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RPN

Unter Huntingtonscher Chorea versteht man allgemein eine ver-
hiltnismissig spit im Leben einsetzende Chorea von exquisit chronisch
progressivem Verlauf, welche mit ausgeprigten psychischen Stérungen
einhergeht und allmihlich zur Demenz fibrt. Gleichartige Vererbung
ist wohl nicht unbedingt notwendig, aber auffallend hiufig bei naherer
Anamnese. Infektiose Vorginge spielen anscheinend keine Rolle im
Gegensatze zu Sydenhams Chorea minor. Bei der relativen Seltenheit
und der langen Dauer des Leidens ist die Zabl der histologisch unter-
suchten Fille von Huntingtonscher Chorea in allen Lindern noch
keine grosse. Um so auffallender ist die starke Verschiedenheit der er-
hobenen Befunde resp. ibrer Deutung. Es ist daher geradezu von ein-
zelnen Autoren wie Débuck?) die Vermutung ausgesprochen worden,
dass tiberbaupt der chronischen Chorea der Erwachsenen nur die Rolle
eines Syndroms bei ganz verschiedenartigen Rindenliisionen zukomme,

Uebereinstimmung berrscht nur bei allen Untersuchern insoweit, als
von ihnen eine organische Verinderung des Grosshirns mit Ausgang in
Atropbie angenommen wird. Wahrend aber die einen sich bemiihen,

1) Débuck, Un cas de chorée chronique progressive avec autopsie.
Journ. de neurol. 1904. XVII. p. 321.
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das Vorliegen einer bald diffusen, bald mehr zirkumskripten chronischen
Enzephalitis oder Meningo-Enzephalitis darzntun, geben andere der
Ueberzeugung Ausdruck, es handle sich um embryonale Entwicklungs-
storungen, die, hereditir iibertragen, erst wihrend einer spéteren Lebens-
periode Erscheinungen machen. Nur durch weitere anatomische Unter-
suchungen kénnen diese Fragen eine Kidrung erfahren. Doch empfiehlt
es sich, der Mitteilung des eigenen Falles einen Ueberblick iiber die
hauptsichlichste einschligige Literatur voraufzuschicken.

Als charakteristischste Alteration wird von einer Reibe von Autoren
die Infiltration der Grosshirnrinde mit kleinen Rundzellen
beschrieben. Golgil) scheint der erste gewesen zu sein, der ihr zahl-
reiches Anuftreten in den sogenannten perivaskuliren Lymphriumen
beobachtet hat. Er bezeichnete sie als Lymphkorperchen. Gleichzeitig
erschienen ihm die Ganglienzellen verkleinert und ihre Axenzylinder
verschmilert, geschlingelt oder knotig verdickt. Schon mikroskopisch
vermochte er eine Atrophie der Grosshirnwindungen zu konstatieren. Er
schloss auf eine chronische interstitielle Enzephalitis.

Klebs?) fand bei einer 25jihrigen Frau ausgedehnte Pachymenin-
gitis haemorrhagica mit Verkleinerung der ganzen Hirnsubstanz und Er-
weiterung der Ventrikel. Mikroskopisech entdeckte er teils scharf um-
schriebene, teils verwaschene Herde von michtiger Zellneubildung. Er
spricht von Haufen von 3—4 oder mehr kleinen Zellen mit
grossen Kernen, fasst dieselben aber, da die Gefdsswinde frei waren,
als gliose Elemente auf. Infolge des Drucks der verdichteten Zwischen-
substanz sei es wohl sekundéir zu einer Atrophie zahlreicher Markfasern
gekommen. In einem zweiten Falle von Klebs enthielten die Gefisse
hyaline Thromben.

Ausfithrlicher hat Greppin®) auf Grund eines Falles fiber der-
artige Anhiufung zelliger Gebilde berichtet. Dieselben lagen bald
locker, bald dichter, kleinere und gréssere Herde bildend, nicht nur in
der Rinde sondern auch in der weissen Substanz. Hier fanden sie sich
namentlich auf der Hohe der Stirn-, Zeniral-, Sehldfen-, unteren Okzipital-
windungen. Sebr zablreich waren sie vertreten in der Stirnrinde und

1) Golgi, Sulla alterazioni degli organi centrali nervosi in un caso di
corea gesticulatoria associata ad alienazione mentale. Riv. clin. IV. p. 361

2) Klebs, Die Lehre von der Entzéindung. Korresp. f. Schweiz. Aerzte.
18. S. 83.

3) Greppin, Ueber einen Fall Huntingtonscher Chorea. Archiv fir
Psychiatrie. 1892. XXIV. 8. 135.
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der Insel, dann in den Parazentralwindungen, auch in dem Mark des
Kleinhirns; weniger oft in den Zentralganglien, der Briicke, dem ver:
lingerten Mark. Eine Differenz zwischen rechter und linker Hemisphire
war nicht zu konstatieren. Die Zellen zeigten einen wenig entwickelten
Leib und einen Kern mit deutlichen, hiufig kornigen Kérperchen. Mit
Vorliebe lagen sie in den perivaskuliren Riumen und in der
grauen Substanz auch in den perizelluliren Liicken. Die Letsteren
waren, zumal in den Parazentral- und Inselwindungen, bei ganzen
Gruppen von Ganglienzellen so dicht mit Herden solcher zelligen Ele-
mente angefiills, dass die Nervenzellen selbst vielfach kaum mehr er-
kennbar waren. Nur die Beetzschen Riesenpyramidenzellen blieben
davon meist verschont. Zum Teil waren auch die Wandungen der peri:
zelluliren Riume lediglich mit einzelnen wuchernden und halbmond-
formig gereihten Zellen umgeben. Die Gestalt dieser Zellen war bald
mehr ovoid, bald randlich, eckig. Die Grosse war wechselnd, fibertraf
aber diejenige der weissen Blutkérperchen. Nie fanden sich an ihpen
Fortsatze, hiufiger Konglomerate, d. h. die Zellen gingen in einander
tiber, verloren ihre Kerne, bildeten in den perizellulsiren und perivas-
kuliren Riumen formlose Klumpen oder rundliche, dendritische, rosen-
kranzartige, maulbeerformige Figuren, die ungefirbt graugelb erschienen,
mit Alaunkarmin sich dunkelrot darstellten. Spinnenzellen fehlten. An
den Gefissen zeigten sich die Kerne der Adventitia, ab und zu auch
der Intima und Muskularis vermehrt und die subadventitiellen Riume
erweitert. Die Markfasern waren unregelmissig gelichtet. Die Ganglien-
zellen waren vielfach atrophisch oder geschwunden. Greppin sprach
diese letzteren Prozesse als sekundir an und glaubte, es handle sich in
erster Linie um herdweise Wucherung von Bindegewebszellen, der epi-
theloiden Zellen von Friedmann?), also um eine Form der nicht
eitrigen Enzephalitis. Ans den Gefidssen kinnten die zelligen Elemente
nicht stammen. Denn die Gefisswandungen seien zu wenig ver-
indert, um eine so ungeheure Menge von Entziindungsprodukten
denkbar erscheinen zu lassen. Auch finden sich die Zellen ja nicht in
den subadventitiellen, sondern in den perivaskuliren Riumen. Endlich
glichen sie an Gestalt und Grosse nicht ausgewanderten Lymph-
kirperchen. Eher diirfe man vielleicht an Gliawncherung denken; doch
fehle eine homogene, strukturlose Grundsubstanz, die Zellen zeigten
keinerlei Veristelung.
Makroskopisch hatten keine Veréinderungen bestanden.

1) Archiv f. Psych. XIX.
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 46. Heft 2. A7
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Oppenheim und Hoppel) konnten zwei einschligige Fille unter-
suchen. Das eine Mal handelte es sich um eine 56 jihrige Fras, die
an Influenza zu Grunde ging. Hier wiesen Schnitte aus dem Arm-
zentrum schon makroskopisch in der Rinde, weniger im subkortikalen
Marke, stecknadelkopfgrosse Herde auf, die sich mit Karmin dunkelrot
gefarbt hatten. Oft lagen in einem Priparate 4—5 nebeneinander.
Mikroskopisch verhielten sich diese Herde nicht gleichartig. Bei einem
Teile fiel zunichst die starke Anhdufung zelliger Elemente in der Um-
gebung von Gefissen auf. In der Umgebung einer kleinen Arterie fand
sich ein himorrhagischer Entziindungsprozess. FEinige Herde enthielten
pur Haufen von ein- und mehrkernigen Zellen, die teils rund, teils oval
und dann grosser gestaltet waren. Im Zentrum der Herde pflegten die
Zellen dicht gedringt zu liegen; hier waren die nervosen Elemente
verschwunden. An der Peripherie fanden sich die Zellen eingesprengt
in das normale Gewebe. Bei einem andern Teil der Herde fehlte die Be-
ziehung zu Gefiissen, es zeigten sich weniger Zellen und dafiir ein
Stroma aus geschwungenen, sieh verflechtenden Gliafasern. Koérnchen-
zellen wurden nicht beobachtet.

Im Parazentrallappen waren die Herde spirlicher und lagen mehr
subkortikal, im Fazialiszentrum nur vereinzelt, zahireicher in Parietal-
und Okzipitallappen, vereinzelt wieder im Centrum ovale, in Pons und
verlingertem Mark. Neben dieser Encephalitis disseminata bestapd im
oberen Scheitel- und Hinterhauptlappen eine teils -diffuse, teils streifen-
formige Wucherung ven Rundzellen, sowohl kortikal wie subkortikal.
Ferner fanden sich zahlreiche neue Gefisse, in deren Umgebung die
Anhinfung von kleinen Zellen besonders dicht war. Die Ganglienzellen-
anordnung erschien iiberall normal. Die kleinen und grossen Pyramiden-
zellen waren, soweit sie nicht innerhalb der Herde lagen, gut entwickelt;
ebenso die markhaltigen Fasern mit Einschluss der Tangentialfaserung.
Nur die kleinen runden Zellen in der Tiefe der zellarmen, oberflichlichen
Schicht, hatten gelitten, und zwar namentlich in den Zentralwindungen und
dem Parazentrallappen. Hier und dalagen Kerneinden perizellulirenRaumen
der Ganglienzellen. In den Basalganglien waren nur die Zellen der
Adventitia vermebrt, sowie in den perivaskularen Raumen. Ein erbsen-
grosser, homogener, faseriger Herd im Linsenkern wurde als zufilliger
Befund gedeutet. Das Kleinhirn erschien unveréndert. Im Riickenmark
war die Glia an zwei Stellen der weissen Substanz vermehrt, und es

1) Oppenheim und Hoppe, Zur pathologischen Anatomie der Chorea
chronica progressiva hereditaria. Archiv f. Psych, XXV. S. 617.
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-bestand eine leichte Alteration der Pyramldenbahn Deutliche Atrophie
«des Nervus saphenus major.

Die zweite Beobachtung betraf einen Choreatiker von 75 Jahren,
-der im apoplektiformen Anfall starb. Die Sektion ergab -eine Pachy-
-meningitis interna membranacea haemorrhagica. Auch hier liessen sich
schon makroskopisch ~punktformige miliare Herde in den - Zentralwin-
dungen und dem Parazentrallappen erkennen, vor allem subkortikal.
Dieselben waren mehr zelliger Natur, nur wenige von fibrillirer Struktur.
Gewghnlich standen 8—4 oder mehrere solcher Herde in Gruppen zu-
sammen. Ausserdem machte sich auch hier eine Atrophie der kleinen
runden Zellen an der Grenze von erster und zweiter Rindenschicht
geltend, wihrend die Pyramidenzellen — auch die Riesenpyramiden —
trefflich entwickelt waren. Das Nervenfasernetz trat sehr schdn hervor.
Kleine Herde wurden auch in den Tiefen des Marks noch nachgewiesen.
In den Basalganglien fanden sich hier wie im ersten Falle eine massen-
-hafte Anhiufung von Corpora amylacea und eine Sklerosierung
des Gewebes. Das Riickenmark bot eine miissige, nicht systematische
Faseratrophie im Mark bei Gliawucherung und Gefdssvermehrung. In
der grauen Substanz waren nur einige Ganglienzellen klumpig und fort-
satzlos. Der Nervus saphenus major war betrichlich entartet, der Medi-
anus weniger.

Oppenheim und Hoppe schoben die Nervendegeneration auf In-
fluenza und Senium und vermuteten als Ursache der leichten Riicken-
.markverinderungen die jahrzehntelangen tibermissigen Innervationsreize.
Das Wesentliche sei die miliare, disseminierte Encephalitis corticalis et
subcorticalis mit Ausgang in Sklerose. Es handle sich um echte Ent-
ziindungsherde. In den jiingeren Herden trete Gefisserkrankung, Hiimor-
rhagie und Zellwucherung hervor; in den #lteren Herden iiberwiege
fibrillsires Gewebe. Besonders stark sei die motorische Zone ergriffen.

Ueber herdartige Ansammlungen von Rund- und Spindelzellen in
den oberen Schichten der Hirnrinde haben ferner Kronthal und
Kalischer in ihrem einen Falle 1) berichtet. Diese Haufen, die auch
subkortikal lagen, waren spirlich vorhanden,. liessen keine direkten
Beziehungen zu den Gefissen und keine Veridnderung des umgeben-
den Grundgewebes erkennen. Auf anderen Priiparaten wurden nur
mikroskopiseh kleine Verdichtungen des Gewebes sichtbar, die sich

1) Kronthal u. Kalischer, Weiterer Beitrag zur Lehre von der patho-
logisch-anatomischen Grundlage von der chronischen, progressiven Chorea
{hereditaria}. Virchows Archiv. 133. S. 30.
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deutlich als Lings- und Querschnitte verdickter und bindegewebig ent-
arteter, teils gefiillter, teils obliterierter Gefiisse erwiesen. Derartige
Gefiisse fanden sich nicht nur zahlreich in der ganzen Hirnrinde, sondern
uuch im Mark und in den Linsenkernen. Die Rinde war schon makro-
skopisch iiberall stark atrophisch, besonders in den Zentral- und Stirn-
windungen; mikroskopisch wies sie eine diffuse Kernvermebrung in allen
Schichten, vor allem aber in der Tiefe der ersten und dritten Schicht,
auf. Eine geringe, wohl sekundire Veranderung zeigten Ganglienzellen
und Markfasern, namentlich die Tangentialfasern. Die Gebirnhiute waren
wenig heteiligt; die Pia stellenweise leicht getriibt, wenig verdickt und
nur an einzelnen kleinen Punkten durch Kernvermehrung und Ver-
wachsungen mit der Rinde ausgezeichnet. Dagegen war die Pia des
Riickenmarks schwartenartig verdickt und wies umfangreiche frische
subpiale Blutungen auf (Agone!). Auffallend war die starke Endarteriitis
der Arteria spinalis anterior. — Von Lues war nichts bekannt ge-
wesen. — Missige Atrophie der Zellen der Vorderhorner und der
Clarkeschen Siulen, diffuse nicht systematische Degenerationen in den
Vorderseitenstrangbahnen, in den Randzonen und den medialen Teilen
der Gollschen Stringe werden erwihnt. Die peripherischen Nerven
waren intaks.

