ebenen der stridren Abschnitte erscheinen z. T. dutch 
ein mehr oder minder dichtes slclerotisches Gewebe, z. T. dutch areolierte 
Herde, wie man sie beim spongiSsen Rindenschwund zu sehen gewohnt 
ist, ersetzt. Eine groIte Zahl yon kleinen Gliazellen neben zahlreichen 
Zellen gr6~eren Kalibers erfiillen das Bild. Die kleinen Gliazellen haben 
sich stellenweise zu gr613eren Inseln vereinigt, die mitunter in der Nghe 
von GefgBen gelagert sind. Reichliche Gliafasern bilden das Netz der 
spongiSsen Herdc, welches auch in einer grol3cn Zahl mgchtigerer 
Gliaelemente und deren Auslgufer das Stiitzwerk erh~tlt. Besonders 
auffallend erscheint uns ferner das reichliche Auftreten von Pigment, 
das teils frei im Gewebe, teils in Zellen aufgenommen vorkommt. Es 
h~ndelt sieh nach Farbe und Form wohl um Blutpigment. Zeichen yon 
gr613eren Blutungen linden sich nicht, hingegen sehen wir kleinere 
frische Hgmorrhagien. Ferner sehen wir namentlich in der Umgebung 
des Herdes, schcinbar in Abhgngigkeit von den Gefgl3en, kleinere Nekrose- 
herde, in welehen das Gewebe zugrunde geht und auch die Neuroglia 
geschgdigt wird. Man kann auch deutlich sehen, wie sich die Herde 
mitunter perivasculgr entwickeln, ganz analog dem ]~tat ]acunaire, und 
trotz des Schwundes des Parenchyms kann man mitten im spongiSsen 
Herd zahlreiehe intakte Ganglienzellen wahrnehmen. Bei ganz wenigen 
Gefg~en sieht man fibrin6se Thrombenbildung, welehe vielleicht auch 
fiir die degenerative Gewebsreaktion in Betracht kommen kSnnte. Die 
Gefgl3wgnde sind meist verdickt. In den Lymphspalten der Gefgl3e 
sieht msn mitunter Pigmentzellen und Abraumprodukte. Auch Corpora 
amylacea linden sich hier in den Herden. Im allgemeinen ist die Glia- 
wucherung nicht bcsonders stark und wir haben eine st~rkere 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 Einsehmelzung des Putamens besonders 
das unterste, ventrMste Drittel betrifft, und daft der Prozeft sowohl 
nach auften die Capsula externa, wie nach innen, medialw~rts die 
angrenzenden Teile des Globus pMlidus 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 
tauehen wieder die dichteren Biindel der durchziehenden Fasern auf, 
welehe in diesem Schnitte bereits besser erhalten sind als in den friiheren. 
Der Globus pallidus ist in seinem Fasergehalt besser daran als das 
Putamen und wir k6nnen auf dieser Seite die ersten Biindel der sich 

Abb. 1. Schni t t  200. 

sammelnden Linsenkernsehlinge konstituieren sehen. Wir bemerken 
aueh Fasern, die aus der Gegend des Globus pallidus kommen und gegen 
den Ventrikel ziehen. Hier sehen wit keine pathologisehen Vergnde. 
rungen. Im Bereiehe der subependymalen Zone sehen wit abet be- 
sonders in den dorsalen Absehnitgen herdf6rmige VerDmderungen im 
Sinne kleiner Gliawueherungen, Rosettenbildungen und andere Zeiehen 
gli6ser Hyperplasien. Entztindliche Ver~tnderungen fehlen aueh hier. 
Lediglieh stS~rkere Hyper~mie wi~re anzufiihren. 

Auf der rechten Seige liegen die Verh~ltnisse ziemlich 5~hnlich. Aueh 
hier ist das Putamen weiter das Zentrum der pathologischen Ver~nde- 
rungen und der Globus pallidus weniger affiziert. Lateralwi~rts sehen wir 
aueh auf dieser Seite ein Ubergreifen auf die [iuBere Kapsel und eine 
wesentliche Lichtung der Markfasern der anschlieBenden Inselwindung. 
])as Putamen selbst ist besonders in den ventralen Absehnitten affi- 
ziert, wi~hrend 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 die feineren Fasern 
sind bier wieder reiehlieher vertreten und selbst die Ganglienzellen 
sind bier, soweit es sieh feststellen l~tf]t, zum grol3en Tell erhalten. Die 
i~ul?ere 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 dureh den Herd fast vollstandig konsumiert. 
Der Globus pallidus ist hier besonders faserarm. Wir k6nnen aueh 
keine Unterteilung dureh innere Grenzlamellen feststellen. Die Ver- 
~tnderungen sind hauptshchlich im lateralen Teil, doeh k6nnen wir selbst 
in der medialsten Ecke die minimalen Ausl~tufer des Prozesses fest- 
stellen. Von der pallido-fugalen Faserung sehen wit haupts~ehlieh den 
medialsten Absehnitt der Linsenkernsehlinge, der sieh um die inhere 
Kapsel herumsehlingt, resp. diese durehbohrt. Einen anderen Teil der 
Fasern k6nnen wit gut in den Thalamus ve.ffolgen. Den lateralen 
Absehnitt der Ansa linden wir nieht mehr, was wohl dureh das Auf- 
gehen der lateralen Abschnitte des Pallidums im Herde zu erklaren 
sein diirfte. Dureh den Herd wird aueh auf dieser Seite die vordcrc 
Commissur ein wenig betroffen, indem wir eine deutliehe Liehtung eines 
Teiles der Markfasern derselben feststellen kSnnen. Der Thalamus ist 
aueh hier frei yon gr6beren Vergnderungen. 

Schnitt 240. Auf der linken Seite ist wieder das Putamen, Capsula 
externa und lateraler PMlidumabsehnitt erkrankt. Die dorsaleren 
Partien des Putamens sind besser erhalten als die ventralen. Die 
Capsula externa ist stark rarefiziert, wahrend das anschliel?ende 
Claustrmn und Capsula extrema wesentlieh freier sind. Der Globus 
pallidus ist in diesem Sehnitt viel besser erhMten. Die ~iugere Grenz- 
lamelle ist hier in ihrem dorsalen Teil intensiver gefitrbt,, was wohl auf das 
wesentlieh freiere dorsale Putamen zu beziehen sein dtirfte. Wit k6nnen 
dann aueh weiter sehon eine mediale Palliduslamelle erkennen, sowie 
die besser erhaltenen Pallidusfasern feststellen. Die Linsenkernsehlinge 
ist aueh hier viel stgrker entwickelt und kann besonders, aus den inneren 
Teilen des Pallidus sich sammelnd, erkannt werden. Die Faserung aus 
dem ~uBersten Gliede ist dureh den Herd noeh gr6Ittenteils verniehtet 
und lediglich jene Fasern, welche aus den mehr dorsal gelegenen Par- 
tien kommen, linden, eine Zeitlang in der inneren Grenzlame]le ver- 
laufend, den AnsehluB an die fugale Faserung des Pallidums. In den 
medialen Abschnitten ist die Linsenkernsehlinge gut erhalten, um- 
sehlingt zum Teil die innere Kapsel und durehbrieht auch diese in 
normaler Weise, um sich einerseits zum Thalamus, andererscits zu den 
tieferen Absehnitten zu begeben. Die Tubeffaserung ist sehr gut er- 
halten, ein sicherer Zusammenhang mit der pallido-fugalen Strahlung 
l~gt sieh hingegen nieht mit voller Sicherheit erweisen, wcnngleieh feine 
Fasern aus dieser t~iehtung einstrahlen. Die ersten Anfhnge des -~orel- 
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schen Feldes H 2 k5nnen wir bereits nachweisen und dessert normale 
Beschaffenheit feststellen. 

Auf der rechten Seite liegen die VerhMtnisse ziemlich ~hnlich, 
wenngleich die Faserverhiiltnisse ein wenig ungiinstiger bestellt sind. 
Besonders das Putamen zeigt noch immer eine besondere Armut an 
striogenen Fasern, w~hrend die Fibres en passage relativ gut erhalten 
sind. Beim Globus pallidus sind die Verhiiltnisse ~thnlich denen der 
linken Seite. Auch hier ist die hui3ere Grenzlamelle wie die zwischen 
innerem und i~uBerem Pallidusglied wieder entwickelt, wobei jedoeh 
deutlich erkannt wird, dab auf dieser Seite die Grenzlamellen wesentlich 
mehr Schaden gelitten haben, was hier auf den Untergang der strio- 
fugalen Faserung, besonders bei der ~ul~eren Grenzlamelle zuriick- 

Abb. 2. Schnitt 280. 

zufiihren sein diirfte. Die Ansa lenticularis ist auch hier sichtbar. 
Namentlich der mediale Abschnitt und dessert Wurzeln in der inneren 
Grenzlamelle sind gut dargestellt, w~thrend die Anteile aus dem ~tul~ers~n 
Pallidumghede dutch Ubergreifen des Prozesses auf dieses zum grSSten 
Teile vernichtet wurden. Im iibrigen sind die VerhMtnisse die gleichen 
wie auf der anderen Seite. Welter besteht hier partielles Betroffensein 
der aul~eren Kapsel und der anschliel~enden Inselfaserung. 

Sehnitt 320. Hier kSnnen wit noch immer den Herd beiderseits 
entwickelt sehen. Links ist noch immer das ventrale Putamen sowie 
die ~tul~ere Kapsel der Hauptsitz der Ver~nderungen. Der Globus 
pallidus ist im wesentlichen frei. Die im Schnitt erscheinenden Substanz- 
defekte sind auf teehnische MSngel zuriickzufiihren. Die Grenzlamellen 
und die Pallidumfaserung ist unver~tndert. Die Linsenkernschlinge ist 
in ihrer Gesamtheit gut ausgebildet. Die thalamische Faserung ist bei 
normalen Verh~tltnissen im Sehhtigel vollstandig intakt. Die Forelschen 
Felder sind yon normaler Besehaffenheit. 
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Auf der rechten Seite sind ahnliche Verh~ltnisse. Auch hier sind die 
dorsalen Putamenabsehnitte herdfreier geworden und wir sehen dcm- 
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 2 ist auch hier 
normal gefhrbt und zeigt keinen Faserausfall. Die ~ul~ere 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 
anschlieBenden auI~eren Kapsel. Die Lamina medullaris ext. ist yon 
normaler Beschaffenheit, ebenso wie der bereits stark verkleinerte Glo- 
bus pallidus. Auch die Forelschen Felder sind verkleinert und wir sehen 
die ersten Anfange der Haubenstrahlung. Im Thalamus und in den iibrigen 
hier getroffenen Bezirken linden sich keine namhaften Ver~nderungen. 

Auf der rechten Seite ist noch immer das Putamen besonders in 
seinem lateralen Abschnitt und die angrenzende 5uGere Kapsel ver- 
~ndert. Der herdf5rmige Prozel] wuchert auch hier im Putamen und 
zerstSrt einen Hauptteil  seiner feinercn Struktur. Der Globus pallidus 
- -  im Schnitte l~diert - -  ist sonst frei. Die innere Kapsel ist in ihrem 
vollen Umfange unversehrt. Ihr medial anliegend das Corpus Luysi. 
das eine vollst~ndig intakte Struktur aufweist und in welches die palli- 
dare Faserung einstrahlt. Die Ganglienzellen seheinen vollkommen 
intakt zu sein. Dorsal ihm auflagernd das Forelsche Feld H~, der Be- 
ginn der Zona incerta und die ersten Faserziige von H 2. Wir sehen 
ferner hier auch den Zusammenfluft der beiden Felder (H 1 + H2). 
Alle die genannten Fasersysteme zeigen vSllig normales Verhalten. 

Schnitt 520. Auf diesem Schnitte sehen wir links die Linsenkern- 
anteile bis auf letzte Putamenreste vSllig versehwunden und wir kSnnen 
in einzelnen dieser kleinen, in das zentrale Weil3 eingesprengten Pu- 
tamentei]e noch die letzten Reste des Prozesses feststellen. Dcr Thala- 
mus ist intakt. Die Haubenstrahlung und die Ruberfaserung ist gleich- 
falls unver~ndert. Der rote Kern selbst wie die Kapselfaserung des- 
selben sind ziemlieh unverandert.  Lediglich ein dorsal gelegenes halb- 
mondfSrmiges Feld im Ruber fitllt durch seine hellere Faserung auf. 
Im Bereiche der Substantia nigra fehlen jegliehe Ver~nderungen. 

J~nlieh sind die Verh~ltnisse auf der rechten Seite, wo vom Linsen- 
kern noch mehr zu sehen ist. Hier ist der Prozef3 noch immer im Pu- 
tamen und in der ~tuSeren Kapsel sichtbar. Der Globus pallidus - -  
am Schnitt artefiziell verandert - ist frei. Sonst bestehen die gleichen 
Verh~ltnisse wie auf der Gegenseite. 

In den folgenden Sehnitten durch das Mittelhirn und die Vierhiigel- 
gegend lassen sich keine pathologisehen Ver~nderungen nachweisen. 
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Abb. 3. Sehnitt 341 e. ~bersichtsbild fiber die Degeneration 
des Kleinhirnmarks. 

Medulla ist unveri~ndert. Im Bereichc des 
in der Gegend des ventr. Ganglions eine 

Der weiBe Kern und das weiter caudal liegende Areal der Bindearm- 
kreuzung ist vollkommen intakt. 

In den Schnitten dutch die Gegend der Brtieke (Sehnitt 77) bemerken 
wir gleiehfalls keine Ab~nderung yore Markfaserbild. Wir sehen bier 
die Btindel dcr Pyramiden vollstSndig normal und aueh die Briicken- 
faserung und Kerne zeigen gew6hnliehe Struktur. In der Haube linden 
wit auch keine Ver~nderungen: Hinteres Langsbiindel, Fibrae prae- 
dorsales, laterales Itaubenfeld, mediale und laterale Sehleife sind vSllig 
unverandert. Aueh die beiden Bindearme sind intakt und zeigen aueh 
keine auffallende Differenz in ihrer GrSge. 

Sehnitt 201c. Der Schnitt in der HShe des Abducenskernes geftihrt, 
zeigt normalen BrtiekenfuB. Pyramiden und Briiekenfaserung intakt. 

Sonst sind keine Vcr~nderungen. Das Kleinhirn, soweit es mit 
seinen Wurmanteilen getroffen ist, erseheint ohne pathologisehen Be- 
fund. Die Bindearmc sind aueh hier ann~thernd beiderseits gleich, zeigen 
normale Konfiguration, doeh seheinen sic ein wenig gegen die Norm 
verkleinert. Der eine Bindearm erscheint ein klein wenig faser~rmer. 

