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Aus der Provinzial-Heilanstalt und der psychiatrischen Klinik in Bonn.

Weitere Mitteilung iiber den durch eigenartige Ein-
schliisse in den Ganglienzellen (Corpora amylacea)
ausgezeichneten Fall von Myoklonusepilepsie.
Von

A. Westphal und F. Sioli,
(Hierzu Tafel I und 4 Abbildungen im Text.)

e

Vor kurzem hat A. Westphall) die von ihm bei einem Fall von
Myoklonusepilepsie in den Ganglienzellen gefundenen Einschiiisse von
Corpora amylacea beschrieben und die ausfiihrliche Verdffentlichung der
anatomischen Versinderungén in ibrer Gesamtheit einer spiteren Ver-
offentlichung vorbehalten. Wir lassen dieselben nunmehr folgen und
schliessen dem anatomischen Befund eine Eridrterung der Beziehungen
der klinischen Erscheinungen des Falles zu den histologischen Verinde-
rungen an. ‘

Das Hirngewicht betrug 1330 g. Es fanden sich nirgends im Zentral-
nervensystem makroskopisch wahrnehmbare Atrophien. Das Gehirn war in der
Mitte geteilt konserviert worden, und zwar die linke Hilfte in 96 proz. Alkohol,
die rechte in Formol. Als einige Tage nach dem Verweilen in der Konservie-
rungsfliissigkeit Schnitte durch das Gehirn gelegt wurden, fand sich in der
linken, in Alkohol konservierten Kleinhirnhemisphire eine eigentdmliche herd-
formige Verinderung im Marklager: das Markweiss war braun-gelblich ver-
firbt ohne Aenderung der Konsistenz, diese Verfirbung ging langsam vyer-
schwindend in die Umgebung iiber, sie begann in der Gegend des Nucleus
dentatus und erstreckte sich an einigen Stellen weit in einzelne Markleisten
hinein. Die Verfirbung war angeordnet um eine Anzahl erweiterter und weit-
klaffender Gefdsse, aus denen Blutkoagula heraussahen (vgl. Abb. 1).

Diese Verinderung hat im Alkohol ihre Farbe behalten (die Patientin
starb am 3. 10. 1918). In der rechten Kleinhirnhilfte war anfinglich eine &hn-
liche Verfirbung wesentlich geringeren Grades bemerkbar, sie ist in Formol
nach einigen Wochen zuriickgegangen und jetzt nicht mehr sichibar,

1) Arch. f. Pgych. Bd. 60. H.2u. 3.
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Die folgende Schilderung des histologischen Befundes unseres Falles
wird zuerst die Angaben Westphal’s (L. ¢.) iiber das Vorkommen eigen-
artiger Einschliisse in den Ganglienzellen erginzen milssen und dann
den histologischen Befund und die Verteilung der Einschliisse darstellen.

Abb. 1.

Photographie in ungefdhr natiirlicher Grosse. Die eigenartige herdiérmige Ver-
#nderung im Mark des Kleinhirns, Verfirbung mit sehr erweiterten, prall ge-
filllten Blutgefissen.

In der vorlaufigen Mitteilung dieses Falles hat Westphal das Vorkommen
eigenartiger Einschliisse in den Ganglienzellen entsprechend dem Falle von
Lafora und Glueck beschrieben. Er hat hervorgehoben, dass es sich um
kuglige Gebhilde von verschiedenster Grosse handelt, die sich von der Umgebung
scharf abgrenzen, ohne eine Membran zu zeigen, zum Teil homogen, zum Teil
geschichtet erscheinen, und sich mit den verschiedensten Farbungen eigenartig
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darstellen; bei der Farbung mit Toluidinblau nach dem Nissl’schen Prinzip
lassen sich helle Korperchen in- etwas opakem Farbton ohne Schichtung und
nur mitunter mit einem punktférmigen etwas dunkler gefirbten Zentrum unter-
soheiden von solchen, die ein homogen - basisch blau gefirbtes Zentrum und
um dieses herum ein- oder mehrschichtige, sich durch Differenzen in der Farb-
barkeit unterscheidende Hiife haben; zwischen beiden Arten finden sich Ueber-
ginge. Die Korperchen sind im allgemeinen rund, einige haben eine gezahnte,
zackige Gestalt, einige eine feine radiire Streifung. Es ist erwihnt, dass die
Mehrzahl dieser Korperchen in Ganglien-

zellen liegt, bis zu sieben in einer Zelle Abb. 2.

(vgl. Abb. 2), oft die Gestalt der Zelle

sehr stark verindernd und den Kern ver-

dringend und in die merkwiirdigste Form

pressend, oft auch Zellform und Zellkern

nicht wesentlich verindernd. Geschichtete

und ungeschichtete Korperchen = konnen

in der gleichen Zelle vorkommen, sie /

finden sich auch in den Zellfortsitzen. .

Ob sie mit Sicherheit in Gliazellen nach- o |

zuweisen seien, war nicht mit Bestimmt- N 1 : .
heit zu sagen, jedenfalls liessen sich aber N o

vereinzelte derartige Korperchen ohne er-
kennbaren Zusammenhang mit Zellen frei
im Gewebe nachweisen. _ |
Ueber das Verhalten der Korperchen : |
bei den verschiedenen Farbungen war be-
merkt, dass sie sich bei der van Gieson- |
Férbung rosa, zum Teil mit hellerem i
gelblichem Zentrum darstellen, bei der
Firbung mit Scharlach R. keine Fett-
reaktion geben, sich mitBest’schem Karmin
und Neutralrot in ihrem ganzen Umfang Ganglienzelle mit 7 intrazelluliren
sehr stark rot farben, sich mit Methyl- Corp. amylaces, die durch Zwischen-
violett, Thionin und Jodgriin in gleicher Wande getrennt sind. Zeichnung mit
. . " Immersionsvergrisserung. Férbung
Weise wie das Grundgewebe firben, dass mit Toluidinblaw
sich mit Himatoxylin Teile von ihnen, es
sind das die Zentren der geschichteten Korperchen, sehr intensiv féirben und dass
bei der Firbung mit Lugol’scher Losung sich der Zentralteil vieler Kérperchen
dunkelbraun, der periphere hellgelblich, bei Firbung mit verdiionter Lugol’scher
Losung in gleicher Weise, manche aber auch in violettem Farbton, der mit
Schwefelsdure verstirkt wird, firben; die Firbung mit May-Griinwald’scher oder
Mann’scher Farblosung liess im Inneren einzelner der Korperchen ganz kleine,
stark gefirbte Punkte hervortreten, bei der Firbung nach Bielschowsky
zeigto sich, dass viele der Korperchen eine teils zentral, teils peripher ange-
grdnete drusige Struktur haben.

J
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Diesen verschiedenen farberischen Reaktionen ist nachzutragen, dass die
Kalkfarbung nach Kossa mit Argentum nitricum in einer grossen Anzahl der
Korper drusig angeordnete Kérper von lénglicher Form zeigt und zwar bei
einer grosseren Anzahl als bei der dhnlichen Darstellung der Bielschowsky’schen
Férbung. Auch bei den Himatoxylinfarbungen fallen in einigen der Kérperchen,
ausser dem tiefblau gefirbten Zentrum, im peripheren Teil der Kérperchen
drusig angeordnete blassgefirbte Kornchen auf. Bei der Weigert'schen Glia-
firbung behdlt ein grosser Teil der Korperchen das Braun des Jods und zwar
als tiefdunkles Braun im Zentrum, als helleres in einem peripheren Hof. Einige
Korperchen behalten das Jod nicht, sondern entfirben sich ganz bis auf ein
kleines violettes Zentrum.

Bine besondere Erdrterung erfordern die Ergebnisse der Best’schen Fir-
bung. Unsere Angabe, dass sich die Kérperchen in ihrem ganzen Umfang mit
Best’schem Karmin firben, beruhte auf den Préiparaten, die mit der uns damals
bekannten Best’schen Karminldsung gefarbt waren (Karmin 1,0, Ammonium
chlor. 2,0, Lithion carbonic. 0,5, Aq. dest. 50,0, kocher, nach dem Hrkalten
Ligu. ammonium caust. 20,0 usw.).

Mit dieser Farbung stellten sich die Korperchen rot gefirbt in einer Menge
dar, wie sie den Darstellungen mit andeéren Firbungen entsprach, d. h‘. fast
nur in Ganglienzellen liegend und nur ganz vereinzelt ein Kérperchen ohne
besonderen Zusammenhang mit Nervenzellen oder anderen Zellen, jedenfalls
keine z. B. in der ersten Schicht des Grosshirns. Naehdem wir Spielmeyer
Priparate und Material geschickt hatten, sandte er uns Priparate mit Best’schom
Karmin zuriick, die wesentlich anders als unsere bis dahin dargestellten waren.
Wir sahen daraus, dass eine anders Best’sche Karminlosung existiert (Karmin2,0,
Kalium carb. 1,0, Chlorkalium 5,0, Aq. dest. 60,0 usw.). Als wir mit dieser
Lisung farbten, erhielten wir die gleichen Bilder wie die Spielmeyer’schen
Priiparate. Bei dieser Farbung stellt sich ausserordentlich viel mehr rot ge-
firbt dar, als wir es bis dahin gesehen hatten. Ueber die ganze Hirnrinde sind
unendlich viele, teils winzig kleine, teils grossere Tropichen und Kugeln aus-
gestreut, in einer viel grosseren Menge, als sic irgend eine andere Firbung
zeigt (vgl. Abb. 3, Taf. ). ‘

Auch im Mark finden sich diese Kugeln, allerdings in geringerer Zahl als
in der Rinde. ‘Alle diese Gebilde sind mit dem Best’schen Karmin rot gefirbt;
die Farbungsintensitiit ist nicht bei allen gleichmissig., Es bestehi ein unver-
kennbarer Unterschied zwischen den Kérperchen, die ungefibr der Menge der
mit anderen Firbungen nachweisbaren intrazelluliren entsprechen, und der
grossen Menge der diffus verbreitet liegenden Korperchen, Die ersteren zeigen
ein intensiveres Rot, meist Schichtungserscheinungen mit einem tiefdunklen
Zentrum und einem Hof, welcher heller gefirbt ist, die Peripherie ist nicht
ganz scharf begrenzt, das Rot aber ganz besonders intemsiv und leuchtend.
An einigen der Korperchen ist die rote Farbe des Karmins mit der blauen der
Himatoxylinfirbung gemischt (vgl. Abb. 3, Taf. I).

Von diesen Korperchen lassen sich andere Kugeln unterscheiden, die mit
dieser Best’schen Karminfirbung rot, aber zum grissten Teil weniger intensiv
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gefarbt sind. Wenige von ihnen sind ungefihr so gross wie die mittleren
Korperchen der ersten Gruppe. Die grisste Zahl ist wesentlich kleiner bis
herunter zu ganz winzigen; sie zeigen keine deutlichen Schichtungserschei-
nungen, wohl aber oft den Anschein einer doppelten Kontur, sind schirfer be-
grenzt als die Mehrzahl der Kérperchen der ersten Gruppe und machen mehr
den Eindruck, dass sie als runde Tropfchen oder Kérner zu bezeichnen sind.
Sie sind in der grauen Substanz diffus ausgestreut, auch in der ersten
Rindenschicht und auch im Mark, Hier aber in wesentlich geringerer Menge
als in der Rinde; ihre grosse Menge ist frei im Gewebe ohne erkennbare Zu-~
sammenhénge mit Gliazellen, an einigen kann man sehen, dass sie teils
mit, teils ohne Pigmentirdpfchen im Verbande von Gliazellen liegen; diese
in Gliazellen liegenden Tropfechen sind weniger homogen, sendern mehr gekornt
gefirbt und auch nicht so scharf begrenzt, so dass es den Eindruck macht, als
ob sie von Gliazellen angenagt bzw. assimiliert wiirden. In der Gefissscheide
und in den Zellen der Gefisswand spielen mit Best’schem Karmin gefirbte
Tropfen oder Kugeln keine Rolle. Ganz vereinzelt hat man den unsicheren
Eindruck, als ob ein vereinzeltes winziges Kiigelchen in einer Gefisswandzelle
liege. Legt man Schnitte vor der Karminfirbung in Speichel (1--3 Stunden),
so sind danach die intrazelluliren Korperchen mit Best’schem Karmin firbbar
wie vorher, die extrazelluliren Tropfchen firben sich weniger intensiv, sind
aber in gleicher Menge erkennbar; sie werden also durch Speichel nicht auf-
geldst. Wir nehmen schon hier vorweg, dass wir die erste Gruppe der meist
intrazelluliiren Korperchen als Corpora amylacea betrachten, die zweite Gruppe
der meist extrazellular diffus verbreiteten Tropfchen als ,glykogenoide Granula‘
bezeichnen. Diese glykogenoiden Granula sind mit Best’schem Karmin auch
in Gefrierschnitten des Formolmaterials darstellbar, erscheinen aber hier weniger
scharf begrenzt als in den Schnitten von Alkoholmaterial. Mit anderen Fir-
bungen sind sie am Formolmaterial nicht darstellbar. Am Alkoholmaterial
zeigen sie Jodaffinitdt, stellen sich also z. B. bei der Heidelberger Glia-
fairbung braun dar, aber wenig scharf begrenzt und lassen sich unscharf, aber
erkennbar mit Methylblau firben, z. B. bei Anwendung der Alzheimer’schen
Gliafarbung mit Mann’scher Lisung.