In einem anderen Falle®) hatten dieselben Autoren keine eigent-
lichen Herde auffinden konnen, wohl aber eine Kernvermehrung resp.
kleinzellige Infiltration, welche hauptsichlich die Tiefe der ersten und
dritten Rindenschicht betraf. Ferver fiel der Reichtum an starken, teils
normalen, teils verdickten Gefissen in der Rinde auf. Die Ganglien-
zellen erschienen hier ungewdhnlich blass und homogen, die Nerven-
fasern gut erhalten. Die Pia war schwartenartig verdickt, kleinzellig
infiltriert, mit zahlreichen infiltrierten Gefissen. Der Linsenkern wies
Licken und Hohlraume auf. Um die verdickten Gefiisse bestanden
Blutaustritte und Pigmentbildung, in ibrem Innern waren organische
thrombotische Massen sichtbar. Beide Hirnschenkel boten fleckweise
Degenerationen, einen umschriebenen Herd das zentrale Hohlengrau.
Auch die Pyramidenbahnen und die Gollschen Stringe waren affiziert,
die Ganglienzeilen der Vorderhtrner und der Clarkeschen Siulen
leicht verindert. Geringfiigige Degenerationen fanden sich endlich auch
in den peripheren Nerven.

1) Kronthal u. Kalischer, Ein Fall von progressiver Chorea (heredi-
tire Huntington) mit pathologischem Befunde. . Neurolog. Zentralblath, 1892,
No. 19.
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Grimm?) konstatierte im Gehirn nur stark vermehrte Zerebro-
spinalfliissigkeit, pralle Fillung der Gefisse ohne Verinderung der
Wandung; ausserdem im Riickenmark Wucherong des Bindegewebes mit
Rarefikation des parenchymatésen Gewebes wesentlich in den Gowers-
schen Biindeln: Indessen hatte er dem Gehirn nur an drei Stellen, die
nicht niher bezeichmet sind, Stiicke entnommen und mit Weigerts
Markscheidenfirbung sowie nach van Gieson behandelt.

Huét?) gab in Anbetracht der vielen verschiedencn Befunde der
Ansicht Ausdruck, dass die wesentliche Verdnderung in den Nerven-
zellen zu suchen sei, die in iibermissig frithem Alter der Degeneration
verfallen sollten.

Berkliey3) fand Schideldach und Meningen normal, das Gehirn
atrophisch. Die Ganglienzellen waren zum grossen Teil, doch nicht in
bestimmten Zonen, degeneriert, die Gefiisse verdickt. Die Neuroglia
schien nur in Medulla oblongata und Riickenmark vermehrt zu sein.

Kattwinkel4) berichtete iiber Verdickung der Pia und Ver-
schmilerung der Gyri. In den Zentralwindungen bestand unzweifelhaft
eine Degeneration von Nervenfasern, besonders im tangentialen
Fagerwerk, dann der Radiiirfasern im Gebiete der kleinen Pyramiden-
zellen. Weniger ausgesprochen war der Nervenfaserschwund im Stirn-
lappen. Ueberall in den erweiterten perizelluliren Lymph-
rdumen lagen intensiv tingierte Gebilde, die an Kerne er-
innerten, zumal in der Zone der grossen Pyramidenzellen und der
polymorphen Zellen. Solche Kerne lagen in verschiedener Anzahl, oft
bis zu 8 um eine einzige Ganglienzelle. Meist zeigten diese dann
da, wo die Kerne lagen, eine Impression. Bei Immersion schienen die
Kerne von einem schmalen, hellen Saum umgeben zu sein. Kattwinkel
hielt dieselben fiir eingewanderte mononukleire Leukozyten und wies
darauf hin, dass nach Adamkiewicz die perizelluliren Lymphriume
mit den Gefissen in Verbindung stehen sollten. Niemals hitten jeue
Kerne mit dem Maschenwerk der Glia in Verbindung gestanden, sondern
immer frei in den perizelluliren Riumen gelegen. Daher konne es
sich bei ihnen nicht um Gliakerne handeln. Ferner schilderte Kati-

1) Grimm, Neue Fille von Chorea hereditaria chronica, darunter einer
nit Sektionsbefund. Inaug.-Dissert. Bonn 1896,

2) Huét, De la chorée chronique. Thése de Paris 1889.
, 3) Berkley, A contribution to the pathology of chorea. Philad. Med.
News. 43. p. 200.

4) Kattwinkel, Ein Beitrag zur Lehre von der pathologisch-anatomi-
schen Grundlage der Huntingtonsehen Chorea. Archiv {iir klinische Medizin.
Bd. 68. S. 23.
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winkel eine bindegewebize Wucherung der Adventitia der grossten
und kleineren Gefiisse, indem Stringe konzentrisch das Lumen umgiben,
und #usserte sich dahin, dass die Gefasserkrankung den Ausgangspunkt
des Prozesses bildete, dass es sich um eine diffuse Rindenerkrankung
handelte mit Einwanderung von Leukozyten in die perizellulsren Lymph-
raume und sekundirer Kompression der Ganglienzellen sowie konse-
kutiver Atrophie der Hirnrinde. Die Leukozyten iibten eine Reizung
auf die motorischen Zellen und Fasern aus. Das Riickenmark wire
intakt.

An anderer Stelle gibt Kattwinkel!) als Befund an: Rinden-
atrophie, Degeneration und Schwund der Tangential- und Radidrfasern
im Gebiete der Zentralwindungen bei Kompression der Pyramidenzellen
durch die angehiuften Rundzellen.

Nach Bondurant?) stinde im Vordergrunde die erhebliche Degene-
ration von Pyramidenzellen bei nur geringer Gefisserkrankung. Ferner
werden von ihm aufgefilhrt leichte Leptomeningitis, Granulationsbildung
in den Ventrikeln und Erkrankungen in Pyramidenbahnen und Gowers-
schen Biindeln.

Collins3) fand in seinem Palle die Meningen nicht nennenswert
beteiligt, die vordere Partie des Gehirns und hesonders die Gegend der
Zentralwindungen atrophisch. - Bei Aspwendung der Nissl-Methode
zeigten sich die Ganglienzellen, Dbesonders in der grossen Pyramiden-
schicht, pigmentiert und geschrumpft, mit diinnen, spiraligen Fortsiszen.
Die perizelloliren Lymphriume waren erweitert und enthielten eine
bemerkenswerte Anhiufung von Gliakernen, welche die atrophischen
Ganglienzellen zu umspinnen schienen oder sich an die Zussere Wand
eines Blutgefiisses anhefteten. Namentlich .in den tieferen Rinden-
schichten war diese Wucherung der Gliakerne sehr auffallend, am
meisten im Gebiete der grossen Pyramiden und der polymorphen Zellen.
Die Gefassverinderungen, leichte Wucherung der Intimakerne, waren
unverhiltnismissig gering. Kapillaren, kleine Arterien und perivaskulire
Raume ersehienen erweitert. Dieses Moment, znsammen mit der Atrophie
der Ganglienzellen und der Dilatation der perizelluliren Riume fiithrte

1) Kattwinkel, Ueber. psychische Storungen bei der Chorea chron.
progress. Deutsches Archiv f. klin. Med. 1899.

2) Bondurant, Ref nach T. Miller. Deutsche Zeitschr. f. Nerven-
heilkunde, XXIII.

8) Gollins, The pathologic and morbid anatomy of Huntingtons chorea,
with remarks on the development and treatment of the disease. Amer. journ.
of med. scient. 116. p. 275.
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dazu, dass das Gewebe ein siebartiges Aussehen gewann. Die Zell-
erkrankung war an verschiedenen Stellen verschieden stark ausgesprochen.
Stellenweise waren gesunde Zellen erhalten, stellenweise waren die er-
krankten Zelien sogar vollstindig zugrunde gegangen. Die Gliawucherung
erschien allgemein und die Gliazellen lagen besonders in den
perizelluliren Riumen und an den Gefisswinden entlang.

Alle diese Verinderungen waren in der Gegend der Zentral-
windungen am deutlichsten ansgeprigt, fanden sich aber in einem ge-
ringeren Grade im ganzen Grosshirn. Nur im Frontallappen erreichte
die Stirke der Zellatrophie und der Erweiterung -der petizelluliren
Raume z. T. beinahe die eben geschilderten Verhialtnisse; doch war der
Prozess weniger. ausgebreitet und weniger vorgeschritten. Im Riicken-
mark war die Glia wenig vermehrt und in den Pyramidenbahnen liessen
sich nur ganz leichte Degenerationen nachweisen.

Colilins spricht von einer chronischen parenchymatisen Degene-
ration der Rinde und weist auf die Befunde von Dana®) hin, der
cbenfalls in erster Linie die Zentralwindungen erkrankt sah. Auch
hier trat die Erkrankiung fleckweise auf. Nichts sprach fiir Entziindung.
Da war keine Vermehrung von Bindegewebszellen, keine Exsudation,
keine Anhiufung von Leukozyten um die Gefisse. Es war durchaus
das Bild einer priméren Zelldegeueration.

Clarke ?) stellte in einem Falle fest, dass die Gefiisse nur wenig
verindert waren. In den oberflichlichen Rindenschichten des Stirnhirns
zeigten sich einzelne unbedentende Blutextravasate. Die Schicht der
kleinen runden Zellen war schmal und schlecht gefiirbt. Die kieinen
Pyramidenzellen waren vielfach geschrumpft, andere stark pigmentiert,
ihre Kerne undeutlich, ihre Fortsdtze verkiimmert. Die grossen Pyra-
midenzellen waren nicht verindert. In der motorischen Zone enthielten
die perivaskuliiren Scheiden stellenweise zahlreiche Leukozyten, die in
das umgebende Gewebe aunsgetreten schienen. Hier waren auch einzelne
der grossen Pyramidenzellen stark pigmentiert. Useberall waren die
Gliakerne stark vermehrt. Weniger ausgesprochen waren diese
Veranderungen im Okzipital- und Temporallappen. Das Kleinhirn er-
schien intakt. Die Gliazellen ficlen in allen Teilen der Grosshirnrinde,
besonders aber im Stirnhirn und in der motorischen Region, durch ihre
Zahl und Grosse auf und schienen manchmal zu den Pyramidenzellen

1) Dana, The pathology of hereditary chorea. Journ. of ment. and
nervous diseases, 1885. p. 565.
2) Clarke, On Huntington’s chovea. Brain 1897. p. 22.
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Beziehungen zu haben, indem sie in deren unmittelbarer Nachbarschaft
lagen. Am Rickenmark war nur die Pia etwas verdiekt.

In einem zweiten Falle sah Clarke leichte Verdichtung der Neuro-
glia, Verdickung der Gefisse, Zelldegeneration und einzelne Spinnen-
zellen; im Riuckenmarke Abnahme der Zellen in den'Clarkeschen
Saulen, leichte Sklerose im anterolateralen Bindel in allen Hohen und
Hinterstrangssklerose in der Zervikalgegend.

Clarke hielt die Ganglienzelldegeneration in der Rinde fiir primir
und die Gliawucherung fiir sekundir. Besonders betroffen erschienen
ihm die 2. und 3. Schicht in den Stirn- und Zentralwindungen.

Peachell) fand lediglich Verinderungen wie bei einer Dementia
senilis, obgleich die Atrophie der Stirnlappen auffallend stark war. Das
Schideldach war verdickt, die Pia getribt und verdickt; es bestanden
Hydrocephalus und Ependymitis granulosa.

Kéraval und Raviart?) konstatierten neben Verfinderungen der
Pyramidenzellen und der kleinen Zellen der Grosshirnrinde eine Iu-
filtration der ganzen Rinde mit massenhaften kleinen runden
Zellen, die um einen grossen Kern einen kaum sichtbaren Protoplasma-
hof besassen. Sie lagen vorwiegend um die Nervenzellen hernm,
langs den Gef#ssen, aber auch in Haufen ven 5 -—10 Stick zu-
sammen im Gewebe. Der Kern enthielt ein gut gezeichnetes Chromatin-
netz und hatte niemals eine Form wie bei Leukozyten. Nirgends liess
sich an den Gefdssen eine Diapedese erkennen. Zuweilen sah man
feine Faserchen am Rande der Rundzellen. Die Verfasser haben sich
daher fiir die glisse Natar derselben entschieden. Diese Rundzellen
lagen bald um gesund aussehende Pyramidenzellen herum; bald schienen
sie vollstindig in erkrankte Nervenzellen einzudringen und deren Kern
zu umringen, als ob sie die Rolle von Phagozyten spielten. Auch im
Mark waren sie zahlreich vorhanden und folgten hier hauptsdchlich
dem Verlauf der Gefasse. Im Riickenmark umgaben sie besonders die
Ganglienzellen in den Clarkeschen Saulen, nicht die grossen Vorder-
hornzellen. Eine Systemerkrankung liess sich mit Marchi nicht nach-
weisen. Das Gliafasergeflecht der Rinde erwies sich bel elektiver
Farbung eher vermindert als vermehrt.

Menzies3) sah Degeneration der Ganglienzellen in allen Sehichten

1) Peachell, A case of dementia due to Huntington’s chorea. Lancet.
1905. IL p. 1252,

2) Kéraval et Raviart, Observation de chorée chron. hérédit. d’Hun-
tington; examen histologique. Arch. de neurol. IL. 9. p. 465.

3) Menzies, Cases oft Hereditary Chorea (Huntington’s disease). Journ.
of ment sc. 39. p. 50.
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der Rinde, leichte Vergroberung der Glia in der ersten Schichs, leichte
Verdickung der Gefiisse, einzelne Spinnenzellen in ihrer Umgebung in
der weissen Substanz, doch keine eigentliche miliare Sklerose. Das
Ependym war verdickt. Im Rickenmark zeigten sich zerstreut dege-
nerierte Fasern in den Gowersschen Biindeln und den direkten Klein-
hirnbahnen, und die Ganglienzellen der ganzen grauen Substanz waren
ungewohnlich pigmentiert. Namentlich aber hatten die Clarkeschen
Sanlen stark gelitten, ihre Ganglienzellen waren vielfach verschwunden
und durch Stiitzgewebe ersetzt. Menzies betonte, dass Gehirn und
Rickenmark zweifellos eine ausgebreitete leichte Sklerose aufwiesen und
ungewohnlich fest erschienen. Moglicherweise handle es sich bei dem
Leiden um eine Erkrankung der grossen motorischen Zellen der dritten
Rindenschicht bzw. der verbindenden Fasern. Funktionelle Ueber-
anstrengung konne dann zu absteigenden Versinderungen in dem Riicken-
mark filhren. Stets habe sich eine Wucherung des Stiitzgewebes
gefunden. Es sei denkbar, dass der Druck der gewucherten Glia auf
Zellfortsiitze und Fasern den Ablauf der motorischen Vorginge storend
beeinflusse.