Schnitt 280. Der Schnitt ist durch die oralsten Teile der Oliven 
gefiihrt. Wir sehen, dab diese ihrcn normalen Charakter zeigen, dab 
sowohl die Ganglicnzellen wie die Markfasern keine Zeichen einer 
SehS~digung aufweisen. Sowohl die olivo-eerebellare wie die intra- 
olivare Faserung und das Vlies der Oliven zeigen das gewohnte Bild. 
Auch sonst sind die Pyramiden, Nucleus areuatus, ferner das Corpus 
trapezoides und die tibrigen Systeme in der Medulla unverandert. Hin- 
gegen ist bier auf diesem Schnitte eine deutliche Aufhellung im Klein- 
hirnmark zu konstat.ieren, die besonders den lateralen Teil betrifft. 

Die Faserung der Hemi- 
sph~renl~ppehen ist hin- 
gegen normal. Wir kSnnen 
aber sehon bier stellenweise 
einen ~thnlichen spongi6sen 
Prozeg feststellen, der hier 
mit einer reichlieheren Glia- 
faserentwicklung einher- 
geht. Die herabziehenden 
Bindear mfasern sind relativ 
frei, hingegen besteht ein 
deutliches Ubergreifen des 
Prozesses auf den beginnen- 
den Dentatus. 

Schnitt 341--380e. Die 
austretenden Acustieus ist 
leiehte Aufhellung, ebenso 
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an der Austrittsstelle des IX. Nerven. Im Kleinhirnmark sind die 
gleichen Veri~nderungen. Der Nucleus dentatus zeigt die gleichen 
schweren Ver~nderungen wie das Striatum (s. oben), die Gefi~ite sind 
auffallend dick und mitunter hyalin entartet. 

Schnitt 480c. Hier ist der Dentatus in vollem Umfange getroffen. 
Wir sehen, dait die Form des Kernes im wesentlichen unver~ndert ist, 
dab die Ganglienzellen, wenn aueh erkrankt, so doeh vorhanden sind. 
Hingegen ist die ganze Gegend in dem eigenartigen spongi6sen Her@ 
aufgegangen, der von dieh- 
teren Gliabi~ndern durchzogen 
ist. Stellenweise sieht man 
Anhi~ufungen yon Gliazellen 
in kleinen Nestern, die sich 
ohne Abhangigkeit von den 
Gef~en vorfinden. Aueh grS- 
13ere Gliazellen finden sich 
hier und Abri~umelemente sind 
gleicbfalls in gr56erer Menge 
vorhanden. Die Gefi~f3e sind 
schwer ver~ndert, jedoch feh- 
len jegliche Zeichen einer ent- 
zfindlichen Veriinderung. Der Abb. 4. Schn i t t  4S0 c. 
gleiche spongiSse Proze~ geht 
auf das Mark fiber und wir sehen auch in den lateralen Partien den 
inselfSrmig fortschreitenden Destruktionsprozel~. Hier ist auch das 
gleiche Liickenwerk wie im Nucleus dentatus. Hier geht auch die 
Marklichtung auf die ventralen L~tppchen fiber. 

Beziiglich der Hirnrindenver~nderungen li~6t sich nur sagen, da[t 
diese zum Tell ziemlich hochgradig sind. Was die Schichtung anlangt, 
so sehen wit zwar vollkommen normale Verh~ltnisse, jedoch kSnnen 
wir an den verschiedensten Sehnitten aus allen Regionen konstatieren, 
dait an einzelnen Stellen kleine Lichtungsbezirke auftreten. Wir sehen 
diese kleinen Zellausfglle meist in den oberen Schiehten der Rinde, 
besonders in der 2. und 3. Schichte. Allerdings kommen solche Schiehten- 
defekte auch in den tieferen Zonen der Rinde vor. Diese Aufhellungen 
sind meist nur sehr klein und der Ausfall der Ganglienzellen an diesen 
Stellen racist nicht besonders stark. Aueh fehlen an diesen Stellen 
Zeichen einer namhaften Gliawucherung. Die Ganglienzellen sind im 
allgemeinen gut erhalten und wir sehen lediglich hier und da degenc- 
rierende Zellen oder solche im Zustand der schweren Erkrankung. Die 
meisten Zellen sind hingegen normal und auch die grof~en Pyramiden- 
zellen zeigen keine wesentlichen StSrungen in ihrer Struktur. Ein 
wesentlich wichtigerer Befund ist aber das Vorkommen yon den grol~en 
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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 hSchstens einen ganz kleinen 
Saum von Plasma erkennen lassen und die ein deutlich hervorleuehtendes 
KernkSrperehen zeigen. Mitunter sehen wir in dem sonst sehr chromatin- 
armen Kern deutlichere Strukturen und auch mehrere Nueleoli konnte 
ich feststellen. Die Verh~ltnisse im Mark sind wesentlich komplizierter. 
Hier haben wir eine wesentliche Vermehrung der Glia. Wir sehen hier 
Exemplare besonders groBer Gliazellen, wie auch andere Zeichen von 
gliSscr Wucherung, indem wir auch hier an einzelnen Stellen einen fast 
herdfSrmigen ProzeB finden, der sich in einer st~rkeren Proliferation 
gliSscr Zellen dokumentiert. Wir sehen kleinere und grSl~ere Haufen 
von Gliazellen. Daneben sehen wir Haufen von Pigment und Abr~um- 
zellen besonders in der N~he der Gef~Be. Die erwciterten Lymphr~ume 
sind auch yon solchen Elementen erfiillt und auch vereinzelte meso- 
dermale wie hamatogene Elemente sind hier zu linden. Die Glia in 
der Umgebung der Gef~Be ist deutlich vermehrt. An einzelnen Stellen 
erinnert jedoch das histologische Bild ganz an den ProzeB im Putamen, 
da auch hier mitunter eine spongiSse 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 gr6Beren Zellen scheinen an Zahl 
vermindert zu sein. Die Zellen sind im allgemeinen gut erhalten, wenn- 
gleich besonders die kleineren Elemente ver~ndert sind. Sie sind meist 
sehr blab gef~rbt und zeigen vielfach schwerere Degeneration. In den 
groBen Zellen zeigt sich das Tigroid oft zusammengeballt und manche 
Zelle erweist sich schwer erkrankt. Wichtig ist es, dab auch hier im 
Caudatus die gleichen eigcnartigen groBen Kerne vorkommen, die hier 
sogar noch gr6Bere Dimensionen erreichen. Auch sonst sehen wir 
maBige Anh~ufungen yon kleineren Gliaelcmenten, welche an Umfang 
die sehon normalerweise hier vorkommenden Gliainseln iibertreffen. 
Die histologische Untersuchung der Hypophyse ergab keine wesent- 
lichen Ab~nderungen yon der Norm. Auffallend sind hSchstens die 
gr6Beren Kolloidanh~ufungen im Bereiche des Zwischenlappens der 
Drfise. 

Wenn wir das vorher Gesagte nunmehr kurz zusammenfassen, so 
sehen wir, dab wir in diesem Falle einen typischen Fall yon Wilsonscher 
Degeneration der Linsenkerne vor uns haben. Wir haben die Resultate 
unserer Untersuchungen nach drei Seiten hin zu betrachten. Erstens 
kSnnen wir auf Grund der Serienuntersuchung den Versuch unternehmen, 
nachzupriifen, welche Ver~nderungen wir an den verschiedenen Faser- 
systemen, die mit dem Striatum in Verbindung stehen, nachweisen 
kSnnen. Zweitcns haben wir an der Hand dcr feineren histologischen 
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Veranderungen die MSglichkcit, einiges zur Pathogenese dieser Affek- 
tionen zu bemerken. Schliel~lich sind auch die Befunde unseres Falles 
vielleicht geeignet, cinzelne der klinischen Symptome zu erkl~ren und 
topisch zu lokalisieren. Was die erste Fragestellung anlangt, so haben wir 
gcsehen, dab in unserem Falle der grSl3te Teil des Putamcns zerstSrt ist 
und dab auch der Nucleus caudatus - -  im Gegensatze zu vielen anderen 
Fallen der Literatur - -  namhafte Ver~nderungen aufweist, AuI3erdem 
ist auch der Globus pallidus vom degenerativen Prozesse ergriffen, 
wobei jedoch der Umlang dieser Zerst5rung ein relativ geringer war 
und nur die dem Putamen anliegenden Abschnitte des inneren Linsen- 
kerngliedes sich als erkrankt erwiesen. Auger der Affektion dieser 
eben genannten Abschnitte konnten wit jedoch feststellen, da~ der 
Prozel~ nicht lediglich auf das Vorderhirnganglion beschrhnkt geblieben 
ist, sondern dal3 auch die anschliel3ende ~tul~ere Kapsel sowie die Inse] 
wesentlich ver~ndert erschien. Es sei hier gleich vorwcggenommen, 
dab die histologischen Resultate eine nahe Verwandtschaft der Gewebs- 
~eaktionen im Striatum und im Inselgebiet zeigten. Auch die inncre 
Kapsel in ihrem vordersten Anteil hat sich, wenn auch nur in i~ul3erst 
gcringcn Grenzen, durch Ubergreifen des Prozesses auf einzelne Faser- 
bfindel als erkrankt erwiesen, wobei wir betonen mfissen, daI3 es sich bier 
]ediglich um eine Erkrankung durch topische Nachbarschaftsbeziehung 
handelt, was wit erstens aus der ~ul~erst geringen Affektion, zweitens 
auch aus der Lage der erkrankten Faserpartien erschlieBen kSnnen. 
Wir beobachten, da~ bei der inneren Kapsel gerade die seitlichsten 
Faserbiindel, die an die pathologisch veri~ndcrtcn Partien anstoi]en, 
gclichtet erscheinen, wi~hrend die zentraleren Faserzfige sich vollkommen 
frei yon Verhnderungen erwiesen. Au[3erdem sehen wir im Bereiche des 
Striatum selbst, abgesehen yon dem Untergang der idiogenen Faserung, 
auch eine schwere Mitaffektion der das Striatum durchziehenden Faser- 
biindel, wodurch sicherlich, gcwisserma~en sekund~r, die Funktionen 
jener Zentren leiden dfirften, die eigentlich keine direkte Abhi~ngigkeit 
vom Striatum aufweisen. Diese Beobachtung erscheint mir insoweit 
von Wichtigkeit, als sie geeignet ist, die Annahme yon C. und O. Vogt 
zu unterstfitzen, welche die Befunde Economos bezfiglich der cortico- 
stri~ren Fasern dahin ablehnten, dai] sie nut  eine sekund~re Affektion 
dieser Fasern annahmen, was durch unseren Befund in analoger Weise 
dargetan wird. Wit kSnnen genau an der Hand der Serienpr~parate 
feststellen, da[t die Ver~nderungen an den durchziehenden Fasern yon 
der Intensit~t der pathologisehen Erscheinungen am Striatum ab- 
h~tngig sind und dai3 mit dem Geringcrwerden des Prozesses ira Linsen- 
kern die Faserzfige immer besser erhalten bleiben. Was nun die Frage 
der Beziehung des Pallidum zum Striatum anlangt, so liefert uns auch 
der Fall einige Aufklarung. Bei dem Untergange der strii~ren Fasern, 

Z. f. d. g. Neur.  u. Psych ,  L X X V I I .  4 
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die doch den AbfluB zum PMlidum haben, zeigt es sich in der Tat, dab 
besonders die lateralen Partien des Pallidum gelichtet erscheinen und 
besonders in Best~tigung der Wilsonschen Befunde sich die Grenz- 
lamellen, namentlich die i~ul~ere, stark affiziert erwiesen. Wir k6nnen 
an der Hand dieses Falles annehmen, dag hier ein grol3er Teil der strio- 
pallidi~ren Faserung untergegangen ist und somit die Beziehung der 
beiden Ganglien zueinander wesentlich gest6rt war. Auch hier haben 
wir in der Verschiedenheit der Bilder bei den verschiedenen Graden der 
Affektion ein sicheres Merkmal ftir die Richtigkeit der Annahme des 
Faserverlaufes der strio-pallidi~ren Fasern, was uns die Anwendung der 
Marchidegenerationsmethode entbehrlich erscheinen li~gt. (Wilson, 
Economo.) Was nun die efferenten Fasern des Pallidums anlangt, so 
zeigt sich die Riehtigkeit der Wilsonschen, resp. C. und O. Vogtschen An- 
nahme, dab die in der Ansa gesammelten Fasern sich fast ausschlie~lich 
als pallido-fugale erkennen lassen. Wir sehen in unserem Falle, dal3 die 
Linsenkernschlinge lediglich stellenweise geseh~digt ist, und dab die L~- 
sion der Faserung sich immer einwandfrei auf die lokale Erkrankung.des 
Pallidums zurtickftihren l~Bt. In den lateralsten Partien des Pallidum, 
wo der ProzeI~ mitunter noch nachweisbar ist, k6nnen wir die Faserarmut 
des hier beginnenden Linsenkernschlingenabschnittes gut beobachten, 
wi~hrend mit Abnahme des Prozesses im Pallidum auch die itugersten 
Teile der Faserung sehr gut darstellbar sind. Allerdings sehen wir auch, 
dab dies nieht nur lediglieh filr das Pallidum, sondern aueh Iilr das 
Striatum gilt. Wir sehen n~,tmlieh, dag aueh mi t  dem Freierwerden des 
Putamens aueh die Linsenkernsehlinge besser erhalten ist. Dies dtirfte 
iedoeh kaum auf einen namhaften Zuflul3 strii~rer Fasern zurtiekzufiihren 
sein, als auf den gr613eren Faserreichtum der korrespondierenden Palli- 
dumabsehnitte, die nunmehr vom Striatum wieder Fasern erhalten. Es 
maeht unter diesen Umst~tnden fast den Eindruek, als ob der Untergang 
der strio-pMlid~ren Fasern aueh eine leiehte trophisehe Degeneration 
der pallido-fugalen Fasern naeh sieh ziehen wiirde. Im iibrigen sind 
alle anderen pallido-fugMen Fasern vollkommen intakt - -  soweit es 
sieh an der Hand yon MarkseheidenprSparaten erweisen l h g t - - ,  was 
wohl auf die relative Unversehrtheit des Pallidums bezogen werden 
diirfte. Besonders soll erw~hnt werden, dab die thalamisehe Faserung 
unver~ndert zu sein seheint, und aueh die Fasern, die in der Tubergegend 
einstrahlen, lassen sich in den Sehnitten gut erkennen. Die Forelsehen 
Felder H a und H 1 zeigen normalen Umfang. Was den roten Kern 
anlangt, so k6nnen wit keinen Anhaltspunkt fiir gr6bere Ver~tnderungen 
gewinnen. Die Gr6Be, Form, Zellen und Fasern sowie die Kapsel zeigen 
keine Abweiehung vom normalen Markfaserbild. Das kleine Areal, 
dessen Lichtung ich bei Beschreibung der Sehnitte angefiihrt habe, 
erseheint mir kein sieheres Zeiehen einer bestehenden Degeneration, da 
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wit 6fters im Ruber eine solche Unterteilung dcr verschiedenen Ab- 
schnitte vornehmen kSnnen (v. Monalcow) und der Faserreichtum in 
den einzelnen Ruberpartien sehr variabel ist. Wir k6nnen auch keine 
Gr613enunterschiede der beiden Seiten bemerken, und namentlich die 
Faserung der Kapsel ist an a]len Stellen als durchaus normal zu be- 
zeichnen. Was nun die welter caudal gelegenen Particn anlangt, so 
haben wir hier wieder eine Bcst~tigung der alten Erfahrung zu registrie- 
ten, dal3 fiber den Nucleus ruber hinaus die Ver~tndcrungen im allgemeinen 
nicht mehr nachweisbar sind. In unserem vorlicgenden Falle, wo die 
Ver~nderungen im Globus pallidus gewisserma[ten nur angedeutet 
sind, haben wir yon Haus aus nicht erwartet, in den tieferen Partien 
Ver~nderungen zu linden. Die soeben angeffihrten Befunde zeigten 
schon zur Genfige, dal3 bereits die effcrente Faserung des Pallidum 
relativ intakt  ist, und somit konnten wir auch annehmen, dait die cau- 
daleren Abschnitte keine Abweichungen yore normalen Faserbild 
bringen wfirden. Wir k6nnen daher ganz kurz registrieren, dait sich 
im Bereiche des Mittelhirns, in der Brficke und Oblongata keine Ver- 
~nderungen zeigen. Speziell soll hier nur hervorgehoben werden, dal~ 
die Faserung der Brficke sich normal erweist und Zeichen eines gr613eren 
Faserausfalles gewiit nicht vorhanden sind. Was die Bindearme an- 
langt, so zeigte, sich, dal3 sowohl im Bereiche der Kreuzung als 
auch welter caudal vor derselben die beiden Systeme keine betr~cht- 
lichere Ver~tnderung zur Schau tragen, und da~ selbst in den Ursprungs- 
st~tten in den Kleinhirnkernen die Faserung sich relativ intakt erwies. 
Lediglich die zentrale Haubenbahn der einen Seite scheint faser~trmer 
zu sein. 

