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

Weitere Mitteilung fiber den dutch eigenartige Ein- 
schliisse in den Ganglienzellen (Corpora amylacea) 

ansgezeichneten Fall yon Myoklonusepilepsie. 
Von 

A. Westphal und F. Sioli. 
(ttierzu Tafel I and 4.hbbildangen im Text.) 

Vor kurzem hat A. W e s t p h a l  1) die yon ihm bei einem Fall yon 
Myoklonusepilepsie in den Ganglienzellen gefundenen Einschliisse yon 
Corpora amylacea beschrieben and die ausffihrliche Veriiffentlichung der 
anatomischen VerSnderungen in ihrer Gesamtheit einer sp~iteren Ver- 
5ffentlichung vorbehalten. Wit lassen dieselben uunmehr folgen und 
schliessen dem anatomischen Befund eine ErSrterung der Beziehungen 
der klinischen Erscheinungen des Falles zu den hi stologischen Ver~nde- 
rm~gen an. 

Das Hirngewicht betrug 1330 g. Es fanden sieh nirgends im ZentrM- 
nervensystem makroskopisch wahrnehmbare htrophien. Das Gehirn war in der 
Mitte geteilt konserviert worden~ und zwar die linke H~lfte in 96proz. Alkoho]~ 
die rechte in Formol. Als einige Tage nach dem Verweilen in der Konservie- 
rungsflfissigkeit Schnitte dutch das Gehirn gelegt wurden~ land sich in der 
linken~ in Alkohol konservierten Kleinhimhemisph~re eine eigentfimliche herd- 
fSrmige Ver~nderung im Marklager: das Markweiss war brann-gelblich ver- 
f~rbt ohne Aenderung der Konsistenz~ diese Verfiirbung ging langsam ver- 
schwindend in die Umgebung fiber~ sie begann in der Gegend des Nucleas 
dentatus und erstreckte sich an einigen Stell~n welt in einzelne Markleisten 
hinein. Die Verfiirbung war angeordnet um eine Anzahl erwciterter und weit- 
klaffcnder Gef~ss% aus denen Blutkoagula her~ussahen (vgl. Abb. 1). 

Diese Ver~nderung hat im Alkohol ihre Farbe behalten (die Patientin 
starb am 3.10. 1918). In der rechten Kleinhirnh~lfte war anf~nglieh eine ~hn- 
liche Verffirbung wesentlich geringeren Grades bemerkbar~ sie ist in Formol 
nach einigen Woehen zuriickgegangen and jetzt nicht mehr sichtbar. 

1) Arch. f. Psych. Bd. 60. H. 2 u. 3. 
,~rehiv f. Psyehiatrie, Bd. 63. Hef~ L 1 
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Die folgende Schilderung des histologischen Befundes unseres Falles 
wird zuerst die Angaben W e s t p h a ] ' s  (|. c.) fiber das Vorkommen eigen- 
artiger Einschlfisse in den Ganglienzellen erg~nzen miissen und dann 
den histologischen Befund und die Verteilung der Einschliisse darstellen. 

Abb. 1. 

Photographie in ungef~hr natiirlicher GrSsse. Die eigenar~ige herdf~rmige Ver- 
~nderung im Mark des Kleinhirns, u mit sehr erweiterten, prall ge- 

fiillton BlutgefEssen. 

In der vorli~ufigen Mitteilung diesos Falles hat W e sip h a l das Vorkommon 
eigenartiger Einsohliisso in den Ganglienzellen entspreohend dora Fallo yon 
L a f o r a  und Glueck  beschrioben. Er hat hervorgehoben, class os sich um 
kuglige Gebild~ yon verschiedenster GrSsso haudelt, die sich yon der Umgebung 
scharf abgrenzen, ohne eine Membran zu zoigen, zum Teil homogen, zum Teil 
geschichtet ersoheinen~ und sioh mit den verschiedensten F~rbungen eigeuartig 
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darstellen ; bet dor F/irbung mit Toluidinb!au nach dem Nissl 'schen Prinzip 
lassen sich hollo KSrperchen in  otwas opal~om Farbton ,ohne Schiehtung und 
nur mitunter mit einem punktfSrmigen etwas dunkler gef~rbten Zentrum untor- 
sohoiden yon solchen, die sin homogon basisch blau gef~rbtes Zentrum und 
um diosos herum oin- odor mehrschichtige, sioh dutch Differenzen in der F~irb- 
barkoit unterscheidendo tISfo haben ; zwischen beidon Arten finden sich Ueber- 
g~inge. Die KSrperohen sind im allgemeinon rund, einige haben oino gezahnte~ 
zaokige Gestalt, oinigo sine feine radi~re Streifung. Es ist erw~hnt~ dass die 
Mehrzahl dioser KSrperohen in Ganglien- 
zellen liegt~ bis zu sieben in eider Zelle Abb. 2. 

sehr stark ver~ndernd und den Kern ver- ii i i , 
dr~ngend und in die merkwfirdigsto Form 
prossend, oft auch Zellform und Zellkern 
nioht wesentlioh ver~ndernd. Geschiohtete 
und ungeschichtete KSrperchen kSnnen 
in dot gleichen Zelle vorkommen, sis 
finden sich auch in don Zellfortsiitzon. 
Ob sie mit Sieherheit in Gliazollen nach- 
zuweisen seien~ war nicht mit Bestimmt- 
heir zu sagen, jodenfalls liosson sish aber 
voreinzelte derartigo KSrperohen ohno er- 
kennbaren Zusammenhang mit Zellen fret 
im Gewebe nachwoisen. 

Usher das Verhalten der KSrperohen 
bet den verschiedenen F~irbungen war be- 
merkt, class sie sioh bet tier van Gieson- 
F~rbung rosa~ zum Toil mit hellerem 
gelbliehem Zentrum darstellen, bet der 
F~rbung mit Scharlach R. keino Fett- 
reaktion goben, sigh mitBest'sohom Karmin 
und Neutralrot in ihrem ganzon Umfang Ganglionzello mi~ 7 intrazellul~ren 
sohr stark rot f/irben, sich mit Methyl- Corp. amylace~, die durch Zwischen- 
violott~ Thionin und Jodgrfin in gloicher w~nde getrennt sin& Zeichnung mit 

Imm ersionsvorgriisserung. F~irbung 
Woise wio das Grundgowebo fiirbon, dass mit Toluidinblau. 
sioh mit H~matoxylin Teilo yon ihnon, os 
sind das die Zontren der geschiohteton KSrporehen~ sehr intensiv fiirben und dass 
bet der F~rbung mit Lugol'schor LSsung sioh der Zentralteil violer KSrperohen 
dunkelbraun, tier poriphere hellgelblieb~ beiF~rbung mit verdfiDnter Lugol'scher 
LSsung in gleichor Wets% manche aber auch in violottem Farbton, tier mit 
Sohwofels~iuro vorstgrkt wird, fiirben; die F~rbung mit May-Grfinwald'seher odor 
Mann'soher FarblSsung liess im Innoren einzolner der KSrporchen ganz kloine, 
stark gefilrbte Punkto hervortreton, bet der,F~rbung naoh B i e l s o h o w s k y  
zeigto sioh~ class violo der KSrperohen sine toils zontl'al~ toils peripher ange- 
o, rdneto drusigo Struktur baben. 

1" 
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Diesen verschiedenen f~rberisohen ~eaktionen ist naohzutragon, dass die 
Kalkfiirbung naeh Kossa  mit Argentum nitrieum in einer grossea Anzahl der 
Kbrper drusig angoordnete Kbrper yon lEnglicher Form zeigt und zwar bei 
eider gr5sseren Anz~hl Ms bei der ~hnlichen Darstellung der Bielsohowsky'schen 
g~irbung. Auch bei den H~matoxylinf~irbungen fallen in einigen der Kbrperohen, 
ausser dem tiefblau gefErbten Zentrum 7 im peripheren Toil der Kbrperchen 
drusig angeordnete blassgef~rbto Kbrnchen auf. Bei der Weigert'sehen Glia- 
fiirbung beh~lt ein grosset Toil der Kbrperohen das Braun des Jods und zwar 
Ms tiefdunkles Braun im Zentrum, ale helleres in einem peripheren Hof. Einige 
K5rperehen behMten des Jod nicht, sondern entfErben sieh ganz bis auf ein 
kloines violettes Zentrum. 

Eine besondere Erbrterung erfordern die Ergebnisse der Best'sehen F~ir- 
bung. Unsere s dass sich die Kbrperehen in ihrem ganzen Umfang mit 
Best'schem Karmin fErben, beruhte auf den PrEparaten, die mit der uns darnels 
bokannten Bost'schen Karminlbsung gef~rbt waren (Karmin 1,0, Ammonium 
ehlor. 2,0~ Lithion carbonic. 0~5~ Aq. dest. 50,0, koehen, naeh dem Erkalten 
Liqu. ammonium oaust. 20,0 usw.). 

Mit dieser F~rbung stellten sieh die Kbrporehon rot gef~rbt in einer Menge 
dar, wie sie don Darstollungen mit anderen F~rbungen entsprach, d. h. fast 
nur in Ganglienzollon liegend und nut ganz vereinzelt ein K~rperohen ohne 
besonderen Zusammenhang mit Nervenzellen odor anderen Zelleu, jedenfalls 
keine z. B. in der ersten Sehieht des Grosshirns. Naehdom wir S p i e l m e y e r  
Priiparate und Material gesehick'~ hatton, sandte er uns Prs mit Best'schem 
Karmin zuriick, die wesontlieh anders als unsere bis damn dargestellten waren. 
Wit sahen daraus~ class eine andere Best'sche Karminlbsung oxistiert (Karmin2,0, 
KMium earb. 1~0, Chlorkalium 5~0~ Aq. dest. 60,0 usw.). Als wir mit dieser 
Lbsung f~.rbten, erhielten wir die gleichen Bilder wie die Sp ie lmeyer ' schen  
Pr~iparate. Bei dieser F~irbung stellt sich ausserordentlieh viol mehr rot gg- 
fErbt dar, Ms wit es his dahin gesehen herren. Ueber die gauze Hirnrinde sind 
unondlioh viele~ toils winzig kleine, toils grbssere Trblofchon und Kugeln aus- 
gestreut~ in einer viol grbsseren Menge~ als sic irgond eine andere F~irbung 
zeigt (vgl. Abb. 3, Taft I). 

Aueh im Mark flndon sieh diese Kugeln~ allerdings in geringererZahl ale 
in der Rinde. Alle diese Gebilde sind mit dora Best'schen Karmin rot gof~rbt; 
die F~rbungsintensit~t ist nicht bei allen gleiohm~ssig. Es best~ht ein unver- 
kennbarer Untorschied zwisehen den Kbrperchen, die ungef~hr der Monge dor 
mit andoren F~rbungen nachwoisbaron intrazellul~ren entspreohen~ und der 
grossen Menge der diffus verbroitet liogendon Kbrpe'rehen. Die ersteren zeigen 
ein intensiveres l~ot, meist Sohichtungsorsohoinungen mit einem tiefdunklon 
Zontram uncl einem Hof, woleher holler gef~rbt ist, die Peripherio ist nieht 
ganz scharf begrenzt~ des Rot abet ganz bosondors intensiv und leuchtend. 
An einigen der Kbrperohen ist die rote Farbe des Karmins mit' tier blauen der 
H~imatoxylinf~rbung gemiseht (vgl. Abb. 3~ Tar. I). 

Yon diesen Kbrperehon lessen sich andero Kngoln unterseheidon~ die mit 
diesor Best'sehen Karminfiirbnng rot, aber zum grbssten Toil weniger intonMv 
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gef~rbt sind. Wenigo yon ihnon sind ungofghr so gross wie die mittleren 
KSrperehen der ersten Grnppe. Die grSsste Zahl ist wesentlioh kleiner bis 
herunter zu ganz winzigen; sie zeigen keine deutlichen Schichtungserschei- 
nungen, wohl aber oft den Anschein einer doppelten Kontur~ sind sch~irfer be- 
grenzt als die Mehrzabl der KSrperohen der ersten Gruppe und machen mehr 
den Eindruek~ dass sic als runde TrSpfehen oder KSrner zu bezeiohnen sind. 
Sie sind in der grauen Substanz diffus ausgestreut, auch in der ersten 
Rindenschioht und aueh im Mark. Hier aber in wesentlieh geringerer Menge 
als in der Rinde; ihre grosse Mange ist fl'ei im Gewebe ohne erkennbare Zu- 
sammenh~nge mit Gliazellen~ an einigen kann man sehen, dass sie tells 
mit, tails ohne PigmeuttrSpfehen im Verbande yon Gliazellen liegen; diese 
in Gliazellen liegenden TrSpfehen sind weniger homoge% sandern mehr gekSrnt 
gef~rbt und aueh nioht so scharf begrenzt, so dass es den Eindruok maeht, als 
ob sie yon Gliazellen angenagt bzw. assimiliert wfirden. In der Gefiisssoheide 
und in dan Zellen der Gefiisswand spielen mit Best'sehem Karmin gef~rbte 
Tropfen odor Kugeln keine Rolle. Gauz vereinzelt hat man den unsicheren 
Eindruok~ als ob ein vereinzeltes winziges Kfigelchen in einer Gefiisswandzelle 
liege. Legt man Sehnitte vet der Karminf~rbung in Speiehel (1--3 Stunden), 
so sind danaeh die intrazellul~ren KSrperchen mit Best'sehem Karmin f~rbbar 
wie vorher, die extrazellul~ren TrSpfehen f~rben sioh weniger intensiv, sind 
aber in gleieher Menge erkennbar; sie werden also dureb Spe!ehel nicht auf- 
ge]Sst. Wir nehmen sehon bier vorweg, dass wir die erste Gruppe der meist 
intrazellul~ren KSrperehen als Corpora amylaeea betraehten, die zweite Gruppe 
der meist extrazellular diffus verbreiteten TrSpfchen als ,,glykogenoide Granula" 
bezeiehnen. Diese glykogenoiden Granula sind mit Best~sehem Karmin auoh 
in Gefriersohnitten des Formolmaterials dal'stellbar, ersoheinen abet bier weniger 
scharf begrenzt als in den Sehnitteu yon Alkoholmaterial. Mit anderen F~ir- 
bungen sind sie am Formolmaterial nicht darste]lbar. Am Alkoh01material 
zeigen sie Jodaffinit~t, stellen sich also z. B. bei dot Heidelberger Glia- 
fiirbung braun dar, aber wenig seharf begrenzt und lassen sioh unseharf, aber 
erkennbar mit Methylblau fiirben, z.B. bei Anwendung der Alzheimer'sehen 
GIiaf~rbung mit Mann~seher LSsung. 