Weidenhammer?) fand makroskopisch einen gleichmissig ver-
ringerten Umfang des Grosshirns, des Zerebellums und des Riickenmarks,
geringe Tritbung und Verdickung der Pia, Hydrocephalus externus et
internus, Ependymitis granularis. Mikroskopisch fiel auf geringe Ver-
dickung der Pia, lymphoide Infiltration, zerstreute Extravasate,
Verdickung und stellenweise Infiltration der Adventitia der Gefisse,
hyaline Entartung dieser, Obliteration von Rindenkapillaren; ferner be-
trichtliche Vermehrung der Gliakerne in der Rinde, besonders
in den tieferen Schichten, stellenweise bedeutende Ansammlung von
Gliakernen in den perizelluliren Riumen; Kernvermehrung der Glia und
Schwellung der Gliazellen in der oberflichlichen glitsen Schicht der
Rinde und in der weissen Substanz, besonders in der Nihe der Gefisse;
Chromatolyse der Ganglienzellen, Abnahme der Tangentialfasern und
des supraradidren Flechtwerks. Im Zerebellum fehlte Vermehrung der
Gliakerne. In Stammganglien, Hirnstamm und Riickenmark bestand
leichte lymphoide Infiltration der Gefissadventitia. Die Nervenzellen
des Riickenmarks waren weniger verindert als in der Rinde. Weiden-
hammer fasste die Verinderungen in Gross- und Kleinhirn als Ence-
phalitis chronica haemorrhagica diffusa auf. Die Verinderungen in Ge-
birnstamm und Riickenmark triigen denselben Charakter; seien nicht: als

1) Weidenhammer, Zur pathelog. Anatomie der Huntingtonschen
Chorea. Neurol. Zentralbl. 1901. S, 1161.



738 Dr. Raecke,

sekondir entstanden anzusehen. Es handle sich um ein diffuses Leiden
des gesamten Zentralnervensystems, welches eine Analogie zur progressiven
Paralyse und Dementia senilis bilde. :

Stier?) beschreibt sehr aunsfithrlich den Befund bei einem 47 jéh-
rigen Ziegelarbeiter, der 2 Jahre nach seiner Aufnahme wegen Chorea
mit psychischen Stérungen an Darmkatarrh starb: Die Meningen waren
nicht verdickt, das Gehirn makroskopisch nicht verindert.

Mikroskopisch erwiesen sich die Gefisse in der ganzen Rinde er-
heblich vermehrt, die Tangentialfasern {berall deutlich geschwunden,
die Rinde verschmilert und zwar am stirksten in der motorischen Zone.
Hauptsichlich hier, weniger in der fibrigen Rinde fand sich eine diffuse
kleinzellige Infiltration. Dieselbe war am stirksten ausgesprochen
in den Schichten der kleineren und mittleren Pyramiden, weniger in
der zonalen (zellarmen) und polymorphen Schicht. Diese Rundzellen
liessen keine Beziehungen zu den Gefissen erkennen, héchsrens
an einzelnen Stellen zu den Lymphspalten und perizelluliren Riumen.
Sie lagen jedenfalls in den perivaskuldren Riumen und in deren Um-
gebung nicht dichter gelagert als sonst. Sie bildeten auch keine Herde,
sondern verteilten sich diffus iiber das ganze Gewebe. Lediglich die
perizelluliren Riume einiger Beetzscher Riesenzellen waren stirker
mit Rundzellen angefillls, Die Zahl und Grisse der Ganglienzellen,
hauptsichlich der kleinen und mittleren Pyramiden, waren fiberall
herabgesetzt. Die noch vorhandenen lagen ohne Ordnung und Richtung,
hatten ihre Form verdndert bei unscharfen Grenzen und homogen ge-
fairbtem Protoplasma, wihrend ihre Fortsitze schraubenzieherartig ge-
wunden auf weite Strecken sichtbar waren. Am stirksten waren diese
Versnderungen an den kleinen und mittleren Ganglienzellen der motori-
schen Region, wihrend die Beetzschen Zellen an Zabl und Form kaum
gelitten hatten und nur zum kleinen Teil Zeichen einer beginnenden
Chromatolyse trugen. Die Gefisswinde waren nur ganz leicht verdickt.
Hamorrhagien feblten. [ndessen waren die Gefiisse, namentlich in der
motorischen Region, sebr vermehrt.

Auch das ganze Mark zeigte grossen Reichtum an kleinen runden
Zellen, welche iberall den Fasern in ziemlich gleichem Verhiltnis
folgten. Wohl bestanden kleine Dissonanzen in der Dichtigkeit der
Lagerung, doch keine Anhiufung zu grosseren oder gar makroskopisch
sichtbaren Herden. Thalamus opticus und Nucleus lentiformis erschienen
wegen der dichten Lagerung von Ganglienzellen und Gliazellen wie ge-

1) Stier, Zur pathologischen Anatomie der Huntingtonschen Chorea.
Archiv f. Psych. 37. S, 62.
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schrampft. Im Riickenmark waren nur einige grosse Vorderhornzellen
homogen gefarbt, wie.bei beginnender Sklerose. .

Die Rundzellenwucherung stand also in keinem nachweisbaren Ver-
hiltnis zor Lision der Ganglienzellen der Rinde. Vor allem-fiel auf,
dass gerade in die perizelluliren Lymphriume der gut erhaltenen grossen
Riesenzellen eine deutliche kleinzellige Infiltration stattgefunden hatte.
Stier nimmt nun an, dass infolge einer ererbten Anomalie der motori-
schen Rindenzentren die Neuroglia hier zu wuchern angefangen habe,
und zwar vorwiegend in der Schicht der kleinen und mittleren Pyra-
miden. Hand in Hand mit dieser Wucherung gehe eine Erkrankung
der Gefiisse, die ihrerseits meist zu lymphoider Auswanderung in die
perivaskuliren und perizelluliren Riume, seltener zu richtigen Himor-
rhagien fithre.  Hrst bei lingerem Bestande komme es zu einer
Affektion der Hirnhiute, zu Nervenfaserdegeneration und zu allgemeiner
Gehirnatrophie.

Auch Lannois, Paviot und Mouisset?) legten auf die inter-
stitielle und perizellulire Infiltration der Rinde mit kleinen
Rundzellen das Hauptgewicht. Diese Infiltration, iiber deren Genese
man zweifelbaft sein konne, bilde jedenfalls den am meisten in die
Augen fallenden und konstantesten Befund.

Ferner konstatierten Lannois und Paviot2?) in einem TFalle
makroskopisch leichte Verdickung der Pia, subdurale Blutungen, Hydro-
cephalus externus und allgemeine Atrophie des Gebirns. Mikroskopisch
fiel bei Anwendung der Nissl-Methode sogleich bei schwacher Ver-
grosserung der Ueberfluss an kleinen, runden, stark gefirbten
Kernen auf, der sich iiber die ganze Rinde in Stirnlappen und be-
sonders vorderer Zentralwindung erstreckte. Nur bei starker Vergrosse-
rung liessen diese Kerne einen schmalen Protoplasmahof erkennen. Sie
lagen meist in Gruppen von 8 — 6, manchmal auch zu geraden oder
krummen Linien angeordnet, die den Kapillaren parallel verliefen. Den
Mittelpunkt jeder Gruppe bildeten Pyramidenzellen. Diese Kerne, von
den Autoren kurzweg als ,Korner“ (grains) bezeichnet, erinnerten
weder nach Form noch Grosse an Leukozyten, lagen auch nicht inner-
halb der Gefisse. In der oberflichlichen Rindenschicht waren sie
selten, hiufiger in der Schicht der kleinen polygonalen Zellen, am zahl-
reichsten im Gebiete der kleinen und vor allem der grossen Pyramiden-

1) Contribution & ’anatomie pathologique de la chorée héréditaire. Rev:
neurol. 1901. p. 453.

2)-Lannois et Pavict, Deux cas de chorée hérsditaire avec autopsie.
Rev. de méd. 18, p. 207.
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zellen. Hier schien jede Nervenzelle fiir solche ,Kdrner® ein
Attraktionszentrum zu bilden. Bel schwacher Vergrésserung schienen
die Korner in die grossen Pyramidenzellen einzudringen. Bei starker
Vergrosserung liess sich erkennen, dass sie auf diesen nur auflagen,
durch ihren Druck Einbuchtungen und Deformationen erzeugend. Fast
alle Pyramidenzellen hatten ihren Spitzenfortsatz eingebiisst, sahen birnen-
formig oder dreieckig aus, boten aber keine ausgesprochene Chromato-
Iyse. Selbst in das Mark waren die Koérner eingedrungen und lagen
hier statt in Gruppen nur in engen Reihen parallel den Markfasern.
Hier iiberwog aber ihre Zahl in den Stirnwindungen, woselbst sie noch
um jedes Gefiss eine doppelte Linie bildeten. Die Wand der Gefiisse
war nicht verindert. Die Korner lagen nur in den perivaskuliren
Riumen. Die Gefisse waren erweitert und strotzend mit Blut gefiillt.
Die Glia schien nirgends veriindert oder sklerosiert. Im Riickenmark
erwiesen sich die Hinterstringe intakt; die Vorder- und Seitenstringe,
besonders die Kleinhirnseitenstrangbahnen und Gowersschen Biindel
wiesen zerstreute Degenerationen auf.

In einem zweiten Falle zeigte sich die Dura iber der linken Hemi-
sphare verdickt, das Gehirn im Ganzen atrophisch, Hydrocephalus ex-
ternus. Mikroskopisch liessen sich wieder die gleichen ,Korner* in der
Rinde nachweisen, eine diffuse Infiltration, die von der Peripherie
nach der Tiefe hin zunahm. Daneben fiel aber auch eine Wucherung
grosserer Gliazellen mit deutlichem Protoplasmahofe in der fusseren
Rindenzone auf. Obgleich die Haufen von ,Kérnern® um die Pyramiden-
zellen fast noch dichter waren, als im ersten Falle, zeigten sich diese
doch nur hohst selten versndert. Im Marke bildeten die Korner wieder
doppelte Reihen um die Geffisse, doch war deren Wandung nicht alte-
riert. An einzelnen umschriebenen Stellen hatte sich das Gehirngewebe
schlecht gefarbt, als ob hier eine kleine Erweichung oder ein punkt-
formiges Oedem bestanden hitte. Auch einige Gefiisse schienen in
ihrem Lumen dieselben runden ,Kérner® zu bergen, namentlich im Ge-
biete des Parazentrallippchens. Im Linsenkern waren ganz die gleichen
Verhiltnisse wie in der Rinde *zu konstatieren. Die Tangentialfasern
erschienen in der Stirnrinde gelichtet. Das Kleinhirn war intakt. Die
Vorderhornzellen des Riickenmarks zeigten meist Chromatolyse.

Ganz neuerdings haben endlich Lannois und Paviott) in einer
Arbeit auf Grund ihrer bisherigen Beobachtungen die Infiltration
mit Kérnern, zumal in den perizelluliren Rinmen, als einen

1) La npature de la lésion histologique de la chorée de Huntington.
Neurographs. Huntington Number [. No. 2. 1908.
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konstanten Befund neben Erkrankung der Pyramidenzellen hinge-
stellt, aber nicht nur fiir die Huntingtonsche Form der Chorea,
sopdern auch fiir Fille symptomatischer Chorea und von Myoklonie.
Die Natur der Korner sei strittig. In der motorischen Zone sei die
Rinde mit ihnen besit, vor allem in der Schicht der Pyramidenzellen,
weniger in der Muskularschicht; am wenigsten seien sie im Mark zu
sehen. Oft ligen 3—4 um eine Ginglienzelle. Dann sei aunch diese in
der Regel verindert. Im Gegensatz zu Gliakernen seien die Kérner
klein, dunkel, homogen. Sie seien auch in den Basalgangiien zu finden.
Lannois und Paviot nehmen an, es handle sich um Erscheinungen
einer Inzephalitis. Auf die motorischen Zentren wurde ein Reiz aus-
getibt. Hereditar sei also hdéchstens die Disposition zur Erkrankung.

Dagegen behauptete Facklam?) in einem einschligigen Falle, keine
Kernvermehrung oder Wucherung des interstitiellen Gewebes in der
Hirnrinde gefunden zu haben. Makroskopisch bestanden eine chronische
Pachy- und Leptomeningitis, Hydreps meningeus, Hydrocephalus internus,
Oedem und Atrophie des Gehirns. Mikroskopisch zeigte sich nur in
der Pia eine kleinzellige Infiltration, die im Zusammenhang mit Pial-
gefissen, welche in die Rinde hineinzogen, wohl hier und da auf diese
iibergriff. Sonst liess sich nur eine Verminderung der kleinen runden
Zellen auf der Grenze zwischen der zellarmen Schicht und der Schicht
der kleinen Pyramidenzellen konstatieren. Die kleinen und grossen
Pyramidenzellen selbst waren normal, die perizelluliren Lymphriume
erweitert. Von der Adventitialscheide der miissig verdickten Gefiisse
in Pia, Rinde und subkortikalem Marke durchzogen zarte, zu Maschen
sich verzweigende, bindegewebige Ausliufer mit reichlichen Kernen
die ebenfalls stark erweiterten perivaskuliren Lymphriume. In diesen
Spalten lagen Pigmentkorperchen und fibringerinnselibnliche Massen.
Die Nervenfasern der Umgebung waren nicht verindert. Indessen bestand
durchweg Schwund der Tangentialfasern und des supraradisiren Flecht-
werks. Neben den Resten alter Hiamorrhagien fanden sich auch frische
Blutungen, doch waren letztere wohl darauf zuriickzufiihren, dass der
betreffende Kranke beim Essen erstickt war. Facklam nahm eine
chronisehe himorrhagische Meningo-Enzephalitis im Anschluss an Gefass-
erkrankung mit hochgradiger Atrophie der Rinde an. Rigentliche Herde
fehlten. Im Rickenmark zeigten sich Gefiissverinderungen, und im An-
schluss daran zirkumskripter Faserausfall; in den Muskeln Vermehrung
der Kerne. Die Nerven' erschienen intakt.

“1) Facklam, Beitrage zir Lehre vom Wesen der Huntingtonschen'Chorea.
Archiv f. Psych. 30. S. 137.
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Daddit) beschrieb weitgehende Ganglienzellverinderungen, haupt-
sichlich in den oberen Rindenschichten des Stirnhirns und der moto-
rischen Region; daneben Neuroglievermehrung. Die vorhandenen Ge-
fassverinderungen erschienen arteriosklerotischer Natur. Es. handeite
sich in beiden von ihm untersuchten Fillen um alte Individuen.

Jones?) konstatierte Atrophie des Gehirns, Pachymeningitis haemor-
rhagica, Leptomeningitis, Hydrocephalus externus et internus, Granulie-
rung des Ependyms. Mikroskopisch fand sich im wesentlichen nur eine
Verschmiilerung der Zellschichten, besonders der Pyramiden des Stirn-
hirns. Jones rechnete die Krankheit zur Gruppe der Pseudoparalysen.

Debuck?) sah in seinem Falle neben einer Affektion der Nerven-
zellen, die er als das Primire ansprach, eine Wucherung der Neuroglia.

Hinwiederumbeobachtete Besta#) keine Gliaverinderungen. Die Haupt-
sache schien ihm in einer Erkrankung der Hirngefisse zu liegen, die auch
anf die Pia iibergreife und Anlass zur Entstehung einer deutlichen Lepto-
‘meningitis gebe. Am stirksten seien die kleineren Gefisse betroffen;
hier finde sich weitgehendste Sklerose. Bei den grossen Gefiissen be-
merke man nur eine stirkere Infiltration der Adventitia. Die Tangential-
fasern und die oberste Ganglienzellschicht erschienen geschidigt, aber wohl
nur sekundir infolge der Pia-Verinderungen. Sonst wiren die Ganglien-
zellen intaks. ‘

Vashide und Vurpas®) andererseits betonten die Degeneration der
Ganglienzellen bei partiellem Faserschwund. Sie konsiatierten akut
entziindliche Verinderungen nicht nur in Gross- und Kleinhirn sondern
auch im Riickenmark, makroskopisch hochgradigen Hydrocephalius ex-
ternus und internus. Hier war es indessen vermutlich im Anschluss an
eine Pleuritis serofibrinosa zu einer infektidsen BEuntzindnng im Nerven-
system erst wenige Tage vor dem Tode gekommen. Die choreatischen
Bewegungen hatten dann pldtzlich sistiert. .