Ein weiterer Punkt  des Interesses war fiir uns selbstversti~ndlich 
das Kleinhirn, dessen wichtige Korrelation und Faserverbindung mit 
dem Striatum resp. Pallidum ich jfingst an anderer Stelle dargelegt habe. 
Wie uns die Beschreibung der Serie zeigte, k6nncn wir bereits im Bereiche 
der Brfickenarme und welters in den zentralen weil3en Massen im Klein- 
him sowie im Bereiche des Dentatus an den Weigertpr~paraten eine auf- 
fallende Lichtung konstatieren. Wit sehen hier in den soeben angeffihrten 
Partien, dal3 ein ~hnlicher Prozel3 wie im Striatum Platz gegriffen hat. 
Wir finden hier einen welt ausgedehnten spongi6sen Entartungsprozel3, 
der scheinbar sein Zentrum in der niichsten Umgebung des Dentatus 
zu haben scheint und welcher sich in mehr oder minder starker In- 
tensiti~t auf das gesamte Kleinhirnmark verbreitet. Wir haben bier in 
diesem Bride, das wir am Kleinhirn beobachtcn, ein ziemlich ~hnliches 
Substrat wie in jenem Falle Anton6 yon asthenischer Chorea, der damals 
gleichfalls eine spezielle Affektion des Kleinhirnmarkes beschrieb. 
Auffallend erscheint uns jedoch die relative Intakthei t  der Binde- 
arme, deren Faserung wir bei ihrem Hinabsteigen gegen das Mittelhirn 

4* 
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fast unver~ndert beobachten k6nnen. Es erseheint dies um so auf- 
fallender, als wir gerade im Nucleus dentatus die Zeiehen einer schweren 
Erkrankung feststellen k6nnen, wenn auch das histologische Bild (siehe 
oben) immerhin zeigt, dal~ die Ganglienzellen des Kernes eigentlich keinen 
iiberaus groBen Schaden genommen haben. Wir diirften dieses Moment 
als besonders wichtig hinstellen, da umgekehrt auch bei Ruberlasionen 
eine schwere Degeneration der Bindearme und des Dentatus beschrieben 
wurde (Halban-In/eld). Ebenso auffallend ist das plStzliehe Halt- 
machen des Markfaserschwundes an den Strahlenkegeln der Hemi- 
spharenl~tppchen. A]lerdings sehen wir auch bei stark sklerosierenden 
Prozessen, wie z. B. bei der diffusen Sklcrose, gar nicht so selten eine 
auffallende Dissoziation in dem Erhaltensein der Rindenfasern und 
Faserkegel des Rindengraus gegenfiber den immer besonders schwer 
betroffenen zentralen weil~en Massen. Die Kleinhirnhemisph~ren zeigen 
keine nennenswerten Ver~nderungen. Lediglich in einzelnen Schnitten 
konnten wir ein Ubergreifen des spongi6sen Prozesses auch auf die 
ventralsten Hemisph~renlappchen konstatieren, welche aber keinen 
h6heren Grad erreiehten. 

In den tieferen Abschnitten der Medulla oblongata interessierte uns 
namentlich die Beschaffenheit der Oliven, da wir auch hier einmal 
nachprfifen wollten, ob ein degenerativer Prozel~ des Striatums kon- 
sekutiv zu Veritnderungen an den Oliven ffihre und dadurch als Beweis 
fiir eine eventuell lJestehende strio-olivare Verbindung aufgefaf3t werden 
k6nne. In unserem Falle zeigten sich aber die Oliven vollst~ndig 
intakt. Die eine scheinbar affizierte zcntrale Haubenbahn k6nnte viel- 
leicht einen Hinweis auf eine solche Faserverbindung geben. Selbst- 
verst~ndlich werden wir in diesem fast negativen Befunde keine Be- 
antwortung der vorhin aufgeworfenen Frage erblicken k6nnen, da wir 
nach unserer Auffassung beziiglich der strio-fugalen Faserung lediglich 
erst bei pallid/iren Affektionen wertvollere Befunde erwarten diirfen. 

Aus den bisherigen zum ersten Punkt unserer Darlegungen gehSrigen 
Befunden ergibt sich, dal3 wir der Hauptsache nach einen doppelten 
Prozeft vor uns haben. Erstens besteht ein herdf6rmiger Destruktions- 
vorgang, symmetrisch in den beiden ~uBeren Linsenkerngliedern, der 
auch in relativ geringem Ausmal~e die lateralsten Abschnitte des Globus 
pallidus ergreift. Aul]erdem geht auch der Prozel~ auf die lateralw~rts 
gelegenen Abschnitte der aulteren Kapsel und die Insel fiber. Ferner 
sehen wir einzelne Abschnitte des vorderen Anteiles der inneren 
Kapsel alteriert und auch die den Linsenkern durchquerenden 
eorticalen Faserziige lokal gesch~digt. Die Eigenfaserung des Striatum 
(Putamen und Nucleus caudatus, letzterer in geringerem Mal~e als 
ersteres) ist selbstverst~tndlieh in sehwerstem Mal3e gesch~tdigt. Durch 
die weitere Affektion des lateralsten Pallidumteiles und die vorhin be- 



Beitrag zur Pathologie der extrapyramidalen BewegungsstOrungen. 53 

schriebene Degeneration der strio-pallidi~ren Fasern wird der lateralste 
Abschnitt der Linsenkernschlinge in sekundi~rer Abh~ngigkeit 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, zuni~chst im Globus pallidus 
eine Unterbrechung erfahren und die Impulse erst nach Umschaltung 
weiter geleitet werden. Aus diesem Grunde erschSpft sich gewisser- 
mal~en der degenerative Prozef3 der stri~ren Fasern schon im Globus 
pallidus, weshalb die Weiterverfolgung nach den caudaleren Zentren 
auch in unserem Falle unmSglich ist. Die Intakthei t  der Linsenkern- 
schlinge, der Forelschen Felder und dcr zu den verschiedenen Thalamus- 
kernen ziehenden Fasern zeigt uns mithin, daf~ diese Fasern nicht im 
Striatum, das hier zum grSi3ten Tell zerstSrt ist, ihren Ursprung nehmen, 
sondern erst aus den Zellen des Pallidum hervorkommen. Die Degene- 
ration des lateralsten Ansateiles ist wohl zur Genfige durch die gering- 
gradige Mitbeteiligung des lateralsten Pallidusabschnittes erklhrt. Die 
Degeneration der Grenzlamellen wird wohl in Anlehnung an die Wilson- 
sehen Befunde auf die Degeneration yon strio-pallid~ren Fasern zuriick- 
zufiihrcn sein. Neben diesem einen Zentrum der pathologischen Ver- 
~nderungen sind, wie friiher bereits erw~ihnt, die anschliel]enden Par- 
tien der i~ul~eren Kapsel und Insel in i~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 quantitative Momente in die Wagschale fallen dfirften. 
Wichtig erscheint mir ferner die nachbarliche Beteiligung des vordersten 
Anteils der inneren Kapsel, in welchem die f ronto-pont inen und 
fronto-thalamischen Fasern verlaufen, deren Affektion ffir die Be- 
urteilung der einzelnen klinischen Erscheinungen yon groBer Be- 
deutung sein kann, da wir, wie ich jiingst ausgefiihrt habe, auch 
hier eine wertvolle und wichtige Relation zwischen Striatum und Stirn- 
him annehmen miissen. (SelbstverstKndlich haben wir damit keine direkte 
fronto-stri/ire 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 ffir die patho- 
logisehe Beurteilung nicht zu vergessen sein. 