Die allgemeine histologische Beurteilung des Falles stiitzt
sich auf die Untersuchung mit Hilfe der iiblichen Methoden, am Alkohol-
material: Toluidinblaufarbung nach Nissl, van Giesonfirbung, Best’sche
Farbung, Heidelberger Gliafirbung, Lipoidfirbung mit Karbolfuchsin
(Alzbeimer’s Methode IX); am Formolmaterial: Fettfirbung mit Schar-
lach R., Bielschowsky’s Methode; Formolmaterial wurde erst nach
langerer Zeit in Gliabeize eingelegt, so dass die protoplasmatischen
Gliederstellungen nicht in ihrer vollen Schonheit gelingen; von Glia-
farbungen wurden an diesem Material verwendet: die Weigert'sche Me-
thode und die Alzheimer’sche Methode IV mit Mallory’schem Hima-
toxylin und Methode V mit Mann’scher Losung.
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Damit ist folgender Befund erhoben:

Grosshirnrinde und Mark: Toluidinblaufdirbung: Pia nicht wesentlich
verdickt, rein fibroblastisch, ohne Infiltration. Rindenarchitektonik charakte-
ristisch ausgebildet, keine Stérung der Architekionik und des Schichtenbildes,
Hirnoberfliche glatt, mdssiger, stellenweise starkerer kernfreier Rindensaum.
Gefdsse mnicht vermehrt, nicht infiltriert, Gefasswandzellen nicht verdndert.
Ganglienzellen zeigen durchweg Zeichen von Verinderung verschieden hohen
Grades: Kern gross, manchmal randstindig, Kerninhalt sehr hell, sehr deut-
lich sichtbares feines Kerngeriist, mit sehr deutlich sichtbaren feinen basischen
Koérnern, Nukleolus gross, manchmal etwas vakuolig, Kernmembran sehr
schwach gefarbt, Membranfalte oft nicht sichtbar; Zellleib nicht wesentlich
vergrissert, gefirbte und ungefirbte Bahnen sind nicht gut unterschieden,
die Zelle ist erfiillt von diffus verteilten feinen Kornern, an einzelnen Stellen
(Verzweigungskegeln) stirkere Firbung, Fortsitze (Spitzen-Achsenzylinderfort-
satz, Dendriten) weit gefirbt, meist gerade, einige geschlingelt, keine Lichtungs-
zone um den Kern. Rine gewisse Anzahl anderer Nervenzellen zeigt allgemeine
Abblassung mit sehr grossem, blassem Kern und Verschwinden der Fortsitze,
und wieder andere zeigen sehr starke Verkleinerung des homogenen Kerns, der
oft nicht abgrenzbar, sondern nur an der Hand des kleinen Kernkérperchens
auffindbar ist wit Verinderung des Zellleibsprotoplasmas in ganz fein granu-
lierte gleichmissig verteilte Masse, in der einzelne Vakuolen erkennbar sind,
die Fortsitze dieser Zellen sind sehr weit gefirbt. Gliazellen sind vermehrt,
sinzelne Kernteilungen, die Gliakerne sind vielfach geschwellt und von ver-
mehrten Protoplasmateilen umgeben, um einige Stippchenanordnung, nur
wenige pyknotische und solche mit Zerfallserscheinungen. [m allgemeinen
keine Neuronophagie, keine Trabantzellenvermehrung, Gliazellen des Marks
ohne wesentliche Veriinderungen. In Gefissscheiden des Marks missig viel
Abriumzellen mit griinlichem Pigment. Fdrbung mit Scharlachrot: Die Ge-
fissscheiden und Gefisswandzellen von Rinde und Mark enthalten missig viel
Fetttropfen, die Ganglienzellen nur feine, locker gelagerte Fetttropfchen, in
Gliazellen kaum Fett; ungefihr entsprechend ist die Darstellung mit Karbol-
fuchsin am Alkoholmaterial. Bielschowsky-Firbung: In vielen Zellen aus-
gezeichnete Darstellung der endozelluldren Fibrillen in reichlicher Menge, in
einigen Zellen spirliche Fibrillen, keine Abnahme der Achsenzylinder.

Gliafaserfarbung nach Weigert: Betrichiliche Gliafaserdeckschieht und
starke Gliafaservermehrung in der ersten Rindenschicht, in der Gibrigen Rinde
nur vereinzelte Gliafasern. Im Mark Gliafaservermehrung und starke Ab-
stiitzung der Markgefiisse durch lange Gliafaserfiisse.

Protoplasmatische Gliafirbungen nach Alzheimer: Keine amoboiden Glia-
zellen, in der 1. Rindenschicht und Mark zahlreiche Gliazellen mit protoplasma-
tischen Fortsitzen, die Gliazellen der iibrigenRindesind nicht genligend dargestellt.

Markscheidenfirbung nach Kulschitzky-Wolters: Keine Faserausfille.

Marchi-Firbung: Im Mark ganze vereinzelte Marchischollen.

Die Verdnderungen sind in den untersuchten Teilen der Grosshirarinde:
1. Frontalwindung, vordere und hintere Zentralwindung, Gyrus rectus, 1. Tem-
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poralwindung, Ammonshorn, Okzipitalwindungen im grossen und ganzen gleich;
Unterschiede besteher nur insoweit, als in der 1. Frontalwindung erheblich
mehr feine Fetttropfchen in den Ganglienzellen liegen, und in den Zentral-
windungen die Gliakerne erheblichere Schwellungserscheinungen als in den
anderen Hirnteilen zeigen; auch sind in den Zentralwindungen um ziemlich
viele Ganglienzellen die Trabantzellen betriichtlich vermehrt, Bilder der Neuro-
nophagie vorhanden und Gliakerne an Gefissen von Rinde und Mark auf-
gereiht, von den neuronophagischen Trabantzellen hat ein Teil basophil meta-
chromatische Bestandteile an sich.

Deutliche Unterschiede der Verinderungen in den einzelnen Schichten
sind nicht vorhanden. Alle verschiedenan Zellverinderungstypen kommen in
den verschiedenen Schichten vor. Bemerkenswert ist nur, dass die Beetz’schen
Riesenpyramiden der vorderen Zentralwindung fast durchgehend die Ver-
inderung mit kleinem homogenem Kern, feingranuliertem Protoplasma, weiten
Fortsétzen zeigen.

Corpora amylacea und glykogenoide Korner finden sich iberall in der
ganzen Hirnrinde, ihre Zahl ist in den Zentralwindungen vielleicht etwas hoher
als in den iibrigen Rindenteilen.

Die Corpora amylacea liegen vorwiegend in der 1II. Rindenschicht, es mag
das wohl darauf beruhen, dass in dieser die Zahl der Ganglienzellen eine
grissere ist. Im allgemeinen finden sich die Corpora amylacea, die mit allen
Firbungen nachweisbar sind, im Innern von Ganglienzellen oder ihren Fort-
sétzen, aber auch in Gliazellen sind sie erkennbar und auch ganz selten ohne
erkennbaren Zusammenhang mit zelligen Gewebselementen; es ist hervor-
zuheben, dass sie auch in der I. Rindenschicht vereinzelt vorkommen. Fiir die
Frage, ob die verschiedenen Ganglienzellverinderungen als Vorstufen der
Bildung von intrazelluliren Amyloidkorpern angesehen werden konnen, findet
sich kein Anhalt. Bemerkenswert ist, dass die Beetz’schen Riesenpyramiden
fast frei von Amyloidkérpern sind und ebenso die Zellen, welche hohere Grade
von Trabantzellenvermehrung und Neuronophagie zeigen. Wo sich mehrere
Amyloidkbrper in einer Zelle finden, sind oft protoplasmatische Wandstruktaren
zwischen ihnen zu sehen (vgl. Abb. 2).

Die glykogenoiden Korper, die nur mit wenigen Firbungen darzustellen
sind, am vorziiglichsten mit der Best’schen Firbung, liegen mehr diffus
verbreitet in allen Schichten der Hirnrinde, sie zeigen meist keinen erkennbaren
Zusammenhang mit zelligen Gewebselementen, sind aber auch gelegentlich in
Gliazellen liegend erkennbar, wo sie alsdann oft etwas angenagt erscheinen,
An der Oberfliche des Gehirns finden sich keine Corpora amylacea oder glyko-
genoiden Tropfen, etwas fehlen sie in den Gefissscheiden; nur hier und da
hat man den unsicheren Eindruck, als ob in einer Gefisswandzelle ein ver-
einzeltes Tropfchen liege.

Erwihnenswert ist, dass sich im Mark an vielen Stellen Haufen scholliger

Substanzen mit allen Farbungen leicht anfirben, die wohl als Myelinextraktions-
produkte aufzufassen sind.
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Im Nucleus caudatus und lentiformis sind Ganglienzellverinderung,
Menge der Corpora amylacea und glykogeneide Tropfen Zhnlich oder etwas
weniger hochgradig als in der Hirnrinde.

" Im Thalamus opticus findet sich eine allgemeine sehr starke Ganglien-
zellerkrankung: Kern ist meist klein, rund, von gleichmissiger, blasser, meta~
chromatischer Firbung, ohne Struktur, die Kernmembran sehr fein oder nicht
zu sehen, ohne Faltungserscheinungen, das Kernkorperchen sehr gross, hat un-

Abb. 4.

Aus dem Thalamus opticus. Sehr viele Corpora amylacea durchgehend der ge-
schichteten Art. Farbung mit Toluidinblau. Vergr. 80.

gefahr den halben Durchmesser des Kerns, ist randwirts geriickt und blass,
daneben liegt oft ein anderes rundes Kérperchen im Kern, die Zelleibstanz ist
in blassgefirbte Kornchen zerfallen und scheint sich zu verflissigen, im Zell-
leib liegen manchmal mehrere dicke, runde, stark metachromatisch gefrbte
Tropfen oder Vakuolen, die Fortsitze schwinden. Die Gliakerne sind fast
durchgehend stark geschwellt, ohne Protoplasma, vereinzelte sind pyknotisch;
die Scharlachfirbung zeigt kein Fett in Ganglienzellen, aber in ziemlich viel
Gliazellen vereinzelte kleine Fettropfchen; endozelluldre Fibrillen sind micht
dargestellt, extrazellulire offenbar an Zahl nicht vermindert, der Glialiberzug
des Thalamus stellt sich bei der Gliafirbung faserig dar, auch im Thalamus
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sind zahlreiche Gliafaserzellen, vereinzelte Gliazellen erscheinen bei proto-
plasmatischer Gliafirbung der Form améboider Gliazellen genihert.

Zwischen Hirnrinde und Corpus striatum einerseits und dem Thalamus
andererseits besteht ausser der erheblich schwereren Ganglienzellerkrankung
des Thalamus noch ein ganz besonderer Unterschied im Vorkommen unserer
Korperchen: ihre Zahl ist in der Hirnrinde eine missig grosse, im Thalamus
eine ungeheuer grosse; und zwar gehoren an einzelnen Stellen im Thalamus

Abb. 5.

Aus derm Thalamus opticus. Sehr.viele Corpora amylacea durchgehend der un-
geschichteten Art. Firbung mit Toluidinblau. Vergr. 80.

die Korperchen durchweg zu den geschichteten (vgl. Abb.4), an anderen
Stellen durchweg zu den ungeschichteten, aber mit sehr deutlicher Radiiir-
streifung (vgl. Abb. 5). Ebenso sinnfillig ist die grossere Menge der glykoge-
noiden Korner im Thalamus (vgl. Abb, 3, Taf. I), als in der Hirnrinde und im
Corpus striatum.

Im Mittelhirn zeigen die Ganglienzellen der Corpora quadrigemina und
des Okulomotoriuskerns eine dhnliche, aber geringere Veriinderung als in der
Hirnrinde..Die Ganglienzellen der Substantla nigra und des Nucleus ruber sind
sehr schwer veriindert, in gleicher Weise wie die-des Thalamus opticus, nur
zeigen ihre Kerne meist Faltungserscheinungen der sehr diinnen Zellmembran.
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Die Gliazellen im Bereich dieser Kerne sind stark verdndert, teils progressiv,
teils regressiv; Trabantzellenvermehrung und Neuronophagie besteht nicht. In
der Substantia nigra und dem Nucleus ruber ist die Zahl der endozelluliren
Korperchen ausserordentlich gross, und zwar sind es durchweg Kérperchen
der geschichteten Art.

In dor grauen Substanz der Medulla oblongata ist die Ganglienzell-
erkrankung geringer als in der Grosshirnrinde und zeigt mehr den Charakter
der chronischen Zellerkrankung. Die Oliven sind nicht atrophisch, ihre Zellen
sind chronisch verindert und ohne Einlagerung von Kérperchen. In der ganzen
Medulla oblongata finden sich nur vereinzelte Corpera, keine Ausfille von
Markscheiden, keine Marchischollen, kein scharlachfirbbares Fett. Das Riicken-
mark zeigt in verschiedenen Hohen keine Strangdegeneration und keine charakte-
ristische Verinderung der grauen Substanz. Die Corpora amylacea sind viel
seltener als im Gehirn, ganz vereinzelt findet sich eins als Ganglienzelleinschluss
in den Hinterhornern, wihrend die Vorderhdrner frei sind, ebemso sind die
glykogenoiden Tropfen sehr spérlieh.

Die Kleinhirnrinde zeigt mikroskopisch keine Atrophie irgend eines ihrer
Bestandteile. Die Nissl-Férbung mit Toluidinblau zeigt in der Molekularschicht
einzelne Ganglienzellen, keine wesentlichen Gliaverinderungen, zeigt die
Purkinjezellen in nicht wesentlich verringerter Menge und ohne charakteristische
Erkrankung, aber mit der Auffilligkeit, dass die Dendriten der Purkinjezellen
in der Molekularschicht wenig weit gefdrbt sind, die Gliakerne um die Purkinje-
zellen sind nicht vermehrt, die Kornerschicht ist breit angelegt und in ibr eine
gewthnliche Anzahl grésserer Ganglienzellen (Golgizellen).