Modena®) gelangte zu der Auffassung, ein chronischer diffuser enze-
phalitischer Prozess fiibre zu sekundirer Gliavermehrung, zu Atrophie

1) Daddi, Sulla corea cronica progressiva. Riv. di patol. nerv. e ment:
Firenze. X. p. 153. ‘

2) Jones, Huntingtons chorea and dementia. Lancet. 1905. IL. p.1531.

3) L e.

4; Besta, Un caso di chorea di Huntington con reperto anatomo-pato-
logico. Riv. sperim. di Feviatria. 1905. p. 205.

5) Vashide et Vurpas, Hssay sur la physiologie pathologique du mou-
vement. Rev. de médecine. 1904. p. 704.

6) Modena, Su un caso di corea di Huntington. Annuario del ma-
nicomio prov. di Ancona. 1905.
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der Hirnrinde und entsprechenden Gefissverinderungen. Namentlich
komme es zu Alterationen der Nervenzellen in Grosshirnrinde und Basal-
ganglien. In der Rinde seien die grossen Pyramiden relativ am besten
erhalten, wihrend bei den kleineren Nervenzellen allgemein eine. diffuse
Chromatolyse herrsche, so dass deutliche Granula kaum mehr vor-
handen seien. Die Kerne dieser Zellen ligen fast stets exzentrisch.
Das Neurofibrillennetz hiitte im grossen und ganzen nicht stark
gelitten, doch Dbestinden Fragmentationen, partielle Verdickungen,
haufig Biindelung der Fibrillen. Wo eine Invasion von Kernen be-
stiinde, fehlten die Fibrillen. Mitunter ligen zahlreiche Kerne
im Innern von atrophierenden Zellen und erweckten den
Eindruck von Neuronophagen. Modena hielt dieselben fiir gligse
Elemente.

Gowers') erwiahnt in seinem Handbuche, dass Harbinson An-
zeichen von Degeneration der Nervenzellen mit Vermehrung der
lymphoiden Zellen im ganzen Hirn, besonders um die Gefiisse herum
angesammelt, gefunden habe. Dagegen hitten in einem Falle von Ber-
keley nur leichte degenerative Veriinderungen, wahrscheinlich zum Teil
sekundérer Natur, durch das Zentralnervensystem zerstreut bestanden.
In allen drei Fillen von Macleod hitte sich eine Erkrankung des mo-
torischen Rindengebiets gezeigt, bei zweien wiren die Windungen durch
eine zystenartige Verdickung der Membranen komprimiert worden. Hier
sei stets anch motorische Lihmung vorhanden gewesen.

Jacobsohn?) hilt die Infiltration mit kleinen zelligen Ge-
bilden fiir den konstantesten Befund. Gewdhnlich seien die Zentral-
windungen, die angrenzenden Stirn- und Parietalwindungen am meisten
betroffen, und in der Rinde selbst seien die Herde entweder auf dem
ganzen Durchmesser verbreitet oder lagerten vornehmlich in der 2. und
8. Schicht.

Wollenberg?) weist daranf hin, dass disseminierte Herde keine
konstante Erscheinung bei der degeneraliven Chorea seien, sondern dass
sich haufiger Spuren eines diffusen Erkrankungsprozesses zeigten. Mog-
licherweise diirfe man in den Verinderungen der Gefisse und ihrer
Umgebung, welche sich in einzelnen Fillen im ganzen Zentralnerven-

1) Gowers, Handbuch der Nervenkrankheiten. Uebers. v. Grabe. 1892.
Bd. III. s. 22.

2) Jacobsohn, Chorea chrouica degenerativa in Handb. d. path. Anat.
d. Nervensystems von Flatau, Jacobsohn, Minor. Bd. II. S. 1326.

8) Wollenberg, OChorea hereditaria progressiva chronica. v. Noth-
nagels Handbuch. Bd, XIL. 2.
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systew hitten auoffinden lassen, das Wesentliche des Krankheitsprozesses
sehen.

‘Leo Miiller") erblickt bei der bunten Mannigfaltigkeit der Sektions-
ergebnisse die hauptséchlichste Uebereinstimmung in der pathologi-
schen Entwicklung des Stiitzgewebes innerhalb der Grosshirnrinde
bei Verddung des Parenchyms in seiner unmittelbaren Nachbarschaft.

Lange?) nennt als mikroskopischen Befund Gliawucherung mit
Schwund der nervisen Elemente, Erweiterung der perivaskuliren Riume.

Nissl konnte in einem von Kraepelin?) beobachteten Falle chro-
nische Zellveranderungen, Gliawucherungen und Piaverdickung, aber
weder nennenswerte Gefasserkrankungen noch Faserschwund oder Rinden-
schrumpfung nachweisen. Kraepelin glaubt, dass das Rickenmark,
wenn auch in sehr wechselnder Ausdehnung, an dem Krankheitsvorgange
beteiligt sei.

Binswanger4) will sogar in einem Falle einen ganz #hnlichen
Befund erhoben haben wie bei progressiver Paralyse. Es habe aus-
gesprochener Hirnschwund bestanden. v

Schulz®) fand ausgedehnte Verinderungen der Ganglienzellen und
eine geringe diffuse Verindernng der Gliakerne, zumal in der Schicht
der grossen Pyramiden. Das gesamte Gehirn war atrophisch.

Striimpell®) hat letzthin seine Ueberzengung ausgesprochen, dass
grébere anatomische Verinderungen hei der chronischen Chorea sichor
nicht vorhanden seien. Es kénne sich nur um Storungen in der funktio-
vellen Organisation der normalen motorischen Innervation handeln. Die
allgemeine Regulierung der gesamten Muskelinnervation sei offenbar in
véllige Unordnung geraten. Welche Vorginge aber dieser allgemeinen
Auflosung aller Ordnung zugrunde liegen, sei einstweilen noch ganz
unbekannt.

Eine interessante Mitteilung verdanken wir Kolpin 7). Er glaubte

1) Leo Miiller, Ueber drei Fille von Chorea chronica progressiva.
Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilkde. Bd. XXIII. S. 315.

2) Lange, Ueber chronische progressive Chorea etc. Berliner klin.
Wochenschr. 1906. S. 153.

8) Kraepelin, Psychiatrie. Bd. II. S. 404. 1904.

4) Binswanger, Diskussionsbemerkung. Neur.Zentralbl. 1897. S.1069.

5) Schulz, Beitrag zur patholog. Anatomie d. Chorea chron. progress.
Charité-Annalen. 1908. S. 189,

6) Strimpell, Zur Kasuistik der chronischen Huntingtonschen Chorea.
Neurograph. I. 2. 1908.

7) K&lpin, Zur pathclogischen Anatomie der Huntingtonschen Chorea.
Journ. f. Psychol. u. Neurol. 1908. XII. S. 57.
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in 2 Fillen neben diffusen degenerativen Ver#inderungen besonders
der nervisen zelligen Elemente in der ganzen Ausdehnung des
Gehirns  entwicklungsgeschichtliche Stérungen der Architektonik der
Hirnrinde gefunden zu haben in Form eines Stehenbleibens einzelner
Rindenterritorien auf einer juvenilen bzw. infantilen Stufe: Es war in der
motorischen vorderen Zentralwindung ,die innere Kornerschicht, die
beim Erwachsenen normalerweise fehlt, oder doch nur andeutungsweise
vorhanden ist, hier deutlich ausgebildet. TIm ibrigen zeigten sich
Tangentialfasern und supraradiires Flechtwerk gelichtet, die Randglia
stellenweise etwas verdickt, die Architektonik der Ganglienzellenanord-
nung erheblich gestort, diese selbst durchweg stark verindert, am
meisten in der Schicht der mittleren und kleinen Pyramiden. Dagegen
waren die Gefisse frei, und entziindliche Erscheinungen fehlten ganz.
Von der Glia heisst es einmal, eine sichere Vermehrung habe sich
nicht feststellen lassen, an anderer Stelle: die Nervenzellen seien
vielfach von 38—4 Gliazellen umlagert gewesen, die sich in den Zellleib
formlich einbohrten. Beigefiigt sind nur Abbildungen mit schwacher
Vergrosserung. Wir kommen darauf zuriick.

Eigene Beobachtung. 1)

Friedrich G., 58 Jahre alt, Meiereihalter, befand sich vom 12. Des. 1901
bis 19. Oktober 1906 in Behandlung der hiesigen Poliklinik.

Die Mutter des Patienten soll nach Mitteilung seiner Schwigerin geistig
nicht ganz normal gewesen sein und ,Unruhe im Kérper* gehabt haben. Beim
Essen verlor sie hiufig wieder die Speisen, konnte auch nicht ordentlich
sprechen. Man habe den Eindruck einer ,Blodsinnigen“ gehabt. Der Vater
war gesund, starb an Altersschwiche. Der einzige Bruder des Patienten ist
gesund.

G- selbst soll frither stets gesund gewesen sein. Er hat den Feldzug 70/71
mitgemacht. Seit 1875 wiren dann bei ihm, garz allmihlich zunehmend, un-
willkirliche Bewegungen im Kdrper aufgetreten; zuerst im rechten Beine, dann
von dort Gbergreifend im linken, dann im tbrigen Kérper. In den 80er Jahren
begann stirkeres Zucken in den Hénden, 1894 Unruhe des Kopfes. 1897 wurde
er arbeitsunfihig. Unter den Zuckungen litt zeitweise der Schlaf. Die Gedanken
wurden schwécher, die Sprache schlecht. G. wurde sehr erregbar und miss-
mutig gestimmt. Beim Essen verschluckt er sich jetzt zuweilen: Er isst sehr
hastig. Zu Hause goht er viel umher, da ihm nach langem Sitzen die Beine
wehtiten. Er kann sich noch allein ankleiden. Eine besondere Beschiftigung
hat er nicht mehr.

1) Der Fall ist ohne anatomischen Befund bersits kurz in der Inaugural-
Dissertation von Aloys Schinke veréffentlicht, Kiel 1903. Doch war damals
noch nicht die Hereditit festgestellt,
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Frither hat G. stark getrunken, fir 50—60 Pfennig Schnaps. Jetzt soll
er nur tiglich seine Flasche Bier trinken. Appetit gut. Keine Blasen- oder
Mastdarmstorung, Schwitzt viel.

Status 1901. Mittelgrosser Mann von mittlerem Knochenbau, méassiger
Muskulatur und Ernéhrung. Rechte Pupille weiter als die linke. Reaktion
auf Licht vorhanden, wenig ausgiebig; auf Konvergenz besser. Augen-
bewegungen frei. Linker Bulbus etwas prominent. Fazialis symmetrisch.
Zunge unruhig, gerade ausgestreckt. Sprache miihsam, schwerfillig: Worte
mithsam hervorgestossen. Sehnenreflexe der Arme lebhaft. Motilitat frei.
Bauchdecken- und Kremasterreflexe lebhaff. Hindedruck hbeiderseits wenig
kraftig. Knieph@nomens lebhaft. Keine Spasmen. Gang tinzelnd, mit un-
gleichen Schritten, doch sicher. Kein Romberg. Zehenreflexe plantarwirts,
lebhaft. Sensibilitdt tiberall erhalten. Puls etwas unregelméssig. Herztone
rein, leise. Lungen ohne Besonderheiten. Urin frei von Eiweiss und Zucker.

Unregelméssige, ungeordnete Bewegungen im ganzen Korper, besonders
im Gesicht: Augenbrauen, Lippen werden bestiindig verzogen. Der ganze Kopf
dreht sich hin und her. Die Finger sind in dauernder Bewegung, wobei be-
sonders mit Daumen und Zeigefinger beiderseits drehende und reibende Gesten
vollfihrt werden, Schon beim Anreden, noch mehr aber bei jeder gewollten
Bewegung nimmt die Unruhe erheblich zu, Beim Sitzen kommi es zu zeit-
weisem Aufstampfen der Fisse auf den Boden.

Unter Darreichung von Jod schien anfangs eine leichte Besserung einzu-
treten. Namentlich wollte G. nachts besser schlafen konnen. Allein dann ver-
schlimmerte sich das Leiden wieder allméhlich, und G. fiihlte sich nur immer
voriibergebend subjektiv erleichiert durch Franklinisation.

Juni 1906. Seit 1/, Jahr treten nachts auch im Schlafe einzelne
Zuckungen auf. G. selbst weiss das nicht. Er ist stumpf, euphorisch, macht
Pline fiir die Zeit nach seiner Genesung; dabei reizbar, wird erregt, wenn er
nicht Alkohol bekommit.

12. Juni 1906: G. kommi in Begleitung seiner Schwigerin im Wagen
zur Poliklinik, steigt allein aus und geht mit kurzen Schritten ins Zimmer.
Der ganze Rumpf und die Extremititen sind in fortwihrender Bewegung. Die
Arme werden formlich geschlesudert, nach vorne oder zur Seite geworfen.
Bald greifen die Hande nach dem Riicken, ‘bald nach dem Kopfe. Der Kopf
selbst macht stindige wackelnde Bewegungen. Heftiges Grimassieren im
Gesicht. Die Augen werden zusammengekniffen und gleich wieder aufgerissen,
die Stirne gerunzelt, die Mundwinkel verzogen, die Zahne gefletscht usw. Auch
die Zunge nimmt an diesen Bewegungen teil, die Augen nicht. Bei Anrede
steigert sich die gesamte Unruhe. Pat. krfimmt sich fSrmlich zusammen, wippt
hin und her. Will man ihm behilflich sein, wird es noch schlimmer. G. lehnt
daher schroff jede Hilfe ab. Die Hand kann er auf Aufforderung geben. Dabei
erscheint der Arm momentan ganz ruhig. Handedruck ist beiderseits gut. Bei
der weiteren Untersuchung steigert sich die Unruhe wieder. Die choreatischen
Bewegungen sind im allgemeinen langsam und unkoordiniert; alle tragen den
Charakter des Ungewollten, Zweckwidrigen. Die Pupillen sind nicht sicher zu
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priifen. Jedenfalls ist die Lichtreaktion herabgesetzt. Knieph&nomen beider-
seits lebhaft. Sprache mihsam, stossweise. Bei Pinselberiibrungen nickt G.
mit dem Kopfe. Sonst scheint er ofters schlecht aufzufassen. Schreiben ist
unmoglich,

19. September 1906. Exitus letalis durch Pneumonie.

Die Sektion, welche erst am n#chsten Abend ausgefiihrt werden konnte,
ergab:

Leiche eines diirftig gendhrten Mannes mit griinlichen Totenflecken.
Sehr dickes Schideldach. Dura glatt und spiegelnd. Pia im Ganzen leicht
getriibt, gutabziehbar. Gehirngewicht 1305g. Das Gehirn ist etwas matsch, lisst
makroskopisch nichts Besonderes erkennen, Nerven und Gefisse sind frei. Auch
das Riickenmark ist ausnehmend weich, sonst ohne Besonderheiten.