Die a ] l g e m e i n e  h i s t o l o g i s c h e  B e u r t e i l u n g  des F a l l e s  stiitzt 
sich auf die Untersuchung mit Hilfe der fiblichen Methoden, am Alkohol2 
material: Toluidinblauf~rbung naeh Nissl, van Giesonfarbung, Best'sehe 
Farbung, Heidelberger Gliafi~rbung, Lipoidfi~rbung mit Karbolfuehsin 
(Alzheimer's Methode IX); am Formolmateriah F~tfflirbung mit Sehar- 
lach R ,  Bielschowsky's Methode; Formolmaterial wurde erst nach 
liingerer Zeit in Gliabeize eingelegt, so dass die protoplasmatischen 
Gliederstellungen nicht in ihrer vollen SchSnheit gelingen; yon Glia- 
f~rbungen wurden an diesem Material verwendet: die Weigert'sehe Me- 
rhode und die Alzheimer'sche Methode IV mit Mallory'schem Hiima- 
toxylin und Methode V mit Mann'scher L0sung. 
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Damit ist folgender Refund erhoben: 
G r o s s h i r n r i n d o  und Mark: Toluidinblaufgrbung: Pianieht wesontlieh 

verdickt, rein fibroblastisch~ ohne Infiltration. P~indenarehitektonik charakto- 
ristisch ausgebildet, koino Stiirung der Architoktonik und des Sehichtenbildes, 
Hirnoberfl~icho glatt, mgssiger, stellenweiso st~irkeror kernfi'eier Rindensaum. 
Gef~isso nicht vermehrt, nioht infiltriert, Gefiisswandzollen nieht veriindert. 
Ganglienzellen zeigen durehweg Zoichen yon u verschieden hohen 
Grades: Kern gross, manchmal randst~ndig, Kerninhalt sehr hell~ sehr deut- 
lich sichtbares feines Kernger~st, mit sehr deutlich sichtbaren feinen basisehen 
](Srnern, l~!ukleolus gross, manchmal etwas vakuolig, Kernmembran sehr 
schwaeh gef~rbt, Membranfalte oft nicht siehtbar; Zellleib nicht wesentlich 
vorgrSssort, gef~rbto und ungef~rbto Bahnen sind nicht gut untorsehieden, 
die Zelle ist erf/illt yon diffas verteilten feinen KSrnorn~ an einzelnon Stellen 
(Verzweigungskogeln) stiirkere F~irbnng, Fortsgtze (Spitzon-Aehsenzylindorfort- 
satz~ Dendriten) weir gef~rbt, moist gorade, einigegesohlgngolt, keineLichtungs- 
zone um den Kern. Eine gowisse Anzahl andorer Nervonzellen zeigt allgemeine 
hbblassung mit sehr grossem, blassem Kern und Versehwinden der FortsS.tze, 
und wieder andere zoigon sehr starke u des homogenen Korns~ der 
oft nieht abgrenzbar, sondern nur an der Hand des kleinen KernkSrperchens 
auffindbar ist mit Veriinderung des Zollleibsprotoplasmas in genT. rein granu- 
liorto gleiehm~issig verteilte Masse~ in der einzelne Vakuolon erkennbar sind~ 
die Forts~tzo diesor Zollen sind sehr welt gefg~rbt. Gliazellen sind vermehrt, 
oinzelne Kernteilungon, die Gliakerne sind vielfaeh geschwellt and yon ver- 
mehrton Protoplasmatoilen umgeben, um einige Stippehenanordnung, nur 
wenigo pyknofisehe und solehe mit Zerfallserscheinungen. [m allgemoinen 
keino Neuronophagie, keine Trabantzellenvermehrung, Gliazellen des Marks 
ohne wesentliehe Veriindorungen. In Gef~issseheiden des Marks mg~ssig viol 
AbrS.umzellen mit grfinliohem Pigment. Fiirbung mit Seharlaehrot: Die Ge- 
fiissscheiden und Gofgsswandzellen yon Rindo und Mark enthulten mS~ssig viet 
Fetttropfon, die Ganglienzellen nur feine, locker gelagerto FetttrSpfehen~ in 
Gliazellen kaum Pert; ungef/ihr entsprechend ist die DarsteHung mit Karbol- 
fuchsin am Alkqholmaterial. Bie l schowsky-F~rbung:  In violen Zellen aus- 
gezeiehneto Darstellung der endozellul~ren Fibrillen in reiehlicher Menge, in 
einigen Zellen spS.rliche Fibrillen, keine Abnahme tier Aehsonzylinder. 

Gliafaserfiirbung nach Weiger t :  Bstriichtliche Gtiafaserdeckschicht und 
starke Gliafaservermehrung in der ersten gindenschicht, in der iibrigen Rinde 
nur vereinzelte Gliafasern. Im Mark Gliafaservermehrung und starko Ab- 
sttitzung dot Markgefiisse durch lange Gliafaserffisse. 

ProtoplasmatischeGliafErbungen nachAlzhe imer :  t(oino amSboidenGlia- 
zellen, in der 1. Rindenschicht und Mark zahlreiehe Gliazellen mit protololasma- 
tischen Forts~tzen, die Gliazellen der iibrigonginde sind nicht geniigend dargestellt. 

Markseh eidenf~irbung n ach K u 1 s c h i t z k y-We 1 t e r s : Kein e Faserausf~llo. 
Marchi-F~rbung: Im Mark ganze vereinzelte March[sehollen. 
Die Veriinderungen sind in den untersuchten Teilen der Grosshirnrinde: 

1. Frontalwindung, vordere und hintere Zentralwindung, Gyrus rectus, I. Tern- 



Weitere Mitteilung fiber den Fall yon ~iyoklonusepilepsie. 7 

poralwindung~ hmmonshorn, Okzipitalwindungen im grossen undganzon gloich ; 
Unterschiedo bestehen nut insoweit, als in der 1. Frontalwindung erheblich 
mehr feine FotttrSpfchen in den Ganglienzellon liegen, und in den Zontral- 
windungen die Gliakerne erheblichere Schwellungserscheinungen als in den 
andoren Hirnteilen zeigen; auch sind in don Zentralwindungen um ziemlioh 
viele Ganglienzellen die Trabantzellon betr~ehtlich vermehrt~ Bilder der Neuro. 
nophagio vorhanden und Gliakorne an Gefiisson yon l~indo und Mark auf- 
gereiht, yon den neuronophagischen Trabantzellen hat ein Toil basophil mota- 
chromatischo Bestandtoile an sioh. 

Doutliche Unterschiodo der Ver~nderungen in den oinzelnon Schichten 
sind nieht vorhanden. Alle verschiedenan Zollver~nderungstypen kommon in 
den verschiedenen Sehichten vet. Bemerkenswert ist nur, dass die Beetz'schen 
Riesenpyramiden der vorderen Zentralwindung fast durehgehond die Ver- 
~inderung mit kleinem homogonem Kern, feingranuliortem Protoplasma, woiten 
Forts~tzen zeigen. 

Corpora amylacea und glykogenoido KSrner findon sieh fiberall in'dot 
ganzen Hirnrinde 7 ihre Zahl ist in don Zontralwindungen vielleicht otwas hSher 
als in den fibrigen Rindonteilen. 

Die Corpora amylacea liegen vorwiegend in der llI. Rindenschicht~ es mag 
das wohl darauf boruhen, dass in dieser die Zahl der Ganglienzellen eino 
grSssere ist. Im allgemoinen finden sich die Corpora amylacea~ die mit allen 
F~rbungon nachweisbar sind, im Innern yon Ganglienzelten odor ihren Fort- 
s~tzen, aber auch in Gliazellen sind sie erkennbar und auch ganz selten ohne 
erkennbaren Zusammenhang mit zolligen Gewobselementen; es ist bervor- 
zuheben, dass sie auoh in der I. Rindenschicht vereinzelt vorkommen. Ffir die 
Frage, ob die versohiedenon Ganglienzellver~nderungen als Vorstufen der 
Bildung yon intrazellul~ren AmyloidkSrpern angesehen werden kSnnon, finder 
sich kein Anhalt. Bemorkenswert ist, dass die Boetz'schen Riosenpyramidon 
fast fl'ei yon AmyloidkSrpern sind und ebenso die Zellen, weloho hShore Grade 
yon Trabantzellenvermehrung und Neuronophagie zeigen. We sich mehrero 
AmyloidkSrpor in einer Zello finden, sind oft protoplasmatische Wandstrukturen 
zwischon ihnen zu sehen (vgl. Abb. 2). 

Die glykogenoiden KSrper, d'ie nur mit wenigen F~rbungen darzustellen 
sind, am vorzfiglichsten mit der Best~schen F~rbung, liegen mehr diffus 
verbreitet in allen Sehichton dot Hirnrinde: sie zeigen vaeist keinon erkonnbaren 
Zusammenhang mit zelligen Gewebsolementen, sind aber auch gelegentlich in 
Gliazellen liegend erkennbar, we sio alsdann oft etwas angonagt erscheinen. 
An der Oborfi~che des Gehirns finden sich keino Corpora amylacea odor glyko- 
gonoiden Tropfen, etwas fehlen sic in den Gef~issscheiden; nut hier un4 da 
hat man den unsicheren Eindruck~ als ob in einor Gef~sswandzelle ein ver- 
einzeltes TrSpfchen liege. 

Erw~hnenswert ist, dass sich im Mark an vielen Stellen Haufen seholliger 
Substanzen mit allen F~rbungen leiebt anf~rben~ die wohl als Myelinextraktions- 
produkte aufzufassen sind. 
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Im Nucleus caudatus und lentiformis sind Ganglionzellveriinderung, 
Menge der Corpora amylaooa und glykogenoide Tropfen ~hnlir odor otwas 
weniger hochgradig als in der Hirnrinde. 

Im Thalamus opticus findet sich eine allgemoine sehr starko Ganglien- 
zollerkrankung: Kern ist moist klein, rund, yon gleichm~issiger, blasser, recta. 
chromatischer Fiirbung, ohne Struktur, die Kernmombran sehr rein odor nicht 
zu sehen, ohne Faltungsorscheinungen, das KernkSrporchen sehr gross, hat un: 

Abb. 4. 

Aus dem Thalamus opticus. Sehr viele Corpora amylacea durchgehond der go- 
schichteten Art. F~rbung mit Toluidinblau. Vergr. 80. 

gef~hr den halben Durchmossor dos Korns, ist randwiirts goriickt und blass, 
danoben liegt oft ein andores rundes KSrperchen im Kern, die ZoIIoibstanz ist 
in blassgofiirbto KSrnchen zerfallon und scheint sich zu verflfissigon, im Zoll- 
leib liogen manohmal mohroro dicke, rundo , stark motaohromatisch gofErbte 
Tropfon odor Vakuolon, die FortsEtze schwinden. Die Gliakorne sind fast 
durchgohond stark geschwollt, ohno Protoplasma, voreinzelte sind pyknotisch; 
die Scharlachfiirbung zeigt kein Fott in Ganglienzollen~ aber in ziemlich viol 
Gliazellen veroinzelte kleino FettrSpfchen; endozollul~ro Fibrillen sind nicht 
dargostollt, extrazollul~iro offonbar an Zahl nicht vermindert, dor Glia~berzug 
des Thalamus stollt sich beider  Gliaf~rbung faserig dar, auch im Thalamus 
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sind zahlreiche Gliafaserzellen, veroinzelto Gliazellen orscheinen bei proto- 
plasmatischer Gliaf~rbung tier Form amSboider Gliazellen gen~ihert. 

Zwischen Hirnrinde u nd Corpus striatum einerseits und dem Thalamus 
andorerseits besteht ausser der erheblioh schwerereu Ganglienzellerkrankuug 
des Thalamus noch ein ganz besonderer Unterschied im Vorkommen unserer 
KSrperchen: ihre Zahl ist in der Hirnrinde eine m~issig grosse, im Thalamus 
eine uugeheuer grosse; und zwar gehSren an einzolnen Stelleu im Thalamus 

Abb. 5, 

Aus dora Thalamus opticus. Sehr viele Corpora amy]acea durchgehend tier un- 
geschichte~en Art. F~rbung mi~ Toluidinblau. Vergr. 80. 

die KSrperohen durohweg zu den geschichteten (vgl. Abb. 4)~ an anderen 
Stellen clurohweg zu den ungeschichteten, aber mit Sehr doutlicher lZadfiir- 
streifung (vgl. Abb. 5). Ebenso sinnf~llig ist die grSssere Menge der glykoge- 
noidon KSrnor im Thalamus (vg]. Abb. 3; Taft I), als in der girnrindo uud im 
Corpus striatum. 

Im Mittelhirn zeigen die Ganglionzellen dot Corpora quadrigomina und 
des Okulomotoriuskorns eine iihnlich% aber geringere Veriinderung a]s in der 
Hirnrinde.,,Die Ganglienzellen d er Substantia nigra und dos Nucleus ruber sind 
sehr schwer veriindert, in gloicher Weise wio die  des Thalamus opticus~ nur 
zeigen ihre Korno moist Faltungsersohoinungen dot sehr d/innenZellmembran. 
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Die Gliazellen im Bereich dieser Kerne sind stark ver~ndert, teils progressiv~ 
tells regressiv; Trabantzellenvermehrung und Neuronophagio besteht nicht. In 
der Substantia nigra und dem Nucleus ruber ist die Zahl der eudozellal~ren 
KSrperchen aussorordentlich gross, und zwar sind es durchweg KSrperchen 
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 Oliten sind nicht atrophisch, ihro Zellen 
sind chronisch vor~ndert und ohne Einlagerung yon KSrperchen. In der ganzen 
Medulla oblongata finden sich nur veroinzelte Corpora~ keine Ausf~lle von 
Markscheiden, keine Marchisehollen, kein scharlachf~rbbares Fett. Das Riicken- 
mark zeigt in verschiedenen HShen keine Strangdegeneration und keine eharakte- 
ristisehe Ver~nderung der grauen Substauz. Die Corpora amylacea sind viel 
selteuer als im Gehirn, ganz vereinzelt findet sieh eins als Ganglienzelleinsehluss 
in den HinterhSrnern, w~hrend die VorderhSrner frei sind, ebenso sind die 
glYkogenoiden Tropfen sehr sp~irlich. 

Die Kleinhirnrinde zeigt mikroskopisch keino Atrophie irgend eines ihrer 
Bestandteilo. Die Nissl-F~rbung mitToluidinblau zeigt in der Molekularschieht 
einzelne Ganglienzellen~ keine wesentlichen Gliaver~inderungen, zeigt die 
Purkinjezellen in nicht wesentlich verringerterMenge und ohne charaktoristisehe 
Erkrankung, abet mit der Auff~lligkeit: dass die Dendriten der Purkinjezellen 
in der Molekularschicht wenig weit gefiirbt sind: die Gliakerne um die Purkinje- 
zellen siud uicht vermehrt, die KSrnersehieht ist breit augelegt und in ihr eino 
gewShnliche Anzahl grSsserer Gang!ienzelleu (Gclgizellen). 

In der Markleiste findet sich keine bemerkenswerte Vermehrung der Glia- 
kerne. Die Seharlaohf~rbung zeigt nirgends auff~llige Mengen Lipoids; die 
Gliafaserf~rbuugen keine wesentliehe Gliafaservermehrung~ insbesondere keine 
Verst~rkuug der Bergmanu'schen Fasern. Im Markseheidenbild ist kein sieherer 
t~aser/~usfalt festzustellen. Die Bielsohowsky-Fibrillenf~zbung zeigt das 
Vorhandensein aller Arten yon Fibrillen: Von Korbzellen ausgehende in der 
Molekularsehieht: Kletterfasern an den Dendriten der Purkinjezellen, Korb- 
geflechte um die Purkinjezellen, und in ihrer gShe eine tangentiele Fasersehicht, 
ton Purkinjezellen ausgehende Achsenzylinder in die KSrnerschieht hinein, und 
in der KSrnersehicht ein lichtes Geflecht ton allerlei Fasern. In den Sehiehten 
der Kleinhirnrinde fiuden sieh einzelne Corpora amylaeea, abet in einer geringen 
Menge, einer geringeren, als durehsehnitt!ich in der Grosshirnrinde. Die glyko- 
genoiden Granula finden sieh in tier Molekularschieht des gleinhirns in un- 
gefiihr gleicber Menge als im Grosshirn, sie fehlen fast ganz in der KSrner- 
sohicht und den Markleisten. Die Markleisten der Kleinhirnwindungen zeigen 
keinen bemerkenswerten Ausfall yon Markseheiden, im Marchibilde linden sich 
ebenso wie in der Grosshirnrinde vereinzelte Schollen~ die Gliafasern sind woht 
etwas, aber nicht wesentlieh vermehrt. 