In der Markleiste findet sich keine bemerkenswerte Vermehrung der Glia-
kerne. Die Scharlachfirbung zeigt nirgends auffillige Mengen Lipoids; die
Gliafaserfirbungen keine wesentliche Gliafaservermehrung, insbesondere keine
Verstirkung der Bergmann’schen Fasern. Im Markscheidenbild ist kein sicherer
Faserausfall festzustellon. Die Bielschowsky-Fibrillenfirbung zeigh das
Vorhandensein aller Arten von Fibrillen: Von Korbzellen ausgehende in der
Molekularschicht, Kletterfasern an den Dendriten der Purkinjezellen, Korb-
geflechte um die Purkinjezellen, und in ibrer Hohe eine tangentiele Faserschicht,
von Purkinjezellen ausgehende Achsenzylinder in die Kornerschicht hinein, und
in der Kornerschicht ein lichtes Geflecht von allerlei Fasern, In den Schichten
der Kleinhirnrinde finden sich einzelne Corpora amylacea, aber in einer geringen
Menge, einer geringeren, als durchschnittlich in der Grosshirnrinde. Die glyko-
genoiden Granula finden sich in der Molekularschicht des Kleinhirns in un-
gefihr gleicher Menge als im Grosshirn, sie fehlen fast ganz in der Korner-
schicht und den Markleisten. Die Markleisten der Kleinhirnwindungen zeigen
keinen bemerkenswerten Ausfall von Markscheiden, im Marchibilde finden sich
ebenso wie in der Grosshirnrinde vereinzelte Schollen, die Gliafasern sind wohl
etwas, aber nicht wesentlich vermehrt,

Die Gegend der Kleinhirnkerne lisst keinen Markscheiden- oder Achsen-
zylinderausfall erkennen. Insbesondere besteht keine Lichtung des Vliesses um
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den Nucleus dentatus; aber auch der Hilus ist nicht gelichtet. Das scharlach-
farbbare Lipoid dieser Gegend ist nicht vermehrt; die faserige Glia nicht be-
sonders vermehrt, Die Zellen der Kleinhirnkerne zeigen die gleiche Verénde-
rung des Kerns und Zelleibes wie im Thalamus. Die Zahl der Corpora
amylacea in den Ganglienzellen des Nucleus dentatus ist sehr
gross, ebenso die Menge der glykogenoiden Korner. Diese Gegend
ist mit dem Thalamus und dem Nucleus ruber zusammen die
Gegend, welche bei weitem am meisten intrazellulire Corpora
amylacea enthdlt. Die Gegend des Nucleus dentatus enthdlt im
Mark ausserordentlich viel Myelinschollen.

Die makroskopisch erkennbare herdartige Veranderung im Mark
des Kleinhirns ist mikroskopisch zu erkennen, aber nicktt auf-
zukliren. Sie erstreckt sich vom Nucleus dendatus an in die Kleinhirn-
hemisphére hinein, entsprechend dem makroskopisch sichtbaren Herd. Es
finden sich hier sehr stark erweiterte, strotzend mit Blut angefiillte Gefisse,
ohne dass ihre Wand verindert wire, es findet sich keine Infiltration, keine
Blutaustritte, kein Markscheidenausfall, keine besondere Gliavermehrung;
Ferrozyankalium- und Eisenammonreaktion auf Eisenpigment fillt negativ aus.

Zusammenfassung des histologischen Befundes.

Alle Teile des Zentralnervensystems sind entwickelt und nicht
atrophiert.

An den Gefassen findet sich kein infiltrativer oder andevsartiger
Erkrankungszustand. Im ganzen Gehirn besteht leichte Vermehrung der
Gliazellen, der Gliafasern, besonders der Deckschicht und Vorkommen
von etwas Pigment in den Gefiissscheiden, und Lipoid in den Ganglien-
zellen. ‘

Der Fall ist ausgezeichnet durch eigentimliche Ein-
lagerungen, vorzugsweise in die graue Substanz; diese lassen
sich in zwei Gruppen trennen: Corpora amylacea, die vor-
wiegend im Innern der Ganglienzellen liegen, und ,glyko-
genoide Granula“, die vorwiegend extrazellulir liegen.

Die Einlagerungen finden sich fast ubiquitér, aber in
verschieden hochgradiger Menge.

Die Ganglienzellen sind im ganzen Gehirn verindert, die Verinde-
rungsformen sind verschiedener Art, zum Teil sehr schwere. Einlage--
rungen und sehr starke Ganglienzellerkrankung sind im Thalamus,
im Nucleus ruber und im Nucleus dentatus ausserordentlich
viel hochgradiger als in deniibrigen Gehirnteilen; der Unter-
schied ist so ausgesprochen, dass man von einer elektiv
schwereren Schidigung dieser grauen Kerne reden muss.
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Erirterung des histologischen Befundes.

Der wichtigste Befund ist das Vorkommen eigentimlicher Einlage-
rungen. Oben haben wir getrennt Korperchen, die mit allen Farbungen
darstellbar sind, deren Mehrzahl intrazellular in Ganglienzellen liegt,
von Trépfchen, die sich nur mit Best’schem Karmin gut farben lassen,
und die meist keinen erkennbaren Zusammenhang mit zelligen Gewebs-
bestandteilen, vereinzelt Beziehungen zu Gliazellen zeigen. Keine der
beiden Arten zeigt bemerkenswerte riumliche Beziehungen zu Geffiss-
scheiden oder zur Gehirnoberfiiche. Die erste Art, die intrazelluldiren
Korperchen, die mit vielen Farbungen darstellbar ist, zeigt fast stets
Strukturen, die sich verschieden darstellen, teils Schichtungserschei-
nungen, welche die Farbe verschieden annehmen, teils radisre Strukturen.
Die Schichtungserscheinungen konnten unter dem Einfluss der Fixierungs-
mittel entstanden sein; dafiir, dass ihnen aber doch vorgebildete Eigen-
schaften zu Grunde liegen, spricht der Umstand, dass einerseits dicht
nebeneinander verschiedene Schichtenfirbungen der einzelnen Kérperchen
vorkommen, und andererseits in ganzen Bezirken im allgemeinen gleich-
artig gebildete Korperchen mit konzentrischer Schichtung, und z. B. mit
basischen Anilinfarben tiefdunkelblau gefirbtem Zentrum, in anderen
Bezirken mit basischen Anilinfarben nur heilmetachromatiseh gefirbte
mit radisirer Streifung tberwiegen. Es erweckt den Eindruck, als ob
die Schichtungserscheinungen bis zu einem gewissen Grade ein Ausdruck
des Alters des Korperchens wiren. Die auffilligste und markanteste
Darstellung der Korperchen ist die mit Neutralrot und Best’schem
Karmin., Die drusigen, teils zentral, teils peripher angeordneten, mit
Hamatoxylin und Argentum (Bielschowsky- und Kossafarbung) darstell-
baren kleinen Strukturen in einem Teil der Kérperchen, lassen'daran
denken, dass Teile von Kalk gebildet sein konnen. Ob es sich dabei
um sekundire Einlagerungen in die Koérperchen oder um priméire Ver-
snderungen, um welche sich die Kérperchen erst bilden, handelt, ist
nicht sicher zu unterscheiden; da diese drusigen Strukturen teils zentral,
teils peripher und inkonstant in nur einem Teil der Korperchen nach-
weisbar sind, diirfte die Wahrscheinlichkeit gross sein, dass es eine
sekundire Verinderung der Koérperchen ist. '

Wir haben in der bisherigen Besprechung vorausgesetzt, dass es
gich bei den Korperchen nicht um Kunstprodukte und nicht um post-
mortal entstandene Gebilde handelt, immerhin bedarf das noch der Be-
grindung. Diese Begriindung ist einfach, durch Hinweis auf die Dar-
stelibarkeit der Gebilde in gleicher Lagerung mit den verschiedensten
Farbemethoden und auf die Veranderung der Ganglienzellen, die De-
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formierung ihres Zelleibs, eventuell der Fortsitze und die ausserordent-
liche Verdrangung und Deformierung vieler Ganglienzellkerne, wie sie
aus den Abbildungen hervorgeht. Daraus ist mit Sicherheit anzunehmen,
dass es sich nicht um Kunstprodukte und nicht um postmortale, sondern
im Leben vorhandene Gebilde handelt. Es fragt sich weiter, ob die
Gebilde im Leben in gleicher Form vorhanden waren, oder in flissiger
Form und erst durch die Fixierungsflissigkeiten in feste Form gebracht
sind? Dag mit Sicherheit zn unterscheiden, wages wir picht, immerhin
lassen die Formverfindernngen der die Karperchen beherbergenden
Ganglienzellen, und besonders der Umstand, dass in vielen Zellen eine
Mehrzahl von verschieden grossen und verschieden strukturierten
Kérperchen vorgefunden wird, annehmen, dass die Korperchen nicht im
Leben als homogen. fliissige Veranderungen der Zelleibsubstanz, sondern
als korperliche Gebilde vorhanden waren; es bleibt dahingestellf, ob
sie in starrer, oder mehr oder weniger fliissiger Form waren, deren
Praparatdarstellung (konzentrischer und radidrer Strukturenunterschied)
durch Fixierungsfliissigkeit beeinflussbar ist.

Welchen bekannten Namen' konnen wir den intrazelluliiren Kérpern
geben? Ihre Struktur mit der teils glaiten, teils geziihnten Oberfliche,
der teils konzeutrischen Schichtung, teils radifiren Streifung, ihr firbe-
risches Verbalten mit verschieden ausgesprochenen Amyloidreaktionen,
der verschiedenen Firbbarkeit mit basischen Anilinfarben und Hima-
toxylin, z. T. in verschiedenen Schichten wechselnd, ihre Niehtfirbbar-
keit mit den Lipoiddarstellungen, Osmium und Scharlach setzt sie un-
bedingt den als Corpora amylacea bekannten Gebilden des Zentral-
nervensystems gleich. Bedenken gegen diese Bezeichnung liegen nur
in dem Umstand, dass die Corpora amylacea im allgemeinen nicht in
Ganglienzellen vorkommen. Diese Bedenken veranlassten Stiirmer?)
dazu, die Befunde Lafora’s2) fiir unwahrseheinlich za halten. Biel-
schowsky3) hat 1911 bei einem Fall von Athétose double in einem
kleinen beschrinkten Teil des Globus pallidus Einschliisse in Ganglien-
zellen und besonders in ihren Dendriten beschrieben, die ,in ziemlich
prignanter Weise die bekannten Farbreaktionen des Amyloid zeigten“

1) Stiirmer, Die ,,Corpora amylacea* des Zentralnervensystems, lesl’
histol. u. hxstopathol Arbeiten. 1913. Bd. 5. H. 3,

2) Lafora, Ueber das Vorkommen amyloider Korperchen im Innern von
Ganglienzellen, zugleich ein Beitrag zum Studium der amyloiden Substanz im
Nervensystem. Virchow’s Arch. Bd. 205; und Beitrag zur Histopathologie der
myocklonischen Kpilepsie. Zeitschr, fir die ges. Neurol. u. Psych. 1911. Bd. 6.

3) Beitriige zur Histopathologie der Ganglienzellen. Journ, f, Psychol.
u. Neurol. 1911. Bd. 6.
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und die er als Corpora amylacea auffasst. Unser Fall wiederholt die
Befunde Lafora’s einer fast ubiquitiren Einlagerung in Ganglienzellen,
wie die der vorliufigen Mitteilung Westphal’s und die dieser Bearbei-
tung beigegebenen Abbildungen zeigen. Man kann sich daher unméglich
der Tatsache verschliessen, dass Gebilde, die den Corpora amylacea
des Zentralnervensystems gleichen, in Ganglienzellen vorkommen, und
wird als Bezeichnung fiir die intrazelluliiren Gebilde unseres Falles die
von Westphal gebrauchte Bezeichnung der Corpora amylacea annehmen
miissen.

Es handelt sich nun um die Auffassung der Entstehung und Be-
deutung dieser eigentiimlichen Verdnderungen.

Dazu werden wir von drei Punkten ausgehen:

1. Was hat die Bearbeitung der altbekannten freien Corpora
amylacea des Zentralnervensystems ergeben?

2. Welche Vergleichsmoglichkeiten geben uns bekannte Zellver-
snderungen, die mit Einlagerungen besonderer Stoffe in Ganglien-
zellen einhergehen?

8. Welche weiteren Verdnderungen sind in unserem Fall fiir die
Auffassung der intrazelluliren Corpora amylacea von Be-
deutung? ‘

Aus den Bearbeitungen der altbekannten Corpora amylacea
imZentralnervensystem ist zu erwihnen, dass Redlich®), Nambu?)
u. a. sie aus Gliakernen, Schaffer3) und #hnlich Stroebe%), Wolf3),
Catola und Achucarro®) aus Achsenzylindern ableiten. Stirmer?),
der ihre Frage zuletzt ausfiihrlich bearbeitet hat, meint, ,dass sie weder
aus Gliakernen, noch Zellen, noch aus Achsenzylindern, Markscheiden,
Myelintropfen und Blutbestandteilen durch morphologische und chemische
Zustandséinderungen entstehen konnen, sondern dass sie Produkie sind,

1) Redlich, Die Amyloidktrperchen des Nervensystems. Jahrb.f. Psych.
1892. Bd. 10.

2) Nambu, Ueber die Genese der Corpora amylacea des Zentralnerven-
systems. Arch. f. Psych. 1908. Bd. 44. S. 390.

3) Schaffer, Pathologie und pathologische Anatomie der Lyssa.
Ziegler’s Beitr. 1890. Bd. 7. S. 229.

4)-Stroebe, Degeneration und reparatorische Vorgéinge bei der Heilung
von Verletzungen des Riickenmarks. Ziegler’s Beitr. Bd. 15. S. 458.

5) Wolf, Die Amyloidkérperchen des Nervensystems. Inaug.-Diss.
Miinchen 1901.

6) Catolau. Achucarro, Ueber die Entstehung der Amyloidkérperchen
im Zentralnervensystem. Virchow’s Arch. Bd. 184, S, 454.

7) L c. S.472.
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welche durch Ausfillung aus der Gewebsfliissigkeit in kleinsten Partikel-
chen entstehen, mit dem Lymphstrom an die Peripherie wandern oder
am Ort ihrer Entstehung liegen bleiben, in den Gewebsschichten durch
Apposition neuer Schichten wachsen, von einer gewissen Grisse ab
einen Reiz anf die Glia ausiiben und sie zur Abstiitzung wie gegen
Fremdkorper anregen, so dass sie fest im Gliagewerbe verankert bleiben
und nicht in den Lymphstrom verschleppt werden konnen. Alz-
heimer!) sagt in seiner Gliaarbeit: ,demnach missen wir in ‘den
Corpora amylacea Produkte sehen, die aus der Gewebsfliissigkeit und
zwar schon im Leben ausgefillt werden. Worin eigentlich ihre Be-
deutung zu sehen ist, bleibt unklar®.