Linke Lunge im Zustande der Hepatisation, stark odematds, wenig lufi-
haltig. Rechte Lunge ohne Besonderheiten. Der linke Ventrikel des an sich
kleinen Herzens hypertrophisch, kontrahiert. Geronnenes Blut und Speckge-
rinnsel. Trachea grauschmutzig belegt. Der gleiche Belag auch im Oesophagus.
Milz ohne Besonderheiten, eine kirschkerngrosse Nebenmilz. Beide Nieren
ohne Besonderheiten. Darm aufgetrieben,

Mikroskopischer Befund.

Gehirn und Riickenmark wurden in Formol gehirtet. Die rechte Hemi-
sphére wurde abgetrennt und fiir grosse Schnitte (durch die ganze Hemisphiire)
mit Miller weiterbehandelt. Einzelne Muskeln und Nerven waren ebenfalls
aus der Leiche herausgeschnitten und zu Untersuchungszwecken aufgehoben
worden.

Angewandt wurden zur Untersuchung der linken Hemisphire, die in
kleinere Stiicke zerlegt war, neben Weigert-Pal und van Gieson noch die
Fibrillenmethode von Bielschowski, die Gliamethode von Weigert und
Thionin, sowie Toluidinblau nach Nissl, Uebrigens waren einzelne Stiickchen
{Stirnhirn und Parazentrallappen) sofort in griine Fliissigkeit bzw. 96 proz,
Alkohol eingelegt worden und nicht erst in Formol.

Rechte Hemisphéare.

Auf den nach Weigert-Pal gefarbten grossen Schuitten durch die ganze
Hemisphire fand sich nur diffuser leichter Ausfall von Tangentialfasern und
stellenweise Lichtung der supraradidren Faserung, Herde waren nirgends
wahrzunehmen. Die Gefasse waren vielfach stark gefiillt und traten dadurch
-auffallend hervor.

Mit van Gieson zeigten sich ebenfalls keine Herde. Das Rindenbild war
im allgemeinen das normale, auffallend war nur der grosse Kernreichtum. In-
dessen erschienen zur Beurteilung der feineren histologischen Details die
Schritte wegen ihrer grésseren Dicke (das Préparat hatte sich sehr schlecht
schneiden lassen) weniger geeignet, als die kleinen diinnen Schnitte aus der
linken Hemisphire. Wir gehen daher, um unnétige Wiederholungen zu ver-
meiden, gleich zur Betrachtung dieser iiber.

48*
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Linke Hemisphére.

1. Stirnwindung,

Nach Weigert-Pal zeigte sich tberall mehr oder weniger deutlich ein
diffuser Markfaserausfall, Namentlich hatten die Supraradidrfasern und die
Tapgentialfasern gelitten. Letztere schienen stellenweise fast ganz zu fehlen.
Aber auch das gesamte ibrige Flechtwerk war wie aufgehellt. Die erhaltenen
Fasern zeigten vielfach Perlschnurformen, waren wie zerbrochen. Infolge der
Abnahme der Markfaserung machte es den Eindruck, als sei die Rinde abnorm
verbreitert. Hier und da fielen die sehr zahlreichen Gefésse auf, besonders
nach innen an der Schicht der kleinen Pyramiden bis hinab ins Mark; dagegen
weniger in der Zonalschichte.

Bei van Gieson trat zunécht vor allem der sehr breite glidse Randfilz
hervor. Derselbe bildete an einzelnen Stellen unregelm#ssige Hervorragungen.
Die tiefere Rinde enthielt bier und da ungewthnlich zahlreiche, auch leicht
verdickte Gefisse, allein keine zellige Infiltration ihrer Wandangen. Da-
gegen fielen zahlreiche dunkelblaue, den Giakernen dhnliche Gebilde auf, die
an manchen Stellen, so auch in der Umgebung der Geftisse, dicht zusammen-
lagen, seltener {Srmliche Nester bildeten. Einzelne kleine Blutungen im Ge-
webe waren zu beobachten. Die Umgebung mancher verdickier Gefisse war
auffallend zellarm. . Mitonter hatten die Gefisse einen stark geschlingelten
Verlauf.

Im Mark lagen ebenfalls bisweilen Haufen von runden Kernen, die an
Gliakerve erinnerien, bald nahe einem Gefdsse, bald frei im Gewebe. Oefters
machte es auf den ersten Blick ganz den Eindruck, als bestinden Beziehungen
zu den Gefdssen, doch stets erwiesen sich die adventitiellen Riume frei. Oder
aber die runden Kerne bildeten Reihen, die den Markfasern parallel liefen.

Die Pia war etwas verdickt und zeigte eine Hyperplasie des Binde-
gewebes, geringe Vermehrung ihrer zelligen Elemente.

Die Fibrillenfirbung nach Bielschowsky lehrte, dass der Ausfall
von Tangentialfasern lange nicht so stark war, als es auf den Weigeripripa-
raten erschien. Immerhin war ein diffuser Schwund leichten Grades bei den
extrazelluliren Fibrillen nicht zu verkennen, Dieselben waren vielfach wie zer-
brochen, in kleine Stiicke zerfallen. Das ganze Flechtwerk machte einen ver-
gréberten Eindruck. Die Ganglienzellenschichtung war nicht gestort. Dagegen
waren einzelne Ganglienzellen stark angeschwollen und gebldht, rund, im
Innern aufgehellt, ihre Fibrillen fast durchweg zerfallen, thr Kern exzentrisch
verlagert, die Fortsétze wie abgebrochen, ihre Fibrillen verkisbt. Noch hiufiger
waren geschrumpfte, fortsatzlose Formen mit klumpig zerfallenen Massen am
Rande. Eine bestimmte Region, die stérker betroffen gewesen wire, liess sich
nicht abgrenzen. Auch auf diesen Préparaten machte es stellenweise den Kin-
druck, als seien die Gefisse vermehrt, obgleich sonst alle entalindlichen Er-
scheinungen fehlten. Auffallend waren wieder die massenhafien kleinen runden
Kerne, die bald in der Umgebung der Gefdsse, bald um die Ganglienzellen
herum, bald frei im Gewebe angetroffen wurden.
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Mit Thionin- und Toluidinblaufirbung liess sich erkennen, dass
die Hauptverdnderung gegeniiber normalen Priparaten im grossen Kerareichtum
der tieferen Rindenschichten bestand. In der Peripherie fanden sich wenig freie
Kerne. Erst in der Umgebung der mittleren Pyramiden fiel eine stellenweise
dichte Anhdufung von runden, chromatinreichen Gebilden auf, die entweder
klumpig oder reihenartig’ angeordnet waren und zu den Gefdssen keine niheren
Bezichungen darboten. Vielmehr hatte man den Eindruck, dass es sich in erster
Linie um eine Trabantzellenwucherung in der Umgebung der Gaoglienzellen
handle. Geringere Kernvermehrong war allerdings auch bis ins Mark hinab zu
verfolgen. Allein die Wandung der Gefiisse blieb Gberall frei. Nur eine leichte
Schlingelung und Verdickung war hier mitunter vorhanden. Plasmazellen
fehlten ganz, desgleichen auch Stibchenzellen. Vereinzelt fanden sich Reste
alter Blutungen im Gewebe.

Die Ganglienzellen verhielten sich verschieden. Vereinzelte zeigten homogene
Schwellung mit Randstellung des Kernes, weit mehr waren atrophisch, ge-
schrumpft, mit klumpigem Zerfall der Granula, wieder andere erschienen ganz
intakt. Zwischen stark gefirbten Exemplaren mit spiraligen, langen Fortsitzen
und undeutlicher Zeichnung lagen zerstreut ganz zerfallene, schattenhafte Ge-
bilde, Hier fand sich fast stets eine stirkere Wucherung der Trabantzellen.
Keine Schicht war iiberall besonders stark betroffen. Die Verdnderungen machten
sinen mehr regellosen, diffnsen Bindruck. Nur an einigen Stellen schien es,
als sei die Schicht der mittleren Pyramiden besonders stark mit runden Kernen
durchsetzt, und als seien hier die Ganglienzellen selbst abnorm dicht zu-
sammengedringt. Bei Immersion kamen stellenweise Gliarasen zum Vorschein
und um viele der dunklen runden Kerne ein feiner, zartrosa Protoplasmahof.
Dazwischen lagen einzelne helle, grosse Gliazellen mit feinen Fortsitzen. Auch
an den kleinen dunklen Kernen, die zusammengehiuft lagen, traten vereinzelt
solche feinere Fasern in Erscheinung, und man konnte im Kerne selbst eine
netzférmige Struktur und ChromatinkSrnchen erkennen.

Bei Gliafirbung nach Weigert zeigte es sich, dass die zellige Glia im
Innern der Rinde die faserige entschieden iiberwog. Nur der Randfilz war
verdickt und hockerig. Riesige Spinnenzellenformen fehlten. In der Umgebung
grosserer Gefdisse und an Stellen im Gewebe, wo die runden, dunklen Kerne
dichter lagen, fand sich ein dichteres Fasergeflecht.

3. Stirnwindung.

Mit Weigert und van Gieson erhielt man ungefihr dieselben Bilder wie
auf Priparaten aus der 1. Stirnwindung. Auf Fibrillenpriparaten zeigte sich
nur ein sehr geringer Ausfall. Zahlreiche Gefdsse. Starke Kernvermehrung.

Pia hyperplastisch, wenig infiltriert; die Gefdsse verdickt.

Auf Thionin- wnd Toluidinblaupriparaten- hob sich die zonale
Schicht als fast kernarm von den mit zahlreichen Kernhaufen besiten tieferen
Schichten ab. Die Pyramidenzellen bieten zum Teil chronische Verinderungen,
farben sich gleichméssig tief, ihrve Fortsdtze sind auffallend lang und ge-
schlingelt. DieTrabantkerne sind hier im allgemeinen nicht so zahlreich, Meist
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liegen die kleinen Kerngruppen frei im Gewebe oder in perivaskuliren
Schrumpfriumen. Die Gefisswandungen sind frei. Im Mark ist die Kern-
vermehrung nicht mehr deutlich.

Vordere Zentralwindung.

Mit Weigerts Markscheidenfirbung ist nur ein spérlicher Saum
von Tangentialfasern zu entdecken, und auch die erhaltenen Fasern zeigen
vielfach Perlschnurformen oder sind zerstiickelt. Das supraradidre Flechtwerk
ist ganz schwach entwickelt. Ebenso sind die facherartig einstrahlenden Mark-
fasern entschieden gelichtet, besonders an einzelnen Stellen, die bei schwacher
Vergrosserung sich fast wie umschriebene Herde ausnehmen, wie aufgehellt,
doch kann man sich iiberzeugen, dass dieselben ohne scharfe Grenze in die
Umgebung tbergehen. An anderen Stellen ist die Tangentialfaserung besser
erhalten, desgleichen das supraradidre Flechtwerk. Doch sieht man auch hier
wie iiberall in Rinde und Mark zahlreiche erweiterte und zum Teil geschlingelte
Gefisse.

Auf van Giesonpriparaten ist der Randfilz nicht wesentlich verdickt.
Eigentliche Herde sind nirgends anzutreffen, nur bemerkt man wiederholt Reste
von kleinen Blutungen. Der Querschnitt der Gefisse lasst ofters eine deutliche
Verdickung der Wandung erkennen, doch keinerlei Infiltration derselben.
In der zonalen Schicht liegen spirliche Kerne. In der Schicht der kleineren
Pyramiden treten dichte Nester von kleinen, runden, dunklen Kernen auf, die
an Grosse den Gliakernen entsprechen. Ebensolche Kerne liegen reihenartig
angeordnet lings einem Gefdsse, ziehen dann aber pldtzlich quer durch das
Gewebe. Hin und wieder finden sie sich angesammelt in den kilnstlichen
Schrumpfraumen, welche manche Geffisse umgeben, so dass sie fast eine peri-
vaskuldre Infiltration vortduschen. Ebenso liegen sie klumpenartig im Gewebe
in kleinen Hohlrdumen und besonders dicht um die mittleren und grossenPyra-
midenzellen herum. Im Mark werden sie wieder seltener, doch ist auch das
Mark entschieden kernreicher als in der Norm.

Die Pia ist hyperplastisch verdickt und stellenweise mit dem Randfilz
verldtet.

Bei Fibrillenfarbung erscheint bei schwacher Vergrosserung das
Tlechtwerk im allgemeinen gut erhalten. Nur sind Tangentialfasern und supra-
radifire Fasern hier und da deutlich vermindert. In der Pyramidenschicht er-
weist sich das extrazelluldre Flechtwerk stellenweise etwas gelichtet und wie
vergrobert. Eigentliche Herde von Faserausfall sind jedoch nicht vorhanden.
Mit starker Vergrosserung konstatiert man starke Blihung, Schwellung und
Vakuolenbildung einzelner Ganglienzellen in der Schicht der grossen Pyramiden.
Die Fortsiitze sind dann wie abgebrochen, der Kern glatt und zur Seite ge-
dringt. Vielfach sind die Trabantkerne auffallend vermehrt. Noch stirker be-
troffen sind die mittleren Pyramiden. Sie haben meist kein deutliches Fibrillen-
geflecht mehr im Innern, sondern sind wie ausgehShlt oder mit Staub ange-
fiillt; nur noch am Rande sind kriimlige Reste erhalten. Die Spitzenfortsitze
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sind ofters korkzieherartig geschlangelt, die Fibrillen anderer Dendriten zu-
sammengebackt, Die Beetzschen Riesenzellen sind dagegen weit besser er-
balten. FEine unregelmissigeSchichtung ist nur bei den kleineren Pyramiden
stellenweise zu konstatieren. Fleckweise erscheinen hier die Ganglienzellen zu-
sammengedrangt, dann wieder vermindert,

Auch bei dieser Farbung fallen iberall im Gewebe Haufen von dunklen,
runden Kernen auf, die keine-deutliche Beziehung zu den Gefissen haben.

Mit Weigerts Gliafarbung konstatiert man einen dicken Randfilz, der
aber an verschiedenen Stellen sebr an Breite wechseli. Hier nnd da finden
sich vereinzelte dunkle Kerne in eine breite amorphe Gliamasse eingebettet.
Starke Gliazapfen ziehen abwérts in die Rinde, Einzelne radidr verlaufende
Gefisse sind in feine, dichte Faserhiillen eingebettet. Dazwischen ziehen spir-
liche balkige Gliafasern sich durchkreuzend. In der Ganglienzellschicht ist die
Gliafaserung vermehrt. Hiufig erblickt man hier grissere, blassere Kerne in
Verbindung mit sich durchkreuzenden feinen Fasern. Dickere Fasern treten an
die zahlreichen Gefisse heran. Auch sind manche Gefisse wie von einem
Korbe aus lockeren, starren Fasern umgeben. Um die Ganglienzellen sieht man
mehr feine Faserung. Die sparlichen Spinnenzellen sind massig gross,
dunkel, mit kurzen, zarten Fissen.