Die Gegend der Kleinhirnkerne liisst keinen Markseheiden- oder Achsen- 
zylinderausfall erkennen, lnsbesondere besteht keine Lichtung des Yliesses um 
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den Nucleus dentatus; aber auoh der Hilus ist nicht gelichtet. Das scharlach- 
ffirbbare Lipoid dieser Gegend ist nicht vermehrt; die fasel'igo Glia nicht be- 
senders vermehrt. Die Zellen der Kleinhirnkerne zeigen die gleiche Ver~nde- 
rung des Kerns und Zelleibes wie im Thalamus. Die Zahl der Corpora 
amylacea  in den Gangl ienze l len  des Nucleus denta tus  ist sehr  
gross ,  ebenso die Menge der g lykogenoiden  K5rner. DiesoGegend 
ist mit  dem T h a l a m u s  und dem Nucleus ruber  zusammen die 
Gegend, welche bei weitem am meisten i n t r a z e l l u l i i r e C o r p o r a  
amylacea  enth~lt .  Die Gegend des Nucleus denta tus  enthiilt  im 
Ma~k aus se ro rden t l i ch  v ie lMyel inschol len .  

Die makroskopisch erkennbare he rda r t ige  Vel'~nderung im Mark 
des Kle inh i rns  ist  mikroskopisch  zu erkennen~ abet nicl:t auf- 
zukl~ren. Sic erstreckt sich veto Nucleus dendatus an in die Kleinhirn- 
hemisphiire hinein, entsprechend dem makroskopisch sichtbaren Herd. Es 
finden sich hier sehr stark erweiterte, strotzend mit Blur angefiillto Gefiisse, 
ohne dass ihre Wand ver~indert w~re, es finder sich keine Infiltration, keine 
Blutaustritte, kein Markscheidenausfall, keine besondere Gliavermehrung; 
Ferrozyankalium- und Eisenammonreaktion auf Eisenpigment f~llt negativ aus. 

Zusammenfassung des histologischen Befundes. 
Alle Teile des Zentralnervensystems sind entwickelt und nicht 

atrophiert. 

An den Gefassen findet sich kein infiltrativer oder andersartiger 
Erkrankungszustand. Im ganzen Gehirn besteht leiehte Vermehrung der 
Gliazellen~ der Gliafaser% besonders der Decksehicht und Vorkommen 
von etwas Pigment in den Gef~ssscheiden~ und Lipoid in den Ganglien- 
zellen. 

Der F a l l  i s t  a u s g e z e i c h n e t  durch  e i g e n t i i m l i e h e  Ein-  
l a g e r u n g e n ,  v o r z u g s w e i s e  in die g r a u e  Subs t anz ;  d iese  l a s sen  
s ich  in zwei G r u p p e n  t r ennen :  C o r p o r a  a m y l a c e a ,  die vor -  
wiegend  im I n n e r n  der  G a n g l i e n z e l l e n  l i e g e n ,  und , ,g lyko-  
geno ide  G r a n a l a " ,  die v o r w i e g e n d  e x t r a z e l l u l a r  l iegen.  

Die E i n l a g e r u n g e n  f inden s ich  f a s t  ub iqu i t i i r ,  a b e t  in 
v e r s c h i e d e n  h o c h g r a d i g e r  Menge. 

Die Ganglienzellen sind im ganzen Gehirn veri~ndert~ die Verande- 
rungsformen sind versehiedener Art, zum Tell sehr schwere. Einlage- 
rungen und sehr starke Ganglienzellerkrankung sind im T h a l a m u s ,  
im 5~ueleus r u b e r  und im Nuc leus  d e n t a t u s  a u s s e r o r d e n t l i c h  
v i e l  h o c h g r a d i g e r  als in den f ibr igen  G e h i r n t e i l e n ;  der  U n t e r -  
sch ied  is t  so a u s g e s p r o c h e n ,  dass  man yon e ine r  e l e k t i v  
s e h w e r e r e n  Seh l id igung  d i e s e r  g r a u e n  Ke rne  r eden  muss.  
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Er~rterung des histologischen Befundes. 
Der wiehtigste Befund ist das Vorkommen eigenttimlicher Einlage- 

rungen. Oben haben wir getrennt KSrperchen~ die mit allen Fiirbungea 
darstellbar sind, deren Mehrzahl intrazellular in Ganglienzellen liegt, 
yon TrSpfchen~ die sich nur mit Best'schem Karmin gut f~trben lassen, 
und die moist keinen erkennbaren Zusammenhang mit zelligen Gewebs- 
bestandteilen~ vereinzelt Beziehungen zu Gliazellen zeigen. Keine tier 
beiden Arten zeigt bemerkenswerte raumliche Beziehungen zu Gefi~ss- 
seheiden oder zur Gehirnoberfliiehe. Die erste Art~ die intrazellul~iren 
KSrperchen, die mit vielen Fi~rbungen darstellbar ist, zeigt fast stets 
Strukturen, die sich versehieden darstellen~ teils Sehichtungsersehei- 
nungen, welche die Farbe versehieden annehmen, toils radiare Strukturen. 
Die Sehichtungserscheinungen kSnnten unter dem Einfluss der Fixierungs- 
mittel entstanden sein; daffir: dass ihnen aber doch vorgebildete Eigen- 
schaften zu Grunde liegen~ sprieht der Umstand, dass einerseits dieht 
nebeneinander verschiedene Sehichtenf~irbungen der einzelnen KSrperchen 
vorkommen: und andererseits in ganzen Bezirken im allgemeinen gleieh- 
artig gebildete KSrperchen mit konzentrischer Sehiehtung 7 und z. B. mit 
basisehen Anilinfarben tiefdunkelblau gefitrbtem Zentrum, in anderen 
Bezirken mit basisehen Auilinfarben our hellmetaehromatisch gefi~rbte 
mit radii~rer Streifung fiberwiegen. Es erweckt den Eindruck, a]s ob 
die Sehichtungserseheinungen bis zu einem gewissen Grade ein Ausdruek 
des Alters des KSrperehens w~tren. Die auffalligste und markanteste 
Darstellung der KSrperehen ist die mit bleutralrot und Best'schem 
Karmin. Die drusigen, tells zentral, teils peripher angeordneten, mit 
H~matoxylin und Argentum (Bielsehowsky- und Kossaf~rbung) darstell- 
baren kleinen Strukturen in einem Teil der KSrperchen, lassen daran 
denken, dass Teile yon Katk gebildet sein kSnnen. Ob es sieh dabei 
um sekundare Einlagerungen in die K6rperchen odor um primate Ver- 
iinderungeo, um welehe sich die K6rperchen erst bilden: hande]t , ist 
nicht sicher zu~unterscheiden; da diese drusigen Strukturen toils zentrul, 
tells peripher und iukonstant in nur einem Toil der KSrperchen nach- 
weisbar sind, dfirfte die Wahrseheinliehkeit gross sein, dass es eine 
sekund~re Ver~nderung der KSrperchen ist. 

Wir haben in der bisherigen Besprechung vorausgesetzt, dass es 
sieh bei den KSrperchen nicht um Kunstprodtikte und nichtum post- 
mortal entstandeno Gebilde handelt, immerhin bedarf das noeh der Be- 
griindung. Diese Begriindung ist einfaeh~ durch Hinweis auf die Dar- 
stellbarkeit der Gebilde in gleicher Lagerung mit den verschiedensten 
Faebemethoden und auf die Veranderung der Ganglienzellen, die De- 
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formierung ihres Zelleibs, eventuell der Forts~tze und die ausserordant- 
liche Verdr~ingung und Deformierung vieler Ganglienzellkarne, wie sie 
aus den Abbildungen hervorgeht. Daraus ist mit Sicherheit anzunehmen, 
dass es sich nicht um Kunstprodukte und niaht um postmortale~ sondern 
im Leben vorhandene 6ebilde handelt. Es fragt sich waiter, ob die 
Gebilde im Leben in gleieher Form vorhanden wa,'en, oder in flfissiger 
Form und erst durch die Fixierungsflfissigkeiten in feste Form geb,'acbt 
sind? Da~ mit Sicherheit zu unterscheiden, wagen wir niaht, immerhin 
lassen die Formverlinderungen der die KSrperchen beherbergenden 
Ganglienzellen, und besonders der Umstand~ dass in vielen Zellen eine 
Mehrzahl yon versah]eden grossen und versehieden strukturierten 
KSrperahen vorgefunden wird, am~ehmen, dass die KSrperchen nicht im 
Leben als homogen fliissige Yeriinderungen der Zelleibsubstanz, sondern 
als k~rperliche 6ebilde vorhanden waren; es bleibt dahingestellt,' ob 
sie in starrer, oder mehr oder weniger fliissiger Form w~ren, deren 
Praparatdarst~llung (konzentriseher und radi~trer Strukturenuntersahied) 
durch Fixierungsfliissigkeit beeinflussbar ist. 

Welchen bekannten 3~amen kSnnen wir den intrazellul~ren KSrpern 
geben? Ihre Struktur mit der tells glatten, teils gez~hnten Oberfl~che, 
der tells konzentrischen Schiehtung, tells radi~iren Streifung~ ihr f~rbe- 
risches Verhalten mit verschieden ausgesproehenen Amyl0idreaktione% 
der versahiedenan F~rbbarkeit mit basischen Anilinfarben und [-Iiima- 
toxylin, z. T. in verschiedenen Schichten weehselnd, ihre Niehtf~trbbar- 
keit mit den Lipoiddarstellungen, Osmium und Scharlaeh setzt sie un- 
bedb~gt den als C o r p o r a  a m y l a c e a  bekannten Gebilden des Zentral- 
nervensystems gleich. Bedenken gegen diese Bezeichnung liegen nut 
in dem Umstand, dass die Corpora amylaeea im allgemeinen nioht in 
Ganglienzellen vorkommen. Diese Bedenken veranlassten St i i rmer  1) 
dazu, die Befunde La fo ra ' s  2) ffir unwahrsaheinlieh zu halten. Biel- 
schowskya)  hat 1911 bei einem Fall yon Ath~tose double in einem 
kleinen beschrankten Teil des Globus pallidus Einschliisse in Ganglien- 
zellen und besonders in ihren Dendrilen beschrieben~ die ,,in ziemlieh 
priignanter Weise die bekanuten Farbreaktionen des Amyloid zeigten" 

1) Stfirmer, Die ,,Corpora amylacea" des Zentralnervensystems. Nissl's 
histol, u. histopathol. Arb~iten. 1913. Bd. 5. H. 3. 

2) Lafora,  Ueber das Vorkommen amyloidor KSrperchen im [nnern yon 
Ganglienzellen, zngleich ein Beitrag zum Studium der amyloiden Substanz im 
Nervensystem. Virchow's Arch. Bd. 205; und Beitrag zur Histopathologio der 
myoklonischen Epilepsie. Zeitschr. ffir die ges. bTeurol, u. Psych. 1911. Bd. 6. 

3) Beitriiga zur Histopathologie der Ganglionzellen. Journ. f. Psyehol. 
u. Nenrol. 19H. Bd. 6. 
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und die er als Corpora amylacea auffasst. Unser Fall wiederholt die 
Befunde Lafora ' s  einer fast ubiquitliren Einlagerung in Ganglienzellen, 
wie die der vorl~tufigen Mitteilung Westphal ' s  und die dieser Bearbei- 
tung beigegebenen Abbildungen zeigen. Man kann sich daher unmSglich 
der Tatsache verschliessen, dass Gebilde~ die den Corpora amylacea 
des Zentralnervensystems gleichen~ in Ganglienzellen vorkommen, und 
wird als Bozeichnung fiir die intrazellularen Gebilde unseres Falles die 
yon West p h a 1 gebrauchte Bezeichnung der Corpora amylacea annehmen 
miissen. 

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

Dazu werden wir yon drei Punkten ausgehen: 
1. Was hat die Bearbeitung der altbekannten freien Corpora 

amylacea des Zentralnervensystems ergeben? 
2. Welche VergleichsmSglichkeiten geben uns bekannte Zellver- 

anderungen, die mit Einlagerungen besonderer Stoffe in Ganglien- 
zellen einhergehen ? 

3. Welche weiteren Ver~nderungen sind in unserem Fall ffir die 
Auffassung der intrazellul~iren Corpora amylacea yon Be- 
deutung ? 

Aus den Bea rbe i tungen  der a l t b e k a n n t e n  Corpora  amylacea  
im Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m  ist zu erwlihnen~ dass Redl ich l ) ,  Nambu 2) 
u.a. sie aus Gliakernen, Schaffer~) und ahnlieh Stroebe~), Wolf~), 
Ca t o l a  und Achucar ro  6) aus Achsenzylindern ableiten. StiirmerT), 
der ihre Frage zuletzt ausfiihrlich bearbeitet hat, meint, ,dass sie weder 
aus Gliakernen, noeh Zellen~ noch aus Achsenzylindern, Markscheiden~ 
Myelintropfen und Blutbestandteilen durch morphologischo und chemische 
Zustandsanderungen entstehen kSnnen~ sondern dass sie Produkte sind, 

I) R e d 1 i c h, Die AmyloidkSrporchon des Nervensystoms. Jahrb. f. Psych. 
1892. Bd. 10. 

2) Nambu, Uebor die Gonese der Corpora amylaeea des Zentralnerven- 
systems. Arch. f. Psych. 1908. Bd. 44. S. 390. 

3) Schaffer,  Pathologic und pathologischo Anatomie der Lyssa. 
Ziegler's Boitr. 1890. Bd. 7. S. 229. 

4)  Stroebo 7 Degeneration und reparatorisch 0 Vorgg~ngo boi dot Hoilung 
yon Yerletzungen des Rfickenmarks. Ziegler's Beitr. Bd. 15. S. 458. 

5) Wolf, Die AmyloidkSrperehon dos Nervensystems. Inaug.-Diss. 
Mfinehen 1901. 

6) Catola u. Achucarro, Ueber die Entstehung der Amyloidkiirporchen 
im Zentralnervensystem. u Arch. Bd. 184. S. 454. 

7) 1. c. S. 472. 
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we]che durch Ausfallung aus der Gewebsflfissigkeit in kleinsten Partikel- 
then entstehen~ mit dem Lymphstrom an die Peripherie waadern oder 
am Ort ihrer Entstehung liegen bleiben, in den Gewebssehiehten dureh 
Apposition neuer Schichten wachsen, yon einer gewissen GrSsse ab 
einen Reiz auf die Glia ausfiben und sie zur Abstfitzung wie gegen 
FremdkSrper anregen, so dass sie fest im Gliagewerbe verankert bleiben 
und uicht in den Lympbstrom verschleppt werden kSnnen. Alz- 
he imer  1) sagt in seiner Gliaarbeit: ,demnach mfissen wir in den 
Corpora amylacea Produkte sehen, die aus der Gewebsflfissigkeit und 
~war schon im Leben ausgefi~llt werden. Woriu eigentlieh ihre Be- 
deutung zu sehen ist, bleibt unklar". 