Von der massigen Einlagerung abnormer Stoffe in
Ganglienzellen kennen wir verschiedene Arten: die verbreitete
Verinderungsform der fettigpigmentdsen Entartung kann lokal bei Herd-
prozessen, Lues, Paralyse oder diffus bei manchen senilen oder anderen
Erkrankungen und bei Intoxikationen ausserordentlich hohe Formen der
Anh#ufung lipoider Substanzen im Zelleib annehmen. Die amaurotischen
Idiotien bilden eine charakteristische Form zusammengehoriger Krank-
heiten mit massiger Anhiufung eigenartiger Stoffe im Zelleib der
‘Ganglienzellen; zwei Untergruppen sind unterscheidbar als infantile
Form (Tay-Sachs-Schaffer) und juvenile Form (Spielmeyer-Vogt).
Bei beiden zeigen die Stoffe in den Ganglienzellen Unterschiede in der
Farbbarkeit, am augenfilligsten ist, dass bei der infantilen Form die
Stoffe in den Ganglienzellen sich bei der Markscheidenfirbung dar-
stellen, bei der juvenilen nicht — und Unterschiede in Bezug auf ihr
farberisches Verhalten beim Uebergang in die Gliazellen. Die in den
Ganglienzellen enthaltenen Stoffe der infantilen Form finden sich in
-dieser Form nicht in den Gliazellen, die Gliazellen, und weiterhin die
Gefdssscheiden zeigen aber dabei ungebeure Mengen scharlachfirbbaren
Lipoids, so dass die in Gliazellen liegenden Stoffe von Alzheimer als
Pralipoide betrachtet werden. Bei der juvenilen Form scheinen die
Stoffe in den Ganglienzellen in ihren firberischen. Rigenschaften den
Lipoiden etwas niher zu stehen, ohne Lipoid zu sein, sie erscheinen mit
-den gleichen firberischen Eigenschaften in den Gliazellen, werden also
-dort micht weiter zu sogenannten Lipoiden abgebaut [Spielmeyerz)j.

1) Alzheimer, Beitrige zur Kenntnis der pathologischen Neuroglia und
ihren Beziehungen zu den Abbauvorgingen im Nervensystem. Nissl’s histol.
4. histopathol. Arbeiten. Bd. 8. H. 3. S. 511,

2) Spielmeyer, Ueber einige Bezichungen zwischen Ganglienzellver-
sinderungen und glidsen Erscheinungen, besonders am Kleinhirn. Zeitschr. f.
<. ges. Neurol. u. Psych. 1920, Bd.54. S.1.
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Eine weitere eigentiimliche Ganglienzellerkrankung mit Einlagerung
ist von Strinsslerl) beschrieben; bei einem Fall von kongenitaler
Kleinhirnatrophie fanden sich Ganglienzellen mit bizarren aufgeblibten
Formverinderungen und Einlagerungen, die als granulierte Masse den
Zelleib fiilllen und auch in den Fortsitzen Kugeln oder Aufblihungen
bilden, diese Masse ergab Reaktion mit Osmium. Die Verinderung war
ubiquitir in verschieden hohem Grade. Bemerkenswert scheint die
neben der Einlagerung gut erhaltene Darstellung der Tigroidschollen.
Schliesslich hat Spielmeyer?) eine eigentimliche Ganglienzellverinde-
rung beschrieben: Bei einem Fall, der psychisch vor allem Sitrungen
des Sprachverstindnisses und neurologisch als auffallendstes Symptom
eine degenerative Muskelatrophie der oberen Extremititen bot, fanden
gich in allen Teilen des Zentralnervensystems, vor allem aber in der
Rinde, Zellen, die total oder partiell aufgebliht waren durch eine
Masse, die Methylviolettreaktion gibt, sonst aber keine der fiir Amyloid,
Glykogen, Fett und #huliche Substanzen charakteristischen Reaktionen,
sie erwies sich aber ausgesprochen argentophil (Bielschowsky-Féarbung).
Das Nissl- und Fibrillenbild war im iibrigen auffallend gut, mit dem
Pigment hat die abgelagerte Substanz nichts zu tun, es war oft durch
die argentophile Masse verlagert und auseinandergesprengt.

Diesen bisher bekanaten, massigen Zelleinlagerungen sind die infra-
zelluliren Kbrperchen unseres Falles sicher nicht gleich. Eine gewisse
Achnlichkeit besteht mit den Einlagerungen des Spielmeyer’schen
Falles. Spielmeyer hat in licbenswiirdigster Weise selbst die Praparate
verglichen und uns Priiparate seines Falles iberlassen. Die Unterschiede
sind aber sehr betriichtliche: bei Spielmeyer eine Masse ohne Struktur,
keine Farbreaktion im Nisslbild, mit Jod, Neutralrot und nach Best,
aber ausgesprochene Argentophilie, keine nennenswerte Veranderung des
Ganglienzellbildes, bei uns ein oder mehrere Korperchen mit den ge-
nannten Farbreaktionen und schwere Ganglienzellverindernng, ausserdem
in unserem Fall die spiter zu erbrternden glykogenoiden Granula. .

Was bietet unser Fall, ausser dem Vorkommen der intra-
zellularen Corpora amylacea, an Verinderungen?

Die Ganglienzellen zeigen ganz allgemeine Veranderungszustande,
diese Veranderungen sind ganz besonders stark im Thalamus, dem
Nucleus ruber und dem Nucleus dentatus. In diesen Kerven sind fast

1) Strdussler, Usber eigenartige Verdnderangen der Ganglienzellen und
ihrer Fortsitze im Zentralnervensysiem eines Falles von kongenitaler Kleinhirn-
atrophié. Neurol. Zentralbl. 1906.

2) Splelmeye1 Zur Frage nach den sogenannten spezifischen Ganglien-
zellerkrankungen. Dieses Archiv. Bd. 50, S. 606
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alle Ganglienzellen hochgradig veriindert an Kern, Zelleib und Fortsitzen.
Es sind die Gegenden, in denen die intrazelluliren Corpora amylacea
bei weitem am zahlreichsten vorhanden sind. Alle Zellen sind ver-
andert, aber nicht alle enthalten Corpora amylacea. Die hochgradige
Zellverinderung ist also nicht dureh Einlagerung in jedes Exemplar be-
dingt. Da Zellen zu sehen sind, die ohne Einlagerung dem offenbaren
Untergang verfallen, muss man annehmen, dass die Einlagerung in
jedes Einzelexemplar nicht der primire Beginn der Zellerkrankung sein
muss; damit ist nicht entschieden, ob sie es sein kann. Uns scheint es
nicht klar, ob sich diese Kérperchen auch im allgemeinen primér bilden
und die Zellerkrankung einleiten, oder ob sie das Ergebnis einer, iiber
viele Stufen fithrenden Verinderung der Zelle sind. Fiir das letzteres priche
die Verbreitung relativ gleichmissiger homogener Zelleinlagerungen in
einem Bezirk des Thalamus (vgl. Abb. 5) und das Vorkommen von Vakuolen
im Zelleib; flir ersteres der Umstand, dass in den Zellen, die eine
Mehrzahl von Korperchen beherbergt, oft deutliche Zwischenwand-
strukturen zwischen den einzelnen Korperchen vorhanden sind. Noch
unentscheidbar erscheint auch die Frage, ob die Korperchen selbst aus
einer Umwandlung von normalerweise vorhandenen Zellbestandteilen oder
des Hyaloplasmas hervorgehen oder eine Abscheidung aus pathologischen
Zell- oder Gewehsstoffwechselprodukten sind. Zur Erprterung dieser
Frage miissen wir jetzt von den anderen Gewebseinlagerungen
dieses Falles sprechen. Wir haben erwihnt, dass ausser den als
Corpora amylacea bezeichneten, mit allen Farbungen irgendwie dar-
stellbaren und meist in Ganglienzellen gelagerten Korperchen sich bei
der Firbung wit Best'schem Karmin noch eine grosse Menge Tropfen
darstellen, die am Alkoholmaterial auch Jodreaktion geben, die nicht
mit andern Firbungen sichtbar werden und meist nicht in Zellen liegen,
sie zeigen keine Schichtungserscheinungen, sondern nur oft eine Art
Doppelkontur. Diese Tropfen finden sich ubiquitir in der ganzen
Substanz, an den Stellen erhdhten Vorkommens der Corpora amylacea
in erhohter Menge, also z. B. im Thalamus wesentlich reichlicher als
im Nucleus caudatus und Nucleus lentiformis; im Mark liegen sie in
verschwindend geringer Menge. Die Firbung mit Best’schem Karmin
legt zundichst die Vermutung nahe, dass es sich um Glykogen handeln
konne [unser Bild, Abb. 8, Taf. I, dhnelt dem Bilde, das Casamajorl)
vom Glykogenvorkommen bei einem seiner Fille gibt]. Die Jodreaktionen
des (lykogens geben unsere Tropfen ungenau, in den mit Speichel be-

1) Casamajor, Das Glykogen im Gehirn. Nissl’s histol. u. histopath.
Arbeiten 1913. B. 6. H. 1.

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 63. Heft 1.
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handelten Praparaten sind sie mit Best’schem Karmin etwas schwicher,
aber noch immer deutlich rot und in gleicher Form darstellbar; Ge-
frierschnitte von Formolmaterial zeigen sie in gleicher Menge und Farbe
wie Schnitte des 96 proz. Alkcholmaterials, nur sind sie im Formol fast
alle angenagt. Jedenfalls sind sie also in Wasser und Speichel nicht
loslich, und das widerspricht der Auffassung, dass-es sich einfach um
Glykogen bandeln konne. Die Vermutung bleibt durch die Best’sche
Farbung besteben, dass es sich um einen dem Glykogen nahestehenden
Stoff handelt; eine genaue histo-chemische Einreihung ist uns nicht
moglich. Da die Glykogenreaktionen nur bei Konservierung in absolutem
Alkohol einwandfrei sind, wir aber nur Material in 96 proz. Alkohol baben,
so bleibt eine Liicke der Untersuchung pestehen. Von den intrazelluliren
Corpora amylacea trennt diese Tropfechen die Nichtfarbbarkeit mit fast
allen Farbstoffen ausser dem Best’schen Karmin. Die Annahme, dass
es sich bei diesen Tropfehen um postmortale Extraktionsprodykte handeln
konne, wird unwabrscheinlich gemacht durch den Umstand, dass sie am
Alkohol- und Formolmaterial nachweisbar sind, und dass sich ihre Menge
in Priiparaten die von !/, und 11/, Jahren konserviertem Material ge-
wonnen sind, nicht wesentlich unterscheidet, sowie besonders dadureh,
dass eive Gliareaktion wenigstens bei einigen bemerkbar ist. Die Frage,
ob diese Tropfchen im Leben in der Priparatform oder in einer flissigen
vorhanden waren, ist unloslich. Wir haben sie als giykogenoide
Triopfchen bezeichnet.

Es fragt sich weiter, was sie mit den intrazelluliren Corpora
amylacea zu tun haben? Das gemeinsame Vorkommen in der grauen
Substanz, die entsprechenden Mengen in einigen Teilen, die Farbbarkeit
nach Best und mit Jod lassen annehmen, dass in unserm Fall Be-
ziehungen zwischen beiden bestehen. Die Frage von allgemeinen Be-
ziehungen des Glykogens zu den Corpora amylacea ist mehrfach ertrtert
und das Vorbandensein von Glykogen oder glykogenihunlichen Koérpern,
in der Substanz der Corpora amylacea vermutet [Wichmann?)
Lubarsch?)]. Auch die Ergebnisse der Chemie deuten auf Beziehungen
des Glykogens zum Amyloid hin [Orgler und Neuburg?)].

Die speziellen Beziehungen der Corpora amylacea zu den glykoge-
noiden Tropfen unseres Falles konnten sein, dass die glykogenoiden

1) Wichmann, Die Amyloiderkrankung. Ziegler’s Beitriige. 1913.
Bd. 13. 8. 487.

2) Lubarsch, Lubarsch-Ostertag’s Ergebnisse. Jahrg. I. 2. 8. 223.

8) Orgler und Neuburg, Ztschr. f. physiol. Chemie. 1903. Nr. 3.
S. 399,
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Granula auns den Corpora amylacea stammten, also eine Abbau-
stufe derselben wiren, oder zum Aufbau der Corpora amylacea dienten,
also eine Vorstufe wiren; oder schliesslich, dass sie gleichzeitig mit den
Corpora amylacea durch den gleichen pathologischen Gewebsprozess
entstinden und nur durch dem Ort der Lagerung Unterschiede des
histochemischen und strukturellen Verhaltens bekimen.

Diese Frage wire der Entscheidung sehr viel niher gebracht durch
histologische Beobachtung einwandsfreier Ergebnisse der Gewebsreaktion,
besonders an der Glia. ‘

Um die Amyloidkérperchen enthaltenden Ganglienzellen "ist ‘eine
Vermehrung der Gliatrabantzellen und sind Bilder von Neuronophagie
vermisst und zwar auch um von Amyloidkiérperchen ganz erfiillte
Ganglienzellen und um Stellen, an denen man aus dem Vorhandensein
von Zellresten um Corpora amylacea das Zugrundegehen von Ganglien-
zellen annehmen muss. Demnach iibt das Vorkommen der Corpora
amylacea in den Ganglienzellen keinen Einfluss auf die Verteilung der
Gliazellen aus.