Das zweite Zentrum, das in unserem Falle die schwersten Ver- 
iinderungen zeigte, ist das Kleinhirn. 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 Brfieken- 
arme. Der eigenartige ProzeB, der sich im Dentatus finder und dessen 
Eigentfimlichkeit wir noch besprechen werden, bringt es mit sich, dab 
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die in diesem Kerne entspringenden Fasern nicht zugrunde gehen, son- 
dern sogar auf den ersten Blick die Annahme glaubhaft machen, dal3 die 
Bindearmfaserung intakt  sei. Dies entspricht jedoch nicht den Tatsachen. 
Wenn wir namentlich die Pr~parate aus den Dentatusebenen an Weigert- 
schnitten studieren, so bemerken wir sicherlich eine nicht ganz zu ver- 
nachl~ssigende Aufhellung der efferenten Cerebellarfaserung, die jedoch 
in den weiter oral gelegenen Partien, wo die Bindearme als kompakte 
Bfindel sichtbar sind, sehwerer naehweisbar ist und dann dortselbst 
fast ein negativer Befund anzunehmen ist. Auger 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 Prozel3 im Kleinhirnmark, 
der die zentrale Faserung des Kleinhirns zum Schwinden bringt und 
auf diese Weise den gr613ten Tell der vom Grol3hirn zueilenden Bahnen 
zerst6rt. Eine solche Affektion fiihrt gewisserma~en zu einer partiellen 
Ausschaltung des Kleinhirns, und sicherlich wird in solchen F~llen die 
korrelative Zusammenarbeit yon GrolL und Kleinhirn sehwer gest6rt 
sein. Wir haben an dieser Stelle zum zweiten Male eine Affektion der 
fronto-eerebellaren Bahn anzunehmen, die fiir die Pathologie der extra- 
pyramidalen St6rungen von wichtigster Bedeutung sein dfirfte. Es ist 
gar nicht so unwahrscheinlich, dal3 das Kleinhirn hier ohne die corticale 
Dampfung zu einer erh6hten Tonisierung der Muskulatur verhalten ist 
und die gleichzeitige Mitbeteiligung des strio-pallid~ren Systems - -  
Wegfall der Hemmung des Striatums auf den Globus pallidus, mithin 
eine gleichsinnige Erkrankung - -  eine identische Erkl~trung ffir die 
Hypertonie zu geben imstande ist. Hier mfissen wir nicht, wie viele 
Autoren annehmen, erst an die Bedeutung des Nucleus ruber denken 
und in ihm das wichtigste Tonus-Zentrum erblicken. Wir wollen gewifi 
nicht die Bedeutung dieses Ganglions verkennen, jedoch hier erscheint 
uns die Beteiligung des Ruber an dem Zustandekommen der patho- 
logischen Erscheinungen entschieden iiberfliissig. Sicherlich werden 
auch im Ruber zwei ungehemmte Impulse aufeinanderstol3en. Jedocb 
ist die Sch~digung an den zwei Ausgangspunkten der Impulse zu suchen, 
und der Ruber diirfte h6chstens die Aufgabe haben, auch an dieser 
Stelle die riehtige gegenseitige Beeinflussung zu vermitteln. Seheinbar 
ist dies jedoch seine wichtigste Aufgabe. Eine Eigenfunktion scheint 
nach unseren Befunden nieht wahrseheinlich, da der rote Kern in 
unserem Falle gut erhalten ist und keine wesentlichen Ver~nde- 
rungen aufweist, whhrend Striatum und Cerebellum der Sitz der 
Erkrankung sind. Wenn wir somit den ersten Tell unserer Dar- 
legungen abschliel3en, so miissen wir folgendes sagen. Shmtliche der 
drei gr6[tten 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 aul~erdem infolge der L~sion der 
inneren Kapsel im vorderstcn Schenkel sowie der Briickenarme und 
des zentralen Klcinhirnmarkes eine doppelte StSrung der fronto- 
cerebellaren Bahn. Es erscheint auf diese Weise die extrapyramidale 
StSrung vollkommen erkl~rt. Die selbst~ndige Bedeutung des Nucleus 
ruber im Sinne eines Regulationszentrums ist an der Hand unseres Befun- 
des entschieden einschr~inkbar. Hier wird wahrscheinlich nur eine Uber. 
leitung der verschiedenen Impulse stattfinden. Ffir t in spezielles Tonus- 
zcntrum an dicser Stelle spricht unsere Beschreibung des Falles nicht. Es 
erscheint uns jedenfalls der Nachweis yon Wichtigkeit, dal~ erstens trotz 
der hochgradigen Ver~nderungen im Nucleus dentatus der rote Kern voll- 
st~ndig intakt ist und daher die Tonusst6rung nieht an das Rubersystem 
im engeren Sinne gebunden ist, und zweitens, dal~ auch die Intakthei t  des 
Uberleitungssystems im roten Kern lediglich fiir einen konnektiven Cha- 
rakter desselben zu sprechen scheint, ohne dab der Ruber eine ~nderung 
der Tonusqualit~ten selbst bewirken diirfte. Es ist hier der merk- 
wiirdigc Fall beschrieben, wo die drei wichtigen extrapyramidalen Tonus- 
systeme in ihrem Verlaufe, resp. ihren Ursprungsst~tten einen mehr oder 
minder starken Schaden erlitten haben, deren gegenseitige Beeinflussung 
daher unter pathologischen Verh~ltnissen geschieht, wobei zu bemerken 
ist, da~ die Berfihrungspunkte dieser Bahnen im wesentlichen unver~ndert 
sind und daher lediglieh die pathologisehe Funktion des einen Systems 
koordiniert zu den anderen besteht. Ob diese pathologische Abanderung 
des einen Systems auch ab~ndernd auf die Funktionen der anderen wirkt, 
erscheint uns nach dem vorher Gesagten entschieden der Fall zu sein, 
da wir gewil~ mit Reeht ein engstes Ineinandergreifen der einzelnen 
Reflex- und Tonusmechanismen fordern miissen. In unserem Falle 
scheint dem Kleinhirn cine ganz spezielle Rolle zuzufallen, welche nach 
unseren Ausffihrungen anatomisch sicher begriindet ist. Inwieweit sich 
einzelne klinische Symptome wie die Verst~rkung des Tremors bei in- 
tentionellen Bewegungen, resp. die mehrfachen StSrungen der Statik, 
wie sic in unserem Falle von Gerstmann und Schilder beschrieben wurden, 
auf die cerebell~ren Ver~nderungen beziehen lassen, daffir gebe cs 
mehffache Erkl~rungen. Es liel~e sieh bezfiglich eines Teiles der stati- 
schen St5rungen nicht unschwer eine nahe Beziehung zu den F~llen 
yon Stau]]enberg der Atrophia olivo-ponto-cerebellaris festlegen, zumal 
wir auch aus anatomischen Grfinden einc Verwandtschaft zu diesen 
F~llen feststcllen kSnnen. Der Unterschied zwischen unserem Befunde 
und den Untersuchungen Stau]]enbergs ist lediglich ein rein lokaler, 
da es in effectu in allen F~llen auf die Leitungsunterbrcchung der 
cerebro-cerebellaren Fasern ankommt und in unserem Falle diese 
Kontinuithtsunterbrechung streng lokalisiert ist (vorderer Schenkel der 
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inneren Kapsel, bzw. Brfickenarm und Kleinhirnmark, letzteres gewisser- 
mal3en auch als sekund~re Bahn nach Zwischenschaltung der Klein- 
hirarinde). In Stau//enbergs FMlen hingegen ist fiir die patho-physio- 
logische Wertung der Befunde die Gesamtdegeneration resp. Atrophie 
oder Agenesie mal~gebend. Im Gegensatze zu den Ausffihrungen zahl- 
reicher Autoren, welche nun gerade in Betrachtung solcher F~lle das 
ffonto-ponto-cerebellare System, mit oder ohne Berfieksichtigung der 
ffonto-thalamischen Faserverbindungen zum Angelpunkt ihrer Er- 
wagungen fiber die extrapyramidalen BewegungsstSrungen machen, 
mSehte ieh doch eine derartige einseitige Betrachtung dieser Frage ent- 
schieden ablehnen und in Betonung der frfiher angefiihrten Befunde 
die Wichtigkeit der Relation der einzelnen Systeme zueinander, den 
Gesamtstatus des tonischen Bewegungsmeehanismus mit all seinen 
Zentren und Bahnen und gegenseitigen Konnexen einzig und allein ffir 
eine riehtige Wertung heranziehen. Ieh glaube allerdings vielleicht 
so viel feststellen zu k6nnen, da~ nach genauer Untersuchung zahl- 
reicher F~lle es gelingen wird, die einzelnen Komponenten der kliniseh 
hervortretenden StSrungen zu analysieren und vielleieht auf bestimmte 
Zentren oder Bahnen zu beziehen. Immerhin wird jedoch nach dem 
vorher Gesagten aueh dies meiner Meinung nach gerade in dieser Frage 
auf grol3e Sehwierigkeiten stol~en, da ich, bei der Annahme der gegen- 
seitig st~rksten Beeinflultbarkeit der verschiedenen Zentren und Bah- 
nen, aueh aus diesem Grunde korrelativ funktionelle Ab~tnderungen in 
den verschiedenen anderen in Betracht kommenden Gebieten supponiere. 
Jedenfalls erscheint uns aueh in unserem Falle der Nachweis gelungen 
zu sein, da~ die sogenannte reine stri~re BewegungsstSrung nicht nur 
durch die Affektion des Vorderhirnganglions allein erklSrt werden 
kSnne, und daf3 die bedeutendsten anderen extrapyramidalen Systeme 
gleichfalls sehwere Eigenerkrankungen aufweisen, wodurch nicht nur 
eine sonst indirekte, sondern vielmehr in hohem Ma~e eine direkte 
Beteiligung derselben in die Wagschale fMlt. Aus diesem Grunde mfissen 
wir namentlich den ursprfinglich yon Wilson angenommenen System- 
eharakter der Erkrankung zurfickweisen und hierin speziell den wich- 
tigen Befunden und Ausffihrungen Spielmeyers energisch beipfliehten. 

Wenn wit nunmehr zu dem zweiten Punkte unserer Ausffihrungen 
iibergehen, so miissen wir zunachst in genauer Erganzung der feineren 
histologisehen Untersuchungen folgendes bemerken. Im allgemeinen 
haben wir auch in unserem Falle ungefahr die gleichen Ver~tnderungen 
beobachtet, wie sie in letzter Zeit namentlich von Spielmeyer beschrieben 
wurden. Wir bemerken zunachst im Striatum, der einen Hauptstelle 
der Affektion, jenen yon Spielmeyer so treffend eharakterisierten Status 
spongiosus. Wir finden hier eine schwere Degeneration besonders der 
Markfasern, wenngleich auch an Stellen sehwerster Erkrankung einzelne 
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Elemente relativ gut erhalten bleiben. Es li~$t sich ferner unschwer fest- 
stellen, dal~ auch die das Striatum durchziehenden Faserbiindel durch den 
Degenerationsprozef3 in Mitleidenschaft gezogen werden; doch sehen wir 
im allgemeinen, daft diese grSberen Fasergruppen etwas besser erhalten 
sind als der grSl3te Teil der mit dem Striatum selbst im Zusammenhang 
stehenden Faserung. Dazu kommt auch noch ein nicht unbetri~chtlicher 
Teil erhaltener Fasern, die wir wohl als strio-petale ansprechen kSnnen, 
und die ~hnlich wie die durchziehenden hSchstens sekundSr erkrankcn. 

Abb. 5. Status spongiosus im Putamen.  Im weitmaschigen Liickenwerk liegen grol3e Ganglien- 
zcllen neben gewucherten Gliaelementen. Mitl~ige Faserproduktion.  Mikrophotogramm. 

Noch auffallender erscheint uns, wie Spielmeyer auch bemerkt hat, die 
relativ gro~e 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 stol3en, die 
scheinbar frei yon namhaften pathologischen Ver~nderungen sind. So 
kSnnen wir am Toluidinblauschnitt bei einigen solchen Zellen eine recht 
gute Darstellung des Tigroids bemerken, w~hrend allerdings die meisten 
andercn Ganglienzellen eine derartige. D~rstellung der Plasmastruk- 
turen nicht mehr erkennen lassen. Die meisten dieser Zellen scheinen 
im wesentlichen im Umfange vergr5ftert zu sein und m~chen meist den 
Eindruck yon 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 eigenartigen Parenchymerkrankung scheint nun im allgemeinen 
auch Ziige frischerer Prozesse zu zeigen, die wir am besten aus den 
eigenartigen Vert~nderungen, namentlich der Achsenzylinder erschlie[~en 
kSnnen. Am Mallory-Jakob-Pr~parate sehen wir sehr schSn die Zeichen 

Abb. 6. Erhaltene Ganglienzellen in spongiSs entar teten Partien. (Nucl. ansae ped.) 

der frischeren Achsenzylindervergnderungen dargestellt. Wir finden 
hier die deutlich ausgesprochene Quellung einzelner Axone, und wir 
sehen auch an diesen Stellen die ungleichmgl3ige Struktur, Verbreiterung 
und Verdiinnung der Fasern, wobei wir auch an anderen Stellen die 
gelgufigen Zeichen der frischen Achsenzylindererkrankung im Sinne 
des Zerfalls derselben beobachten kSnnen. Dieser Befund scheint mir 
im wesentlichen fiir die Richtigkeit der Annahme jener Autoren zu 
sprechen, die fiir die Chronizitgt des Prozesses eingetreten sind, 
welche damit das Fortbestehen der Noxe supponieren und diese flit die 
nicht auf einmal, sondern langsam, evtl. auch schubweise auftretende 
Degeneration, die wir eben in ihren frischeren Bildern nachweisen 
kSnnen, verantwortlich machen. Parallel mit diesem schweren degene- 
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rativen Vorgang am Parenchym geht ein proliferativer am gliSsen 
Apparat. Es war schon seinerzeit aufgefallen und sp~ter besonders von 
Spielmeyer betont worden, daft 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 pr~tgnantesten Ausdruck 
findet, ist hier in unserem Falle nieht vorhanden. Wir k6nnen zwar im 
allgemeinen die Behauptungen Spielmeyers bestgtigen, doeh glauben 
wir erkliiren zu k6nnen, daft die Gliaproliferation auch beziiglich der 
Faserneubildung nicht unbetr~tchtlieh ist. Wit finden in unserem Falle 
immerhin eine stattliche Anzahl von Gliafasern, welehe das sehwammige 
Gefiige der tIerde sehaffen, doeh zeigen sieh diese Balken im allgemeinen 
von aufterordentlich schwachem Volumen, und das Kaliber der einzelnen 
Fasern diinkt uns meist wesentlich geringer als jenes, das wir bei sklero- 
sierenden Prozessen zu beobaehten Gelegenheit haben. Die Erklgrung 
fiir diese merkwiirdige Tatsaehe hat wohl Alzheimer zu geben versueht, 
und Spielmeyer hat weitere Anhaltspunkte fiir das eigenartige Verhalten 
der faserigen Neuroglia angefiihrt und dadureh den daraus resultierenden 
Status spongiosus zu deuten unternommen. Letzterer nimmt neben der 
5rtlichen Eigenart der Neuroglia im Linsenkern aueh als zweiten Grund 
die schnelle Destruktion des nervSsen Gewebes als Hauptgriinde der 
Entstehung des spongi6sen Zustandes an. Wir glauben uns zum Tail 
den Erwi~gungen dieses Autors, der sich einerseits auf die wiehtigen 
Befunde Weigerts, auf die Alzheimersehen und die eigenen andererseits 
stiitzt, ansehlieBen zu k6nnen, wobei wir doeh erkl~ren miissen, dab 
auch andere Griinde fiir die Entstehung dieser eigenartigen histologisehen 
Bildung ma2gebend sein diirften. Wenn auch Spielmeyer in seinen 
Fgllen und in Anlehnung an die Untersuchungen der anderen Autoren 
fiir diesen Prozeft GefgBver~nderungen nicht verantwortlieh machen 
will, so m6ehten wir doch an der Hand unserer Befunde hierin einige 
Zuriickhaltung an den Tag legen. Besonders in der Umgebung der 
Herdaffektionen maehte es mitunter auf uns den Eindruck, als ob 
dieser eigenartige degenerative Prozel~ sieh doeh an einzelnen Stellen 
nicht ganz unabhgngig yon den Gefggen zeigte. Wir konnten immerhin 
herdfSrmige, kleine Degenerationsinseln in der ngehsten Umgebung der 
Gefii$e feststellen, wghrend wieder andere Partien mehr an den Eta t  
eribld gemahnten. Naehdem wit nun aufterdem zahlreiehe Ansammlungen 
von Blutpigment und aueh Zellen, die sieh mit solehem beladen haben, 
bemerken, und da wir ferner vereinzelte kleinste Blutungen linden, auf 
welehe wir jedoch wegen der terminalen Erkrankung des Patienten 
keinen besonderen Weft  legen, erseheint uns daher niitig, eine vaseulitre 
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Komponente des Prozesses nicht yon der Hand zu weisen, wenn wir 
auch vorl~ufig die genaue Bestimmung dieser GefaBwirkung in patho- 
genetischer Hinsicht noch nicht besprechen wollen. Immerhin mSchten 
wir gleich bier betonen, dab wir einen entziindlichen ProzeB kaum 
annehmen diirfen, woferne nicht Momente, auf die wir sphter zu sprechen 
kommen werden, eine besondere Bedeutung erlangen. Das infiltrative 
Moment fehlt in unserem Falle fast zur G~nze. Wir sehen zwar im 
Striatum wie auch in den anderen Herden Lymphocytenansamm- 
lungen in der n~chsten Umgebung der Gefafle, wie in den Lymph- 
r~umen derselben. Dies kann jedoch nicht unbedingt zur An- 
nahme einer bestehenden Entziindung beim prim~ren ProzeB heran- 
gezogen werden, da wir sie nieht unschwer auf die finale grippSse Er- 
krankung beziehen kSnnen. Es fragt sich nun, ob nicht die vasculare 
Komponente der Affektion, die wir doch nicht ganz ausschlieBen kSnnen, 
auch einiges zu diesem merkwfirdigen Typus der Gewebsreaktion bei- 
tr~gt. Wir k6nnten hier vielleicht an die merkwfirdigen Formen der 
Liickenfelder im Rfickenmark bei den verschiedenen degenerativen 
Herdprozessen denken, wo doch auch die Topik der Herde bereits ein 
sicheres Zeichen ffir die GefitBursache abgibt, und wo auch die Neuro- 
glia anders reagiert als bei den versehieden sklerosierenden Erkrankun- 
gen. Auch hier ist die substitutive Kraft  der Glia eine relativ ge- 
sehwiichte, und hier kann wohl kaum der Lokalcharakter des Stfitz- 
gewebes zur Erkli~rung herangezogen werden. Hier dtirfte immer ein 
Moment das andere unterstiitzen, und bei einem langdauernden ProzeB 
wie bei unserem vorliegenden wird hi~ufig der Grundcharakter dureh 
konkurrierende Faktoren fiberdeckt. Diese relative Reaktionssehwi~che 
der Neuroglia kSnnte ebensogut durch eine schwere Mitaffektion der- 
selben erkli~rt werden, da auch die zahlreiehen atypischen Formen der 
Gtiazellen fiir v511ig veris Verhi~ltnisse zu spreehen scheinen. Ge- 
wiB ist der yon Spielmeyer herangezogene Erkli~rungsgrund des rapiden 
Parenchymzerfalles anzuerkennen, doch glaube ich nicht, dab dies 
sensu strictiori vollkommen zutrifft, da, wie ieh frfiher ausgefiihrt habe, 
der ProzeB keineswegs zum Stillstand gekommen ist, sondern sich noch 
immer Zeiehen auch frischerer Veri~nderungen feststellen lassen, womit 
der chronisch degenerative und progredient verlaufende Proze$ fest- 
zelegt erscheint. Das hier unterstiitzende Moment des Lokalcharakters 
der Glia im Sinne einer schon normal bestehenden Faserarmut ist 
gleichfalls nicht absolut beweisend oder aufkl~rend, da wir aueh 
schon in Anlehnung der zahlreiehen durchquerenden Nervenfaser- 
biindel aueh genfigend fascicul~re Glia antreffen und von hier 
aus auch eine Proliferation der gleichen Art ausgehen kSnnte. DaB 
yon diesen Punkten auch das Wuchern der Glia den Ausgangspunkt 
nimmt, kann man aus den verschiedensten Pr~paraten unseres 
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Falles erkennen, da stets in Anlehnung an solche Faserbiindel eine 
starke Wucherung der Gliazellen einsetzt. Auch zahlreiche Fi~lle der 
Literatur kSnnen J(hnliches berichten. Andererseits beweisen uns auch 
F~lle, wo die Neuroglia mehr im Sinne einer Sklerose reagiert, was wir 
auch im Bereiche des Linsenkernes feststellen kSnnen, daft der Einwand 
bezfiglich der lokalen Eigenart der Neuroglia hinfhllig ist. Einen solchen 
Fall haben wir gegenwi~rtig zur Untersuchung, und dessen Ergebnisse 
sollen an anderer Stelle weitere wichtige Gesichtspunkte bringen. Wir 