Yon der  mass igen  E i n l a g e r u n g  a b n o r m e r  S tof fe  in 
G a n g l i e n z e l l e n  kennen  wir  v e r s c h i e d e n e  Ar ten :  die verbreitete 
Ver~nderungsform der fettigpigmentSsen Entartung kann lokal bei Herd- 
prozessen~ Lues, Paralyse oder diffus bei manchen senilen oder anderen 
Erkrankungen und bei Intoxikationen ausserordentlich hohe Formeu der 
Anh~ufung lipoider Substanzen im Zelleib annehmen. Die amaurotischen 
Idiotien bilden oine charakteristische Form zusammengehiiriger Krank- 
heiten mit massiger Anh~uf~ng eigenartiger Stoffe im Zel|eib der 
Ganglienzellen; zwei Untergruppen sind unterschoidbar als infantile 
,Form ( T a y - S a e h s - S c h a f f e r )  und juvenile Form (Spielmeyer-Vogt) .  
~Bei beiden zeigen die Stoffe in den Ganglienzellen Unterschiede in der 
`Farbbarkeit, am augenfalligsten ist~ dass bei der infantilen Form die 
:Stoffe in den Ganglienzellen sich bei der Markscheidenflirbung dar- 
:stellen~ bei der juvenilen nicht - -  und Unterschiede in Bezug auf ihr 
farberisehes Verhalten beim Uebergang in die Gliazellen. Die in den 
Ganglienzellen enthaltenen Stoffe der infantilen Form finden sich in 
~dieser Form nieht in den Gliazellen, die Gliazellen~ und weiterhin die 
Gef~issscheiden zeigen aber dabei ungeheure Mengen scharlachfi~rbbaren 
Lipoids, so dass die in Gliazellen liegenden Stoffe yon Alzhe imor  als 
Pralipoide betrachtet werden. Bei der juvenilen Form seheinen die 
:Stoffe in den Ganglienzellen in ihren farberisehen Eigenschaften den 
Lipoiden etwas n•her zu stehen, ohne Lipoid zu sein~ sio erscheinen mit 
~den gleiehen farberischen Eigenschaften in den Gliazellen, werden also 
~dort nicht welter zu sogenannten Lipoiden abgebaut [Spielmeyer~)] .  

1) A 1 z h eim er~ Beitriige zur Kenntnis der pathologisehen Neuroglia und 
ihren Beziehuugen zu den Abbauvorg~ngen im Nervensystem. l~issl~s histol. 
~. histopathol. Arbeiten. Bd. 3. H. 3. S. 511. 

2) Spielmeyer~ Ueber einigo Beziehungen zwisehen Ganglienzellver- 
5inderungen und gliSsen Erseheinungen~ besonders am Kleinhirn. Zeitsehr. f. 
~d. ges. Neural. u. Psych. 1920. Bd. 54. S. 1. 
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Ei~ae weitere eigentfimliche Ganglienzel, lerkrankung mit Einlagerung 
ist you S t r S u s s l e r  1) besehrieben; bei einem Fall veil kongenitaler 
Kleinbirnatrophie fanden sieh Ganglienzellen mit bizarren aufgebllihteu 
Formver~nderungen und Einlagerungen, die ats granulierte Masse den 
Zel]eib ffillen und auch in den Fortsatzen Kugeln oder Aufbl~hungen 
bilden, diese Masse ergab Reaktion mit Osmium. Die Verlinderung war 
ubiquitlir in verschieden hohem Grade. Bemerkenswert seheint die 
neben der Einlagerung gut erhaltene Darstellung der Tigroidschollen. 
Schliesslich hat S p i e l m e y e r  2) eine eigentfimliehe Ganglienzellver~inde- 
rung beschrieben; Bei einem Fall, der psychisch vor alIem StSrungen 
des Sprachverst~tndnisses und neur01ogiseh als auffallendstes Symptom 
eine degenerative Muskelatrophie der oberen Extremitliten bot, fanden 
sieh in allen Teilen des Zentralnervensystems, vor allem aber in der 
Rinde, Zellen, die total oder partiell aafgebl~ht waren dutch eine 
M~s~e, die Methylviolettre~ktion gibt, soast aher keiae der ffir Amyloid, 
Glykogen, Fett und ~hnliehe Substanzen charakteristisehen Reaktionen~ 
sie erwies sieh aber ausgesproehen argentophil (Bielschowsky-Fi~rbung). 
Das Nissl- und Fibrillenbild war im iibrigen auffallend gut, mit dem 
Pigment hat die abgelagerte Substanz nichts zu tun, es war oft dureh 
die argentophile Masse verlagert und auseinandergesprengt. 

Diesen bisher bekannten, massigen Zelleinlagerungen sled die intra- 
s 

zelluli~ren Korperchen unseres Falles sicher nieht gleich. Eine gewisse 
Aehnlichkeit besteht mit den Einlagerungen des Spie lmeyer ' seheu  
Falles. S p i e l m e y e r  hat in ]iebenswfirdigster Weise selbst die Pritparate 
verglichen und uns Praparate seines Falles fiberlassen. Die Unterschiede 
sind abet sehr betrlichtliche: bei S p i e l m e y e r  eine Masse ohne Struktur, 
keine Farbreaktion im Nisslbild, mit Jod, Neutralrot und nach Best~ 
aber ausgesprochene Argentophilie, keine nennenswerte Verlinderung des 
Ganglienzellbildes, bei uns ein oder mehrere Kih'perchen mit den ge- 
nannten Farbreaktionen und sehwere Ganglienzellverlinderung, ausserdem 
in unserem Fall die spliter zu erSrternden glykogenoiden Granule.. 

Was b i e t e t  unser  Fa l i ,  ~txsser d e m V o r k o m m e n  der  i n t r a -  
zel lul i~ren C orpo ra  a m y l a c e a ,  an V e r a n d e r u n g e n ?  

Die Ganglienzellen zeigen ganz allgemeine Ver~nderungszust~inde~ 
diese Yer~nderungen sind ganz besonders stark im Thalamus, dem 
Nucleus ruber und dem Nucleus dentatus. In diesen Ker~en sind fast 

1) S t r ~i.u s sl e r ~ Ueber ~igenartigr Ver~nderung~n der Gaagli~nkellen un4 
ihrer Forts~tzo im Zentralnorvensystom oleos Falles yon kongenital~r Kleinhirn- 
atrophie. N eurol. Zentralbl. 1906. 

2) Spielmeyer ,  Zur Frage each den sogenannten spozifischen Ganglion- 
zollorkrankungen. Dioses Archly. Bd. 50. S. 606. 
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alle Ganglienzellen hochgradig veriindert an Kern~ Zelleib und Fortsi~tzen. 
Es sind die Gegenden~ in denen die intrazellulliren Corpora amylacea 
bei weitem am zahlreichsten vorhanden sind. Alle Zellen sind ver- 
andert~ aber nicht alle enthalten Corpora amylacea. Die hoehgradige 
Zellver~nderung ist also nieht durch 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 prim~re Beginn der Zellerkrankung sein 
muss; damit ist nicht entschieden~ ob sie es sein kann. Uns scheint es 
nicht klar, ob sieh diese KSrperehen auch im allgemeinen primer bilden 
und die Zellerkrankung einleiten~ oder ob sie das Ergebnis einer~ fiber 
viele Stufen fiihrenden Verlinderung der Zelle sind. Ffir das letzteres pr~ehe 
die Verbreitung relativ gleichmiissiger homogener Zelleinlagerungen in 
einem Bezirk des Thalamus (vgl. Abb. 5) und das Vorkommen yon Vakuolen 
im Zelleib; ffir ersteres der Umstand~ dass in den Zellen, die eine 
Mehrzahl yon KSrperchen beherbergt, oft deutliche Zwisehenwand- 
strukturen zwischen den einzelnen KSrperehen vorhanden sind. Noch 
unentscheidbar erscheint auch die Frage, ob die KSrperchen selhst aus 
einer Umwandlung yon normalerweise vorhandenen Zel[bestandteilen oder 
des Hyaloplasmas hervorgehen oder eine Abscheidung aus pathologischen 
Zell- oder Gewebsstoffweehselprodukten jsind. Zur ErSrterung dieser 
Frage mfissen wir jetzt von den anderen  Gewebse in l age rungen  
dieses Fa l l e s  sprechen. Wir haben erw$ihnt, dass ausser den als 
Corpora amylacea bezeichneten, mit allen Fi~rbungen irgendwie dar- 
stellbaren und meist in Ganglienzellen gelagerten Kiirperchen sich bei 
der F~irhung mit Best'sehem Karmm noch eine grosse Menge Tropfen 
darstellen~ die am Alkoholmaterial aueh Jodreaktion geben, die nicht 
mit andern Fiirbungen sichtbar werden und meist nieht in Zellen liegen~ 
sic zeigen keine Schichtungserseheinungen~ sondern nur oft eine Art 
Doppelkontur. Diese Tropfen finden sich ubiquitiir in der ganzen 
Substanz: an den Stellen erhShten Vorkommens der Corpora amylacea 
in erhShter Menge, also z.B. im Thalamus wesentlich reiehlicher als 
im Nucleus eaudatus und Nucleus lentiformis; im Mark liegen sie in 
versehwindend geringer Menge. Die Fiirbung mit Best'schem Karmin 
legt zuni~ehst die Vermutung nahe, dass es sieh um Glykogen handeln 
k6nne [unser Bild~ Abb. 3~ Taf. I~ ~thnelt dem Bilde, das Casamajor  1) 
vom Glykogenvorkommen bei einem seiner F~tlle gibt]. Die Jodreaktionen 
des Glykogens geben unsere Tropfen ungenau, in den mit Speichel be- 

1) Casamajor,  Das Glykogen im Gehirn. Nissl's histol, u. histopath. 
Arb6iten 1913. B. 6. H. 1. 

Archiv f. Psychlatrle. Bd. 68. Heft 1. 2 
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handelten Pri~paraten sind sie mit Best'schem Karmin etwas schwlicher, 
aber noch immer deutlich rot und in gleicher Form darstellbar; Ge- 
frierschnitte yon Formolmaterial zeigen sie in gleicher Menge und Farbe 
wie Schnitte des 96 proz. Alkoholmaterials, nur sind sie im Formol fast 
alle angenagt. Jedenfalls sind sie also in Wasser und Speichel nicht 
15slich, and das widerspricht der Auffassung~ dass es sich einfach um 
Glykogen handeln kSnne. Die Vermutung b]eibt dutch die Best'sche 
Fiirbung bestehen, dass es sich um einen dem Glykogen nahestehenden 
Stoff handelt; eine genaue histo-chemische Einreihung ist uns nich~ 
mSglich. Da die Glykogenreaktionen nur bei Konservierung in abso]utem 
Alkohol einwandfrei sind~ wir aber nut Material in 96 proz. Alkohol haben~ 
so bleibt eine Liicke der Untersuchung~bestehen. Von den intrazellulitren 
Corpora amylacea trennt diese TrSpfchen die Nichtf~irbbarkeit mit fast 
allen Farbstoffen ausser dem Best'schen Karmin. Die Annahm% dass 
es sich bei diesen TrSpfchen um postmortaie Extraktionsprodt~kte handeln 
kSnne, wird unwahrscheinlich gemacht durch den Umstand, dass sie am 
Alkohol- und Formolmaterial nachweisbar sind~ und dass sich ihre Menge 
in Pr~iparaten die yon 1/2 und 11/2 Jahren konserviertem Material ge- 
wonnen sind, nicht wesentlich unterseheidet~ sowie besonders dadurch, 
dass eine Gliareaktion wenigstens bei einigen bemerkbar ist. Die Frage~ 
ob diese TrSpfchen im Leben in der Pr~iparatform odor in ei~mr fifissigen 
vorhanden waren, ist unlSslich. Wir haben  sie als g l y k o g e n o i d e  
T r S p f c h e n  beze ichne t .  

Es fragt sich welter, was sie mit den intrazellularen Corpora 
amylacea zu tun haben? Das gemeinsame Vorkommen in der grauen 
Substanz, die entsprechenden Mengen in einigen Teilen, die F~rbbarkeit 
naeh Best und mit Jod lassen annehmen~ dass in unserm Fall Be- 
ziehungen zwischen beide,) bestehen. Die Frage yon allgemeinen Be- 
ziehungen des Glykogens zu den Corpora amylaeea ist mehrfach erSrtert 
und das Vorhandensein yon Glykogen odor glykogenahnlichen KSrpern, 
in der Substanz der Corpora amylacea vermutet [Wichmann 1) 
Lubarsch2)] .  Auch die Ergebnisse der Chemie deuten auf Beziellungen 
des Glykogens zum Amyloid hin [Orgler  und Neuburg3)J. 

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

1) Wiohmann~ Die Amyloiderkraakung. Ziegler's Beitr~ge. 1913. 
Bd. 13. S. 487. 

2) Lubarsch ,  Lubarsoh-Ostertag's Erg~bnisse. Jahrg. I. 2. S. 223. 
3) Orgler und ~euburg ,  Ztschr. f. physiol. Chorale. 1903. Iqr. 3o 

S. 399. 
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Granula aus den Corpora amylacea stammten, also eine Abbau- 
stufe derselben w~ren~ oder zum Aufbau der Corpora amylaeea dienten~ 
also eine Vorstufe wAren; oder schliesslich, dass sie gleichzeitig mit den 
Corpora amylaeea durch den gleichen pathologisehen Gewebsprozess 
entstlinden und nur durch den Ort der Lagerung Unterschiede des 
histochemiscben und strukturel]en Verhaltens bek~.men. 

Diese Frage ware der Entscheidung sebr viel n~her gebracht durch 
histologische Beobaehtung einwandsfreier Ergebnisse der Gewebsreaktion, 
besonders an der Glia. 

Urn die Amyloidkbrpercben enthaltenden Ganglienzellen i s t  eine 
Yermehruug der Gliatrabantzellen und sind Bilder yon Neuronophagie 
vermisst und zwar auch um yon Amyloidkiirperchen ganz erffillte 
Ganglienzellen uud um Stellen, an denen man aus dem Vorhandensein 
yon Zellresten um Corpora amylaeea das Zugrundegehen yon Ganglien- 
zellen annehmen muss.. Demnach fibt das Vorkommen der Corpora 
amylaeea in den Ganglienzellen keinen Einfluss auf die Verteihmg der 
Gliazellen aug. 

Die Formen der Gliazellen im Toluidinpraparat zeigen allerlei Ab- 
weichungen you der Norm: einerseits finder sicb eine Anzahl yon 
regressi~" ver~nderten pyknotisehen Kernen, eine grGssere Menge aber 
zeigt Sehwellungserscheinungen im Kern und Protoplasmateile, die tells 
in Art der Stippchen, tells als basophil metachromatische Schollen um 
den Kern geordnet sind. Bei den protoplasmatischen Gliafarbungen er- 
seheinen die Gliazellen im Grosshirn durehgehend als Zelten yon der 
Gestalt der protoplasmatisehen mit feinen Forts~tzen mit u.nd ohne 
Fasern und als runde Gliazellen ohne vermehrtes Protoplasma, ohne 
Neigung zu Umwandlungen naeh der t~ichtung der ambboiden Glied- 
zellen oder zur massiven protoplasmatisehen Wucherung~ wie sie den 
gemiisteten Gliazellen Nissl ' s  entspricht. Im Bereicb des Thalamus 
finder sich eine beschrlinkte Anzahl Zellen, die vermehrtes plumpes~ 
kbrniges Protoplasma zeigen und zwar tells Umwandlungen yon runden 
Gliaze]len tells yon solchen mit protoplasmatischen Forts~tzen, diese Zellen 
sind wohl als ambboide Gliazellen aufzufassen. Die Faserglia ist in 
der ersten Rindenschicht und im Mark des Grosshirns zweifellos ver- 
mehrt, aber im geringen Grade, ungef~ihr so, wie es jeder chronischen 
Geistesstbrung entspricht. Im Thalamus und im Mark des Kleinhirns 
finden sieh einige Fasergliazellen: eine Vermehrung liegt bier wohl nicht ~ 
vor. Die Molekularsehicht des Kleinhirns zeigt keine Vermehrung der 
Faserglia~ insbesondere keine tler Bergmann'schen Fasern. Die Zahl 
der Gliazellen erscheint im Ganzen etwas vermehrt, bier und da findet 
sich eine Kernteilung. 