Die Formen der Gliazellen im Toluidinpriiparat zeigen allerlei Ab-
weichungen von der Norm: einerseits findet sich eine Anzahl von
regressiv’ verinderten pyknotischen Kernen, eine grissere Menge aber
zeigt Schwellungserscheinungen im Kern und Protoplasmateile, die teils
in Art der Stippchen, teils als basophil metachromatische Schollen um
den Kern geordnet sind. Bei den protoplasmatischen Gliafirbungen er-
scheinen die Gliazellen im Grosshirn durchgehend als Zellen von der
Gestalt der protoplasmatischen mit feinen Fortsitzen mit und ohne
Fasern und als runde Gliazellen ohne vermehrtes Protoplasma, ohne
Neigung zu Umwandlungen nach der Richtung der améboiden Glied-
zellen oder zur massiven protoplasmatischen Wucherung, wie sie den
gemisteten Gliazellen Nissl’s entspricht. Im Bereich des Thalamus
findet sich eine beschrinkte Anzahl Zellen, die vermehrtes plumpes,
korniges Protoplasma zeigen und zwar teils Umwandlungen von runden
Gliazellen teils von solchen mit protoplasmatischen Fortsitzen, diese Zellen
sind wohl als amoboide Gliazellen aufzufassen. Die Faserglia ist in
der ersten Rindenschicht und im Mark des Grosshirns zweifellos ver-
mehrt, aber im geringen Grade, ungefihr so, wie es jeder chronischen
Geistesstérung entspricht. Im Thalamns und im Mark des Kleinhirns
finden sich einige Fasergliazellen, eine Vermehrung liegt hier wohl nicht
vor. Die Molekularschicht des Kleinhirns zeigt keine Vermehrung der
Faserglia, insbesondere keine der Bergmann’schen Fasern. Die Zahl
der Gliazellen' erscheint im Ganzen etwas vermehrt, hier und da findet
sich eine Kernteilung.

2*
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Die Glia zeigt also eine allgemeine, nicht sehr hochgradige Reaktion,
die Reaktion zeigt sich an allen Teilen der Glia, im Grosshirn iiber-
wiegt die Reaktion, die der Stiifzung und Raumausfilllung dient mit Faser-
und Protoplasmaproliferation und Zuriicktreten der dem Abbau dienenden
amdboiden Umwandlung; in den stirker betroffenen Teilen, wie dem
Thalamus, treten neben Faserzellen eine beschrinkte Anzahl amoboider
auf, woraus auf einen stiirmischeren Verlanf des Prozesses zu schliessen
wire, ohne dass aber die Faserglia ganz zu Grunde gegangen ist. Alle
Reaktionen halten sich in bescheidenen Grenzen und entsprechen nicht
dem Bilde, das man erhalten miisste, wenn man von dem Verkommen
der Corpora amylacea und der glykogenoiden Tropfen einen starken
Reiz auf die Glia erwarten wollte.

Nun fragt sich noch, wie sich die Gliazellen zu den Corpora
amylacea und den glykogenoiden Tropfen verhalten? Im Nisslpriparat
mit Toluidinblau sieht man vereinzelte Corpora amylacea, die sich in
Gliazellen befinden, ebenso sieht man im Bestpriiparat einzelne der
glykogenoiden Tropfen in Gliazellen liegen. Die Zahl dieser beladenen
Gliazellen ist im Vergleich zu dem Reichtum des Gewebes an
Korperchen und Tropfen eine ausserordentlich geringe. Derartig be-
ladene Gliazellen zeigen keine wesentlichen Protoplasmateile, sondern
erscheinen durch je ein Korperchen oder Tropfchen ganz erfilit; die
in den Gliazellen liegende Masse erscheint teils -rund, ‘teils ange-
nagt. Die Annagungserscheinungen sind nicht so allgemein, dass man
eine Verarbeitung der Masse in den Gliazellen mit Sicherheit annehmen
konnte,

. Auch im speziellen Verhalten der Gliazellen zu der fremden Masse
finden wir also keinen Beweis fiir innige Beziehungen der Glia zu der
Einlagerung und eine Unterstiitzung fiir die aus dem allgemeinen Ver-
halten der Glia gezogenen Schliisse, dass die Gliareaktion eine in jeder
Beziehung bescheidene ist, die Einlagerung also ein fiir die Glia ziem-
lich indifferenter Prozess ist.

Die Frage, wie die fremden Massen in die Gliazellen kommen, ob
sie fertiz aus beladenen Ganglienzellen oder aus nach Zugrundegehen
von Ganglienzellen freigewordenen Massen oder iiberhaupt aus dem Ge-
webe in die Gliazellen aufgenommen werden oder in Gliazellen gebildet
werden, erscheint uns noch unlosbar. Bisher erscheint es wahr-
scheinlich, dass die Corporaamylacea und die glykogenoiden
Tropfen unseres Falles dem gleichen pathologischén Gewebs-
vorgang entstammen, den wir mit allem Vorbehalt wohl als
glykogenoiden Verinderungsprozess bezeichnen kénnen; der
Vorbehalt bezieht sich vo}zugsweise darauf, dass wir zwischen einem
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pathologischen Abbau- oder Stoffwechselvorgang noch nicht sicher ent-
scheiden wollen.

Schliesslich ist noch die Frage zu erdrtern, ob diese eigenartige
Einlagerung einem weiteren Abbau oder Abriumvorgang unterworfen ist.
Das Verhalten der Glia hat diese Frage schon angeschnitten und zu
der Wahrscheinlichkeitsansieht gebracht, dass durch die Glia kein
wesentlicher "Abbau der Substanz bewirkt wird. Fiir die Frage ist
ausserdem wichtig der Befund an den Gefissen bzw. an ihren Scheiden.
Wir fanden im Grosshirn eine gewisse Anhiufung von gelblichem oder
griinlichem und scharlachfirbbarem Pigment und eine gewisse Auf-
reihung von Gliakernen an Gefissen; diese Evscheinung geht aber nicht
iiber das Mass dessen hinaus, was wir bei allen chronischen Geistes-
krankheiten sehen und das im Einklang steht mit dem Vorkommen der
lipoiden Abbaustoffe und der ailgemeinen Ganglienzellverinderung, die
in unserem Falle neben der fremden Masse in einer geringen Menge und
Verteilung (im Frontalhirn mehr) anderen chronischen Geisteskrankheiten
entspricht. Die Corpora amylacea und die glykogenoiden Granula selbst
zeigen keine riumliche Affinitit *zu Gefissen und der Gehirnoberfisiche.

An den Gefissen und ihrer Umgebung findet sich also nichts, was
auf einen greifbaren Abbau- und Abriumvorgang hinweist, der der
ausserordentlich grossen Menge der fremden Masie im Gewebe ent-
sprechen konnte. Wir miissen daher annehmen, dass ein wesent-
licher Abbau der fremden Masse nicht stattfindet, wenigstens
nicht erweisbar ist mit den von uns verwendeten Methoden.

Unsere Vorstellungen vom Abbauvorgang fussen vornehmlich auf
der Darstellung des Abbaus zu lipoiden Stoffen, wie sie uns Alzheimer?)
in seiner Klassischen Darstellung vermittelt hat. Ein Abbau zu lipoiden
Stoffen ist in unserem Falle nicht erweislich. Nach Ergebnissen der
physiologischen Chemie scheinen wohl chemische Beziehungen zwischen
den Eiweissen und dem Glykogen einerseits, dem Glykogen-Fettstoff-
wechsel andererseits zu bestehen [Orgler und Neuberg?), Stiirmer?)].
Das Glykogen selbst ist als chemischer Bestandteil des Gehirns er-
wachsener Menschen nicht zn finden; einzelne Forscher geben an, es im
fotalen oder neugeborenen Gehirn gefunden zu haben, was andere be-
zweifeln [Thudichum4), Fraenkels)]. Histologisch ist Glykogen bei

le

2) L c.

3) 1. . 8. 487.

4) Thudichum, Die chemische Konstitution des Gehirns. Tiibingen 1901.

5) Fraenkel, Gehlrnchemle in-Ascher-Spiro’s Ergebnissen der Physio-
logle 1909. 8. 221.
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verschiedenen Krankheitsprozessen im Gebirn nachgewiesen (Casamajor,
L. ¢.); diese Befunde unterscheiden sich von dem Bild unseres Falles sehr
wesentlich durch ihre geringe Menge und andere Gewebsbeziehungen.
Von der Untersuchung weiterer Fille ist vielleicht eine Fortfithrung der
Erkenntnis zu hoffen, was aus den eigentiimlichen Einlage-
rungen unseres glykogenoiden Verinderungsprozesses wird.

Es ist schliesslich noch kurz die eigentiimliche makroskopisch er-
kennbare herdartige Verinderung im Kleinhirn zu erdrtern.
Sie zeigte mikroskopisch nur ausserordentlich erweiterte Gefiisse und
eine besondere Anbiufung von uncharakteristisch geformten, wolkigen,
mit fast allen Farbstoffen schwach firbbaren Schollen, die man wohl
als Myelinschollen auffassen muss. Mit diesem mikroskopischen Befund
ist die Verinderung nicht erklirt. Die Nachbarschaft mit der Gegend
der Kerne, in welchen das Vorkommen der Corpora amylacea und
glykegenoiden Tropfen am hochgradigsten ist, lisst daran denken, dass
vielleicht der ,glykogenoide® Verinderungsprozess in seiner Nachbar-
schaft eigentiimliche, noch ungeklirte Zustandsinderungen des Gewebes
mit Hyperimie macht; das bleibt noch eine vage Vermutung.

Zusammenfassend heben wir hervor: In unserem Falle finden
sich im Hirngrau fast ubiquitir, aber an bestimmten Stellen
vermehrt Corpora amylacea, die weist in Ganglienzellen
liegen, und eigentiimliche, nach ihrer Reaktion von uns als
»glykogenoid* bezeichnete Tropfchen, die im granen Gewebe
ausgestreut sind und meist keine Beziehungen zu zelligen
Elementen zeigen. Wir fassen Corpora amylacea und ,glyko-
genoide“ Trépfchen als einen zusammengehdrigen Ausdruck
eines ,glykogenoiden Verinderungsprozesses“ auf. Ausser-
dem findet sich eine schwere Verinderung der Ganglien-
zellen. Die Gliareaktion ist nicht der Menge der Einlagerung
eindeutig entsprechend. Weitere Abbau- und Abriumerschei-
nungen sind ebenso nicht geniigend entsprechend der Masse
der Einlagérung nachweisbar, jedenfalls nicht zu lipoiden
Stoffen fihrend. Der Verinderungsprozess .ist in den grauen
Kernen vom Kleinhirn zum Thalamus opticus ausserordent-
lich hochgradig.

Jedenfalls liegt ein ganz eigenartiger Prozess vor, der bis jetat in
der von uns beschriebenen Kompliziertheit noch nicht bekannt war. Von
einem vollstindigen Verstindnis der anatomischen Verinderungen sind
wir bei dem Mangel an Vergleichsmaterial noch weit entfernt.

Bevor wir zu der Schilderung der Beziehungen der anatomischen
Versinderungen unseres Falles zu dem klinischen Bilde iibergehen, geben
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wir in kurzer Zusammenfassung die wesentlichsten Punkte des in der
vorlanfigen Mitteilung von A. Westphal ausfiihrlicher dargestellten
Krankheitsverlaufes wieder:

A. N, 18 Jahre alt. Keine Hereditit. Angeblich im 10. Lebensjaht an-
schliessend an einen Scharlach der erste Krampfanfall, Nach einem anscheinend
freien Intervall Beginn der myoklonischen Zuckungen. Epileptische Anfille
und myoklonische Zuckungen nehmen spéter im Anschluss an einen Schrecken
an Intensitdt und Haufigkeit erheblich zu. Die myoklonischen Zuckungen be-
treffen die gesamte willkiirliche Korpermuskulatur, sind kurz, blitzartig, ohne
wesentlichen Bewegungseffekt. Allmahlich zunehmende Intelligenzstorungen,
die schliesslich zu einer eigenartigen euphorischen Demenz fihren mit der Er-
scheinung einer grossen Schreckhaftigkeit, Erschdpfbarkeit, leichter Benommen-
heit. Die psychischen Storungen sind ausgezeichnet durch einen auffalienden
‘Wechsel in den Erscheinungen. Voriibergehende Zustéinde anscheinend fast
vlliger Blindheit und Taubheit. In der letzten Zeit langsam zunehmende
Amblyopie, ohne entsprechenden Befund am optischen Apparate. Mitunter
Gesichtshalluzinationen, Wechselvolles Verhalten der Pupillen. Wahrend der
ganzen Beobachtungszeit wechseln Zustédnde absoluter Pupillenstarre mit
solchen intakter, mitunier triger Lichtreaktion, bald einseitig, bald doppel-
seitig, in ganz unregelmissiger Weise ab, Sehr fluktuierendes Verhalten der
Haut- und Sehnenreflexe. Babinski und Oppenheim bald deutlich vorhanden,
bald nicht nachweisbar; dies Verhalten ohne nachweisbare Abb&ngigkeit von
den epileptischen Anfillen, Fussklonus bald vorhanden, bald nicht hervor-
zurufen. Gang exquisit taumelnd und unsicher — zerebellare Ataxie. Sprache
wechselnd, mitunter deutlich verlangsamt und skandierend. Alle Reaktionen
in Blat und Liquor negativ. In der letzten Zeit der Beobachtung ausge-
sprochenste myoklonische Reaktion. Schon leisestes Beriihren, Anblasen oder
Anreden der Patientin fiihrt zu einer ausserordentlichen Steigerung der myo-
klorischen Zuckungen. Starke Schweisse, Exitus bei hochgradiger Demenz
und kaum noch verstindlicher Sprache nach etwa 9jikriger Krankheitsdauer.

Wenden wir unsere Aufmerksamkeit zunichst den den Mittelpunkt
der klinischen Erscheinungen bildenden myoklonischen Muskel-
zuckungen zul).

Mannigfache Erklirungsversuche ihrer Entstehung sind seit der
grundlegenden Arbeit Friedreich’s iber den Paramyoclonus multiplex
gemacht worden. Durch eine Reihe von Erfahrungen der letaten Zeit
ist die Bedeutung der Affektionen des Kleinhirns fiir das Zustande-
kommen dieser motorischen Stérung immer mehr in den Vordergrund

1) Anm. Die bei der herrschenden Enzephalitisepidemie naheliegende
Ansicht, dass es sich um myoklonische Zuckungen im Verlauf dieser Krankheit
gehandelt haben konnte, wird durch den anatomisehen Befund hinfillig.