Ueberall fillt ein kolossaler Reichtum an runden, tiefblauen Kernen auf,
die fleckweise in Haufen zusammengeordnet sind, oder aber lingers Reihen
bilden. Hin und wieder sind solche Haufen in zartes, sich unregelmissig
durchkreuzendes Fasergeflecht eingebettet, meist liegen sie frei. An wenigen
vermag man direkte Beziehung zu Fasern nachzuweisen. Im Verhiltnis zur
Menge der Kerne ist eher die Gliafaserung schwach zu nennmen. Auch im
Mark finden sich mnoch vielfach Nester von dunklen, runden Kernen, von
“einzelnen spiraligen Fasern regellos umgeben.

Noch schoner sind die Bilder mit Thionin und Toluidinblau. Schon
bei schwacher Vergrésserung bemerkt man eine ausserordentlich
starke Ansammlung von kleinen runden Kernen um die kleineren
und grossen Pyramidenzellen, im Gewebe.und in der Nihe von
Geféssen. Mit Vorliebe liegen kleine Gruppen von 5, 7, 12, 16 oder noch
mehr Kernen zusammen in den perivaskulfiren Schrumpfriumen, aber nicht
rings um das Gefdss herum, sondern nur auf einer Seite. Auch sind die Ge-
fisswandungen frei von zelliger Infiltration. Plasmazellen sind nirgends wahr-
zunehmen. Die Gefdisse treten stark hervor, sind gut gefiillt und anscheinend
vermehrt, vielfach leicht geschlingelt. Finzelne Querschuitte zeigen Wand-
verdickung und ringsum eine ziemlich breite zellarme Zone.

Bei starker Vergrésserung zeigt es sich, dass die kleineren und mittleren
Pyramiden viel Pigment enthalten, sich in ihrer Mehrzahl ungewdhnlich stark
firben und geschlingelte, weithin verfolgbare Fortséize iragen, oder sie sind
geschrumpft, fortsatzlos. Einzelne bieten das Bild der Chromatolyse,™ haben
nur noch am Rande deuntliche Sehollen und sind in der Miite hell. Der Kern
erweist sich langgezogen, exzentrisch gelagert. Hier und da sieht man Vakuolen.
Oefters fehlt eine scharfe Struktur der Tigroidschollen. Sie sind dunkel,
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klumpig, wie zusammengebacken, die ganze Zeichnung verwaschen. Um und
zwischen diesen verinderten Ganglienzellen bemerkt man massenhaft die runden
Kerne gelagert, Zuweilen sind die Ganglienzellen von ihnen am Rande wie
beséit, ja iiberlagert. Die Kerne scheinen in sie hineinzudringen nach Art von
Phagozyten.

Die grossen Pyramidenzellen sind dagegen im allgemeinen besser er-
halten. Nur fleckweise erscheinen sie krankhaft verindert. Hin und wieder
trifft man auf schattenhafte, zerfallene Gebilde. Diese zeigen sich dann dicht
von den runden Kernen in einer oder mehrfacher Reihe umdringt. Die Kerne
sind auch mitunter angeordnet nach Art eines verdstelten Zweiges, oder sie
strahlen wie Fortsiitze von der Ganglienzelle seitwirts aus. Dabei braucht die
Ganglienzelle selbst noch nicht immer sichtbar verindert zu sein. Bei den
Riesen-Pyramidenzellen bleibt meist die nachste Umgebung frei von Kernen,
und diese umgeben die Ganglienzellen erst in einigem Abstande mit einem
manchmal dichten (zwei- bis dreifachen) Ringe. Hin und wieder erblickt man
in der Schicht der mittleren Pyramiden kieine Kernansammiungen, welche die
dussere Form einer Ganglienzelle wiederzugeben scheinen, als sei hier eine
solche zugrunde gegangen und von ihren Trabantkernen iiberwnchert. Seltener
sind schattenhafte Gebilde ohne Chromatin, Im allgemeinen kann man wohl
sagen, dass die direkte Kernanhdafung um die kleineren Pyramiden am stirksten
ist. Die Beetzschen Riesenzellen sind in der Mehrzahl vollig frei und auch
nur selten krankhaft verindert. Am hiufigsten liegen noch Kerne lings ihren
Fortséitzen, seltener ist die ganze Zelle in weiterem Abstand von ihunen ringartig
umgeben.

DisNesterkleiner Kerno, welche frei im Gewebe liegen, erinnern vislfach der
Form nach an die Traubenformen der Staphylokokkenhaufen. An anderen Stellen
zichen an Streptokolken erinnernde Ketten von einem Gefiss zum andern oder
parallel einer Gefisswand. Daufiger noch sieht man derartige Ketten, Fort-
sitzen vergleichbar, von einer Ganglienzelle nach einem Gefdss hin ausstrahlen.
Bis zu 16, ja 20 Kerne sind so zusammengeordnet. Hin und wieder haben
einzelne derartige Kerne einen zarten, schmalen Protoplasmahof mit feinen,
kurzen Fortsétzen.

Ganz vereinzelt kleine Blutungen. Zubeachtenist, dass keinenachweisbaren
Beziehungen bestehen zwischen den kleinen runden Kernen und den besonders
in der Pyramidenschicht sehr zahlreichen Gefissen. Manchmal folgt wohl eine
Kernkette ziemlich parallel dem Laufe eines Gefdsses, indessen immer nur auf
eine kurze Strecke und nar auf der einen Seite des Gefisses. Sie biegt dann
pltzlich scharf ab und verlduft in spitzem oder rechtem Winkel zur Richtung
des Gefisses weiter. Oder aber es stdsst zwar ein dichter Kernhaufen irgendwo
anscheinend hart an die Gefisswand, doch liegt er bei ndherer Untersuchung
lediglich im perivaskuliren Schrumpfraum, und die Gefisswandungen sind frei
von jeder Infiltration.

Alles in allem lisst sich sagen, dass die kleinen runden Kerne in der
zonalen Schicht und der Husseren Kérnerschicht nar sparlich verireten sind;
in der Schicht der mittleren Pyramiden dann massenkaft auftreten, in derjenigen
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der grossen Pyramiden innen noch zahlreich erscheinen, in der polygonalen
Schicht aber und in das Mark hinab rasch abnehmen.

Parazentrallappen.

Mit Weigert und van Gieson sind im allgemeinen wie in der vorderen
Zentralwindung die zahlreichen Geféisse stark gefiillt; keine wesentliche Wand-
verdickung.

Auf Fibrillenbildern treten die massenhaften Anhdufungen runder
Kerne stark hervor. Die Tangentialfasern sind etwas gelichtet, die Baillar-
gerschen Fasern sparlich. Das gesamte extrazelluldre Fibrillenflechtwerk macht
einen aufgehellten Eindruck. Die Ganglienzellen sind manchmal gebliht, ohne
Fortsitze; die intrazelluliren Fibrillen teilweise in staubformige Kérner zer-
fallen, teilweise zu Klumpen am Rande verklebt. Hier und da sind Kern und
Kernkorperchen gleichmissig schwarz gefirbt. Manche Kerne sind unregel-
méssig gestaltet und exzentrisch verlagert; die Zellkdrper geschrumpft, die
Spitzenfortsitze geschlingelt.

Bei Thionin- und Toluidinblaufirbung heben sich die massenhaften
Haufen kleiner runder Kerne sehr schon ab. Bald liegen Nester von 3—5—7
zusammen frei im Gewebe, bald ziehen sich lange Ketten von ihnen neben
einem lingsgetroffenen Gefdsse her, doch ohne erkennbaren Zusammenhang
damit, Vielfach sind die Pyramidenzellen, und zwar nicht nur die kleineren
sondern auch die grosseren, ja hin und wieder einzelne Beetzsche Riesenzellen
von solchen Trabantkernen dicht eingesiaumt. Die Kerne dréingen sich férmlich
gegen die Seite der Ganglienzellen, buchten diese ein, dringen hinein oder
iiberlagern dieZellrander. MitVorliebe sitzen sie auch den Dendriten dicht auf
oder bilden Reihen, die nach Art der Dendriten von der Zelle ausstrahlen.
Viele Pyramidenzellen zeigen sich krankhaft veriindert, entweder geschrumpft,
dunkel mit geschlingelten Fortsdtzen oder geblaht, ihr Chromatin geschwunden,
der Kern platt am Rande. Bei den ersteren zeigt sich das Andringen der
Trabantkerne besonders stark: 8—12 und mehr Kerne sitzen solchen erkrankten
Ganglienzellen auf, iberlagern sie. Manchmal ist ihr Spitzenfortsatz formlich
wie eingescheidet von runden Kernen. Einzelne Ganglienzellen erscheinen nur
noch schattenhaft. Sie sind besonders dicht mit runden Kernen bedeckt. Die
Beetzschen Riesenzellen sind selbst meist gut erhalien, dennoch zeigen sie
sich dfters in weitem Bogen von einer dichten Ansammlung von runden Kernen
umringt. Selbst doppelte Reihenbildung kommt vor. Wiederholt sieht man Kern-
ketten in geradem oder geschwungenem Verlaufe von einer solchen grossen
Ganglienzells in verschiedenen Richtungen ausstrahlen, auch wohl zu einem
Gefisse hiniiberziehen. Es sieht dann fast so aus, als hefteten sie sich an
dieses an. Indessen die Gefisswandungen sind {rei.

Mit Immersion lassen sich nur vereinzelt Mastzellen in den Gefsiss-
wandungen entdecken. Mag es auch manchmal den Anschein haben, als um-
sdumten Reihen von Kernen ein Gefiss, so ist das doch nur immer auf kurze
Strecken, und die Kerne liegen ausserhalb im Gewebe bzw. im artifiziellen
perivaskuldren Schrumpfraum,
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Bemerkt sei, dass auch in der zonalen Schicht ungewshnlich viel Kerne
zu sehen sind. Nur liegen sie hier zerstreut und nicht in Haufen. Besonders
zahlreich und dicht treten sie jedoch erst im Gebiet der Pyramidenzellen auf,
Im Rindenweis iberwiegt die Reihenbildung, doch finden sich auch Ansamm-
lungen zu Kernhaufen. Kinzelne grossere, hellere Kerne lassen deutliche Fort-
sitze erkennen nach Art von Spinnenzellen. Nur ganz vereinzelt sind Mitosen
der Glia. Bisweilen sieht man grosse, wurstférmige, schwach rétlich tingierte
Gliazellen. Die kleinen, dunklen Kerne lassen iibrigens bei stéirkster Ver-
grosserung eine Zeichnung erkennen wie Gliakerne und besitzen z. T. cinen
deutlichen schmalen Protoplasmasaum. Im Mark nimmt die Kernvermehrung
rasch ab.

Hervorgehoben sei, dass die Kernanhdufung in der Rinde durchaus nicht.
{iberall gleich intensiv bervortritt.

Hintere Zentralwindung.

Auch hier findet sich auf Priparaten, die mit Thionin gefirbt sind,
Kernvermehrung, allein nur relativ geringen Grades. Namentlich fehlen fast
ganz Ansammlungen um die Pyramidenzelien. DieKerne liegen mehr in kleinen
Gruppen frei im Gewebe oder folgen kettenférmig den Gefdssen. Manche
Ganglienzellen erscheinen veriindert, teils in Chromatolyse, teils geschrumpft
und dankel.

Auf Markfaserpridparaten macht sich ein diffuser Ausfall missigen,
Grades bemerkbar. Das Fibrillennetsz ist nur wenig gelichtet: Die Tangential-
fasern sind gut erhalten, das extrazellulire Flechtwerk dicht. Die Ganglien-
zellen zeigen zum Teil Randstellung der Kerne, Verlust der Forisitze, staub-
formigen Zerfall der inneren Fibrillen. Manche Zellen sind intensiv schwarz
gefirbt, die Fibrillen der Fortsiitze verbacken. Andere wieder sind sehr gut
erhalten. Viele Gefisse und Kernvermehrung.

Erste Temporalwindung.

Auf Markscheidenpriparaten nach Weigert-Pal leichter Ausfall,
besonders der Tangentialfasern. Fibrillenpriparate lassen nur leichte Veréinde-
rungen an den Ganglienzellen einwandsfrei erkennen, wie Verlust der Fort-
sitze, Schwarzfirbung des ganzen Kerns, hier und da Untergang intrazelluldrer
Fibrillen.

Bei Thioninfirbung erscheint die Kernvermehrung nur missig. Hier
und da mehr Trabantzellen als in der Norm, kurze Reihenbildung lings den
Gefiissen, doch keine grisseren Haufen, hichstens einmal 3 Kerne in einer Ge-
websliicke zusammengelagert. Ganglienzellen in regelmassiger Schichtung, meist
gut erhalten. Stellenweise triibe Schwellung mit Randstellung des Kerns;
dann wieder stark gefirbte Exemplare mit korkezieherartig gewundenen Fort-
sitzen oder geschrumpfte, fortsatzlose Gebilde. Sehr selten Zellschatten. Ge-
fisse zahlreich, stark gefiillt. Reste kleiner Blutungen. Wandungen zum Teil
verdickt; in der Umgebung Glia etwas vermehrt. In den perivaskuléren
Schrumpfriumen zerstreute Herde von 3—4 Kernen.
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Okzipitallappen.

Mit Weigert-Pal sind die Tangentialfasern gut gefdrbt; hier und da
deutlich vermindert. Im Markficher einzelne lichtere Stellen, doch kein
eigentlicher herdweiser Ausfall. Supraradidirfasern spirlicher als in der Norm.
Gefasse am Markrande und in der Rinde zahlreich und stark gefiillt. Mit van
Gieson sind diese letzteren Verhdltnisse noch besser zu tbersehen. Die Ge-
fasse sind zum Teil verdickt und geschlingelt. Hier finden sich dann auf-
fallend wenig Zellen in der ndchsten Umgebung. Der Randfilz ist verbreitert
und mit Prominenzen besetzt. Die Pia erscheint hyperplastisch verdickt,
bietet eine missige Vermehrung ihrer zelligen Elemente. Ueberall in der
Rinde, ausgenommen in der zonalen Schicht, erblickt man kleine Gruppen von
runden Kernen, auch Reihenbildung lings den Gefissen, doch bei weitem nicht
so stark wie im Parazentrallappen. Im Mark nimmt ihre Anzahl ent-
schieden ab.

Auf Priparaten, die mit Toluidinblau oder Thionin behandelt
wurden, lidsst sich stellenweise noch eine gewisse Vermehrung der Trabant-
kerne konstatieren, auch in der Umgebung einzelner Solitirzellen. Hiufiger
sind kleine Kerngruppen im Gewebe. Auch an manche Gefdsse sind Reihen
von bis zu 10 Kernen angelagert. Die Ganglienzellen sind in der Regel gut er-
halten. Dann wieder kommen Ganglienzellen, die wis geschrumpft sind und
sich auffallend dunkel gefirbt haben, mit zusammengebackenen Schollen,
spiraligen Fortsitzen, langgezogenen Kernen. Seltener sind geblihte, hellere
Formen ohne Fortsitze, mit plattem, exzentrischem Kerne. ‘

Basalganglien.

Keine nachweisbare Vermehrung der Glia, vor allem keine Infiltration mit,
Kernen, wie in der Rinde. Die Gefiisse sind iiberall ganz frei. Die Ganglien-
zellen zeigen hier und da das Bild homogener Schwellung mit Randstellung
des Kerns.

Kleinhirn.