Abb. 7. Atypische Gliazellen (Putamen). 

glauben mithin neben den yon Spielmeyer angefiihrten beiden Momenten 
noch die vasculgire Komponente, auf die wir noch zurfickkommen 
werden, anftihren zu sollen und diese aueh ffir die ver~nderte Reaktions- 
fi~higkeit der Neuroglia teilweise verantwortlich zu maehen. Diese 
i~uBert sich in unserem Falle ganz in der gleichen Art, wie sie Alz- 
helmet bei der Pseudosklerose und sparer Spielmeyer auch bei der 
Wilsonschen Linsenkerndegeneration besehrieben haben. Hier zeigt sich 
wohl, dab (lie Neuroglia sich stark vermehrt hat, daft 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 yon Gliazellen in grol~er Zahl. Wir haben hier an unseren 
Priparaten im allgemeinen zwei Typen solcher Zellen gefunden, erstens 
solehe grof~e Zellen, die neben einem riesigen Kern auch noch grS- 
Seres Plasma der Zelle erkennen lassen, und zweitens in welt grSf~erer 
Zahl grol3e Kerne, die scheinbar ohne plasmatisehe Hiille frei im 
Gewebe zu liegen seheinen. Die ersteren erreiehen eine kolossale 
GrSl3e, und das Plasma, das sich um den gigantischen Kern gelegt hat, 
greift mit groSen, zahlreichen Fortsitzen naeh allen Richtungen aus. 
Diese plasmatischen Anteile lief3en sich nut schwer zur Darstellung 
bringen, da mir nur gechromtes Material zur Verfiigung stand, jedoeh 
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 genihert, relativ 
chromatinarm. Ein KernkSrperchen lif3t sieh nicht immer mit Sicher- 
heit agnoszieren, und mitunter ist der Kern ganz hell aufleuchtend. 
Welt vielgestaltiger sind die einzeln auftretenden Kerne, die ebenfalls 
fiberdimensioniert sind, und welche die bizarrsten Formen aufzuweisen 
pflegen. Hier findet man neben runden Kernen aueh solche, die einen 
kleinen Fortsatz aussenden, daneben wieder mehr spitz zulaufende 
Kerne und andere gipfelartige Figuren. Im allgemeinen sieht man 
aueh bier die ganze Zahl yon Typen der Gliakerne, die wir bei H6sslin- 
Alzheimer wiedergegeben sehen. Jene Gliazellen, die auch ein reiches 
Plasma zeigen, sehen oft Ganglienzellen tiuschend i~hnlich, und eine 
Differenzierung ist oft, wie aueh Alzheimer und Spielmeyer anftihren, 
ziemlich schwierig, zumal bei einigen Zellen die Fortsitze nicht deutlich 
hervortreten und tier Kern sieh hiufig dem Typus eines Ganglien- 
zellkernes ni~hert. Differentialdiagnostiseh gelten auch fiir uns die 
von Alzheimer angegebenen Merkmale. Eine weitere Sehwierigkeit 
bilden in unserem Falle eigenartige Ganglienzellformen, die sich durch 
besondere GrSl3e auszeichnen (Schwellung?), welche auf3erdem reiche 
Pigmentmassen in ihrem Inneren bergen - -  was wit differentiell gut 
verwerten kSnnen--, und deren Kerne gegeniiber dem groSen Plasma- 
reiehtum eigenartig gesehrumpft erscheinen. Diese Zellen erinnern fast 
an gewisse atypische Zellformen bei EntwieldungsstSrungen. AuSer 
diesen merkwfirdigen Gliazellen und isolierten Kernen, die fast immer 
die verschiedensten Zeiehen regressiver Verinderungen zeigen, und die 
wohl mit einiger Wahrseheinlichkeit auf eine gestSrte Kern-Plasma- 
relation hinweisen, sieht man aueh die versehiedensten anderen Formen 
gliSser Wucherungen, die sieh rein morphologisch ziemlich charak- 
teristiseh demonstrieren. Was die rein topisehe Anordnung dieser 
starken Gliahyperplasien anlangt, so linden wir eine Abhgngigkeit der 
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Gliavermehrung vonder  Verteilung der durehziehenden Faserbiindel 
durch das strigre Gebiet. Im Bereiehe dieser Faserbiindel, wo wir bereits 
unter normalen Verhgltnissen eine deutliche Vermehrung der Gliakerne 
gegeniiber dem strigren Grundgewebe linden, sieht man in unserem 
Falle eine ganz besonders deutlich hervortretende Wucherung der 
gliSsen Elemente, vorwiegend kleiner Zellen, welche an den horizontal 
getroffenen Querschnitten gew6hnlich mehr oder minder kreisrunde 
Herde bilden, w~hrend an den l~ngsgetroffenen Faserziigen diese Zell- 

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

anh~ufungen das Bild diehter Zellb~nder darbieten. Diese Tatsaehe 
erscheint uns schon aus diesem Grunde bemerkenswert, weft wir in 
diesen Stellen gewissermal~en ein Reservoir und Proliferationszentrum 
der Neuroglia annehmen dtiffen und auf diese Weise die MSglichkeit 
gegeben ist, dal~ in dem sonst gliafaserarmen Linsenkerngewebe doch 
die M6gliehkeit besteht, dal3 von hier aus eine eventuelle Faserbildung 
ausgehen kSnne. Diese Verdichtung der gliSsen Inseln nimmt gegen 
das Pallidum, entsprechend der allgemeinen Faserkumulierung zu, und 
auf diese Weise entstehen dann gr61~ere Abschnitte, die von derartigen 
Gliawucherungen tibers~t sind. Neben diesen Gliawucherungen zeigt 
sich jedoch auch eine starke proliferative Tendenz der perivaseul~ren 
Glia. Hier ist es zu einer deutlichen Vermehrung gliSser Elemente 
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gekommen, wobei jedoeh aueh adventitielle Zellen sieh an der Pro- 
liferation beteiligen. AuBerdem sieht man eine allgemeine Gr61~enzunahme 
der ektodermalen Stfitzsubstanz, die sich in einer deutlichen hyper- 
plastischen Tendenz i~uBert. Wir bemerken eine nicht unbetr~chtliche 
Zahl gr6Berer Gliazellen im Zustande plasmatischer Hyperplasie, und 
auBerdem zeigt sich auch eine nicht ganz unbetri~chtliche Gliafaser- 
entwicklung. Daneben sehen wir auch bei vielen gli6sen Elementen aus- 
gesprochen regressive Tendenzen, wobei wir auch die Bildung von 
dyplastischen (am6boiden) Gliazellen beobachten k6nnen. Allerdings 
scheint die Zahl gerade dieser Zelltypen eine geringe zu sein. Die 
Gliafasern bilden die Begrenzungen des por6sen Maschenwerkes, in 
welchem wir an einzelnen Stellen auch noch die Zeichen der gli6sen 
Abr~tumt~tigkeit nachweisen k6nnen. Namentlich sehen wir die Phago- 
cytose yon reichlichem Blutpigment, resp. H~mosiderinkrystallen, 
welche yon Abr~umzellen durchgefiihrt wird. Auffallend ist die Tat- 
sache, dab diese Pigmenthaufen und phagoeytierenden Zellen nicht 
diffus im Bereiche des ganzen Herdes zu finden sind, sondern daft wir 
gew6hnlich einen oder den anderen gr6Beren Haufen sehen, der einen 
ziemlichen Umfang erreichen kann. Solche Gruppen von Abr~um- 
zellen linden sich an verschiedenen Stellen, doch sind namentlich 
die Reste yon Blutpigment auf einzelne Stellen beschr~nkt. (Frische 
Blutungen yon kleinstem Kaliber linden wir, doch sind sie sehr selten 
und dfirften wahrscheinlich auf die terminale Erkrankung zuliickzu- 
fiihren sein.) Die Zeichen frischer Abr~umt~tigkeit sind recht gering, 
was auch bereits yon anderer Seite betont worden ist. Fassen wir 
nach den] Gesagten die allgemeinen Zeichen der gli6sen Herdreaktion 
zusammen, so zeigt sich im wesentlichen eine Ubereinstimmung mit 
den Ausffihrungen der anderen Autoren. Es fragt sich nach den 
frfiher angefiihrten Beschreibungen der gli6sen Ver~nderungen, ob die 
beiden yon Spielmeyer herangezogenen Momente genfigen, um das 
histologische Bild des Prozesses in dieser Hinsicht eindeutig und rest- 
los zu erkl~ren. Wie ich bereits betont habe, sind die Spielmeyerschen 
Ansichten gewiB zutreffend. Andererseits sprechen doch yon mir an- 
geffihrte Griinde daffir, dab diese beiden Momente - -  rapider Parenchym- 
zerfall und lokale Eigentfimlichkeit der Glia - -  kaum die einzigen 
Grfinde fiir die Entstehung dieses spongi6sen Prozesses darstellen 
k6nnten. Erstens ist es uns aufgefallen, da[t wit in unserem Fallc 
deutliche Zeichen auch frischer Zerfallsprozesse am Parenchym im Be- 
reiche des Herdes feststellen konnten, und dab wir die Zeichen eines 
rapid ablaufenden Untergangcs des Parenchyms en masse nicht mit 
absoluter Sicherheit erweisen k6nnen. Sicherlich ist es zuzugeben, 
dab der degenerative Proze~ einen relativ schnellen Verlauf nimmt, 
da eben die Neuroglia so schlecht reparatorisch in Kraf t  tritt .  Anderer- 
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seits zeigt der klinische Verlauf auch unseres Falles, dab his zur vollen 
Ausbildung des Gesamtbildes viele Jahre verflossen waren, was gleich- 
falls doch auch nicht mit zwingender Sicherheit ffir eine rapide Paren- 
chymst6rung zu sprechen scheint. Was jedoch den Weigertschen Punkt  
der lokalen Eigenart der Neuroglia im Bereiche des Corpus striatum 
anlangt, so wi~re doch die enge Beziehung der die durchziehenden 
Fasern begleitenden Gliaelemente zu der striS, ren gli6sen Konstitution 
in Erwi~gung zu ziehen, und wie die eigenen Befunde lehren, scheint 
auch de facto yon diesen gliareichen Partien die Proliferation ihren 
Ausgang zu nehmen. A]lerdings diirfte dies besonders nur fiir jene Fi~lle 
in Betraeht kommen, w o e s  zu st~rkeren 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 k6nnen, wiirden bei der starken 
Wucherungstendenz im allgemeinen geniigen, eine st~rkere reparative 
Funktion der Neuroglia geltend zu machen, um die Bildung eines 
sklerosierenden Prozesses zu erm6glichen. Dies kommt auch sicherlich 
mitunter vor, da ich soeben bei einem anderen Falle auch im Stria- 
turn einen derartigen sklerosierenden Typus der Gliareaktion be- 
obachten konnte. Dal~ dies jedoch hier nicht der Fall ist, scheint mir 
auf ein drittes Moment zuriickzuffihren zu sein. Ich habe den Eindruck, 
dal~ bier neben dem Parenchym auch die Neuroglia die Zeichen einer 
schweren Eigenerkrankung tritgt, welche dieses Gewebe hindert, die 
Bildung einer reparativen Narbe durchzuffihren. Dieses Moment 
scheint auch Alzheimer bereits aufgefallen zu sein, der ja sehr bald die 
Kurzlebigkeit der eigenartigen gli6sen Elemente beschrieb und damit 
gewissermagen den AnstoB zu dieser Auffassung der Frage gibt. Wenn 
wir sowohl die merkwiirdigen Riesengliazellformen wie die dysplastisehen 
(am6boiden Zellen) hervorheben, so glauben wir an diesen beiden Typen 
bereits eharakteristische Bilder fiir die merkwiirdige pathologisehe 
Affektion der Glia zu bemerken. Was die ersteren anlangt, so erseheint es 
uns auffallend, daf3 der Kern die Tendenz zeigt, kolossale Dimensionen 
anzunehmen, dab jedoeh aueh bei den kleineren Typen es ganz auf- 
fallend ist, dab der Chromatingehalt der Kerne oft ein sehr geringer ist. 
Daneben besteht die frfihzeitige Tendenz der Kerne, bizarre Formen 
zu bilden, welehe Erseheinung wir wohl kaum anders als ein regressives 
Phi~nomen deuten k6nnen. Die Annahme yon blastomat6sen Typen 
ist in jiingster Zeit bei diesen Zellen yon Spielmeyer wie yon Jalcob 
abgelehnt worden, und ieh glaube, da6 die yon den beiden genannten 
Autoren angeffihrten Argumente hinreichen, um diese Ansieht zu wider- 
legen. Aueh wir k6nnen uns dem Bielschowslcysehen Gedanken nieht 
ansehlieBen, da alles, was wir in unserem Falle sehen, gegen eine solche 
Hypothese spricht. Die Verteilung der Zellen, ihre groBe Differenz 
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gegeniiber typischen blastomatSsen Gliatypen, selbst solchen bei tu- 
berSser Sklerose (siehe auch Jakob und Josephy), der Mangel jeglicher 
anderen charakteristischen Merkmale blastomatSser Proliferationen 
lassen diese Darstellung unwahrscheinlich werden. W~thrend auch 
Jakob diese Zellfrage ungel5st li~[~t, wollen wir doch diese Zellen patho. 
genetisch in dem frtiher angeffihrten Sinne zu erkliiren versuchen. Wir 
linden es bei der Gr51~e, ja sogar monstrSsen Ausbildung der Kerne 
nicht verwunderlich, dab 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 Eindruek, als ob sich die vitale 
Energie der Kerne lediglich in der formativen Weiterentwicklung er- 
schSpft und auf diese Weise seine Relation zur Plasmabildung ge- 
schwi~eht oder unterbunden zu sein scheint. Dazu kommt noch weiter, 
dal~ dieses merkwiirdige Wachstum der Zellen bald die Zeichen innerer 
Morbiditi~t an sieh tri~gt und der Kern auch dem Untergange anheim- 
fallen kann. Diese merkwiirdige Entwicklung vieler Gliazellen weist 
auf eine Abweichung vom gewShnlichen l~eaktionstypus hin, wie ieh 
ihn seinerzeit besehrieben habe. Auf diese Weise sehen wir auch eine 
Unterbindung jener Fi~higkeit hyperplastisch veri~nderter Gliazellen, 
sich im geeigneten Momente zur Abrimm- resp. Gliafaserzelle heraus- 
differenzieren zu kSnnen. Diese Tatsache fiihrt nun einerseits dazu, 
daI3 wir trotz der kontinuierlich weitergehenden Degenerationsvorgi~nge 
am Parenchym eine relativ geringe Zahl yon Abr~umzellen vorfinden, dab 
welter im sp~,teren Verlaufe die Faserbildung auffallend zuriickbleibt und 
damit einerseits die Entstehung einer sklerotischen Narbe verhindert, der 
spongiSse Zustand des Gewebes anderseits dadurch bedingt wird. Daftir 
spricht neben den objektiv feststellbaren Zeichen der gli5sen Eigen- 
erkrankung resp. atypischen, durch den Prozei3 scheinbar bedingten 
Abarten der gliSsen Proliferationsform erstens die Tatsache, daI3 wir 
einen gleiehen oder ~hnlichen Prozel~ auch an Stellen finden, wo das 
Weigertsche Gliaprinzip nicht anwendbar ist, zweitens das Vorkommen 
jenes ~hnl~chen eigenartigen spongiSsen Zustandsbildes z. B. bei der 
Paralyse, bei der wir seit Scha//er mit vollem Rechte eine primSre 
Eigenerkrankung d e r  Neuroglia anzunehmen berech t ig t  sind. Zu- 
ni~chst zum ersten: Wir h~ben sehon weiter oben bemerkt, daI~ der 
Proze~ nur scheinbar das Striatum allein befi~llt, dalt jedoeh in 
gleicher Weise erstens die nachbarlichen angrenzenden Gebiete und 
zweitens aueh ganz andere Systeme gleiehsinnig affiziert sind. Was 
die Affektion der angrenzenden Abschnitte des Putamens anlangt, 
so erscheint es yon Haus aus nicht iiberraschend, dal3 hier die gleiche 
Art der Erkrankung nachweisbar ist wie im primi~ren Zentrum der 
Erkrankung. Wenn wir die Gebiete lateral vom Streifenhiigel zu- 
ni~chst erSrtern, so sehen wir, dal3 in allen Ebenen der frontalen Serie 
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die eng angrenzende D, ul~ere Kapsel in schwerster Weise miterkrankt 
ist, und dab sich histologisch keine Differenzen gegenfiber dem strii~ren 
ProzeB feststellen lassen. In den caudaleren Ebenen erscheint sogar 
h~ufig in der aul3eren Kapsel der spongi5se Zustand des Gewebes viel 
sti~rker ausgepr~gt als im medial anlagernden Putamen, bei welchem 
sich bereits ein Abklingen der Erkrankung bemerkbar macht. Wesent- 
]ich schw~cher erscheint die pathologische Veri~nderung bereits im 
Claustrum und der 5~ul3eren Kapsel, wiewohl auch hier der spongiSse 
Prozeft deutlich ausgepri~gt, das Ltickenwerk jedoch ein viel schw~cheres 
ist und daher weniger typisch erscheint. Xhnlich liegen auch die Ver- 
h~tltnisse in der anschlielJenden Insel. Diese zeigt uns ira wesentlichen 
das typische Bild des spongiSsen 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 spongiSser Entartung klar zutage treten. Jedoch auch das 
Grau der Inselrinde zeigt die Zeichen schwerster degenerativer Ver- 
imderung, wobei sowohl die Ganglienzellen wie namentlich das corticale 
Marlcfaserbild die Zeichen schwerster Erkrankung zeigt (siehe unten). 
Auch hier kSnnen wir eine sti~rkere Proliferation der Neuroglia wahr- 
nehmen, die jedoch im allgemeinen quantitativ der im Striatum ent- 
schieden nachsteht. Atypische grol3e Gliazellen kSnnen wir such in den 
angrenzenden Abschnitten des Striatums feststellen, wenngleich die 
Zahl dieser eigenartigen Elemente bier abnimmt und sich mit den Ver- 
h~ltnissen im Streifenhiigel kaum vergleichen l ~ t .  Interessant ist 
es auch, dait der Nucleus caudatus, der ja in unserem Falle nicht 
Sitz schwerster Erkrankung ist und such keinen derartigen spon- 
giSsen Erkrankungsprozeit aufweist, doch gewissermal~en Rudimente 
dieser Affektion bietet. Wir sehen zun~chst in diesem Ganglion die 
Degeneration vieler Ganglienzellen mit teilweisem Untergang, daneben 
aber such jene eigenartige Wueherung der Neuroglia, die hier die 
gleichen Formen in allerdings quantitativ vermindertem MaBstabc 
zeigt, wie wir sic 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 wesentliehen finden wir aueh bier 
bereits die initialen Elemente des pathologischen Reaktionsvorganges 
ausgepriigt, indem wir eigentlieh fast alle Bausteine des typischen 
Prozesses vorfinden, wobei die eigentliche degenerative Zerst6rung des 
Parenchyms noch relativ schwach entwickelt ist, durch welche erst 
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der riehtige spongi6se Zustand manifest wird. Aueh diese Tatsaehe liillt 
uns doch Zweifel aufkommen, ob wirklich die rapide Parenchym- 
degeneration eine der I-Iauptursachen dieser spongi6sen Entartung dar- 
stellt, da es auch immerhin vorstellbar ist, dab bei chronischerer Fort- 
entwicklung der Degeneration des Parenchyras und bei gleichzeitiger 
Insuffizienz der reparativen Funktion der Neuroglia ein gleiches Bild 
m6glich w~re. 