2* 
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Die Gila zeigt also eine ailgemeine, nieht sehr hochgradige Reaktion, 
die Reaktion zeigt sich au all[en Teilen der Glia, im Grosshirn fiber- 
wiegt die Reaktion, die dec S|fitzung und Raumausffillung dient mit Faser- 
und Protoplasmaproliferation und Zurficktreten der dem Abbau dienenden 
amSboiden Umwandlung; in dan starker betroffenen Teilen; wie dem 
Thalamus, treten neben Faserzellen eine besehr/inkte Anzahl amSboider 
auf, woraus auf einen stiirmischeren Verlauf des Prozesses zu schliessen 
w~re, ohne dass aber die Faserglia ganz zu Grunde gegangen ist. Alle 
Reaktionen halten sich in bescheidenen Gr~nzen und entsprechen nicht 
dem Bilde, das man erhalten mfisste, wenn man yon dem Vorkommen 
der Corpora amylaeea und der glykogenoiden Tropfen einen starken 
Reiz auf die Glia erwarten wollte. 

Nun fragl~ sich noch, wie sich die Gliazellen zu den Corpora 
amylacea und den glykogenoideu Tropfen verhalten? Im Nisslprapara t 
mi t  Toluidinblau sieht man vereinzelte Corpora amylacea, die sich in 
Gliazellen befinden~ ebenso sieht man im Bestpraparat einzelne der 
g]ykogenoiden Tropfen in Gliazellen liegen. Die Zahl dieser beladenen 
Gliazellen ist im Vergleieh zu dam Reichtum des Gewebes an 
Kiirperehen und Tropfen eine ausserordentlieh geringe. Derartig be- 
ladene Gliazellen zeigen keine wesentlichen Protoplasmateile, sondern 
erscheinen dutch je ein KSrperchen oder TrSpfehen ganz erfiillt; die 
in den Gliazellen liegende Masse erseheint tells rund~ tells ange- 
nagt. Die Annagungserscheinungen sind nieht so allgemein, dass man 
eine Yerarbeitung der Masse in den Gliazellen mit Sicherheit annehmeu 
kSnnte. 

- Aueh im speziellen Verhalten der Gliazellen zu der fremden Masse 
finden wit also keinen Beweis ffir innige Beziehungen der Glia zu der 
Eiolagerung und eine Unterstfitzung fiir die aus dem allgemeinen Ver- 
halten der Glia gezogenen Sehliiss% dass die Gliareaktion eine in jeder 
Beziehung bescheidene ist: die Einlagerung also ein fiir die Gila ziem- 
lich indifferenter Prozess ist. 

Die Frage, wie die fremden Massen in die Gliazellen kommen, ob 
sie fertig aus beladenen Ganglienzellen oder aus naeh Zugrundegehen 
yon Ganglienzellen freigewordenen Massen oder iiberhaupt aus dem Ge- 
webe in die Gliazellen aufgenommen werden oder in Gliazellen gebildet 
werden~ erseheint uns noch unliisbar. Bisher  e r s e h e i n t  es wahr -  
s e h e i n l i e h ,  dass die C o r p o r a  a m y l a c e a  und die g l y k o g e n o i d e n  
T r o p f e n  unse re s  Fa l l e s  dem g l e i ehen  p a t h o l o g i s e h e n  Gewebs-  
vo r ga ng  ents tammen~ den wir mi t  a l lem V o r b e h a l t  wohl als 
g l y k o g e n o i d e n  V e r i i n d e r u n g s p r o z e s s  beze i eh n en  kSnnen;  der 
Vorbehalt bezieht sich vorzugsweise darauf, dass wit zwischen einem 
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pathologisehen Abbau- oder Stoffweehselvorgang noeh nieht sieher ent- 
seheiden wollen. 

Sehliesslieh ist noeh die Frage zu erSrtern, ob diese eigenartige 
Einlagerung einem weiteren Abbau oder AbrSumvorgang uuterworfen ist. 
Das Verhalten der Glia hat diese Frage sehon angesehnitten and zu 
der Wahrseheinliehkeitsansieht gebraeht, dass dureh die Glia keiu 
wesentlieher Abbau dev Substanz bewirkt wird. Ffir die Frage ist 
ausserdem wieh~ig der Befund an den Gef~issen bzw. an ihreu Seheiden. 
Wir fanden im Grosshiru eiue gewisse Anhi'mfung yon gelblichem oder 
grfinlichem and scharlaehf~trbbarem Pigment und eine gewisse Auf- 
reihung von Gliakernen an Gef~ssen; diese Erseheinung geht abet nicht 
fiber das Mass dessen hinaus, was wir bei allen ehronisehen Geistes- 
krankheiten sehen und das im Eink]ang steht mit dem Vorkommen der 
lipoiden Abbaustoffe und det' allgemeinen Ganglienzellver~tnderung, die 
in unserem Falle neben der fremden Masse in einer geringen Menge and 
u (ira Frontalhirn mehr) anderen ehronisehen Geisteskrankheiten 
entsprieht. Die Corpora amylaeea uud die glykogenoiden Granula selbst 
z'eigen keine r~iumliche Affinitltt "zu Gefassen und der Gehirnoberfi~tehe. 

An den Gefassen und ibrer Umgebung finder sieh also niehts, was 
auf einen greifbaren Abbau- und Abritumvorgang hinweist, der der 
ausserordentlich grossen Menge der fremden Masse im Gewebe ent- 
spreehen kSnnte. Wir m f i s s e n d a h e r a n n e h m e n ,  d a s s e i n w e s e n t -  
l i ch e r  Abbau  der f r emden  Masse n ich t  s t a t t f i n d e t ,  wenigstens 
nicht erweisbar ist mit den yon uns verwendeten Methoden. 

Unsere Vorstellungen vom Abbauvorgang fussen vornehmlieh auf 
der Darstellung des Abbaus zu lipoiden Stoffen, wie sie uns Alzheimer*)  
in seiner klassisehen Darstellung vermittelt hat. Ein Abbau zu lipoiden 
Stoffen ist in unserem Falle nieht erweislich. Naeh Ergebnissen der 
physiologiseben Chemie seheineu wohl chemische Beziehungeu zwiseheu 
den Eiweissen und dem Glykogen einerseits, dem Glykogen-Fettstoff- 
weehsel andererseits zu besteheu [Org |e r  und b~euberg2), Stiirmera)J. 
Das Glykogen selbst ist als ehemischer Bestandteil des Gehirns er- 
wachsener Mensehen nieht zn finden; einzelne Forseher geben any es im 
fStalen oder neugeborenen Gehirn gefunden zu haben~ was andere be- 
zweifeln [Thudiehum~), Fraenkel~)].  Histologisch ist Glykogen bei 

l) 1.r 
2) 1. e. 
3) 1. c., S. 487. 
4) Thudiehum,  Die chemische Konstitution desGehirns. Tfibingenl901. 
5) Fraenkel~ Gehirnchemie in Aseher-Spiro~s Ergebnissen der Physio- 

logie. 1909. S. 221. 
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verschiedenen Krankheitsprozessen im Gehirn nachgewiesen (Casama i or, 
1. c.); diese Befunde unterscheiden sich von dem Bild unseres Falles sehr 
wesentlich durch ihre geringe Menge und andere Gewebsbeziehungen. 
Won der Untersuchung weiterer F~tle ist vielleicht eiue F o r t f i i h r u n g  der  
E r k e n n t n i s  zu ho f f en ,  was aus den e iger l t i iml ichen E in l age -  
rungen  unse res  g l y k o g e n o i d e n  u  wird. 

Es ist schliesslich noch km'z die eigentiimliche makroskopisch er- 
kennbare h e r d a r t i g e  Ve r~nde rung  im Kle inh i rn  zu e rSr te rn .  
Sie zeigte mikroskopisch nur ausserordentlich erweiterte Gefitsse und 
eine besondere Anh~ufung yon uncharakteristisch geformten, wolkigen, 
mit fast a]len Farbstoffen sehwach fS~rbbaren Sehollen~ die man wohl 
als Myelinschollen auffassen muss. Mit diesem mikroskopischen Befund 
ist die Ver~.uderung nicht erkllirt. Die Naehbarschaf~ mit der Gegend 
der Kern% in welchen das Vorkommen der Corpora amylacea und 
glykogenoiden Tropfen am hochgradigsten ist, lfi.sst daran denken, dass 
~ielleicht der ,,glykogenoide" Verlinderungsprozess in seiner Nachbar- 
schaft eigentiimliche, noch ungekllirte Zustands~nderungen des Gewebes 
mit Hyperamie macht; das bleibt noch eine rage Vermutung. 

Zusammenfassend heben wir hervor: In unse rem F a l l e  f inden 
sich im H i r n g r a u  fast  ubiquit~ir~ aber  an b e s t i m m t e n  S t e l l e n  
v e r m e h r t  Corpo ra  amylacea~ die meis t  in G a n g l i e n z e l l e n  
liegen~ und e igen t f iml iche ,  naeh ih re r  R e a k t i o n  yon uns als 
, g l y k o g e n o i d "  b e z e i c h n e t e T r 6 p f c h e n ~  die im g r a u e n G e w e b e  
a u s g e s t r e u t  s ind und meis t  ke ine  B e z i e h u n g e u  zu ze l l i gen  
El emen ten  zeigen. Wir f a s s e n C o r p o r a a m y l a c e a  und , ,g lyko-  
g e n o i d e "  T rSpfchen  als e inen zus ' ammengehSr igen  A u s d r u c k  
eines  , , g l y k o g e n o i d e n  V e r ~ n d e r u n g s p r o z e s s e s "  auf. Ausser-  
d'em f inder  s ich eine sehwere  V e r a n d e r u u g  der Gang l i en -  
zel len.  D i e G l i a r e a k t i o n  ist  u ich t  tier Menge der  E i n l a g e r u n g  
e i n d e u t i g  e n t s p r e c h e n d .  W e i t e r e A b b a u -  u n d A b r ~ u m e r s c h e i -  
nungen  sind ebenso n ich t  genfigend e u t s p r e c h e n d  der Masse 
der  E i n l a g e r u n g  n a c h w e i s b a r ,  j e d e n f a l l s  n ich t  zu l i po iden  
S tof fen  ft ihrend.  Der V e r ~ n d e r u n g s p r o z e s s  i s t  fn den g rauen  
Kernen  vom Kle inh i rn  zum T h a l a m u s  op t i cus  au s se ro x d eu t -  
l i ch  hoc hg ra d ig .  

Jedenfalls liegt ein ganz eigenartiger Prozess vor, der his jetzt in 
der yon uns beschriebenen Kompliziertheit noch nicht bekannt war. Yon 
einem vollst~ndigen YerstS.ndnis der anatomisohen Veritnderungen sind 
wir bei dem Mangel an Vergleichsmaterial noch weit entfernt. 

Bevor wir zu der Schilderung der Beziehungen der anatomischen 
Veranderungeu unseres Falles zu dem klinisehen Bilde iibergehen, geben 
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wit in kurzer Zusammenfassung die wesentlichsten Punkte des in der 
vorl~ufigen Mitteilung yon A. W e s t p h a l  ausffihrlieher dargestellten 
Krankheitsverlaufes wieder : 

A. N., 18 Jahre alt. Koine Heredit~t. Angeblich im 10. Lebensjaht an- 
schliessend an einen Scharlach der orste Krampfanfall. Nach einem anscheinend 
freien Intorvall Boginn der myoklonischen Zuckungen. Epileptisehe Anf~itle 
und myokloniseho Zuckungen nehmen sp~ter im Anschluss an einen Schrecken 
an Intensit~it und H~iufigkeit erheblich zu. Die myoklonischen Zuckungen be- 
treffen die gesamte willkfirliehe KSrpermuskulatur~ sind kurz, blitzartig, ohne 
wesentlichen Bewegungseffekt. Allm~hlieh zunehmende IntelligenzstSrungen, 
die schliesslich zu einer eigenartigen euphorisehen Demenz fiihren mit der Er- 
scheinung einor grossen Sehreekhaftigkeit, ErsehSpfbarkeit~ leiohter Benommon. 
heir. Die psychischen StSrungen sind ausgezeichnet durch einen auffallenden 
Weehsel in den Ersoheinungen. Vorfibergehende Zustiinde anseheinend fast 
vSlliger Blindheit und Taubheit. In der letzten Zeit langsam zunehmende 
Amblyopie, ohne entsprechenden Befund am optisehen Apparate. Mitunter 
Gesicbtshalluzinationen. Wechselvolles Verhalten der Pupillen. W~hrend dor 
ganzen Beobachtungszeit wechseln Zust~inde absoluter Pupillenstarre mit 
solchen intakter~ mitunter tr~ger Liehtreaktion~ bald einseitig, bald doppel- 
seitig, in ganz unregelm~ssiger Weise ab. Sehr fiuktuierendes Verhalten dot 
Haul- und Sehnem'eflexo. Babinski End Oppenheim bald doutlich vorhanden~ 
bald nieht nachweisbar; dies Verhalten ohne naehwoisbare Abb~ngigkeit yon 
den epileptischen hnf~llen. Fussklonus bald vorhanden, bald nieht hervor- 
zurufen. Gang exquisit taumelnd und unsicher - -  zerebellare Ataxie. Spraeho 
wechselnd~ mitunter deutlieh verlangsamt und skandierend. Alle Reaktionen 
in Blur und Liquor negativ. In der letzten Zeit der Beobaehtung ausge- 
sproehensto myoklonische Reaktion. Schon loisestes Beriihren, Anblasen oder 
Anreden der Patientin ffihrt zu einer ausserordentliehen Steigerung der myo- 
klonischen Zuckungen. Starke Schweisso. Exitus bei hoehgradiger Demenz 
und kaum noch verst~ndlicher Sprache nach etwa 9jiibriger Krankheitsdauer. 

Wenden wir unsere Aufmerksamkeit zun~ichst den den Mittelpunkt 
der klinischen Erscheinungen bildenden m y o k l o n i s c h e n  Muskel-  
z u c k a n g e n  zu~). 