Mit Weigert-Pal und mit der Fibrillenmethode kein deutlicher
Faserausfall. Purkinjesche Zellen gut erhalten, hichstens hier und da leicht
unregelméssig gestellt.

Mit Thionin vielleicht etwas mehr Glia als gewthnlich, namentlich
macht es den Hindruck, als sei die Molekularschicht etwar kernreicher als in
der Norm. Doch ist der Unterschied sehr gering. Die Kornerschicht ist gut
erhalten. Das Marklager weist keine Besonderheiten auf. Die Purkinjeschen
Zellen sind in der grossen Mehrzahl frei von Verinderungen.

Pons.

Keine Besonderheiten bei Farbung der Markscheiden und bei van Gieson.
Auf Nisslbildern Idsst sich keine Kernansammlung um die Ganglienzellen kon-
statieren. Gefisse frei.
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Riickenmark.

Mit Marchi sieht man im Halsteil nur einzelne zerstreute, kleine
Schollen, ohne dass sich eine bestimmte Zone abgrenzen liesse, Vielleicht sind
die Pyramidenseitenstringe und das zentrale Feld der Hinterstringe besonders
bevorzugt. Im Brustmark liegen dagegen die Schollen ganz unregelmissig tiber
das gesamte Gebiet der Hinterstinge zerstreut, weniger in den Seitenstréngen.
Im Lumbalmarke verschwinden sie fast ganz. Von einer eigentlichen Degene-
ration ldsst sich nirgends sprechen, vor allem nicht in den Gowersschen
Biindeln und in den Kleinhirnseitenstrangbahnen.

Mit Weigert-Pal und van Gieson sind keine Degenerationen in irgend
welchen Hohen des Riickenmarkes nachzuweisen. Die Randzone ist etwas hell,
die Gefisse zum Teil verdickt.

Mit Thionin zeigen sich die Ganglienzellen meist gut erhalten, die
Geftisse nicht infiltriert, die Glia nicht vermehrt. Zu bemerken sind nur
folgende leichte Veréinderungen:

Tn den Vorderhornern, zumal der Lendenanschwellung, zeigen vereinzelte
motorische Ganglienzellen zentrale Chromatolyse und exzentrischen Kern. Im
unteren Zervikalmark fillt ausserdem eine kleine Blutung im Vorderhorn auf.
Die Glia scheint stellenweise in der grauen Substanz leicht vermehrt.

Die Ganglienzellen der Clarkeschen Séulen befinden sich in den ver-
schiedensten Hohen zum Teil im Zustande der homogenen Schwellung, weisen
aber keine erkennbare Verminderung an Zahl auf.

Periphere Nerven,

Untersucht wurden Medianus, Radialis, Ulnaris, Cruralis und Ischiadicus,
ohne dass sich wesentliche krankhafte Verfinderungen fanden. Nur an Medi-
anus und Ulnaris fiel auf, dass einzelne Biindel deutlicher Ausfall an Mark-
fasern und Vermehrung des Bindegewebes erkennen liessen.

Es fanden sich also zunichst eine Reihe leichterer und nicht weiter
charakteristischer Verinderungen wie missige hyperplastische Verdickang
der Pia, diffuser Markfaserausfall besonders im Gebiete der Tangential-
und Supraradiirfaserung, arteriosklerotische Prozesse an einzelnen Gefissen,
Reste kleiner Blutungen; ferner degenerative Verinderungen an einzelnen
Nerven, die sich wohl durch den Alkoholabusus erkldren liessen. Sehr
beachtenswert war dagegen neben einer diffusen und vorherrschend
chronischen, zum geringern Teile akuten Erkrankung der Ganglienzellen
der Grosshirnrinde vor allem eine hochst auffillige Anhfufung von
kleinen, runden, dunklen Kernen, die am stirksten die Rinde, weit weniger
das Mark des Zerebrums betraf und gerade in der motorischen Region
ihren héchsten Grad erreichte. In den Basalganglien, Briicke, Kiein-
hirn, Riickenmark fehlten wesentliche Abweichungen von der Norm.

Dass es sich bei dieser Kernanhiufung in der Grosshirn-
rinde nicht um etwas Zufilliges handeln kann, geht daraus hervor,
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dass der gleiche Befund schon wiederholt von den verschiedensten
fristheren Untersuchern bei der Huntingtonschen Chorea beschrieben
worden ist. Es sel nur verwiesen auf die angefihrten Arbeiten von
Golgi, Klebs, Greppin, Kronthal und Kalischer, von Katt-
winkel, Collins, Kéraval und Raviart, Stier, Lannois, Paviot_
Mouisset. Mit Recht hat daher Jacobsohn in seinem Handbuche der
pathologischen Anatomie des Nervensystems die Infiltration der Rinde
mit kleinen zelligen Gebilden als den konstantesten Befund bezeichnet.
Thm gegeniiber ireten die wenigen abweichenden, dabei unter sich hochst
verschiedenartigen Beobachtungen anderer Autoren ganz zuriick und diirfen
keinesfalls als typisch gelten.

Unter den Forschern, welche die Kernanhaufung beschrieben haben,
herrschen jedoch noch Meinungsdifferenzen hinsichtiich der Deutung der-
selben. Golgi sprach von Lymphkorperchen, Kattwinkel von mono-
nuklesiren Leukozyten, Greppin von epitheloiden Zellen. Sie alle
nahmen ausgesprochen entziindliche Prozesse an. Oppenheim und
Hoppe, Weidenhammer v. a. stellten zwar Vermehrung der Glia
fest, beschrieben aber ausserdem entziindliche Verinderungen am Gefiss-
apparat. Klebs hat als Erster den Kernen eine rein glisse Natur zu-
erkannt und hervorgehoben, dass die Gefisswinde von ihnen frei seien.
Stier schilderte Vermehrung der Neuroglia und wies ebenfalls darauf
hin, dass in seinem Falle von perivaskuldrer Infiltration keine Rede
war, gab indessen trotzdem mnicht nur eine Infiltration der ,perizelluliren
Raume“ zu, sondern erklirte sogar schliesslich, dass Hand in Hand mit
der diffusen Gliawucherung eine Erkrankung der Gefisse gehe, die ihrer-
seits ,meist* zu lymphoider Auswanderung in ‘die perivaskuliren und
perizelluliren Riume fithre. Ueber blosse Gliavermehrung bei Dege-
neration der Nervenzellen haben verschiedene Forscher berichtet. Am
priagnantesten ist die Schildernng von Collins, der das Feblen aller
entziindlichen Verfindernngen an den Gefissen und die starke Glia-
wucherung im Grosshirn scharf betont. Endlich Lannois, Paviot
und Mouisset lassen die Genese der Kerninfiltration zweifelhaft. In
ihrer neusten Arbeitl), in der tbrigens auffallenderweise behauptet wird,
die ,,Kérner* finden sich auch in den Basalganglien, neigen Lannois
und Paviot wieder mehr zur Annabme einer Enzephalitis. Sie behaupten,
dass die Korner kleiner, dunkler und homogener seien als Gliakerne.

Endlich hat K61pin in zwei Fillen Bilder der Hirnrinde beschrieben,
die nach den beigefiigten Tafeln von der vorderen Zentralwindung
ebenfalls an die oben geschilderte Kernansammlung erinnern. Kélpin

1) Neurograph’s Huntington Number. 1908,
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nimmt aber an, dass es sich um ein Persistieren der inneren Korner-
schicht handle. Ich enthaite mich jeden Urteils fiber seine Priparate,
obgleich sie bei schwacher Vergrdsserung eine grosse Aehnlichkeit mit
unseren haben, mdchte aber betonen, dass seine Deutung wohl fiir unsern
Fall als ausgeschlossen gelten darf. Nicht nur erstreckte sich die Kern-
ansamomlung im Falle G. in ihren Ausliufern weit {iber das von Kélpin
angegebene Gebiet hinaus; vor allem erwiesen sich die infiltrierenden
Kerne unter Anwendung starker Vergrosserung als durchaus gleich ge-
baut den Gliakernen, trugen z. T. deutliche Fortsiitze. Endlich pflegen
die Kérner nicht so gruppen- und herdweise um die Ganglienzellen herum
zu liegen. Uebrigens sei darauf hingewiesen, dass auch Kélpin von
einer Umlagerung der Nervenzellen durch Gruppen von 3—4 Gliakernen
spricht, die sich in den Zelleib mitunter formlich hineinbohrten?).
Jedenfalls diirfte sich soviel behaupten lassen, dass in einem er-
heblichen Prozentsatze der Erkrankungen an Huntingtons
Chorea sich ein charakteristisches pathologisch-anatomi-
sches Substrat findet, welches sehr wohl eine differential-
diagnostische Abgrenzung gegen manche andere Rindenpro-
zesse, wie z. B. Dementia paralytica, schon heunte gestattet.
Man vergleiche nur einmal unsere Abbildungen 1—38 mit den &lteren
Darstellungen von Collins, Kattwinkel, Kéraval und Raviart
(Fig. 4—6). Im Gegensatze zu der Dementia paralytica fehlen bei der
Huntingtonschen Chorea die Infilfrationen der Gefisse, die Plasma-
und Stibecheazellen, die ausgedehnte faserige Gliawucherung, das Auf-
treten riesiger Spinnenzellen. Eine gewisse Aehnlichkeit bieten nur,
obgleich weit weniger stark ausgeprigt, die Veriinderungen der Ganglien-
zellen (teils akut, teils chroniseh, von fleckweise grosserer Intensitis)
und der Ausfall von tangentialen und supraradisiren Markfasern bei ge-
ringerer Lichtung der Fibrillen. Hierzu kimen bei makroskopischer Be-
trachtung Leptomeningitis und Hydrocephalus internus. Darnach kann man
frcilich verstehen, dass friiher, als die Darstellung der feineren histo-
logischen Veranderungen noch Schwierigkeiten machte, und der histo-
logische Prozess der Dementia paralytica erst unvollkommen studiert
war, eine Verwechslung beider Krankheitshilder pathologisch-anatomisch
moglich schien. Schwieriger ist es zu erkliren, warum diese Moglichkeit
auch neuerdings betont wurde. Es sei denn, dass der von uns in Ueber-

1) Anmerkung bei der Korrektur: In dem soeben erschienenen
Werke von Brodmann iber ,vergleichende Lokalisationslehre der Grosshirn-
rinde* wird die Moglichkeif, dass es sich bei K8lpins ,Kormern® um Glia
handle, zugegeben.
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einstimmung mit sovielen anderen Forschern erhobene Befund nur fiir
eine bestimmte Gruppe der heute unter der Bezeichnung von Hunting-
tonscher Chorea zusammengefassten Formen charakteristisch wére.
Diese Frage muss zunfichst offen bleiben, ebenso wie die Behauptung
von Lannois und Paviot, die Myoklonie zeige dasselbe histologische
Bild, der Nachpriifung harrt.

Wie ist nun in unserem Ialle das Zustandekommen der michtigen
Kernanhdufung zu denken? Im Gegensatze zu Lannois und Paviot
mochte ich doch der Ansicht derjenigen Autoren zuneigen, welche die
angesammelten Kerne fiir Gliaelemente halten. Es ist nicht richtig, dass
Grossenverhiltnisse, Form, Farbe und Struktur der Korner gegen eine
solche Annahme sprechen sollten. Sie sind zwar kleiner als die grossen
hellen Gliakernformen, aber sie entsprechen durchaus den kleinen,
dunklen Elementen, welche ebenfalls das normale Nissl-Priparat
aufzuweisen pflegt. Von den Trabantzellen sind sie hiufig nicht zu
unterscheiden. Sie sind von verschiedener Grésse, Form und Struktur,
durchaus nicht vollig homogen, sondern bieten ¢fters deutlich erkennbar
die gleiche Zeichnung wie sichere Gliakerne. Zuzugeben ist, dass sie
den Farbstoff sehr stark annehmen und leicht noch iberfirbt sind,
wihrend die Ganglienzellen sich bereits richtig differenziert haben. Auf
Gieson-Priparaten traten sie ebenfalls deutlich hervor, falls nur der
Schnitt nicht zu dick ausgefallen war. Schliesslich firbten sie sich
schon bei Weigerts Gliafirbung, lagen dann gerne gruppenweise in
einem glivsen Fasergeflecht eingebettet; und in einzelnen Fillen liess
sich sogar bei Thioninfirbung ein feines Protoplasma mit zarten Fort-
satzen an ihnen wahrnehmen. Zu der Annahme ihrer gliosen Natur
passt auch ausgezeichnet ihre Unabhingigkeit von dem Verlauf der Ge-
fisse, ihre Ansammlung um die Ganglienzellen nach Art von Trabant-
zellen und ihr volliges Fehlen in den Gefiisswandungen.

Vielleicht ist ein grosser Teil der Verwirrung in der Literatur
iiber die pathologische Anatomie der Huntingtonschen Chorea darauf
zuriickzufiihren, dass friiher ziemlich allgemein die durch Schrumpfung
kiinstlich entstandenen Gewebsliicken um Gefiasse und Ganglienzellen
herum als perivaskulire und perizellulire Lymphriume aufgefasst
wuarden). In derartigen Liicken nimlich liegen vielfach mit Vorliebe
jene Kerne. Namentlich in dem klaffenden Hohlraum szwischen der
glissen Membrana limitans perivascularis, die mit dem Gefissrohre in
Zusammenhang zu bleiben pflegt, und dem geschrumpften Gewebe der

1) Vgl. die klaren Ausfithrungen von Schroder (Einf. in d. Histologie
u. Histopathol, d, Nervensystems. Jena 1908) zu dieser Frage.
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Umgebung finden sich Nester von Gliakernen, die dann bei fliichtiger
Betrachtung wohl den Eindruck einer perivaskuliren Infiltration er-
wecken konnen, gleich als ob hier eine Einwanderung himatogener
Elemente ins Gewebe statthitte.

Ferner ist hiufig zu beobachten, dass Reihen von Kernen neben
langsgetroffenen Gefissen eine Strecke weit hinziehen, diese gleichsam
einscheidend. Indessen sind selten beide Seiten des Gefiisses betroffen,
die Kette von Kernen schwenkt pldizlich ab und zieht gquer darch das
Gewebe, die Gefisswinde selbst bleiben vollkommen frei und die er-
wihnten Kerne entsprechen an Grosse, Form und Firbung zum Teil
durchaus zweifellosen Gliaelementen mit Faserbildung an anderen Stellen
des Priparats. ’

Mustert man in unserem Falle die Schnitte aufmerksam durch, so
wird man sich tiberzeugen, dass, abgesehen von leichteren atheromattsen
Veranderungen, das Gefasssystem tatsichlich total unbeteiligt ist am
krankhaften Prozesse. Es handelt sich also offenbar iiberall lediglich
um eine starke Vermehrung der Gliakerne bei relativ geringer Faser-
bildung. Bestimwte Rindenabschnitte werden augenscheinlich bevorzugt.
Da, wo die Wucherung m#chtiger ist, zeigt sich eine leichte Tendenz
zu mikroskopischer Herdbildung, ohne dass allgemein der diffuse
Charakter aufgegeben wird. Die Gliakerne sind, wie gezeigt, vor-
herrschend klein und dunkel, nicht immer rund. Mitosen sind selten,
Monstrespinnenzellen fehlen. Es liegt keinesfalls ein akuf progressiver
Prozess vor.