Was nun die Verhitltnisse im Globus pallidus anlangt, so raiissen wir 
eine strenge Scheidung zwisehen dera angrenzenden lateralen Tell, der 
gleichfalls schwer erkrankt ist, und den so ziemlich intakten medialen 
Abschnitten vornehmen. In dem ersten sehen wir den gleichen spon- 
giSsen DegenerationsprozeB wie im Putamen, der allmiihlich abklingt 
und bereits ira innersten Gliede auch nicht mehr andeutungsweise zu 
bemerken ist. Differentie]l gegeniiber dem Putamen ist im lateralen 
Pallidura, wie schon friiher bemerkt, eine nicht unbetriiehtliche Ver- 
mehrung besonders der kleineren Gliaelemente festzustellen, die sich 
auch im Gebiete der Grenzlamellen besonders deutlich feststellen l~tBt, 
und die ira Pallidus selbst entsprechend den zahlreiehen zusammen- 
gedr~ingten, konvergierenden Faserzfigen eine besonders starke Ent- 
wicklung genommen haben. Dutch diese auffallende Wucherung der Glia- 
zellen, die sich sicherlich sekund~r im Anschlusse an die Degeneration 
der strio-pallidaren Systeme entwickelt haben, erscheint diese Hyper- 
plasie der Glia raitunter einen ganz diffusen Charakter anzunehraen, 
die sich jedoch bei genauer Untersuchung auf die vorhin angefiihrte 
Weise erkl~tren laftt. Hier ira Globus pallidus sehen wir bei gleichzeitiger 
Abnahrae der Parenchyraver~nderungen auch ein wesentliches Seltener- 
werden der gliSsen Riesenzellen, die wir hier nur ganz vereinzelt und 
sehr sparlieh finden. Dort, wo der Globus pallidus noch rait im Herde 
liegt, ist natiirlieh der spongiSse Zustand in gleicher Weise wie ira Pu- 
tamen ausgepragt, nnd die histologischen Kriterien die gleichen wie 
in den friiher beschriebenen Entartungsbezirken. 

Haben wir damit in erster Linie die gleichsinnige Ver~tnderung der 
benaehbarten Hirnteile kennengelernt, was ja ira allgemeinen nicht 
verwunderlieh ist, ira speziellen jedoeh bereits gegen die Auffassung 
einer Systeraerkranknng (siehe unten) spricht, so raiissen wir nunraehr 
auch an die Beschreibnng jener Abschnitte gehen, bei welehen wir keine 
nachbarliehe Wirkung in irgendeiner Weise geltend raachen kSnnen, und 
wo lediglich die gleiehe Art der Reaktion des Gewebes auftritt,  wie wir 
sie bisher in den verschiedenen Abschnitten dargelegt haben. Hier 
ratissen wir in allererster Linie das Kleinhirn anfiihren. Aus der friiheren 
Beschreibung war bereits hervorgegangen, dal~ der ProzeIt in dieser 
Form bisher eigentlieh niemals zur Beobachtung gelangt ist und wahr- 
seheinlieh lediglich als eine Kombination der typischen cerebellaren 
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Vcranderungen 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 gleiehzeitigen und gleiehsinnigen 
Erkrankung der bereits vorhin angeffihrten Kleinhirnabsehnitte und 
der des Striatums. Histologisch zeigt sich nun im Nucleus dentatus 
ungefahr die gleiehe Ver~tnderung, wie sie yon Spielmeyer in seinen 
Fi~llen besehrieben wurde. Auch hier besteht der spongi6se Entartungs- 
prozeB bei Erhaltung der groben anatomischen Kernzeiehnung. Das 
charakteristische Bild und die Anordnung der Ganglienzellen selbst ist 
im wesentlichen nicht gestSrt. Die Ganglienzellen sind zwar meist er- 
krankt, doeh zeigen sieh relativ geringe Zeichen schwererer Affek- 
tion. Es bestehen auch hier einige J~hnlichkeiten mit dem Striatum, 
wo wir ja auch noch an einzelnen Stellen reichlieh Ganglienzellen sehen 
konnten. Die Ganglienzellzahl scheint hier nur sehr wenig reduziert. 
Das Dentatusgebiet wird yon diehten Str~ngen yon Gliafasern durch- 
zogen, die hier entschieden reichlicher sind als im Striatum. Im iibrigen 
besteht auch hier der spongi6se Zustand des Gewebes, der hier jedoeh 
durch die derbere Entwieklung der gliSsen Fasermengen ein viel ge- 
schlosseneres Bild aufweist und sieh sehon dadureh vom strii~ren Herde 
unterseheidet. Aueh die Parenehymdegeneration ist hier weir geringer. 
Im iibrigen miissen wir aueh solehe Veri~nderungen im Dentatus unter- 
seheiden, die wit im Zellbande sehen yon jenen, welehe sich im zen- 
tralen Innern des Kernes manifestieren. Im ersten Falle zeigt sieh eine 
Gliawucherung, die aber keinen besonders hohen Grad erreieht, und 
die entsprechend der relativ geringen Affektion der Ganglienzellen 
lediglieh auf eine Zunahme kleinerer Gliaelemente besehritnkt ist. 
Vereinzelt kommen aueh atypisehe Zellen vor. Sehwerer sind die 
Zeichen der Erkrankung im Innern des Kernes, wo wir das dichte 
Gliafasernetz sehen, welches ein dieht geftigtes Masehenwerk bildet, 
und wo sich aueh sehwere degenerative Ver~nderungen am Parenehym 
zeigen. Auch hier sieht man nur vereinzelte atypisehe Gliazellen, 
die an Zahl weir hinter der im Striatum zuriiekbleiben. Bemerkens- 
wert sind im Bereiehe des Dentatus die nieht unbetrhehtliehen Ver- 
i~nderungen der Gef~ge. Wit sehen bei fast allen, selbst den kleinsten 
J~stehen eine auffallende Verdiekung der Gefi~6wand, die mitunter auch 
hyaline Entartung zeigt. Daneben sehen wir aueh bei einzelnen Ge- 
I~gen kleinere und gr6gere Infiltrate, die sieh hier nieht nur aus 
Abri~umelementen, sondern aueh aus typisehen Lymphoeyten zu- 
sammensetzen. Wir vermuten jedoch auch hier, da• diese Infiltration 
auf die gripp6se Erkrankung zu beziehen wi~re. 

Auffallender sind die VerSnderungen, die sieh in der Umgebung des 
De, ntatus im Kleinhirnmarke linden, die jedoeh keineswegs yon der 
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Dentatuserkrankung abh/ingig 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 ffir die 
Ursache dieser Eigentiimliehkeit nachweisen li~Bt. Im allgemeinen sehen 
wir eine im Markscheidenpri~parate bereits makroskopisch erkennbare 

Abb. 9. Status spongiosus im Kleinhirnmark. Dichteres Glianetz, st~rkcre Proliferation 
faseriger Glia. 

schwere Degeneration der Markfasern, die allerdings nicht immer gleich- 
mi~itig ist, und wir k6nnen vereinzelte intakte Faserziige auch in den 
sehwer erkrankten Partien stets nachweisen. Parallel mit dieser Paren- 
chymdegeneration geht auch ein proliferativer Wucherungsproze[t der 
Neuroglia, der jedoch interessanterweise hinter dem im Bereiche des 
Dentatus zuriickbleibt. Die Folge davon ist die Entstehung eines 
ahnliehen spongi6sen Bildes, wie w i r e s  im Striatum gesehen haben, 
welches jedoeh niemals einen so hohen Glad erreicht. Wie bereits 
erwiihnt, findet man neben schwer erkrankten Stellen, die spongi6s 
entartet  sind, auch solehe, wo der krankhafte Vorgang am Gewebe 
weniger deutlich in Erscheinung tritt .  An den spongi6sen Herden sehen 
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wir ein mehr oder minder feines Maschenwerk, das zum Teil von Glia- 
fasern gebildet wird, und wo wir aueh Abr~umelemente feststellen 
kSnnen. Im iibrigen unterscheidet sich der ProzeB nur wenig yon den 
frfiher beschriebenen Partien. Der Prozel] macht aueh hier, soweit es 
sich an unseren Serienpr~paraten verfolgen l~[tt, an den L~ppchen der 
Hemisph~ren halt, doch k~nnen wir aueh an einzelnen Markstrahlen 
Zeiehen einer Faserdegeneration feststellen. Ffir genauere Unter- 
suchungen fiber feinere Ver~nderungen der Kleinhirnrinde und nament- 
lich der Purkinjeschen Zellen eignen sich unsere Pr~parate nieht. 