Mannigfache Erkl~trungsversuehe ihrer Entstehung sind seit der 
grundlegenden Arbeit F r i e d r e i e h ' s  fiber den Paramyoclonus multiplex 
gemacht worden. Dutch eine Reihe yon Erfahrungen der letztenZeit  
ist die Bedeutung der Affektionen des Kleinhirns fiir das Zustande- 
kommen dieser motorisehen St6rung immer mehr in den u 

l) Anm. Die bei der herrsohenden Enzephalitisepidemie naheliegendo 
Ansicht, dass es sich um myoklonisoho Zuokungen im Verlauf dieser Krankheit 
gehandelt haben kSnnto~ wird durch den anatomischon Befund hinf~llig. 
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geriiekt worden. Sioli~) hat die MSglichkeit des Zustandekommens der 
myoklonischen Bewegungen vom Kleinhirn aus eriirtert~ naehdem er bei 
der histologischen Untersuchung des einen der yon Rek t en w a ld  2) 
klinisch besehriebenen an Myoklonusepilepsie leideaden Geschwistern 
einen lokalen Abbauprozess mit k olossaler Lipoidanhliufung um den 
Nucleus dentatus herum gefunden hatte. Ein yon H~.nel 3) klinisch 
beobachteter~ yon B ie l s ehowsky  anatomisch untersuchter Fall, der 
nach dem hervorsteehendsten Symptom als ,famili~irer Paramyoelonus 
multiplex ~ bezeichnet und dessert Zugeh~rigkeit zu der Gruppe der 
vielgestaltigen zerebellaren Heredoataxien trotz mannigfacher Besonder- 
heiten im klinischeu Bild durch den pathologiseh-anatomisehen Bef~Jnd 
sichergestellt wurde~ gibt einen wertvollen Beitrag zu dieser Frage. 

B i e l s c h o w s k y  besehreibt~ neben geringffigigen Ver'~nderungen all- 
gemeiner Art des ganzen Zentralorgans, eino sehwere Veranderung des 

-Kleinhirns und seiner Fasersysteme. Er fand eine makroskopiseh be- 
merkbare, hoehgradige Schrumpfung des Wurms und der Hemispharen~ 
die sieh mikroskopiseh als weitgehende Sklerose des Organs darstellte 
mit Zugrundegehen nervSser Parenchymbestandteile und Ersatzwueherung 
zelliger und fasriger Glia, und zwar am starksten betroffen das Stratum 
zonale und die Sehicht der Purkinje'sehen Zellen; die endogenenen 
Neurone der Molekularschieht~ die Korbzellen und ihre Axone waren 
fast vollstandig verschwunden~ yon den Purkinje'sehen Zellen und ihren 
Fortsatzen nut d~irftige Reste fibriggeblieben. 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 eiu geringer Zellausfall, die Mark- 
faserung dieses Kerns war gelichtet; besonders deutlich war eine hoch- 
gradige Lichtung des ausseren Markmantels des Nucleus dentatus im 
,Yliess"~ der eine lichte Degenerationszone darstellte~ wahrend die 
Hilusfaserung nur in geringem Masse ver~ndert war. Von den Faser- 
biiudeln der Kleinhirnsehenkel war nur der beiderseitige Tractus olivo- 
cerebellaris stark degeneriert, weleher durch die Corpora restiformia mit 
der Kleinhirnrinde in Verbindung tritt; die unteren Oliven in der Medulla 
oblongata erwiesen sich als vSllig verSdet. 

1) S i el i ~' Ueber histologischen Befund bei famili~rer Myoklonusepilepsie. 
Arch. f. Psych. Bd. 51. It. 1. 

2) Rektenwald~ Lundborg-Unverrieht'schr famili~re Myoklonie bei 
3 Geschwistern. Zeitschr. f. d. ges. ~qeur. u. Psych. 1912. Bd. 8. 

3) H~nel, Olivo-zerebellare Atrophie und Paramyoklonus. Journ. f. 
Psych. u. Neut. 1915. Bd. 21. 
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B i e 1 s c h o w sky sieht in seinem Befund eine sytematische Degeneration 
der zerebellofugalen Neurone 1. ()rdnung und hebt hervor~ dass auch 
die Degeneration der Oliven und des Tractus olivocerebellaris einen 
reinen systematischen Charakter tr~gt. 

Yon besvnderem Interesse ffir die Vergleichung mit unserem Fall 
ist die Tatsache~ dass in der Bie lschowsky 'schen Beobaehtung in der 
zweigliedrigen zerebellofugalen Bahn nut der kortikonukle~re Absehnitt~ 
welcher die Purkinje'schen Zellen und deren Axone umfasst~ schwer ver- 
iindert war, wlihrend die Anschlussneurone, welche von den Kleinhirn- 
kernen bis zur Haube des Mittel- und Naehhirns reiehen~ im Verhliltnis 
mit jenem ersten Abschnitt nur wenig oder garnicht betroffen waren~ 
w~hrend in unserem Fall ein hiervon abweichendes Verhalten zu 
konstatieren war. Wir fanden die Ganglienzellen des kortikonuklearen 
Abschnittes nur in relativ geringe~" Zahl und geringem Grad erkrankt ~ 
w~thrend die Zel len des nuk leo tegment i~ ren  Abschni t ts~ des 
I~ucleus d e n t a t u s ,  Nucleus  rube r  und des T'halamus op t i cus  
in ganz unve r h i i l t n i sm~ss ig  g rSs se re r  Anzahl  und s c h w e r e r e r  
Form ve r i i nde r t  waren~ so dass man yon e iner  e l ek t i v  
s c h w e r e r e n  S c h ~ d i g u n g  d iese r  g r auen  Kerne s p r e c h e n  und 
diese E r k r a n k u n g  v i e l [ e i c h t  in gewissem Sinn mit  e iner  
S y s t e m e r k r a n k u n g  ve rg le i chen  kann. Hervorgehoben sei ferner 
die Tatsach% dass die Purkinje'schen Zellen, in welchen eine Reihe yon 
Autorenl) ,das vulnerabelste Element der Kleinhirnrinde erblicken" 
(Bielschowsky)~ in unserem Fail nur verh~dtnismiissig wenig ergriffen 
waren~ ohne dass wit berechtigV w~tren~ aus diesem abweiehenden Yer- 
halten bei dem ganz verschiedenen Charakter unseres Falles und der 
mit Atrophic einhergehenden zerebellaren Erkrankungen einen Sehluss 
zu ziehen. Von B ie l s chowsky  wird iiberdies mit Nachdruek darauf 
hingewiesen~ ,,dass in diesem Verhalten der Purkinje'sehen Zellen selbst 
im Bereich der hereditaren Atrophic Abweichungen vorkommen". 

Dem Falle H ~ n e l - B i e l s c h o w s k y  steht vielleicht ein Befund yon 
Rossi nnd Gonzales2) in anatomischer Hinsicht nah% die in ihrem 
Sektionsbericht von einer hochgradigen~ in Sitz und Ursprung nicht 
niiher zu bestimmenden Atrophic des ganzen Nervensystems berichten~ 
die sich als degenerative Veriinderung, vet allem Chromatolyse und 
Rarefikation des Zellzytoplasmas in der kortikalen and sabkortikalen 

1) Vergl. auch die interessanten Befunde Spielmeyer~s~ Ueber einige 
Beziehungen zwischen Ganglienzellenveriinderungen und gliSsenErscheinungen 7 
besonders am Kleinhirn. Zeitschr. f. d. ges. l%ur. u. Psych. 1920. Bd. 54. 

2) Rossi u. Gonzales~ Annali di Neut. 1900. Zit. nach Gorn. Zeit- 
schrift f. d. ges. Iqeur. Ref. IX. 
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Substanz der motorischen Region, ill den Purkinje'sehen Zellen im 
Kleinhirn und in der Medulla spinalis nachweisen ]less. in jfingster 
Zeit hat die Frage der Beziehungen der Affektionen des Kleinhirns zu 
motorischen StSrungen durch Klien 1) eine eingeheade Bearbeitang 
an der Hand der bisher vorliegenden experimentellen, klinischen und 
anxtomischen Befund% denen er drei eigene Beobachtungen aureiht, er- 
fahren. Er zitiert, ausser den yon uus sehon erwahnten Ffdlen~ k[inische 
Beobachtungen yon S i t t i g ,  Miugazzini~ Thomas ,  t t a m m a r b e r g ,  
Sepp i l l i ,  Witte,  die fiir einen Zusammenhang verschiedenartiger: yon 
diesen Aatoren beobaehteter motorischer Symptome, insbesondere 
myokloniseher Zuekungen mit Kieinhirnerkrankungen sprechen. Seine 
eigenen Beobachtungen betreffen 3 Fall% als deren Grundlage die 
anatomische Untersuehung apoplektische Zysten im Mark der Kleinhirn- 
hemispharen nachwies. AIs geschadigter Kteinhirnkern kam naeh 
Klien 's  Untersuehungen bei seinen 3 Fallen nut" der N. dentatus in 
Frage. Da abet in dem Falle mit doppelseitigen Zuekungen auf der 
einen Seite der Dentatus selbst intakt war, neigt er der Ansieht zu, 
,,dass die StS,'ung der Dentatusfunktion eine sekundare ist, and erst 
bedingt wird dutch die Utaterbreehung der dem Dentatus aus der Rinde 
zulaufenden Bahnen". Auf die Kompliziertheit dieser Zusammenhange 
und das Hypothetisehe seiner Erklarungsversuche weist Klien aus- 
drttcklieh hin. Die Annahme, dass etwa die Degeneration der Oliven- 
bahnen oder der Oliven selbst mit den Krampfen in Zusammenhang 
gebracht werden k6nn% wird Yon dem Autor als ganz unwahrseheinlieh 
bezeiehnet~ da derartige Degenerationen naeh Kieinhirnherden schon 
ausserordentlieh haufig beobachtet worden sind, ohne dass Muskel- 
zuckungen bestanden batten. Auch unser Fall, in dem myoklonische 
Zuekungen das Krankheitsbild beherrschten~ bei nur wenig gesehadigten: 
nicht atrophischen Oliven, kann wohl in diesem Sinn verwertet werden. 
An die VerSffentliehung yon Klien~ schliesst sich ein Fall yon 
P f e i f e r  2) an, bei dem es sieh um eine Sehussverletzung der linken 
Hinterhauptsgegend handelt~ an die sich ein gauzes Heer streng gleich- 
seitig lokalisierter Ausfallserseheinangen anselaloss, unter denen kon- 
tinuierliche, rhythmische Kriimpfe des Gaumensegels und der Rachen- 

1 i Ktien : Beitrag zur anatomisehen Grundlage and zur Physiopathologie 
fief kontinaierlichen rhythmischen Kr~mpfe naeh Herderkrankangen des Klein- 
hirns nebst Bemerkungen tibet' einige ~'ragen der Kleinhirnfaserang. Monats- 
schrif~ f. Psych. u. Neut. Jan. 1919, Bd. 45. H. 1. 

2) Pfe i fer ,  Kontiuuierliehe, klcuische, rhythmisehe KrS.mpfe des 
Gaumensegels and dor Rachenwand bei einem Fall yon Schnssverletzung des 
Kleinhirns. Monatsschr. f. Psych. n. Near. 1919. Bd. 45. S. 2. 
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wand mit Hinsicht auf die Beobachtungen Ktien 's  yon besonderem 
Interesse waren. Der Fall bietet ,ein klinisches Pendant yon grosser 
l~einheit zu den yon Kl ien anatomisch analysierten Befunden ~. 
P f e i f e r  sieht in denklonischen Kr~mpfen eine Sthruug in der Statik 
der Muskelruhelage, verwandt der Gruppe: Chorea~ Athetose~ Ruhe- 
tremor, Kontraktur~ and kommt zu dem Scbluss~ ,dass sein Fall fiir 
eine entseheidende Mitbeteiliguag des Kleinhirns spricht und die Ansicht 
stfitzt~ dass das Kleinhirn samt seinen u mit der Grosshirn- 
rinde~ der Medulla und dem Rfickenmark das Zentralorgan ffir das myo- 
statiscbe Nervensystem bildet% Wir ffihren diese Ansieht Pfeifer~s an, 
mit Hinweis auf die grosszfigigen Untersuehungen yon C. und O. u  1) 
fiber die anatomische Grundlage der ,striRren Motililitlitssthrungen"~ 
sowie auf die kritischen Ausfiihrungen Kleis t ' s  2) fiber die Auffassung 
der subkortikaten Bewegungssthrungen, welehe zeigen~ dass sich die 
Frage fiber die speziellere Lokalisation derseiben zur Zeit noch in leb- 
haftem Flusse befindet und dass Herbeisehaffung yon weiterem Tat- 
sachenmaterial zur Kl~irung derselben notwendig ist. Der Fall La fo ra ' s  
und unser Fall b i e t en  ein yon a l len  f r f iheren  B e o b a c h t u n g e n  
a b w e i c h e n d e s  V e r h a l t e %  sie zeigen eine, fast ubiquit~re Ganglien- 
zellerkrankung, der unserige mit elektiv schwererer Erkrankung der 
Zellen des N. dentatus~ des 1~. ruber und des Thalamus optieus. Leider 
fehlen fiber das Yerhalten des Kleinhirns in der Verhffentlichung 
Lafo ra ' s  alle Angaben, so dass in diesem wichtigen Punkte ein Ver- 
gleieh mit unseren Befunden nicht mhglieh ist. Als w e s e n t l i c h  
heben  wir d i e d e m  L a f o r a ' s c h e n  und unse rem Fall  gemein-  
same T a t s a c h e  h e r v o r ,  dass die Vorde rho rnze l l en  des Rfieken- 
marks  intakt~ die Be t z ' s chen  R i e s e n p y r a m i d e n z e l l e n  der 
]~inde nu t  v e r e i n z e l t  und wenig ver~indert  ge funden  worden  
s ind ,  da die histologische Forschung der frfiheren Zeit sich besonders 
mit diesen motorischen zelligen Elementen bei der Myklonie beseb~ftigt 
hat, ab er ebenfalls entweder kein e Ver~inderungen dersel ben (Fr. S c h u 1 t z e 
Hunt)~ oder Ver~nderungen nicht eha,'akteristischer Art (Cla rk  arid 
Prout~ Mott; u  F. Siol i)  naehzuweisenimstandewar. Ueber- 
einstimmend mit L a f o r a  finden wir eine schwere Erkrankung der 
Zellen des Thalamus opticus, w~ihrend die Sehregion der Grosshirn-' 
rind% die Umgebung der Fissura calearina, welche bei La fo ra  am erheb- 

i) C. u. O. Vogt~ Zur Kenntnis der pathologischen Ver~inderungen des 
Striatum und d~s Pallidum und zur Pathophysiologie der daboi auftretenden 
Krankheitserscheinungen. Sitzungsber. d. Heidelberger Akad. d. Wissensch. 
Abt. B. 14. Abhdl. 1919 und Journ. f. Psych. u. I%ur. 1920. Bd. 25. 

2) Kleist~ Arch. f. Psych. u. I%rvenkrankh. Bd. 59. 
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lichsten ver~indert gofunden wurde~ bei uns nicht mehr erkrankte Zellen 
als die andern Zellen der Grosshirnrinde aufwies. Die Ver~nderungen 
im Gebiete des Linsenkerns waren in unserem Fall nieht sehr erheb- 
liche~ fiber die zelligen Elemente desselben hat La fo ra  keine Angaben 
gemacht. 

Eine eigenartige, ansehe inend  he rda r t i ge  Veranderung  im 
Mark des Kleinhirns~ in der Gegend des N. dentatus~ fiber deren 
Natur die histologisehe Untersuehung keinen sicheren Aufsehlass gebea 
konnte~ ist besonders in Hinsieht auf einen frfiheren Befund Sioti 's  (1, c.) 
yon kolossaler Lipoidanhi~ufung, am den N. dentatus lokalisiert and sich 
in das Mark des Kleinhirns erstreekend~ in unserem' Fall bemerkens- 
wert. Aueh in dem Sioli'schen Fall wies, wie in der vorliegenden 
Beobachtung~ nur die Nisslfiirbung mit abnormer Myelinflirbang auf den 
Prozess hin t der in den Bi[dern der Markscheidenfiirbung keinen sicheren 
Ausdruek fand. 