Ist nun die Gliavermehrung als ein primirer oder sekundirer Vor-
gang aufzufassen? Eine Entziindung im engeren Sinne, d. b, mit Be-
teiligung des Gefissapparates, ist auszuschliessen. Die leichten arterio-
sklerotischen Verdinderungen finden sich auch sonst bei alteren Indivi-
duen und diirfen ausser Betracht bleiben. Gewichtige Momente sprechen
fir eine primire Degeneration der nervésen Substanz und fir eine
sekundsre Wucherung der Glia. Zunichst fillt die eigenartige regionire
Verteilung der glidsen Kernansammlung auf, die sonst kaum zu ver-
stehen wire: Das Grosshirn ist allein erkrankt. Die Rinde erweist sich
in erster Linie betroffen, weniger das Mark. Am stirksten ist die
Kernvermehrung in der vorderen Zentralwindung und im vorderen Para-
zentrallappen, also im motorischen Zentrum, dann im Stirnlappen, am
schwichsten im Temporal- und Okzipitallappen. Dabei bleibt die zonale
Schicht ziemlich frei, und am erheblichsten stellt sich die Wocherung
gerade im Gebiete der mittleren und grossen Pyramidenzellen dar. Sie
trigt einen exquisit chronischen Charakter. Hilt man hiermit zusamuen,
dass die Pyramidenzellen selbst vielfach chronische Verénderungen zeigen,
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und dass die, z. T. wenigstens von ihmen stammenden, Tangentialfasern
und Supraradisirfasern gelichtet sind, so liegt der Schluss nahe, es
konne die so eigenartig lokalisierte Gliakernvermehrung eine Folge der
Affektion bestimmter Ganglienzellterritorien sein.

Bekanntlich sehen wir im Zentralnervensystem iiberall, wo nervose
Substanz ausfallt, glioses Gewebe an ihre Stelle treten. Auf unseren
Priparaten lassen nun manche Kernhaufen nach Lage, Form und Grosse
die Vermutung zu, sie ligen auf dem Platze einer zu Grunde gegangenen
Ganglienzelle. Mitunter sieht man sogar zahlreiche Kerne in ein zer-
fallenes Ganglienzellgebilde direkt hineingebettet. Hiufiger zeigen er-
krankte Zellen erst Einbuchtungen am Rande, gegen welche die Glia-
kerne angeschmiegt sind. Wo Zellschatten und fortsatzlose Ganglien-
zellen von Trabantkernen formlich eingescheidet sind, mag es sich auch
um eine Art narbigen Ersatz fir ihre zu Grunde gegangenen Dendriten
handeln. Tatsichlich liegen die Kerne bisweilen reihenartig geordnet
und strahlen von der Ganglienzelle als jhrem Mittelpunkte aus, als
hitten sie verschwundene Fortsiitze zu vertreten. [Die Nervenzellen
bilden Attraktionszentren fir die Kerne (Lannois). Oefter noch fallt
auf, dass ganz gesund aussehende Zellen — und das gilt besonders von
den grossen Formen incl. den Beetzschen Riesenzellen — von solchen
Gliakernen eingescheidet sind.  Hier ist vielleicht die Moglichkeit zu
erwigen, ob nicht die von aussen an die betreffende Ganglienzelle heran-
tretenden Aufsplitterungen fremder Axenzylinder verloren gegangen und
darch Glia ersetzt sind.

Eine derartige Annahme wiirdé gut zu einer von Gowers aufge-
stellten Hypothese iiber die Entstehung der Chorea passen. Gowers
hat namlich in einem geistvollen Aufsatze!) auf die Moglichkeit hinge-
wiesen, dass- die Ursache der choreatischen Zuckungen nicht in den
Nervenzellen selbst, sondern in den feinsten Dendriten-Endigungen zu
suchen sei, deren Darstellung trotz der Fibrillenmethoden uns noch nicht
recht gelingen will. Mag man mit Ramon y Cajal an der Neuronen-
lehre festhalten und annehmen, dass marklose Achsenzylinderaunfsplitte-
rungen von aussen an die grossen Pyramiden und ihre Dendriten heran-
tretend Netze und Korbe um sie bilden, oder mag man mit Bethe von
sogenannten Achsenzylinderhosen feine Féserchen in ein Fibrillengitter
iibergehen lassen, immer kann man sich ungezwungen vorstellen, dass auf
Fortfall solecher Endausliufer und Erkrankung der feinsten Dendriten eine
reaktive Gliawucherung in der Umgebung der Ganglienzellen antwortet.

Mehrere Beobachter haben hervorgehoben, dass die Beetzschen

1) Dendrites and disease. Lancet. 1906. 14. VIL p. 67.
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 46. Heft 2. 49
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Riesenzellen bei der Huntingtonschen Chorea am wenigsten krankhafte
Verinderungen aufweisen. Das ist nach unseren Befunden richtig. Allein
trotzdem ist auch um die Beetzschen Zellen nicht selten eine deut-
liche, ja starke Kernvermehrung zu bemerken. Hier kdnnte es sich eben
um teilweisen Untergang des an die Beetzschen Zellen herantretenden
nervisen Terminalnetzes handeln.

Spielmeyerl) hat an der Hand eines Falles von Hemiplegie bei
intakter Pyramidenbahn gezeigt, dass schon kortikale Veriinderungen
jenseits des motorischen Projektionssystems Lihmung bedingen kénnen.
Es bestand eine schwere Erkrankung der obersten Zellschichten der
Rinde: In der vorderen Zentralwindung waren die Beetzschen Riesen-
pyramiden gut erhalten, die grossen und mittleren Pyramiden waren
relativ gut. Sonst waren die Ganglienzellen fast vollig zu Grande ge-
gangen und durch Glia ersetzt. Spielmeyer lisst es dahingestellt,
wie weit die autochthonen Verinderungen der motorischen Rinde, und
wie weit der Wegfall ihrer Verbindungen mit den gleich stark ver-
anderten perifokalen Bezirken als Ursache der Lihmung in Betracht
kommt. Wesentlich sei die pldtzliche weitgehende Isolierung der Py-
ramidenbahn aus ibrem Konnex mit deo ihr dbergeordneten kortikalen
Systemen.

Diese Beobachtung ist von prinzipieller Bedeutung fir die Frage
nach der Organisation der Motilitat und verdient aunch bei Untersuchungen
iiber das anatomische Substrat der choreatischen Zuckungen Beachtung.
Wie Striimpell?) mit Recht hervorhebt, handelt es sich bei der Un-
ruhe der Huntington-Kranken in erster Linie nicht sowohl um einfache
Zuckungen als besonders uwm eigentiimliche Mitbewegungen. Die all-
gemeine Regulierung der Motilitit ist in Unordnung geraten. Diese
Storung entwickelt sich allm#blich. Es wire doch denkbar, dass es
sich um eine schleichende und vielleicht nur partielle Erkrankung der-
artig iibergeordneter kortikaler Systeme handelte, von denen regulie-
rende Impulse an die motorischen Riesenpyramiden gelangen, und die
etwa in den Schichten der kleineren resp. mittleren Pyramiden gesucht
werden konnten. Die Erkrankung solcher regulierenden Zellschichten
des motorischen Zentrums wiirde dann zu der ungeordneten choreatischen
Bewegungsunruhe bei Erbaltenbleiben der willkiirlichen Bewegungen Ver-
anlassung geben, wiihrend gleichzeitige Krankheitsvorginge in der ibrigen
Rinde, zumal im Stirnhirn, die allmihliche Verblodung verursachte.

1) Hemiplegie bei intakter Pyramidenhahn (intrakortikale Hemiplegie).
Minch. med. Wochensehr. 1906. No. 29.
2) L e
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- Gewiss ist diese Hypothese zur Zeit unbeweislich. Sie erscheint
aber befriedigender, als die von Lannois und Paviot aufgestellte und
von Kattwinkel, Kéraval und Raviart tibernommene Apschauung,
als ob durch den mechanischen Druck der angehiuften Rundzellen ein
Reiz auf die selbst intakt bleibenden Riesenzellen ausgeiibt werde, der
sie- zu Uberméssiger funktioneller Tatigkeit ansporne. Hiergegen hat
schon Stier mit Recht eingewandt, es sei nicht zu verstehen, wieso
trotz einer Jahre und Jahrzehnte andauernden Kompression die moto-
rischen Ganglienzellen gesund und funktionsfihig bleiben konnten.
Stiers eigene Auffassung nshert sich mehr wunserer Hypothese,
insofern er annimmt, dass vor allem die Erkrankung der kleinen und
mittleren Pyramidenzellen von Bedeutung sei. Jedoch hilt Stier an
einer Reizung dieser Zellen durch die primir gewucherte Neuroglia fest,
Ferner sollen nach ihm die Beetzschen Riesenpyramiden jenen anderen
Nervenzellen funktionell {ibergeordnet sein, so dass die Beetzschen
Zellen hemmend und regulierend wirkten und die Zentren fiir hohere,
feinere und exakte Bewegungen darstellten. Eine derartige Annahme
ist unwahrscheinlich, denn sie stebt in schwer ldsbarem Widerspruch
mit der oben erwihnten, héchst lehrreichen Beobachtung von Spiel-
meyer, lisst sich ferner anch schlecht vereinen mit dem nach Ansicht
der meisten Autoren auftretenden Schwunde der Beetzschen Zellen nach
Zerstorung der Projektionsfaserung?).

Aetiologisch kommt, ob nun zuerst Ganglienzellen oder Glia er-
kranken, blosse Intoxikation kaum in Frage. Dazu verlianft das Leiden
zu gleichmissig chronisch und ist zu ausgesprochen hereditir. Indessen
auch die Annahme einer vererbten Disposition vermag allein nicht zu
befriedigen.  Handelt es sich um Anomalien im Gehirnbau, wie
neuerdings Kolpin will, warum tritt dann die motorische Stdrung erst
im spiteren Leben auf, und warum folgt auf einé vorher gute Entwick-
lung der Intelligenz schleichend eine unaufhaltsam fortschreitende Ver-
blodung? Wer eine erst im spiteren Leben eintretende allmihliche De-
generation bestimmter Ganglienzellgebiete fiir den priméiren Vorgang
ansieht, konnte eventuell die fruchtbare Edingersche Aufbraunchstheorie
in Anspruch nehmen, Angeboren bzw. vererbt wire dann lediglich die
geringere Widerstandskraft gewisser Rindenterritorien, zumal in den
motorischen Zentren, und es bliebe den verschiedensten Schadigangen
des Lebens iiberlassen, das Einsetzen der Degeneration auszulésen. So
konnten z. B. in unserem Falle als Aufbrauchsschidlichkeiten die Stra-
pazen des Feldzuges und der zweifellose Alkoholabusus angefiihrt werden.

1) Vgl. v. Monakow, Gehirnpathologie.
49*
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Gerade bei Alkoholisten, die ja auch sonst zu motorischen Reiz- und
Schwicheerscheinungen, wie Zuckungen, Crampi, Tremor neigen, haben
wir wiederholt die progressive Chorea in Erscheinung treten sehen.

Wer sich dagegen von der Lehre einer Disposition zu primirer
Neurogliawucherung nicht frei machen kann, wird Schwierigkeit haben,
zu erkliren, warum dieselbe hier zur Huntingtonschen Krankheit
fithren soll, das andere Mal zu multipler Sklerose, wieder in anderen
Fallen zu lokalisierten Gliomen. Uebrigens erscheint auch fiir die Ent-
stehung der multiplen Sklerose die heute vielfach bevorzugte Theorie
einer primiren Gliawucherung im hochsten Grade anfechtbar?).

Andererseits ist gerade die multiple Sklerose ein ausgezeichnetes
Beispiel dafir, dass trotz unklarer Aetiologie und Pathogenese der er-
erhobene pathologisch anatomische Befund fiir ein bestimmtes klinisches
Krankheitsbild als typisch gelten kann. Obgleich daher die obigen Aus-
fiilhrungen iiber das Zustandekommen der eigenartigen Kernanhiufung
in der Grosshirnrinde bei Huntingtonscher Chorea vielleicht noch
nicht allgemeinen Beifall fisden werden, da noch so Manches in ihnen
auf unbeweisbarer Vermutung beruht, so lisst sich doch die Ueber-
zengung aussprechen, dass angesichts der weitgehenden Uebereinstimmung
unserer Priparate mit der Mehbrzahl der #lteren Befunde, vor allem
mit denjenigen von Collins, Kattwinkel, Kéraval und Raviart (vgl.
Figg. 4—6), die geschilderten Verinderungen als charakte-
ristiseh zum windesten fiir eine grosse Gruppe der unter
dem Titel Chorea progressiva hereditaria zusammengefassten
Formen anzusehen sind.

Wir kommen daher zu folgenden Schlusssitzen:

1. Der charakteristische pathologisch-anatomische Befund bei
Huntingtonscher Chorea stellt sich dar als eine starke Ansammlung
von zelligen Gliaelementen in der Grosshirnrinde, besonders in der Schicht
der mittleren und grossen Pyramidenzellen.

2. Auf Thionin-Priparaten sieht man besonders gut, wie kleine,
dunkle Kerne in grosser Zahl die Ganglienzellen umdringen oder sich
in Gruppen und Ketten im Gewebe zusammenlagern. Die Gefisswinde
sind frei. Entziindliche Erscheinungen im Sinne exsudativer Vorginge
fehlen.

3. An den Pyramidenzellen finden sich neben einzelnen akuten vor
allem ausgesprochene chroniseche Veridnderungen von fleckweise ver-
schieden starker Intensitit. Am besten erhalten sind die Beetzschen

1) In 2 Fallen von multipler Sklerose wurden an der hiesigen Klinik In-
filtrationen der Gefisse mit Plasmazellen konstatiert.
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Riesenpyramidenzellen, obgleich der krankhafte Prozess die motorische
Region zu bevorzugen scheint.

4. Manches spricht dafiir, dass es sich um eine schleichend
verlaufende primiare Erkrankung bestimmter Ganglienzellkomplexe
handelt, die vielleicht von Haus aus minderwertig angelegt waren, und
dass die Gliavermehrung erst sekundér sich entwickelt hat.

Meinem hochverebrten Chef, Herrn Geh.-Rat Prof. Dr. Siemerling,
sage ich fiir die freundliche Ueberlassung des [Falles auch an’ dieser
Stelle meinen ergebensten Dank.

Erklirung der Abbildungen (Tafel X).

Figur 1—3. Priparate des eigenen Falles G. aus der vorderen Zentralwindung.
Figur 1. Anhéufung von Kernen um die Ganglienzellen (schwache Ver-
grosserung). Mikrophot. Objektiv 16. Okular 4. Auszug 70.
» 2. Die Kerninfiltration lisst die Gefisswinde frei. Mikrophot. Ob-
jektiv 8, Okular 4. Auszug 51.
» 3. Ganglienzelle von [Kernen umlagert (starke Vergrésserung).
Mikrophot. Objektiv 4. Okular 4. Zeiss.
Figur 4—6. Photographische Wiedergabe d#lterer Darstellungen dieser Kern-
ansammlung.
Figur 4. Nach Kéraval und Raviart, 1. c.
» 0. Nach Collins, L. c.
» 6. Nach Kattwinkel, 1. c.