24 A, Westphal und F. Sioli,

geriickt worden. Sioli!) hat die Moglichkeit des Zustandekommens der
myoklonischen Bewegungen vom Kleinhirn aus erdrtert, nachdem er bei
der histologischen Untersuchung des einen der von Rektenwald?)
kliniseh beschriebenen an Myoklonusepilepsie leidenden Geschwistern
einen lokalen Abbauprozess mit kolossaler Lipoidanhiufang um den
Nucleus dentatus herum gefunden hatte. Ein von Hanel3) klinisch
beobachteter, von Bielschowsky anatomiseh untersuchter Fall, der
nach dem hervorstechendsten Symptom als ,familiirer Paramyoclonus
multiplex“ bezeichnet und dessen Zugehorigkeit zu der Gruppe der
vielgestaltigen zerebellaren Heredoataxien trotz mannigfacher Besonder-
heiten im klinischen Bild durch den pathologisch-anatomischen Befund
sichergestellt wurde, gibt einen wertvollen Beitrag zu dieser Frage.

Bielschowsky beschreibt, neben geringfiigigen Verinderungen ali-
gemeiner Art des ganzen Zentralorgans, eine schwere Veriinderung des

-Kleiohirns und seiner Fasersysteme. Er fand eine makroskopisch be-
merkbare, hochgradige Schrumpfung des Wurms und der Hemisphiren,
die sich mikroskopisch als weitgehende Sklerose des Organs darstellte
mit Zugrundegehen nerviser Parenchymbestandteile und Ersatzwucherung
zelliger und fasriger Glia, und zwar am stirksten betroffen das Stratum
zonale und die Schicht der Purkinje’schen Zellen; die endogenenen
Neurone der Molekularschicht, die Korbzellen und ihre Axone waren
fast vollstindig verschwunden, von den Purkinje’schen Zellen und ihren
Fortsitzen nur diirftige Reste iibriggeblieben. Dem starken Ausfall
dieser zerebellofugalen Neurone erster Ordnung stand die relative
Intaktheit der zentripetalen Faserung entgegen, die gute Konservierung
der Moos- und Kletterfasern.

Im Nucleus dentatus bestand ein geringer Zellausfall, die Mark-
faserung dieses Kerns war gelichtet; besonders deutlich war eine hoch-
gradige Lichtung des #usseren Markmantels des Nucleus dentatus im
,Vliess“, der eine lichte Degenerationszone darstellte, wiahrend die
Hilusfaserung nur in geringem Masse verindert war. Von den Faser-
biindeln der Kleinhirnschenkel war nur der beiderseitige Tractus olivo-
cerebellaris stark degeneriert, welcher durch die Corpora restiformia mit
der Kleinhirnrinde in Verbindung tritt; die unteren Oliven in der Medulla
oblongata erwiesen sich als villig verddet.

1) Sioli, Usber histologischen Befund bei familidrer Myoklonusepilepsie.
Arch. f. Psych. Bd. 51. H. L

2) Rektenwald, Lundborg-Unverricht’sche familidre Myoklonie bei
3 Geschwistern. Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psych. 1912, Bd. 8.

8) Hanel, Olivo-zerebellare Atrophie und Paramyoklonus. Journ. f.
Psycb. u. Neur. 1915. Bd. 21
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Bielsehowsky sieht in seinem Befund eine sytematische Degeneration
der zerebellofugalen Neurone 1. Ordnung und bebt hervor, dass auch
die Degeneration der Oliven und des Tractus olivocerebellaris einen
reinen systematischen Charakter tragt.

Von besonderem Interesse fiir die Vergleichung mit unserem Fall
ist die Tatsache, dass in der Bielschowsky’schen Beobachtung in der
zweigliedrigen zerebellofugalen Bahn nur der kortikonukleire Abschnitt,
welcher die Purkinje’schen Zellen und deren Axone umfasst, schwer ver-
dndert war, wiabrend die Anschlussneurone, welche von den Kleinhirn.
kernen bis zur Haube des Mittel- und Nachhirns reichen, im Verhsltnis
mit jenem ersten Abschnitt nur wenig oder garnicht betroffen waren,
wibrend in unserem Fall ein hiervon abweichendes Verhalten zu
konstatieren war. Wir fanden die Ganglienzellen des kortikonuklesren
Abschnittes nur in relativ geringer Zahl und geringem Grad erkrankt,
wihrend die Zellen des nukleotegmentiren Abschnitts, des
Nucleus dentatus, Nucleus ruber und des Thalamus opticus
in ganz unverhiltnismissig grosserer Anzahl und schwererer
" Form verdindert waren, so dass man von einer elektiv
schwereren Schiadigung dieser granen Kerne sprechen und
diese Erkrankung vielleicht in gewissem Sinn mit einer
Systemerkrankung vergleichen kann. Hervorgehoben sei ferner
die Tatsache, dass die Purkinje’schen Zellen, in welchen eine Reihe von
Autoren?) ,das vulnerabelste Element der Kleinhirnrinde erblicken*
(Bielsechowsky), in unserem Fall nur verhiltnismissig wenig ergriffen
waren, ohne dass wir berechtigt wiren, aus diesem abweichenden Ver-
halten bei dem ganz verschiedenen Charakter unseres Falles und der
wit Atrophie einhergehenden zerebellaren Erkrankungen einen Schluss
zu ziehen. Von Bielschowsky wird iiberdies mit Nachdruck darauf
hingewiesen, ,dass in diesem Verhalten der Purkinje’schen Zellen selbst
im Bereich der hereditiren Atrophie Abweichungen vorkommen®.

Dem Falle Hanel-Bielschowsky steht vielleicht ein Befund von
Rossi ond Gonzales?) in anatomischer Hinsicht nahe, die in ihrem
Sektionsbericht von einer hochgradigen, in Sitz und Ursprung nicht
niher zu bestimmenden Atrophie des ganzen Nervensystems berichten,
die sich als degenerative Verinderung, vor allem Chromatolyse und
Rarefikation des Zellzytoplaswas in der kortikalen und subkortikalen

1) Vergl. auch die interessanten Befunde Spielmeyer’s, Ueber einige
Beziehungen zwischen Ganglienzellenverinderungen und glissen Erscheinungen,
besonders am Kleinhirn. Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psych. 1920. Bd. 54.

2) Rossi u. Gonzales, Annali di Neur. 1900. Zit., nach Gorn. Zeit-
schrift f. d. ges. Neur. Ref. 1X,



28 A. Westphal und F. Sioli,

Substanz der motorischen Region, in den Purkinje'schen Zellen im
Kleinhirn und in der Medulla spinalis nachweisen liess. In jiingster
Zeit hat die Frage der Beziehungen der Affektionen des Kleinhirns zu
motorischen Storungen durch Klien?) eine eingehende Bearbeitung
an der Hand der bisher vorliegenden experimentellen, klinischen und
anatomischen Befunde, denen er drei eigene Beobachtungen anreiht, er-
fahren. Er zitiert, ausser den von uus schon erwihnten Fillen, klinische
Beobachtungen von Sittig, Mingazzini, Thomas, Hammarberg,
Seppilli, Witte, die fir einen Zusammenhang verschiedenartiger, von
diesen Autoren beobachteter motorischer Symptome, insbesondere
myokloniseher Zuckungen mit Kleinhirnerkrankungen sprechen, Seipe
eigenen Beobachtungen betreffen 3 Fille, als deren Grundlage die
anatomische Untersuchung apoplektische Zysten im Mark der Kleinhirn-
hemisphiiren nachwies. Als geschadigter Kleinhirnkern kam nach
Klien’s Untersuchungen bei seinen 3 Fillen nar der N. dentatus in.
Frage. Da aber in dem Falle mit doppelseitigen Zuckungen auf der
- einen Seite der Dentatus selbst intakt war, neigt er der Ansicht zu,
,dass die Storung der Dentatusfunktion eine sekundire ist, und erst
bedingt wird durch die Unterbrechung der dem Dentatus aus der Rinde
zulaafenden Bahnen“. Auf die Kompliziertheit dieser Zusammenhinge
und das Hypothetische seiner Erklirungsversuche weist Klien aus-
driicklich hin. Die Annahme, dass etwa die Degeneration der Oliven-
bahnen oder der Oliven seibst mit den Krimpfen in Zusammenhang
gebracht werden konne, wird von ders Autor als ganz unwahrscheinlich
bezeichnet, da derartige Degenerationen nach Kleinhiraherden schon
ausserordentlich hiufiz beobachtet worden sind, ohne dass Muskel-
znckungen bestanden hitten. Auch unser Fall, in dem myoklonische
Zuckungen das Krankheitsbild beherrschten, bei nur wenig geschidigten,
nicht atrophischen Oliven, kann. wohl in diesem Sinn verwertet werden.
An die Veroffentlichung von Klieun, schliesst sich ein Fall von
Pfeifer?) an, bei dem es sich um eine Schussverletzung der linken
Hinterhauptsgegend handelt, an die sieh ein ganzes Heer streng gleich-
seitig lokalisierter Ausfallserscheinungen anschloss, unter denen kon-
tinuierliche, rhythmische Krimpfe des Gaumensegels und der Rachen-

1) Klien, Beitrag zur anatomischen Grundlage und zur Physiopathologie
der kontinuierlichen rhythmischen Krampfe nach Herderkrankungen des Klein-
hirns nebst Bemerkungen fiber einige Fragen der Kleinhirnfaserung. Monats-
sehrift f. Psyoh. u. Neur. Jan. 1919, Bd. 45. H. L

2) Pfeifer, Kountinuierliche, klonische, rhythmische Krimpfe des
Gaumensegels und der Rachenwand bei einem Fall von Schussverletzung des
Kleinhirns. Monatsschr. f. Psych. u. Neur. 1919. Bd. 45. S. 2.
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wand mit Hinsicht auf die Beobachtungen Klien’s von besonderem
Interesse waren. Der Fall bietet ,ein klinisches Pendant von grosser
Reinheit zu den von Klien avnatomisch analysierten Befunden®.
Pfeifer siebt in den klonischen Krimpfen eine Stdrung in der Statik
der Muskelruhelage, verwandt der Gruppe: Chorea, Athetose, Ruhe-
tremor, Kontraktur, und kommt zu dem Schluss, ,dass sein Fall fiir
eine entscheidende Mitbeteiligung des Kleinhirns spricht und die Ansicht
stittzt, dass das Kleinhirn samt seinen Verbindungen mit der Grosshirn-
rinde, der Medulla und dem Riickenmark das Zentralergan fiir das myo-
statische Nervensystem bildet*. Wir filhren diese Ansicht Pfeifer’s an,
" mit Hinweis auf die grossziigigen Untersuchungen von C. und 0. Vogt?)
iber die anatomische Grundlage der ,striiren Motililititsstorungen®,
sowie auf die kritischen Ausfilhrungen Kleist’s2) iiber die Auffassung
der subkortikalen Bewegungsstorungen, welche zeigen, dass sich die
Frage dber die speziellere Lokalisation derselben zur Zeit noch in leb-
haftem Flusse befindet und dass Herbeischaffung von weiterem Tai-
sachenmaterial zur Klirung derselben notwendig ist. Der Fall Lafora’s
und unser Fall bieten ein von allen friiheren Beobachtungen
abweichendes Verhalten, sie zeigen eine, fast ubiquitire Ganglien-
zellerkrankung, der unserige mit elektiv schwererer Erkrankung der
Zellen des N. dentatus, des N. ruber und des Thalamus opticus. Leider
fehlen iber das Verhalten des Kleinhirns in der Versffentlichung
Lafora’s alle Angaben, so dass in diesem wichtigen Punkte ein Ver-
gléich mit unseren Befunden nicht moglich ist. Als wesentlich
heben wir diedem Lafora’schen und unserem Fall gemein-
same Tatsache hervor, dass die Vorderhornzellen des Riicken-
marks intakf, die Betz’schen Riesenpyramidenzellen der
Rinde nur vereinzelt und wenig verindert gefunden worden
sind, da die histologische Forschung der fritheren Zeit sich besonders
mit diesen motorischen zelligen Elementen bei der Myklonie beschiftigt
hat, aber ebenfalls entweder keine Veriinderungen derselben (Fr.Schultze,
Hunt), oder Verfinderungen nicht charakteristischer Art (Clark wnd
Prout, Mott; Volland, F. Sioli) nachzuweisen imstande war. Ueber-
einstimmend mit Lafora finden wir eine schwere Erkrankung der
Zellen des Thalamus opticus, wihrend die Sehregion der Grosshirn-
rinde, die Umgebung der Fissura calcarina, ‘welche bei Lafora am erheb-

1) C. u. 0. Vogt, Zur Kenntnis der pathologischen Verinderungen des
Striatum und des Pallidum und zur Pathophysiologie der dabei auftretenden
Krankheitserscheinungen, Sitzungsber. d. Heidelberger Akad. d. Wissensch.
Abt. B. 14. Abhdl. 1919 und Journ. f. Psych. u. Neur. 1920. Bd. 25.

2) Kleist, Arch. f. Psych. u. Nervenkrankh. Bd. 59.
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lichsten verindert gefunden wurde, bei uns nicht mehr erkrankte Zellen
als die andern Zellen der Grosshirnrinde aufwies. Die Verinderungen
im Gebiete des Linsenkerns waren in unserem Fall nicht sehr erheb-
liche, iiber. die zelligen Elemente desselben hat Lafora keine Angaben
gemacht.

Eine eigenartige, anscheinend herdartige Verdinderung im
Mark des Kleinhirns, in der Gegend des N. dentatus, iiber deren
Natur die histologische Untersuchung keinen sicheren Aufschloss geben
konnte, ist besonders in Hinsicht auf einen fritheren Befund Sioli’s (1. ¢.)
von kolossaler Lipoidanhiufung, um den N. dentatus lokalisiert und sich
in das Mark des Kleinhirns erstreckend, in unserem Fall bemerkens-
wert. Auch in dem Sioli’schen Fall wies, wie in der vorliegenden
Beobachtung, nur die Nissifirbung mit abnormer Myelinfirbung auf den
Prozess hin, der in den Bildern der Markscheidenfirbung keinen sicheren
Angdruck fand.