Diese e igen t f iml iehe  Verl inderung in Verb indung mit der  
fas t  ub iqu i t a r en  E in lage rung  der Corpora  amylaeea  in, den 
Gang l i enze l l en  des Z e n t r a l o r g a n s  und der re ichen  Ablage-  
rung yon e x t r a ze l l u l~ r en  ~g lykogeno iden  ~ TrSpfchen legen 
den Gedanken  nahe~ dass mikroehemischen~ u n s i h r e m W e s e n  
nach vSll ig u n b e k a n n t e n  Prozessen eine wesen t l i ehe  Rol le  in 
der Pa thogenese  des uns beschi i f t igenden  K r a n k h e i t s f a l l e s  
zukommt.  

Von einem ahnliehen Gedanken seheint Lafora  ausgegangen zu 
sein~ wenn er sagt (1. e.): ,Es ist wohl anzunehmen, dass die Stoff- 
weehselstOrung~ welehe das in Frage kommende Syndrom veranlasst, 
die Entstehung intrazellularer AmyloidkSrperchen bedingt~ und dass 
diese letzteren dann durch die meehanisohen Reizungen und funktionelle 
St~irung~ die ihre Anwesenheit in einer soleh grossen Anzahl in Ganglien- 
zellen verursacht~ beider Erzeugung der Anf~lle mitwirkt." Wir braucheu 
nach unseren obigen Ausffihrungen nicht nigher zu begriinden, dass wit 
uns dieser Auffassung nicht anschliessen kSnnen. Es liegt nahe, in den 
myoklonischen Zuckungen die Folge einer StSrung der zentripetalen 
Reizleitang za erblicken, in ahnlieher Weise~ wie sie Bonh~iffer, 
O. FSrs te r  u. a. fiir die choreatisehe BewegungsstSrung annehmen. Was 
die Hypothese einer der Myoklonusepilepsie zugrund e liegenden Stoff- 
weehselstSrung betriflt, hat Wes tpha l  t) diese Frage schon vet kurzem 

1) W o s t p h a l ,  Ueber famili~ire Myoklonio and fiber Beziehungen der- 
selben zu Dystrophia adiposo-genitalis. Deutsche Zoitschr. f. Nervonheilk. 
1918. Bd. 58. 
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bei der ErSrterung des yon ihm bei zwei Gesehwistern beobachteten 
Zusammenvorkommens yon Myok]onie und Dystrophia adiposo-genitalis 
mit tiinweis auf Lun d b o rg's Intoxikationstheorie der Krankheit berfihrt 
und ausgefiihrt, dass die tiypothese der auf heredit~rer Veranlagung 
oder angeborener Hypoplasie beruhenden StSrungen endokriner Drfisen 
zun~ch~t nut einen Erkl~rungsversuch dieser offenbar sehr komplizierten 
F~lle darstellen kSnne. Er hob hervor~ dass es Aufgabe weiterer Beob- 
achtungen sein mfiss% festzustellen, ob Kombinafionen yen Symptomen- 
komplexen, die auf StSrungen endokriner Driisen hinweisen~ h~ufiger bei 
FSllen yon famili~rer Myoklonie vorkommen. Unsere neue Beobaehtung, 
we lehe in deutlicher Weise auf StoffwechselstSrungen im Chemismus 
des Zentralergans hinweist, l~sst weder auf eine St5rung des endokrinea 
Stoffwechsels hindeutende Erscheinungen~ noch heredit~re Veranlagung 
erkennen. In dem Fa]le La fo ra ' s  bestand erbliehe Belastung in Ge- 
stalt yon Epilepsie und Alkoholismus in der Familie. In unserem Falle 
waren die ersten Krankheitserscheinungen (epileptische Anf~lle) an- 
geblieh zuerst im Anschluss an Skarlatina aufgetreten, und L a f o r a  
erw~hnt mit Hinsicht auf seine Intoxikationstheori% class in seinem Fall 
Malaria vorausgegangen sei. Auf die Miterkrankung des Kleinhirns bei 
Seharlaeh weist eine Beobachtung Seh i lde r ' s  1) hin, auf das Befallen- 
sein des ~erebellums bei Infektionskrankheiten im allgemeinen u. a. 
F~lle yon O p p e n h e i m ,  Nonne~ Redl ich  2) und F S r s t e r  ~) sowie die 
anatomisehen Untersuchungen Sp ie lmeyer ' s  (1. c.) aus neuester Zeit. 
Wenn nun auch in unserem Fall entziindliehe Yer~nderungen des Klein- 
hirns fehlten, ist die MSglichkeit nicht ausgeschlossen, dass im Zu- 

-:sammenhang mit der Infektionskrankheit aufgetretene Toxine auf das 
Zentralnervensystem, insbesondere das Kleinhirn~ gewirkt, und durch 
StSrungen des Chemismus zu den gesehilderten sehr eigenartigen allge- 
meinen u gefiihrt haben, fiir die wir ein Analogon bisher 
nicht besitzen, so dass es sich bei dieser Annahme lediglich um einen 
Erkl~rungsversueh bandelt. Die Zusammenstellung dieser FMle~ welehe 
keineswegs den Anspruch auf Yollst~ndigkeit macht~ zeigt, dass myo- 
klonisehe Symptomenkomplexe nieht selten bei Kleinhirnaffektionen 
beobachtet worden sind, und dass es sieh dabei um sehr versehieden- 

l) Schilder~ Bemorkungen fiber die Symptome eines Falles yon En- 
cephalitis corobolli boi Scharlaoh. Deutsche Zoitschr. f. Nervonheilk. 1919. 
Bd. 64. 

2) K e d li c h, Encephalitis pontis und cerebelli. Zeitschr. f. d. ges. bleur. 
u. Psych. 1917. Bd. 37. 

3) FSrster~ Moningozerebellarer Symptomenkomplex bei fioberhaften 
Erkrankungen. Yersamml. d. Gosellsch. deutscher I%rven~rzte. 1913. 
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artige krankhafte Prozesse des Zerebellums handelt. Chronische pro- 
gressive, auf heredit~irer Basis entstandene Atrophien~ Herderkrankungen~ 
traumatische Ver~lderungen und schliesslich die eigenartigen Ver~nde- 
rungen der grauen Kerne veto N. dentatus zum Thalamus opt. in unserem 
Fall sind als die wahrscheinlichen anatomischen Grundlagen der Myo- 
klonie festgestellt worden. Sehon diese Ausfiihrungen zeigen, dass ,yon 
einer einheitlichen Pathologie oder gar pathologischen Anatomie% wie 
das schon von H i i n e l - B i e l s c h o w s k y  (I.e.) betont worden ist, und 
wie es besonders deutlich aus dem Uebersichtsreferat Gorn~s ~) he,wor- 
geht~ nicht gesprochen werden kann. Es wird eine Aufgabe der weiteren 
Forschung sein, den Versuch zu machen: die auf anatomischen Ver- 
iinderungen des Zentralorgans beruhenden Myoklonien yon den funktio- 
uellen Erkrankungsformen dieser Art zu trennen. Es ist zu erwarten, dass 
bei der gerade in letzter Zeit vorgesehrittenen Diagnostik der Kleinhirn- 
erkrankungen, in Verbindung mit dem weiteren Ausbau der patholo- 
gisehen Anatomie dos Zerebellums, das Gebiet der funktionellen Formen 
immer mehr eingeengt werden und sich vieileicht im wesentlichen auf die 
auf dem Boden der Hysterie und Neurasthenie entstandenen Fiille be- 
schriinken wird. Ffir eine Einteilung und Klassifizierung der organiseh 
bedingten Myoklonien fehlen uns zur Zeit noch sichere Anhaltspunkte; 
dass auch das in gtiologiseher Hinsicht ffir die Myoklonusepilepsie so 
wichtige Moment tier hereditli,'en oder famililiren Erkrankung nicht. 
durchweg zur Geltung kommt~ zeigt die vorliegende Beobachtung. 

Gehen wir nunmehr zu der Besprechung der weiteren Symptome 
unseres Falles tiber. WUs den Gang  der Patientin anbetrifft, schildert 
ihn W e s t p h a l  in seiner vorlaufigen Mkteilung~ ,,er ist nicht ohne 
Unterstiitzung m(iglich und erscheint weniger durch die Muskelzuckungen 
als dureh ein starkes Taumeln gest6rt." Es bestand deutliehe z e r e -  
b e l l a r e  Ataxie .  Mit Hinsicht auf diese Tatsache ist es yon Interesse, 
dass bei der einen der yon W e s t p h a l  (1. c.) wegen des Zusammen- 
treffens einer Dyst,'ophi a adiposo-genitalis mit  Myoklonie beschriebenen 
Sehwestern [Gertrud H.2)] die zuerst nicht konstant vorhandene zere- 
bellare Ataxie jetzt in  ausgesproehenster Weise stets nachweisbar ist. 
In dem H~inel -Bie lschowsky 'schen  Fall war keiue zerebellare Ataxie 
vorhanden. Die Autoren heben diesen Umstand mit Hinweis auf das 
vSllige Zugrundegegaugensein der Purkinje'sehen Zellen in ihrem Fal~ 

1) Gorn, Ueber Myoklonie, Myoklonusepilepsie und verwandte Zust~inde. 
Zoitsohr. f. d. gos. Nourol. u. Psyoh. 1914. R~ferat~. Bd. 9. 

2) Anm. Die ~iltere Schwester K.H. ist inzwisohen ausserhalb tier Anstalt 
zu Hauso gestorben. Vonder F~milio ist leider die Sektion vorwoigert worden. 
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hervor als einen Befund, der beweist~ dass diese Zellen mit den statischen 
Leistungen des Kleinhirns niehts zu tun haben. Unser Fall, bei dem 
schwere zerebellare Ataxie bei nur wenig ver~nderten Purkinje'schen 
Zellen vorhanden war, sprieht auch ffir die Richtigkeit dieser Annahme. 

Bemerkenswerte Ver~uderungen bietet in unserem Fall die S p r a ch e 
dar. Sie war ,abgerissen~ mitunter deutlich skandierend, dabei ver- 
wasehen. Sehwierige Worte wurden nur mfihsam und unter sicht]ichea 
Anstrengungen hervorgebraeht." 

Auch Kl ien (1. c.) hebt in zweien seiner Beobachtungen yon Myo- 
klonie das Bestehen einer SpraehstSruug hervor, die er im weseutliehen 
als eine skandierende Sprache bezeich,et~ und bespricht die yon einer 
Reihe yon Autoren bei Zerebellarerkrankungen beschriebene Stiirung der 
Sprache. Im Gegensatz zu den besonders bei Zerebellaratrophie beob- 
achteten SprachstSrungen seien seine F~lle wegen der Umsehriebenheit 
ihrer anatomischen Veranderungen (Herderkrankungen des Kleinhirns 
nach Apoplexien) in lokalisatorischer Hinsieht wiehtig und zeigten, ,dass 
eine Art skandierender Sprache als zerebellare Ausfal]serseheinuug 
vorkommt". 

Von besonderem Interesse fiir diese Frage sind die im Ansehluss 
an operative Eingriffe am Kleinhirn konstatierten SprachstSrungen. $o 
hat BonhSffer~) einen Fall verOffentlieht~ der zeigte~ dass die Sprach- 
stOrung~ welche in einer abgehaekten~ etwas stolpernden Sprache be- 
stand~ eindeutig als Operationsfolge doppelseitiger artefizieller Klein- 
hirnherde aufzufassen war. Mit Hi~sicht auf diesen Fall ist eine nich~ 
publizierte Beobachtung yon h. Wes tpha l  zu erw~hnen, bei der sich 
bei einer~ einen zerebellaren Symptomenkomplex darbietenden Patientin 
im Anschluss an eine operative Freilegung der reehten Kleinhirn- 
hemisphiire und Probepunktion dersetben (Geh.-Rat GarrY), bei welcher 
der erwartete Tumor 2) nieht gefunden wurde~ zusammen mit einem 
Prolaps der Kleinhirnsubstanz eine schwere, artikulatorische Stiirung der 
Sprache eingestellt hatte. Die SpraehstSrung hatte die griisste Aehn- 
lichkeit mit der Sprache in vorgesehrittenen Stadien der Dementia para- 
lytica~ war exquisit stolpernd und lallend~ um naeh kurzer Zeit zugleieh 
mit weitgehender Besserung der anderen Symptome (Ataxie, Seh- 
stSrung usw.) wieder v~illig zu verschwinden. 

1) BonhSffer~ Ueber den Einfluss des Zerebclhlms auf die Sprache. 
Monatsschr. f. Neurol. u. Psych. Bd. 24. 

2) Anm. Pat. ist 8 Jahro nach der Operation erblindet~ unter den 
Erscheinungen eines Tumor cerebelli gestorben. Es fand sich bei der Sektion 
in der Tiefe der reehten Kleinhirnhemisph~ire ein etwa kirsohgrosser Tumor 
yon derber Konsistenz. 
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Diese Erfahrungen weisen darauf hin, dass artikulatorische Sprach- 
stSruugen bei verschiedenartigen zerebellaren Affektionen vorkommen 
und bei den in Frage kommenden Symptomenkomplexen Beachtung 
verdienen. 

Auf eine Mi tbe te i l igung  der P y r a m i d e n b a h n  h inweisende  
Symptome sind bei Myoklonusepilepsie wiederholt beschrieben w0rden, 
wie A. Wes tpha l  in seiner friiheren Ver~iffentlichung fiber famililire 
Myoklonie mit Hinweis auf Fiille yon Rek tenwald -S io l i~  Oppen- 
he im-Graves~  Lundborg ,  u  hervorhebt. Bei den eigenen 
yon ihm damals ver6ffentlichten Fifllen ist bei Gertrud H., Babinski und 
Oppenheim auf der yon den myoklonischen Zuckungen befallenen KSrper- 
seite noch immer in ausgesprochenster Weise vorhanden. Bei anderen 
F~llen zeigen diese Symptome ein mehr wechselndes, fluktuierendes 
Verhalten. Auch in dem uns ~besch~ftigenden Fall sind Babinski und 
Oppenheim bald deutlich vorhanden, bald nicht sicher nachweisbar ge- 
wesen, ohne dass sich ein Zusammenhang dieser Erscheinungen mit dem 
Voraasgegangensein yon epileptischen Anfallen nachweisen liess. Auf- 
fallenderweise hatte die anatomische Untersuchung der Pyramidenbahn 
durch Siol i  und Volland in ihren Fallen keine Erkrankung derselben 
ergeben, und auch in unserem jetzigen Fall (A. N.) sind die Pyramiden- 
bahnen intakt gefunden worden. Wir lassen es dahingestellt, ob die 
inkonstanten Pyramidensymptome bei anatomisch nicht veriinderten 
Pyramidenbahnen auf die Zellerkrankung der motorischen Rindenregion 
zuriickzufiihren sind oder vielleicht doch mit der epileptischen Kompo- 
nente unsel~es Falles in einem fiir uns nicht nachweisbarem ursi~chlichem 
Yerh/iltnis stehen. Die spastischen Erscheinungea in Fallen yon Myo- 
klonie sind um so schwerer verstandlich, da nach unseren Ausfiihrungen 
Kleinhirnerkrankungen in der Pathogenese der Myoklonie eine wesent- 
liche Rolle zu spielen scheinen~ uad auf Grund klinischer Erfahrungen 
vielfach angenommen wird, dass ,als Kleinhirnausfallserscheinung gleich- 
zeitige Hypotonie und Hyporefiexie vorkommt." Klien (1. c.) hat in 
seiner Arbeit diese Schwierigkeit bereits hervorgehoben und auf Tier- 
experimente hingewiesen~ welche zu anderen Ergebnissen wie die Beob- 
achtungen am Menschen geffihrt haben. Von weiteren kliaischen und 
anatomischen Untersuchungen ist Kli~rung dieser~ beim Menschen offenbar 
sehr komplizierten Yerh~ltnisse zu erwarten. 