AuBerdem .mfissen wir jetzt  noch einzelner Ver~nderungen ge- 
denken, die wir aueh im Bereiche der Gro[thirnrinde gefunden haben, 
und wo wir auch Zeiehen eines ~hnlichen Prozesses feststellen. Hier 
konnten wit besonders an einem Blocke, welcher aus der Pr~zentral- 
region stammt, einen ~hnliehen spongiSsen Entartungsproze6 erkennen, 
wie wir ihn bisher mehrfach besehrieben haben. Abgesehen yon den 
degenerativen Ver~nderungen an den Ganglienzellen in den einzelnen 
Rindenschichten, wobei wir allerdings besonders in den oberen Sehiehten 
Zellausf~lle bemerken, die unteren jedoch auch nieht als normal zu be- 
zeichnen sind, sowie dem Vorkommen gewueherter Gliaelemente, die 6fters 
vom Typus der atypisehen groBen Gliaelemente sind, finder sieh ein 
spongiSser DegenerationsprozeB im Mark der Windungen. Dies erseheint 
uns um so bemerkenswerter, als wir gerade an dieser Stelle einen der- 
artigen ProzeB nicht vermuten. Es hieBe frfiher Gesagtes wiederholen, 
wenn man eine genauere Analyse aueh hier bringen wollte. Hervor- 
heben mSehte ich nur, dab wir in den Rindenstiicken besonders oft 
jene eigenartigen hellen Kerne sehen, die ihr Chromatin of~ zur G~nze 
verloren haben, und wo wir den Eindruek lediglich einer hellen, auf- 
leuchtenden Seheibe haben. Diese Gliazellen dfirften wohl gr66ter 
Wahrscheinliehkeit naeh regressiv ver~nderte Zellen sein, die eine 
Parallelerscheinung zu jenen groBen atypischen Gliazellen und Kernen 
vorstellen dfirften, und lediglich dahin zu deuten sein, dab diese meist 
kleineren Zellen aus jenen in den oberen Schichten der Rinde vor- 
kommenden kleinen Gliazellen sich entwiekeln dfirften, deren Waehs- 
tumsf~higkeit ohnehin eine relativ beschr~nkte ist, und sich dadureh 
von jenen anderen groBen Zellen unterseheiden. DaB auch in dieser 
Gegend bei anderen Prozessen atypisehe Gliazellen grSBerer Dimensionen 
vorkommen, sprieht nieht gegen unsere Auffassung, die wir vorhin 
ge~ul3ert haben. 

Wenn wir somit das bisher Gesagte zusammenfassen, so mfissen wit 
feststellen, dab aueh in einer Reihe anderer Absehnitte des Zentral- 
nervensystems Ver~nderungen vorkommen, die stets eine nahe Ver- 
wandtsehaft zu den Hauptherden im Striatum zeigen. Es zeigt sieh in 
unserem Falle eine Differenz gegenfiber den anderen F~llen, die bisher 



72 E. Pollak : 

zur Beobachtung gelangten. Waren in letzter Zeit bereits immer bei 
der Wilsonsehen Linsenkerndegeneration auch Erkrankungen in den 
versehiedensten anderen Regionen nachgewiesen worden, von Spiel- 
meyer auch die gleichsinnige Miterkrankung des Nucleus dentatus be- 
schrieben worden, so zeigt unser Fall eine klassische, gleiehartige Affek- 
tion des Nervensystems in einer ganzen Reihe verschiedenster Ab- 
schnitte. Hier genfigt zunaehst nicht mehr die ErklSrung durch An- 
nahme einer Art Systemerkrankung, die durch neuere Befunde beson- 
ders der mikrochemischen Untersuchung gestiitzt werden, und auch ffir 
die Erklarung der eigenartigen histologischen Bilder genfigen die bisher 
angenommenen Grundsatze nicht. Wenn wir auch selbstversthndlich 
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 ffir diese Fragestellung 
bei unserer Erkrankung der Befund in diesem Falle keine unbedingte 
Stiitze zu sein. Wieso es bei allen diesen F~llen zu einer gleichsinnigen 
Affektion yon 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 
dfirfte. Die Mitaffektion des ganzen Kleinhirnmarkes, des Briicken- 
armes und auch einzelner Rindenteile scheint daffir zu sprechen, daft 
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 ffir die Art, 
Ausdehnung und Intensit~t sowie auch Lokalisation der durch sie 
gesetzten Ver~nderungen verantwortlieh zu machen sein. Hierfiber 
wollen wir am Schlusse ncch einiges bemerken. Hingegen glaube ich 
nach den vorgebrachten Befunden an den anderen Nervensystemteilen 
doch die eigenartige Gewebsreaktion dahin erkl~ren zu kSnnen, da~ die 
bisher angenommene Auffassung, wonach der rapide Parenchym- 
untergang und die Eigenartigkeit des normalen Gliaaufbaues im Striatum 
die Bildung des Status spongiosus erkl~re (Spielmeyer), in unserem Falle 
kaum hinreiehen wfirde, da der Proze~ auch in solchen Teilen lokalisiert 
ist, wo die Glia bereits normal reichlich entwickelt ist und in patho- 
logischen FMlen die Neuroglia auch anders zu reagieren imstande ist. 
Ich habe bereits frfiher angefiihrt, da~ ich vermute, da~ eineErkrankung 
der Neuroglia mitbestimmend ist, und dal~ die Abanderung des gliSsen 
Reaktionstypus die Mitursache dieser eigenartigen Krankheit  vorstellt. 
Nehmen wit in unserem Falle an, dab hier die Neuroglia in der Weise 
erkrankt, dab dadurch die normal einsetzende Reparationskraft der Glia 
gelahmt ist und daher die sonst hier begim~ende sklerosierende Ten- 
denz der Glia versagt, so wird dann bei dem sieher bestehenden 
schweren Degenerationsvorgange am Parenchym, bei welchem wir sogar 
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die st/irmische Einsehmelzung nieht unbedingt fordern miissen, 
die eigenartige Erkrankung der Neuroglia geniigen, um die Sklero- 
sierung zu verhindern und dann das Surrogat in der Form des 
spongiSsen Schwundes zu schaffen. Ftir die Eigenerkrankung aber 
glaube ich, wie ich ffiiher bereits ausgefiihrt habe, gerade in den eigen- 
artigen Zellen einen Wahrscheinliehkeitsbeweis zu erblieken, da deren 
regressive Stigmen unverkennbar sind und dann sicherlieh zugunsten 
meiner Annahme sprechen. Besonders auffallend ist es aber, wenn man 
auch im Mark des Kleinhirnes einen solchen spongiSsen Proze[3 findet, 
wo doch die Neuroglia sonst sicherlieh geniigen wiirde, um die reparative 
Funktion im Sinne einer Sklerose zu erfiillen. DaB dies nicht der Fall 
ist, dfirfte wahrscheinlich nur auf eine Insuffizienz der reparativen 
Kraft der Neuroglia zuriiekzufiihren sein, die wir eben nur durch eine 
Eigenerkrankung der Glia erkl~ren k6nnen. Wir werden daher die 
histologische Eigenart der stri~ren Affektion, sowie der begleitenden 
gleichsinnigen Erkrankungen in den anderen Absehnitten des Nerven- 
systems dahin zu erkl~tren versuchen, daB wir eine Sch~digung s~tmt- 
licher Gewebsbestandteile annehmen mtissen, wobei der starken De- 
generation des Parenchyms aueh die eigenartige Affektion der Neuro- 
glia beigeordnet ist, was auch bei anderen pathologischen Prozessen von 
Marburg bereits beschrieben wurde. 

Der zweite Punkt in unserer Beweisfiihrung ist die Beobachtung, 
dal3 wir ahnliche spongiSse Ver~nderungen im Gehirn bei jenen Er- 
krankungen finden, wo wir aueh eine Miterkrankung der Neuroglia 
erwiesen wissen. Hier sei speziell auf die Ver~nderungen im Gehirn 
bei der progressiven Paralyse verwiesen, wo die Scha]]erschen Befunde 
die speziellen Erkrankungen der Gli~ sichergestellt h~ben. Wir linden 
daher entspreehend dem Hauptsitz der Affektion die Gewebsreaktion 
im Sinne eines Rindenschwundes hauptsachlich im Grau der Rinde 
lokalisiert, was auch fiir die Miterkrankung des Stiitzgewebes im Bereiche 
der erkrankten Partien spricht, und daher erreicht der spongi6se Ent- 
artungsprozeB ger~de bier seinen hSehsten Grad. Die Gewebsschw~tche 
ist bier der typische Befund und daher fiir die histologische Eigenart 
in jedem Falle beweisend. Auch sprechen andere gli6se Ver~nderungen 
bei der senilen Paralyse ganz fiir den bier vertretenen Standpunkt. 

Nach dem bisher Gesagten ergibt sich die Wahrscheinlichkeit, dab 
bei den Fallen Wilsonscher Erkrankung ein typischer degenerativer 
ProzeB im Gehirn besteht, der zwar im Striatum stets seinen tIauptsitz 
hat, der jedoeh auch im ganzen Gehirn gleiehsinnige Ver~nderungen 
setzt, wobei hauptsachlich quantitative Momente eine Rolle spielen. 
DaI3 das Gebiet des Striatums haupts~chlich der Ort schwerster Ver- 
~nderungen ist, diirfte wahrscheinlich einen speziellen Grund haben. 
Die Gef~lte seheinen sicherlich gleichfalls fiir die Entwieklung des 
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Prozesses eine yon Bedeutung zu sein, wenn auch hier verschiedene Bil- 
der zur Beobaehtung gelangen. Wir werden aueh bei der Wilsonschen 
Erkrankung die Gef~ftwandsch~digung, die sich aueh nachweisen l~ftt, 
nicht au6er acht lassen diirfen, wenn wir auch entziindliche Ver~nde- 
rungen vermissen. Die Annahme, die auch in jiingster Zeit wieder auf- 
gegriffen wurde, daft bei Sch~digungen z. B. des Pallidums bei Kohlen- 
oxydvergiftung die Gef~Ge erst sekund~ir erkranken (Ruge), erscheint 
mir nicht ganz plausibel. Auch in unserem Falle sehen wir besonders 
im Striatum oft eine ganz deutliche AbhSngigkeit der Parenchym- 
degeneration vom Gef~tfte, so dal~ kaum ein Zweifel an der vaseul~ren 
Genese bestehen kann. Ob allerdings Thromben oder andere ErnSh- 
rungssch~tden eine maftgebende Bedeutung haben, erscheint mir nicht 
sehr wahrscheinlich, da wir bei der Chronizit~tt des Prozesses mehr auf 
eine stoftweise einsetzende und dann weiter nachwirkende Noxe schlie6en 
miissen. Hier entsteht zun~iehst die Frage naeh der Art des einwirkenden 
Giftes. Daft es sich um eine Intoxikat ion handeln diirfte, ist heute 
wohl kaum mehr zu bezweifeln. Da nun bei der Wilsonschen Krankhei t  
eine Lebererkrankung konkurrierend auftrit t ,  erseheint uns die An- 
nahme einer hepatogenen Toxinwirkung sehr naheliegend. In  unserem 
Falle, wo schon kliniseh die Zeiehen einer sehweren Insuffizienz der 
Leber feststellbar waren und aueh der autoptische Befund das Leber- 
leiden verifizierte, scheint wohl an der M6gliehkeit einer Lebertoxikose 
ein Zweifel kaum m6glich zu sein. Wir haben hier zusammen mit  dem 
pathologiseh-anatomisehen Befund eine grofte Xhnlichkeit mi t  dem 
Antonsehen Falle yon asthenischer Chorea, welcher Fall meines Er- 
achtens eine atypisehe Form der Pseudosklerose gewesen sein diirfte 
und mit  seinem eerebellaren Befund sieh unserem Falle n~hert. Es 
fragt  sich nun, inwieweit eine Leberintoxikation solche Ver~nderungen 
im Gehirn hervorzurufen vermag. Vor kurzem konnte ich bei den 
Experimenten yon Fuchs die Wirkung der Leberintoxikation am Tiere 
histologiseh priifen und bei dieser Gelegenheit feststellen, dab tat-  
shehlich schwere, ja sogar akut  entziindliche Ver~inderungen naeh- 
weisbar sind. Es fragt sich nun, wie diese yon mir dort erhobenen 
Befunde sich mit  unseren Resultaten bei der Wilsonschen Krankhei t  
vergleichen lassen. Zun~tchst wollen wir feststellen, daft bei der Linsen- 
kerndegeneration eine ganz eigenartige Affektion der Leber auftritt ,  
die sich yon anderen Formen der eirrhotisehen Leberver~inderungen 
wesentlich unterscheidet, was sich auch klinisch sehon im Grade der 
FunktionsstSrung kennzeichnet. Dies ftihre ich hier besonders an, 
weil damit  der Einwand, es komme bei anderen Cirrhoseformen der 
Leber nicht zur Linsenkerndegeneration, zuriickgewiesen werden kann 
(siehe aueh Bostroem). Was aber die Untersehiede zwisehen den ex- 
perimentellen Befunden und denen in unserem Falle anlangt, so ist 
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hier vor allem ein Moment yon groi3er Wichtigkeit, namlich die Tat- 
sache, dag schon beziiglieh der Lokalisation der Veranderungen zwischen 
Mensch und Tier ein sehr grol3er Untersehied besteht. Hier mSchte 
ich wieder ein Moment hervorheben, dem ich schon einmal in dieser 
Richtung eine gro~e Bedeutung zugesprochen habe, namlich den ver- 
schiedenen Ernahrungsbedingungen der einzelnen Territorien im 
ZentrMnervensystem beim Menschen und beim Tiere. Gerade beim 
Str iatum resp. Pallidum sind z. B. beim ~enschen besonders ungiinstige 
vaseulare Verhaltnisse, 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 Gefal~e 
ganz anders, und dort ist das Str iatum absolut nicht zu irgendwelchen, 
vom Gefal3e aus wirkenden Giftreaktionen disponiert. Wir werden 
daher erstens beziiglich der LokMisation eine Analogie nicht erwarten 
diirfen. Beim Mensehen ist eben das ~ Str iatum bezfiglich seiner Er- 
n~ihrung sehr sehlecht bestellt, und es scheint auch infolgedessen die 
Bindung yon Giftstoffen an diese Ganglien leichter erm6glicht zu 
werden. Einen Hinweis darauf diirften wir in der 6fters beobachteten 
Tatsache erblicken, dag am Gehirn yon neugeborenen Kindern, die einen 
Icterus neonatorum zeigten, nur die Gelbf~trbung der Linsenkerne 
meist beobachtet wird. Beim Tiere liegen allerdings die VerhMt- 
nisse anders, und hier sind dann die phylogenetisch jiingeren Teile 
die seheinbar ]eichter zur Erkrankung neigenden. Was nun die 
eigenartige Reaktionsweise des menschlichen Gehirns auf die Leber- 
toxikose betrifft, so unterscheidet sie sich zwar histologisch betraeht- 
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 ehronischen Intoxikationen oder richtiger 
gesagt bei milderer Darreichung des Giftes (Guanidin) dutch Fuchs 
ein ganz anderes Bild hervorgerufen werden. Hier sei nur kurz an- 
geftihrt, dal3 die von mir friiher beschriebenen akuten entziindlichen 
Veranderungen bei solchen Tieren v611ig vermil3t werden. In solchen 
Fallen sehen wir mehr das Bild einer reinen Degeneration des Paren- 
ehyms, verbunden mit proliferativen Erscheinungen der Glia. Dadurch 
sehen wir zwar vorderhand keine Identiti~t der experimentellen Re- 
sultate mit  denen, die wir soeben bei der Wilsonschen Krankheit  be- 
schrieben haben, aber wir linden immerhin eine Annaherung durch das 
starkere Hervortreten der schweren parenehymat6sen Veranderungen. 
Nicht uninteressant ist auch das vSllige Verschwinden der exsudativen 
Komponente,  die scheinbar nur ganz kurze Zeit besteht. Ob dies night 
aueh im Anfang der Linsenkerndegeneration beim Mensehen der Fall ist, 
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woUen wir dahingestellt sein lassen. Ieh glaube aueh, da~ die StSrungen 
der Leber versehiedener Art sind, und da[t, auch dieser Tatsache ent- 
spreehend, die versehiedensten Reaktionsformen im Gehirn hervor- 
gerufen werden k5nnen. Allerdings miissen wir doch erkl~ren, da~ 
ein zwingender Beweis fiir eine hepatogene Genese der Wilsonschen 
Krankheit aus den bisherigen histologisehen Befunden kaum erbracht 
werden kann. Immerhin werden wir  die Wahrseheinlichkeit dieser 
Annahme feststellen und uns die weitere Begrtindung dieser Tatsachen 
vorbehalten. 