Diese eigentiimliche Verinderung in Verbindung mit der
fast ubiquitiren Einlagerung der Corpora amylacea in den
Ganglienzellen des Zentralorgans und der reichen Ablage-
rung von extrazelluliren ,glykogenoiden“ Tropfchen legen
den Gedanken nahe, dass mikrochemischen, unsihrem Wesen
nach vollig unbekannten Prozessen eine wesentliche Rolle in
der Pathogenese des uns beschiftigenden Krankheitsfalles
zukommt.

Von einem #bnlichen Gedanken scheint Lafora ausgegangen zu
sein, wenn er sagt (L. c.): ,,Es ist wobl anzunehmen, dass die Stoff-
wechselstorung, welche das in Frage kommende Syndrom veranlasst,
die Entstehung intrazellulirer Amyloidkorperchen bedingt, und dass
diese letzteren dann durch die mechanischen Reizungen und funktionelle
Storung, die ihre Anwesenheit in einer solch grossen Anzahl in Ganglien-
zellen verursacht, bei der Erzeugung der Anfiile mitwirkt.“ Wir branchen
nach unseren obigen Ausfiihrungen nicht nsher zu begriinden, dass wir
uns dieser Auffassung nicht anschliessen konnen. Es liegt nahe, in den
myoklonischen Zuckungen die Folge einer Storung der zentripetalen
Reizleitung zu erblicken, in. &hnlicher Weise, wie -sie Bonhdoffer,
0. Forster u. a. fiir die choreatische Bewegungsstérung aunehmen. Was
die Hypothese einer der Myoklonusepilepsie zugrunde liegenden Stofi-
wechselstorung betrifft, hat Westphalt) diese Frage schon vor kurzem

1) Westphal, Ueber familidre Myoklonie und iiber Beziehungen der-
selben zu Dystrophia adiposo-genitalis. Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk.
-1918. Bd. 58.
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bei der Erdrterung des von ihm bei zwei Geschwistern beobachteten
Zusammenvorkommens von Myoklonie und Dystrophia adiposo-genitalis
mit Hinweis auf Lundborg’s Intoxikationstheorie der Krankheit beriihrt
und ausgefiihrt, dass die Hypothese der auf hereditirer Veranlagung
oder angeborener Hypoplasie beruhenden Stérungen endokriner Driisen
zunichst nur einen Erklirungsversuch dieser offenbar sehr komplizierten
Falle darstellen konne. Er hob hervor, dass es Aufgabe weiterer Beob-
achtungen sein miisse, festzustellen, ob Kombinationen von Symptomen-
komplexen, die auf Stérungen endokriner Dritsen hinweisen, hiufiger bei
Fillen von familisirer Myoklonie vorkommen. Unsere neue Beobachtung,
welche in deutlicher Weise auf Stoffwechselstérungen im Chemismus
des Zentralorgans hinweist, lisst weder auf eine Storung des endokrinen
Stoffwechsels hindeutende Erscheinungen, noch hereditire Veranlagung
erkennen. In dem Falle Lafora’s bestand erbliche Belastung in Ge-
stalt von Epilepsie und Alkoholismus in der Familie. In unserem Falle
waren die ersten Krankheitserscheinungen (epileptische Anfille) an-
geblich zuerst im.Anschluss an Skarlatina aufgetreten, und Lafora
erwihnt mit Hinsicht auf seine Intoxikationstheorie, dass in seinem Fall
Malaria vorausgegangen sei. Auf die Miterkrankung des Kleinhirns bei
Scharlach weist eine Beobachtung Schilder’s?) hin, auf das Befallen-
sein des %erebellums bei Infektionskrankheiten im allgemeinen u. a.
Fille von Oppenheim, Nonne, Redlich?) und Forster3) sowie die
anatomischen Untersuchungen Spielmeyer’s (I. ¢.) aus neuester Zeit.
Wenn nun auch in unserem Fall entziindliche Verdinderungen des Klein-
hirns fehlten, ist die Mdglichkeit nicht ausgeschlossen, dass im Zu-
sammenhang mit der Infektionskrankheit aufgetretene Toxine auf das
Zentralnervensystem, insbesondere das Kleinhirn, gewirkt und durch
Storungen des Chemismus zu den geschilderten sehr eigenai‘tigen allge-
meinen Verinderungen gefihrt haben, fiir die wir ein Analogon bisher
nicht besitzen, so dass es sich bei dieser Annahme lediglich um einen
Erklarungsversuch handelt. Die Zusammenstellung dieser Fille, welche
keineswegs den Anspruch auf Vollstindigkeit macht, zeigt, dass myo-
klonische Symptomenkomplexe nicht selten bei Kleinhirnaffektionen
beobachtet worden sind, und dass es sich dabei um sehr verschieden-

1) Schilder, Bemerkungen iber die Symptome eines Falles von En-
cephalitis cerebelli bei Scharlach. Deutsche Zeitschr, f. Nervenheilk. 1919,
Bd. 64.

2) Redlich, Encephalitis pontis und cerebelli. Zeitschr. f, d. ges. Neur,
u. Psych. 1917. Bd. 37.

8) Forster, Meningozerebellarer Symptomenkomplex bei fisberhaften
Erkrankungen. Versamml. d, Gesellsch. deutscher Nervenirzte. 1913.
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artige krankhafte Prozesse des Zerebellums handelt. Chronische pro-
gressive, auf hereditirer Basis entstandene Atrophien, Herderkrankungen,
traumatische Veriinderungen und schliesslich die eigenartigen Verinde-
rungen der granen Kerne vom N, dentatus zum Thalamus opt. in unserem
Fall sind als die wahrscheinlichen anatomischen Grundlagen der Myo-
klonie festgestellt worden. Schon diese Ausfihrungen zeigen, dass ,von
einer einheitlichen Pathologie oder gar pathologischen Anatomie“, wie
das schon von Hinel-Bielschowsky (I. ¢.) betont worden ist, und
wie es besonders deutlich aus dem Uebersichtsreferat Gorn’sl) hervor-
geht, nicht gesprochen werden kann. Es wird eine Aufgabe der weiteren
Forschung sein, den Versuch zu machen, die auf anatomischen Ver-
anderungen des Zentralorgans beruhenden Myoklonien von den funktio-
nellen Erkrankungsformen dieser Art zu trennen. Es ist zu erwarten, dass
bei der gerade in letzter Zeit vorgeschrittenen Diagnostik der Kleinhirn-
erkrankungen, in Verbindung mit dem weiteren Ausbau der patholo-
gischen Anatomie des Zerebellums, das Gebiet der funktionellen Formen
immer mehr eingeengt werden und sich vielleicht im wesentlichen auf die
auf dem Boden der Hysterie und Neurasthenie entstandenen Fille be-
schrinken wird. Fiir eine Binteilung und Klassifizierung der organisch
bedingten Myoklonien fehlen uns zur Zeit noch sichere Anhaltspunkte;
dass aueh das in itiologischer Hinsicht fir die Myoklonusepilepsie so
wichtige Moment der hereditiren oder familiiren Erkrankung nicht
durchweg zur Geltung kommt, zeigt die vorliegende Beobachtung.
Gehen wir nunmehr zu der Besprechung der weiteren Symptome
unseres Falles tiber. Was den Gang der Patientin anbetrifft, schildert
ihn Westphal in seiner vorlaufigen Mitteilung, ,er ist nicht ohne
Unterstiitzung moglich und erscheint weniger durch die Muskelzuckungen
als durch ein starkes Taumeln gestort. Es bestand deutliche zere-
bellare Ataxie. Mit Hinsicht auf diese Tatsache ist es von Interesse,
dass bei der einen der von Westphal (1. ¢.) wegen des Zusammen-
treffens einer Dystrophia adiposo-genitalis mit” Myoklonie beschriebenen
Schwestern |Gertrud H.2)] die zuerst nicht konstant vorhandene zere-
bellare Ataxie jetzt -in ausgesprochenster Weise stets nachweisbar ist.
In dem Hinel-Bielschowsky’schen Fall war keine zerebellare Afaxie
vorhanden. Die Autoren heben diesen Umstand mit Hinweis anf das
vollige Zugrundegegangensein der Purkinje’schen Zellen in ihrem Fall

1) Gorn, Ueber Myoklonie, Myoklonusepilepsie und verwandte Zusténde.
Zeitschr. £. d. ges. Neurol. w. Psych. 1914. Referate. Bd. 9.

2) Anm. Die altere Schwester K.H. ist inzwischen ausserhalb der Anstalt
zu Hause gestorben. Von der Familie ist leider die Sektion verweigert worden..
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hervor als einen Befund, der beweist, dass diese Zellen mit den statischen
Leistungen des Kleinhirns nichts zu tun haben. Unser Fall, bei dem
schwere zerebellare Ataxie bei nur wenig verinderten Purkinje’schen
Zellen vorhanden war, spricht auch fiir die Richtigkeit dieser Annahme.

Bemerkenswerte Verdinderungen bietet in unserem Fail die Sprache
dar. Sie war ,abgerissen, mitunter deutlich skandierend, dabei ver-
waschen. Schwierige Worte wurden nur mithsam und unter sichtlichen
Anstrengungen hervorgebracht.“

Auch Klien (I. ¢.) hebt in zweien seiner Beobachtungen von Myo-
klonie das Bestehen einer Sprachstérung hervor, die er im wesentlichen
als eine skandierende Sprache bezeichinet, und bespricht die von einer
Reihe von Autoren bei Zerebellarerkrankungen beschriebene Stirung der
Sprache. Im Gégensatz zu den besonders bei Zerebellaratrophie beob-
achteten Sprachstorungen seien seine Fille wegen der Umschriebenheit
ihrer anatomischen Verinderungen (Herderkrankungen des Kleinhirns
nach Apoplexien) in lokalisatorischer Hinsicht wichtig und zeigten, ,dass
eine Art skandierender Sprache als zerebellare Ausfallserscheinung
vorkommt“,

Von besonderem Interesse fiir diese Frage sind die im Anschluss
an operative Eingriffe am Kleinhirn konstatierten Spruchstérungen. So
hat Bonhoffert) einen Fall verdffentlicht, der zeigte, dass die Sprach-
storung, welche in einer abgehackten, etwas stolpernden Sprache be-
stand, eindeutig als Operationsfolge doppelseitiger artefizieller Klein-
hirnherde aufzufassen war. Mit Hinsicht auf diesen Fall ist eine nicht
publizierte Beobachtung von A. Westphal zu erwshnen, bei der sich
bei einer, einen zerebellaren Symptomenkomplex darbietenden Patientin
im Anschluss an eine operative Freilegung der rechten Kleinhirn-
hemisphire und Probepunktion derselben (Geh.-Rat Garrd), bei welcher
der erwartete Tumor2) nicht gefunden wurde, zusammen mit einem
Prolaps der Kleinhirnsubstanz eine schwere, artikulatorische Stérung der
Sprache eingestellt hatte. Die Sprachstérung hatte die grosste Aehn-
lichkeit mit der Sprache in vorgeschrittenen Stadien der Dementia para-
lytica, war exquisit stolpernd und lallend, um nach kurzer Zgit zugleich
mit weitgehender Besserung der anderen Symptome (Ataxie, Seh-
storung usw.) wieder véllig zu verschwinden.

1) Bonhéffer, Ueber den Einfluss des Zerebellums auf die Sprache.
Monatsschr. f. Neurol. u. Psych. Bd. 24.

2) Anm, Pat. ist 8 Jahre nach der Operation erblindet, unter den
Frscheinungen eines Tumor cerebelli gestorben. Bs fand sich bei der Sektion
in der Tiefe der rechten Kleinhirnhemisphire ein etwa kirschgrosser Tumor
von derber Konsistenz,
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Diese Erfahrungen weisen darauf hin, dass artikulatorische Sprach-
stérungen bei verschiedenartigen zerebellaren Affektionen vorkommen
und bei den in Frage kommenden Symptomenkomplexen Beachtung
verdienen.

Auf eine Miibeteiligung der Pyramidenbahn hinweisende
Symptome sind bei Myoklonusepilepsie wiederholt beschrieben worden,
wie A. Westphal in seiner fritheren Veroffentlichung iiber familisre
Myoklonie mit Hinweis auf Fille von Rektenwald-Sioli, Oppen-
heim-Graves, Lundborg, Volland hervorhebt. Bei den eigenen
von ihm damals verdffentlichten Fillen ist bei Gertrud H., Babinski und
Oppenheim auf der von den myoklonischen Zuckungen befallenen Korper-
seite noch immer in ausgesprochenster Weise vorhanden. Bei anderen
Fillen zeigen diese Symptome ein mehr wechselndes, fluktuierendes
Verhalten. Auch in dem uns:beschiftigenden Fall sind Babinski und
Oppenheim bald deatlich vorhanden, bald nieht sicher nachweisbar ge-
wesen, ohne dass sich ein Zusammenhang dieser Erscheinungen mit dem
Vorausgegangensein von epileptischen Anfillen nachweisen liess. Auf-
fallenderweise hatte die anatomische Untersuchung der Pyramidenbahn
~ durch Sioli und Volland in ihren Fillen keine Erkrankung derselben
ergeben, und auch in unserem jetzigen Fall (A. N.) sind die Pyramiden-
bahnen intakt gefunden worden. Wir lassen es dahingestellf, ob die
inkonstanten Pyramidensymptome bei anatomisch nicht' verinderten
Pyramidenbahnen auf die Zellerkrankung der motorischen Rindenregion
zuriickzufiihren sind oder vielleicht doch mit dexr epileptischen Kompo-
nente unseres Falles in einem fiir uns nicht nachweisbarem ursichlichem
Verhiltnis stehen. Die spastischen Erscheinungen in Fillen von Myo-
klonie sind um so schwerer verstindlich, da nach unseren Ausfithrungen
Kleinhirnerkrankungen in der Pathogenese der Myoklonie eine wesent-
liche Rolle zu spielen scheinen, und auf Grund klinischer Erfahrungen
vielfach angenommen wird, dass ,,als Kleinhirnausfallserscheinung gleich-
zeitige Hypotonie und Hyporeflexie vorkommt.“ Kiien (L. ¢.) hat in
seiner Arbeit diese Schwierigkeit bereits hervorgeboben und auf Tier-
experimente hingewiesen, welche zu anderen Ergebnissen wie die Beob-
achtungen am Menschen gefilhrt haben. Von weiteren klinischen und
anatomischen Untersuchungen ist Klirung dieser, beim Menschen offenbar
sehr komplizierten Verhiltnisse zu erwarten.