Wenn wir naeh allen diesen ErSrterungen die pathologische Stellung 
der Linsenkerndegeneration bestimmen sollen, so miissen wir wohl der 
Vermutung Raum geben, da~ im Anschlult an eine Leberseh~idigung 
spezifiseher Natur zum Teil infolge der ungtinstigen vascul~ren Verh~lt- 
nisse und Seh~digung der Gef~e selbst, sowie direkter Toxinwirkung 
auf das Gewebe es zu einer sehweren Erkrankung des Parenehyms 
im Bereiche des Striatums kommt, welche zu einer scheinbar ziemlieh 
sehnell, aber aueh andauernden Degeneration des Parenehyms fiihrt 
und aueh durch eine sehwere Miterkrankung der Glia die eigen- 
artige spongiSse Entartung des Gewebes zur Folge hat. Die In- 
toxikation seh~digt auch in gleichsinniger Weise andere Gebiete, 
wobei besonders das Kleinhirn in seinen zentralen Anteilen eine dem 
ttauptherd ~ihnliehe Erkrankung zeigt, die lediglieh durch die Ver- 
sehiedenheit der normalen histologisehen Verh~ltnisse, sowie wahrsehein- 
lieh auch anderen vaseul~iren Versorgung erkl~irt werden kann. Auch 
andere Teile im Nervensystem zeigen gleichfalls gleiehsinnige oder aueh 
~hnliehe Veranderungen, ein Zeiehen, da[t die Seh~idigung eine all- 
gemeine und wahrscheinlieh dutch die versehiedenen lokalen Be- 
dingungen eine spezifiseh charakteristische ist. 

AnsehlieBend an diese patho]ogisehen Befunde und deren Analyse 
wollen wir auch versuchen, einiges zur Frage der klinischen Symptome 
und deren topisehen Bestimmung im Nervensystem anzufiihren. Wenn 
wir aus der eingehenden klinisehen Besehreibung dureh Gerstmann und 
Schilder die wichtigsten klinisehen Erseheinungen des Falles bespreehen, 
so waren Hypertonie und Tremor die beiden wichtigsten Merkmale. 
Auf die feineren Differenzen in den beiden Symptomen gegeniiber 
anderen FMlen haben die beiden Autoren bereits hingewiesen. Auch 
bei ihnen, wie bei allen anderen friiheren oder spi~teren Beschreibern 
von Wilsonscher Krankheit wird natiirlich auf die striaren Einfltisse 
besonderer Wert gelegt. Jedoch haben Gerstmann und Schilder in 
genauer Beobaehtung des eigenartigen Tremors die M6glichkeit einer 
cerebellaren Komponente hier zugegeben. Fragen wir nun, ob wir nicht 
die einzelnen Symptome des Wilsonschen Krankheitsbildes in ihrer 
Systemgebundenheit feststellen k6nnen, so miissen wir nach den vorher 
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beschriebenen anatomischen Befunden naehpriifen, ob es in diesem 
Falle angeht, alle klinischen Erscheinungen auf die strii~re tIaupt-  
affektion zu beziehen oder auch die anderen Hirnabschnitte, die gleich- 
falls erkrankt sind, hierfiir verantwortlich zt/ machen. Dies erscheint 
mir um so notwendiger, da auch die mehrf~ch zitierten Untcrsuchungen 
Spielmeyers den Glauben an eine isolierte Striatumerkrankung er- 
schiittert baben und z .B.  die cerebellare Miterkrankung sowie auch 
cerebrale Ver~tnderungen stets gefunden werden. Wenden wir uns nun 
den einzelnen Symptomen des Falles zu, so ist der Hypertonus das 
wichtigste Symptom. Zuni~chst sei gleich hervorgehoben, daB ~ine 
konstante Starre des K6rpers fehlte bzw. wie so h~ufig nur auf das 
Gesicht beschr~nkt war. Da auch namentlich an den unteren Ex- 
tremit~ten zeitweise Schlaffheit der Muskulatur festgestellt wurde, die 
wie Gerstmann und Schilder berichten, auch bei passiven Bewegungen 
der Extremiti~ten anhielten, konnte man den C. und O. Vogtschen Er- 
w~gungen folgend eine Erkrankung des Pallidums aussehlieBen. Hier 
in diesem Falle lag wohl nach Vogtscher Nomenklatur eine ,,Spastiziti~t" 
vor, die auf die strii~re Erkrankung bezogen wird. Auch wir glauben 
wohl annehmen zu dtirfen, dab in diesem Falle dieser Hypertonus 
stri~ren Ursprungs sei. Der Unterschied in den oberen und unteren 
Extremit~ten w~re vielleicht ein Hinweis auf die schon seinerzeit yon 
Mingazzini und C. Vogt begrfindete 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 ~uBere Linsenkernglied (Putamen) erkrankt gefunden, 
wenngleich in den caudaleren Partien die dorsalen Putamenabschnitte 
frei sind. Ob dies jedoch ffir die Beantwortung dieser Fragen genfigt, 
erscheint mir sehr zweifelhaft. Der Befund im Striatum k6nnte viel- 
leicht zur ErklSrung der Sprachst6rungen im Sinne yon Mingazzini 
herangezogen werden, wobei wir jedoch diesem Autor nicht in allen 
seinen diesbeziiglichen Ausfiihrungen folgen k6nnen. I)aB der Befund 
im Striatum zur Erklitrung der eigenartigen Tonusst6rung in allererster 
Linie berechtigt, ist nach den anatomischen Befunden mehr als wahr- 
scheinlich. Zunhchst ki~me die Frage der palliditren Lokalisation in 
Betracht. Diese ist jedoch bei der recht geringen Mitbeteiligung am 
Prozesse so gut wie auszuschlieBen, und das Fehlen des hohen Grades 
yon Dauerrigor bzw. schwerer Fixationsrigiditi~t im Sinne yon StriimpeU 
hat schon klinisch gegen eine pallidSre Erkrankung gesprochen. Das 
gute Erhaltenbleiben der efferenten Faserung des Pallidums spricht 
~uch ffir 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- 
~indert gefunden wurden, so diirfte die hypertonische Motilithtsst6rung 
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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 eharakteristisehe Merkmale hervor- 
gehoben. Zuni~chst war i n  diesem Falle auffallend, daft der Tremor 
einen ausgesprochenen intentionellen Charakter trug und mit dem 
Wackeln der Striimpellschen Beschreibungen einige ~_hnliehkeit auf- 
weist. Dieses Symptom scheint auch Gerstmann und Schilder, da es 
sich beim Ende der Bewegung besonders versti~rkte, veranlaftt zu 
haben, an eine Kleinhirnbeteiligung zu denken. Die anatomische 
Ur, tersuchung hat nun in unserem Falle eine derart ausgedehnte und 
schwere Affektion des Cerebellums ergeben, dab es kaum angeht, das 
Kleinhirn vollkommen zu vernachli~ssigen, um so mehr, als eben klinisch 
bereits einiges ffir 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 _a-hnlichkeit dieser Symptome mit 
den sonst sicheren cerebellaren Typen spricht wohl mit einiger Sicher- 
heit hierfiir. Ob auch in diesen Zeichen einige Stigmen der gestSrten 
Grofthirn-Kleinhirnverbindung zuzuschreiben sind, ist sehr leicht mSg- 
lich, da gewisse Beziehungen zu den Fi~llen von Atrophia olivo-ponto- 
cerebellaris nach den Stau]/enbergschen Beschreibungen bestehen und 
vielleicht auch das in unserem Falle mehrfach geschiidigte fronto- 
cerebellare System dies anatomisch hinreichend begrfinden wtirde. 
Jedenfalls erscheint uns die Auffassung, daft wir den Tremor an das 
Kleinhirn gebunden wissen wollen, einigermaften berechtigt, und die 
auch bei anderen Fi~llen yon Wilsonscher Krankheit  gefundenen Ver- 
iinderungen 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 BewegungsstSrungen, 
welehe jetzt  yon vielen Seiten abgelehnt wird, kSnnte dadurch eine 
neue Besti*tigung erfahren. Auch ein zweites Symptom, das in diesem 
Falle zur Beobachtung gelangte, ni~mlich die starke Irradiation des 
Tremors, wie auch des Hypertonus k5nnte einigermal~en als ein Klein- 
hirnsymptom gedeutet werden, wenn wir in diesem Phi~nomen, im 
Ansehlusse an die frfiheren Untersuchungen Foersters, eine Koordina- 
tionsst6rung erblicken, welche wir dann in Anlehnung an. die Forschungen 
des letzterw~hnten Autors gerade an das Cerebellum bzw. dessen 
efferente Faserung gebunden wissen. Inwieweit gerade bei diesen 
komplizierteren Koordinationsst6rungen auch das stri~tre System und 
dessen efferente Faserung eine Rolle spielt, ist nicht absolut auszu- 
schlieften, da auch Gerstmann und Schilder aus den klinischen Zeichen 
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auch fiir diese Auffassung einen Weg wiesen und auch sonst in der 
Literatur gegenw~rtig vielfach die Tendenz dahin geht, gerade die 
koordinatorischen Leistungen des Nervensystems an das Striatum zu 
binden. Bei diesen StSrungen der motorischen Leistungen werden wir 
schlieltlich auch die zahlreichen Veranderungen im ganzen Cortex 
erwi~hnen mfissen, die auch zur Erkli~rung der verschiedenen koordinato- 
rischen Defekte herangezogen werden kSnnen. Ob nicht vielleicht die 
reflektorische AuslSsung des Hypertonus, die in unserem Falle be- 
sonders yon Gerstmann und Schilder hervorgehoben wird und neben 
anderen Kriterien differentiell gegen die Paralysis agitans angefiihrt 
wird, auf die corticalen StSrungen oder die leichten Schi~digungen der 
inneren Kapsel bezogen werden kann, w~re gleichfalls in Erwi~gung zu 
ziehen. 

Jedenfalls erscheint uns nach den anatomischen Untersuchungen 
dieses Falles die MSglichkeit gegeben, im sogenannten stri~ren Syndrom 
eine Teilung vorzunehmen, wonach wir der Vermutung Raum geben, 
dab nicht si~mtliche Symptgme, die bei stri~ren Erkrankungen auf- 
treten, auf den Streifenhiigel zu beziehen sind. Die Untersuchungen 
besonders des Kleinhirns, die kiinftig bei stri~ren Herderkrankungen 
hie verabs~umt werden sollen, werden uns wahrscheinlich "oft wertvolle 
Aufklhrungen bezfiglich 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, dfirften wir demnach in Uber- 
einstimmung yon klinischen und anatomischen Zeichen vermuten, daI~ 
die Symptome sich nicht lediglich auf das Striatum beziehen lassen, 
sondern da~ wir vielleicht die Hypertonie auf die Striatumli~sion, die 
Erscheinung des Tremors mit seiner deutlichen intentionellen Pragung 
wie auch verschiedene Zeichen yon StSrungen der Koordination auf die 
Kleinhirnerkrankung beziehen diirfen. Welche Rolle hierbei der stark 
affizierten Stirnhirn-Brfickenbahn zuf~llt, ]iiBt sich kaum erweisen, 
doch werden mSglicherweise StSrungen 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 erkl~tren lassen. Alle diese Tatsachen sprechen 
nur immer wieder ffir den ungemein komplizierten Charakter der Ver- 
hi~ltnisse, die sich klinisch in den zahlreichen Variationsformen der 
verschiedenen hierher gehSrigen Krankheitstypen spiegeln, und die 
anatomisch in den verwickelten Beziehungen der einzelnen Nerven- 
systemabschnitte begriindet sind. 