Auf das Symptom der epileptischen Anfille und der progressiven
Demenz bei unserer Patientin des niheren einzugehen, ist nicht er-
forderlich. Diese Erscheinungen sind wohl auf die ubiquitire Erkrankung
der Ganglienzellen des Zentralorgans zuriickzufiihren. Dagegen bieten
die eigenartigen, am optischen Apparate konstatierten Sto-
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rungen, unter denen der wihrend des gesamten Krankheitsverlaufs
beobachtete Wechsel in der Lichtreaktion der Pupillen zwischen
prompter und aufgehobener oder triger Reaktion die auf-
fallendste Erscheinung war, der Deutung Schwierigkeiten und machen
eine ausfithrlichere Besprechung notwendig. Von A. Westphal ist
bereits in seiner vorlaufigen Mitteilung (l. c.) darauf hingewiesen worden,
dass die Pupillenstorungen der bei der Katatonie zu beobachtenden
pkatatonischen Pupillenstarre® sehr shnlich, vielleicht identisch sind,
so dass die Erfahrungen iiber diese wahrscheinlich auch fiir das uns
hier beschiftigende Pupillenphinomen Geltung besitzen.

Es ist von Lowensteinl) in jiingster Zeit in, sich an klinische
Beobachtungen von Westphal2) abschliessenden, Untersuchungen der
Versuch gemacht worden, das Zustandekommen der katatonischen
Pupillenstérungen dem Verstindnis auf dem Wege des Experiments
niher zu bringen. Er gelangt zu dem Schluss, dass die auf der Starr-
heit des Gefiiblslebens der Katatoniker®) beruhenden, lang anhaltenden,
sehr intensiven und in ibrer Intensitit wenig schwankenden Gefiihls-
zustinde, den Bodén fiir die Entwicklung der katatonischen mydria-
tischen Starre, die auf einer Hemmung des Lichtreflexes durch Psycho-
reflexe bernhe, vorbereiten. Die Ursache sowohl des Fehlens der Pupillen-
unruhe (Bumke) wie der katatonischen Pupillenstarre (A. Westphal)
findet Léwenstein in der gleichen psychischen Verinderung, namlich
in dem Verlust der Spontaneitiit bei erhaltener Suggestibilitit des Ge-
fiihIslebens. Besonders sind es die Gefiihlszustinde der punlustbetonten
Spannung“, deren Ausdrucksbewegungen an den Pupiilen dem Grade
nach verschieden starke Hemmung des Reflexes auf Lichteinfall bewirken
(ykatatonische Pupillenstarre®).

Diese Ergebnisse der Experimentalpsychologie veranlassten West-
phal¢) die Wirkung unlustbetonter Affekte auf die Lichtreaktion der
Pupille bei Tieren zu studieren. Es ergab sich' das auffallende Resultat,
dass bei Katzen schmerzhafte Hautreize mitunter zu mydriatischer Er-
weiterung und Starre der Pupillen, oft in Verbindang mit lebhaften

1) Lowenstein, Monatssehr. f. Psych, u. Neurol. 1920. Bd. 87. H. 4.

2) Westphal, Ebenda.

3) Anm. Bleuler sieht in dem Defekt der affektiven Modulationsfihig-
keit, der affektiven Steifigkeit eiries der sichersten Zeichen der Krankheit.
e - « Ein plétzliches Aufflammen z. B. im Zorn ist ja hiufig zu beobachten,
aber dann ist os nicht leicht mdglich, den Affekt wieder abzulenken, auch wenn
man das Gefihl hat, dass er nicht in die Tiefe geht.“ Klinische Beobachtung
und das Experiment fiihren hier zum gleichen Ergebuis.

4) Westphal, Neurol. Zentralb. 1920, Nr. 5.

Archiv f. Psychiatrie, Bd. 63. Heft 1. 3
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Affektausserungen der Tiere fiihrten. Das Pupillenphinomen war um
so leichter und sicherer hervorzurufen, je jiinger das untersuchte Tier
war, und war bei oft wiederholten Untersuchungen, wie es schien, in-
folge der Gewthnung des Tieres an diese, nicht mehr hervorzurufen.
Es lag nahe, auch kindliche menschliche Individuen auf diese Pupillen-
erscheinungen zu priifen?). Bei Neugeborenen und Kindern in den ersten
Lebensjahren, die Westphal, Dauk dem freundlichen Entgegenkommen
des Herrn Kollegen Salge in dessen Klinik zu untersuchen Gelegenheit
hatte, gelang nun in der Tat der Nachweis, dass die bei ruhigem Ver-
halten der Kinder prompt reagierenden Pupillen, Herabsetzung der
Reaktion bis zur Starre zeigen, sobald das Kind infolge der Unter-
suchung zu schreien und sich zu wehren anfingt. Die Erscheinung ist
mitunter fir lingere Zeit, mitunter nur flichtig, mitunter auch nicht
nachweisbar. Ganz konstant hat Westphal das Phinomen bei einem
dreijahrigen leicht erregbaren Kind, welches er auf seiner Kiinik wahrend
lingerer Zeit taglich untersuchen konnte, feststellen konnen in Ver-
bindung mit eigenartigen Veriinderungen der Pupillenform, die bei
Neugeborenen schon von Piltz beschrieben sind und die den bei
Katatonikern zu beobachtenden Verzerrungen der Pupille gleichen.
Durch diese Untersuchungen ist die Bedeutung der Affekte fiir
das Zustandekommen der in Frage stehenden Pupillen-
phinomene in den Vordergrund geriickt und dem Studium der-
selben eine breitere Basis verliehen worden?). Die Frage, ob
alle in Frage kommenden Pupillenphinome, die eigenartigen Formver-
anderungen derselben, die biufige Einseitigkeit der Stérung, das
Vorkommen von Starre auch bei nicht mydriatischen, mittelweiten
Pupillen usw., in einheitlicher Weise zu erkliren sind, muss zun#chst
dahingestellt und von dem Resultat weiterer Untersuchungen abhiingig
gemacht werden. Wenden wir diese Erfahrungen auf unsern Fall an
und fragen uns, ob klinische Erscheinungen, welche zur Erklarung der

1) Anm. wahrend der Korrektur: Dass die Pupillen beim Neuge-
borenen und im ersten Lebensjahr sich im Schlaf von denen Erwachsener
durch die viel weniger ausgesprochene Verengerung unterscheiden, hat
H. Gudden beschrieben (Miinch. med. Wochenschr., 1910, Nr.8; dort auch
Literaturangaben).

2) Anm. Mit Hinsicht auf die bei Katatonie und hysterischen Zusténden,
bei Tieren und Kindern unter dem Einfluss unlustbetonter, mit negativistischem
Verhalten verbundener Affekte vorkommenden Pupillenstérungen, sind die
Ausfiibrungen von Kretschmar (Zeitschr. f. d. ges. Neur. u. Psyeh., 54 Bd.,
S. 261) tiber die Beziehungen des katatonen, hysterischen, kindlichen und
tierischen Negativismus zu einander besonders bemerkenswert.
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beobachteten Pupilleuphiinome herangezogen werden konnten, bestanden
haben, so muss auf die in ausgesprochenster Weise vorhandene , psycho-
und sensoklonische* Reaktion hingewiesen werden. Durch die leichtesten
sensiblen und psychischen Reize wurde eine ganz ausserordentliche
Verstirkung der Muskelzuckungen hervorgerufen, ohne dass allerdings
ein direkter Zusammenhang zwischen dieser Reaktion und den Puapillen-
storungen nachweisbar war. Dass Westphal imstande war, analoge
Pupillenstorungen bei einem andern Fall von erganischer Erkrankung
des Zentralnervensystems festzustellen, in dem myoklonische Zucknngen
die auffallendste Erscheinung des vielgestaltigen Krankheitsbildes dar-
stellten und in dem ebenfalls die ,myoklonische Reaktion® deutlich
nachweisbar war, ist von ihm in einer friiheren Arbeitl) bereits ge-
schildert worden. Derartige Beobachtungen, welche den grossen Einfluss
siner krankhaft gesteigerten und verinderten Affekterreg-
barkeit auf die motorische Sphire zeigen, legen den Gedanken nahe,
~ dass die in Frage stehenden Pupillenstorungen in den Lowenstein-
schen Experimenten eine Erklirung finden konnten, und fordern dazu
auf, bei myklonischen Symptomenkomplexen, welche das Symptom der
»myoklonischen Reaktion* aufweisen, dem Verhalten der Pupillen be-
sondere Aufmerksamkeit zo schenken.

Von weiteren Erscheinungen am optischen Apparat ist die fort-
schreitende Sehschwiche der Patientin in Verbindung mit den eigen-
artigen vorfibergehendeu Zustinden von anscheinend vdlliger
Amaurose im Beginn der Krankheit hervorzuheben. Dass diese Sym-
ptome wohl nicht lediglich als psychogen bedingte aufzufassen sind,
sondern dass nach einer anderen Ursache fiir dieselbe gesucht werden
miisse, hat Westphal (vorliufige Mitteilung) bereits ausgefiihrt. Wir
glanben die Ursache in der von uns nachgewiesenen Erkrankung der
Sehbahn gefunden zu haben. Die Zellen der Sehregion wiesen die ge-
schilderten Verdnderungen, wenn auch nicht in besonders grosser Aus-
dehnung auf, die Zellen des Thalamus opticus befanden sich an allen
zur Untersuchung gelangten Stellen ganz aligemein im Zustand schwerer
Erkrankung, so dass eine Mitbeteiliging der optischen Neurone sehr wahr-
scheinlich ist. Bemerkenswerterweise waren in der Lafora-Gliick’schen
Beobachtung, bei der ebenfalls eine Abnahme des Sehvermogens bestanden
hatte, die Verinderungen der Calcarinarinde viel ausgedebnter als an
irgend einem andern Gebiete, so dass die Zellen nach der Ansicht dieser
Autoren ,jedenfalls auch funktionell aufs schwerste geschidigt waren“.

1) Westphal, Ueber Pupillenphénome bei Katatonie, Hysterie und myo-
klonischen Symptomenkomplexen. Monatsschr, f, Psych. u. Neur. Bd. 47. H. 4.

3*
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Die Méglichkeit, dass auch die voriibergebend in unserm und in
der Lafora-Glick’schen Beobachtung festgestellten Horstorungen auf
anatomische Verinderungen zuriickzufiihren sind, ist bei der allgemeinsn
Erkrankung der Gehirnrinde in diesen Fillen nicht von der Hand zu
weisen. Die klinischen und anatomischen Befunde am optischen
Apparat ip Lafora’s und unserer Beobachtung von Myoklonusepilepsie
lassen daran denken, dass wir in ibnen charakteristische Verinderungen
zu erblicken haben, auf Grund deren es vielleicht méglich wire, aus
den verschiedenen unter dem Sammelnamen ,Myoklonusepilepsie“ zu-
sammengefassten Krankbeitsgruppen fester umgrenzte Krankheitsformen
zusammenzufassen, in dhnlicher Weise wie es gelungen ist, aus der an-
scheinenden Gleichfsrmigkeit der Idiotieformen die wohlcharakterisierten
Krankheitshilder der amaurotischen Idiotie abzusondern?

Eine weitere, durch unsern Befund wieder angeregte Frage ist die
viel erbrterte nach der Spezifitit von Ganglienzellenverinderungen.
Wenn es auch als eine sehr aunffallende Tatsache bezeichnet werden
muss, dass bei einer so seltenen Erkrankung wie der Myoklonusepilepsie
in zwel Fillen das Vorkommen von Corpora amylacea in den Ganglien-
zellen hat festgestellt werden konnen, eine Uebereinstimmung, die
wohlnicht als zufdllig aufgefasst werden kann, so ist es doch auf
Grund vereinzelter Beobachtungen nicht angéingig, aus diesen Befunden all-
gemeinere Schliisse zu ziehen. Dass das Vorkommen von Corpora amylacea
in den Ganglienzellen an sich nicht fiir bestimmte Formen der Myoklonus-
epilepsie spezifisch ist, geht schon aus dem Befunde Bielschowsky’s
(1. ¢) hervor, der die Korperchen in einem zirkumskripten Gebiet des
Linsenkerns bei einer andersartigen Erkrankung, der doppelseitigen
Athetose, nachwies. Ob das universelle Bestehen dieser sehr seltenen
Ganglienzellenerkrankung, wie sie in Lafora’s und unserem Fall nach-
gewiesen werden konnten, auch bei anderen Krankheitsfillen vorkommt,
oder ob ibhr durch die Ubiquitdt ihrer Verbreitung eine patho-
gnostische Bedeutung, dhulich der Zellerkrankung bei den familifiren
amaurotischen Idiotien, ,als dem fir die Diagnose wesentlichsten und
" unentbehrlichsten Bestandteil im histologischen Gesamtbilde* (Spiel-
meyer), zukommt, wird erst durch weitere gemeinsame Arbeit auf
klinischem und anatomischem Gebiet zu entscheiden sein.

Erklirung der Abbildung 3 (Tafel I).

Corpora amylacea in Ganglienzellen und glykogenoide Tropfen frei im
Gewebe. Aus dem Thalamus opticus. Farbung mit Best’schern Karmin und
Himatoxylin.