Auf das Symptom der epileptischen Anflille und der progressiven 
Demenz bei unserer Patientia des n~iheren einzugehen~ ist nicht er- 
forderlich. Diese Erscheinungen sind Wohl auf die ubiquitare Erkrankung 
der Ganglienzellen des Zentralorgans zurfickzufiihren. Dagegen bieten 
die eigenartigen~ am op~ischen Appara te  k o n s t a t i e r t e n  StS- 
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rungen ,  unter deaen der w~hrend des gesamten Krankheitsverlaufs 
beobachtete Wechse l  in tier L i c h t r e a k t i o n  der P u p i l l en  zwischen  
p r o m p t e r  und a u f g e h o b e n e r  oder  trigger R e a k t i o n  die auf-  
fall  ends te  E r s c h e i n u n g  w ar mder Deutung Schwierigkeiten und maehen 
eine ausfiihrlichere Besprechung notwendig. Von A. W e s t p h a l  ist 
bereits in seiner vorl~ufigen Mitteilang (l. e.) darauf h!ngewiesen worden, 
class die Pupillenst6rungen tier bei der Katatonie zu beobachtenden 
,,katatonisehen Pupillenstarre ~' sehr iihnlich, vielleicht iden~isch sind~ 
so dass die Erfahrungen fiber diese wahrscheinlich aueh fiir alas uns 
hier beseh~ftigende Pupillenphanomen Geltung besitzen. 

Es ist yon L6wens te in : )  in jfingster Zeit in~ sich an klinische 
Beobachtungen yon Wes tpha l  e) ansehliessenden, Untersuehungen der 
Versuch gemacht worden, das Zustandekommen der katatonischen 
PupillenstSrungen dem Verstlindnis auf dem Wege des Experiments 
nliher zu bringen. Er gelangt zu dem Schluss, class die auf der Starr- 
heir des Geffihlslebens der Katatoniker ,~) beruhenden~ lang anhaltenden, 
sehr intensiven und in ihrer Intensitiit wenig schwankenden Gefiihls- 
zustande, den Boden ffir die Entwieklung der katatonischen mydria- 
tischen Starre, die auf einer Hemmung des Lichtreflexes dutch Psycho- 
reflexe beruhe, vorbereiten. Die Ursache sowohl des Fehle~:s der Papillen- 
unruhe (Bumke) wie der katatonischen Pupillenstarre (A. Wes tpha l )  
finder LSwens te in  in der gleichen psyehischen Ver~nderung, ni~mlich 
in dem Verlust tier Spontaneitiit bei erhaltener Suggestibiliti~t des Ge- 
ffihlstebens. Besonders siud es die GefiihIszust~nde der ,,unlustbetonten 
Spannung", deren Ausdrucksbewegungen an den Pupillen dem Grade 
nach versehieden starke Hemmung des Reflexes auf Lichteinfall bewirken 
(,katatonische Pupillenstarre"). 

Diese Ergebnisse der Experimentalpsyehologie veranlassten West- 
phal~) die Wirkung unlustbetonter Affekte auf die Lichtreaktion der 
Papille bei Tieren zu stndieren. Es ergab sich das auffallende Resultat, 
class bei Katzea sehmerzhafte Hautreize mitunter zu mydriatischer Er- 
weiterung und Starre der Pupillen~ oft in Verbindung mit lebhaften 

1) LSwenstein,  Monatssohr. f. Psych. u. Neurol. 1920. Bd. 87. H. 4. 
2) Westphal ,  Ebenda. 
3) Anm. Bleuler sieht in dem Defekt der affektiven Modulationsf~hig. 

keit, tier affektiven Steifigkeit eines der siohersten Zeichen der Krankheit. 
, . . .  Ein plStzliches Auffiammen z. B. im Zorn ist ja h~ufig zu beobachten~ 
aber dann ist es nicht leicht m(iglieh~ den Affekt wieder abzulenken 7 auch wenu 
man das Geffihl hat~ dass er nioht in die Tiefe geht." Klinische Beobachtung 
und das Experiment ffihren hier zum gleiehen Ergebnis. 

4) Westphal~ Neurol. Zentralb. 1920. Nr. 5. 
Archiv f. Psyzhiatrie.  Bd. 63. Hef t  1. 
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Affekti~usserungen der Tiere fiihrten. Das Pupillenph~inomen war um 
so leichter and sicherer hervorzurufen, je jiingor das untersuchte Tier 
war~ und war bei oft wiederholten Untersuchungen, wie es sehien, in- 
folge der GewShnung des Tieres an diese, nicht mehr hervorzurufen. 
Es lag nahe, auch kindliehe menschliche Individuen auf diese Pupillen- 
erscheinungen zu priifenl). Bei ~eugeborenen und Kindern in den ersten 
Lebensjahren, die We stphal~ Dauk dem freundlichen Entgegenkommeu 
des Herrn Kollegen Salge  in dessert Kiinik zu untersuchen Gelegenheit 
hatte, gelang nun in der Tat der ~achweis~ class die bei ruhigem Vet'- 
halten der Kinder prompt reagierenden Pupillen, Herabsetzung der 
Reaktion his zur Starre Zeigen: sobald das Kind iafolge der Unter= 
suchung zu schreien und sich zu wehren anfangt. Die Erscheinung ist 
mitunter ffir ]~ngere Zeit, mitunter nur fifichtig~ mitunter auch nicht 
nachweisbar. Ganz konstant hat Westpha!  das Phi~nomen bei einem 
dreij~hrigen leicht erregbaren Kind~ welches er auf seiner Klinik wahrend 
]~ngerer Zeit t~glich untersuchen konnte, feststellen kSnnen in Ver- 
bindung mit eigenartigen Ver~inderungen der Pupillenform~ die bei 
Neugeborenen schon yon P i l t z  beschrieben sind und die den bei 
Kata~onikern zu beobachtenden Verzerrungen der Pupille gleiehen. 
Du tch  d iese  U n t e r s u c h u n g e n  ist  die B e d e u t u n g  der A f f e k t e  fiir 
das Z u s t a n d e k o m m e n  der in F rage  s t e h e n d e n  P u p i l l e n -  
p h ~ n o m e n e  in den V o r d e r g r u n d  ge r i i ck t  und dem S tu d iu m  der -  
se lben  eine b r e i t e r e  Basis  v e r i i e h e n  worden2). Die Frage, ob 
alle in Frage kommenden PupiilenEhanome ~ die eigenartigen Formver- 
i~nderungen derselben~ die h~ufige Einseitigkeit der Stiirung~ das 
Vorkommen yon Starre aueh bei nicht mydriatischen, mittelweiten 
Pupillen usw.~ in einheitlicher Weise zu erklliren sind, muss zun~chst 
dahingestellt und yon dem Resultat weiterer Untersuehungen abh~ngig 
gemacht werden. Wenden wit diese Erfahrungen auf unserq Fall aa 
und fragen uns, ob klinische Erseheinungen~ welche zur Erkliirung der 

1) Anm. w~ihrend der Korrektur :  Dass die Pupillen beimNeuge- 
borenen und im orsten Lobonsjahr sich im Schlaf  yon denen Erwachsenor 
dutch die viol weniger ausgesproehene Verengerung untorscheiden~ hat 
H. Gudden besehrieben (Mtinch. reed. Wochonschr.: 1910, Nr. 8; deft auch 
Literaturangaben). 

2) Anm. Mit Hinsicht auf die bei Katatonio uud hystorischon Zustgndon, 
bei Tieren und Kindern untor dem Einfluss unlustbotontor 7 mit nogativistischem 
u verbundener Affekte vorkommonden PupillenstSrungon~ sind die 
Ausffihrungon yon Krotsehmar (Zeitsehr. f. d. gos. Neur. u. Psych., 54 Bd., 
S. 261)fiber die Boziehuugon des katatonen, hysterisehon, kindlichen und 
tierischen Negativismus zu einander besonders bemerkenswort. 
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beobachteten Pupilleuphlinome herangezogen werden kSnnten, bestanden 
haben, so muss auf die ill ausgesprochenster Weiso vorhandene ,psycho- 
und sensoklonische" Reaktion hingewiesen werden. Dutch die leichtesten 
sensiblen und psychischon Reize wurde eine ganz ausserordentliche 
Versti~rkung der Muskelzuckungen hervorgerufon, ohne dass allerdings 
ein direkter Zusammenhang zwischen dieser Reaktion und den Pupillen- 
stSrungen nachweisbar War. Dass Westphal  imstande war, analoge 
PupillenstSrungen bei einem andern Fall yon organischer Erkrankung 
des Zentralnervensystems festzustellen 7 in dem myoklonische Zuckungen 
die auffallendste Erseheinung des vielgestaltigen Krankheitsbildes dar- 
stellten und in dem ebenfalls die ,myoklonisehe Reaktion" deutlich 
nachweisbar war~ ist yon ibm in einer fffihoren Arbeit I) bereits ge- 
schildert worden. Derartige Beobachtungen~ welehe den grossen Einfluss 
einer k r a n k h a f t  ges t e ige r t eu  und ver i~ndertea Af fek t e r r eg -  
ba rke i t  auf die motorisehe Sphare zeigen, legen den Gedanken nahe~ 
dass die in Frage stehenden PupillenstSrungen in den LSwens te in-  
schen Experimeuten eine Erklgtrung finden kSnnten, und fordern dazu 
auf~ bei myklonisehen Symptomenkomplexen, welehe das Symptom der 
,myoklonisehen Reaktion :~ aufweisen~ dem Verhalten der Pupi]len be- 
sondere Aufmerksamkeit zo schenken. 

Von weiteren Erseheinungen am optischen Apparat ist die fort-  
s c h r e i t e n d e  Sehschwi~che der Patientin in Verbindung mit den eigen- 
artigen vor t ibergehendeu Zust~nden von an~cheinend vSl ! iger  
Amaurose  im Beginn der Krankheit hervorzuheben. Dass diese Sym- 
ptome wohl nicht lediglich als psychogen bedingte aufzufassen sind, 
sondern dass nach einer anderen Ursaehe fiir diese]be gesueht werden 
mfisse, hat Westphal  (vorli~ufige Mitteilung) bereits ausgefiihrt. Wit 
glauben die Ursache in der son uns nachgewiesenen Erkrankung der 
Sehbahn gefunden zu haben. Die Zellen der Sehregion wiesen die ge- 
schilderten u wenn auch nicht in besonders grosser Aus- 
dehnung auf, die Zellen des Thalamus opticus bdanden sieh an allen 
zur Untersuchung gelangten Stellen ganz allgemein im Zustand schwerer 
Erkrankung, so dass eine Mitbeteiligung der optischen 5~eurone sehr wahr- 
scheinlich ist. Bemerkenswerterweise waren in der Lafora-Glfiek~schen 
Beobaehtung, beider ebenfalls eine Abnahme des SehvermOgens bestanden 
hatt% die Ver~nderungen der Calcarinarinde viol ausgedehnter als an 
irgend einem andern Gebiete, so dass die Zellen nach der Ansichr dieser 
Autoren ,,jedenfails aueh funktionell aufs schwerste geschlidigt waren r 

1) Westphal~ Uober Pupillenph~nomo bei Kataton!o~ Hystorie und myo- 
klonischen Symptomenkomploxen. Monatssehr. f. Psych. u. Neur. Bd. 47. H. 4. 

3* 
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Die MSgliehkeit, dass auch die vorfibergebend in unserm und in 
der L afo r a- G l fie k'schen BeobachtuJ~g festgestellten HiirstSrungen auf 
anatomische Veranderungen zurfickzufiihren sind, ist bei der allgemeinsn 
Erkrankung der Gehirnrinde in diesen Fallen nieht yon der Hand zu 
weisen. Die klinischen and anatomischen Befunde am o p t i s e h e n  
A p p a r a t  in La fo ra ' s  and unserer Beobachtang yon Myoklonusepilepsie 
lassen daran denken, dass wit in ihnen charakteristische Veriinderungen 
zu erblicken haben, auf Grund deren es vielleieht miiglioh ware, aus 
den verschiedenen unter dem Sammelnamen ,Myoklonusepilepsie" zu- 
sammengefassten Krankheitsgruppen fester umgrenzte Krankbeitsformen 
zusammenzufassen, in ithnlicher Weise wie es gelungen ist, aus der an- 
scheinenden Gleichfi)rmigkeit der Idiotieformen die wohlcharakterisierten 
Krankheitsbilder der amaurotisehen Idiotie abzusondern? 

Eine weitere, durch unsern Befand wieder angeregte Frage ist die 
viel erSrterte nach der Spezifitiit yon Ganglienzellenveritnderungen. 
Wenn es auch als eine sehr auffallende Tatsache bezeichnet werden 
muss, dass bei einer so seltenen Erkrankung wie der Myoklonusepilepsie 
in zwei Fallen das Vorkommen yon Corpora amylacea in den Ganglien- 
zellen hat festgestellt werden k6nnen, eine U e b e r e i n s t i m m u n g ,  die 
wohl n i c h t  a ls zu fa l l i g  a u f g e f a s s t  werden  kann ,  so ist es doch auf 
Grund vereinzelter Beobachtungen nicht angangig, aus dieseu Befunden all- 
gemeinere Schliisse zu ziehen. Dass das Vorkommen yon Corpora amylacea 
in den Ganglienze]len an sich nicht fiir bestimmte Formen der Myok[onus- 
epilepsie spezifisch ist, geht schon aus dem Befunde B ie l s ehowsky ' s  
(1. c.) hervor, der die KSrperchen in einem zirkumskripten Gebiet des 
Linsenkerns bei einer andersartigen Erkrankung~ der doppelseitigen 
Athetose, nachwies. Ob das u n i v e r s e l l e  Bestehen dieser sehr seltenen 
Ganglienzellenerkrankung, wie sie in L a f o r a ' s  and unserem Fall nach- 
gewiesen werden konnten, auch bei anderen Krankheitsfallen vorkommt, 
oder ob ihr durch die U b i q a i t a t  i h r e r  Verb re i tung  eine p a t h o -  
g n o s t i s c h e  Bedeutung~ ahntieh der Zellerkrankung bei den famili~ren 
amaurotischen Idiotien, ,als dem fiir die Diagnose wesentlichsten und 

unentbehrlichsten Bestandteil im hist01ogischen Gesamtbilde" (Spiel -  
meyer) ,  zukommt, wird erst durch weitere gemeinsame Arbeit auf 
klinischem und anatomisehem Gebiet zu entseheiden seJn. 

Erkl~irang der Abbildung 3 (Tafel I). 
Corpora amylace~/ in Ganglienzellen and glykogonoide Tropfen froi im 

Gewebo. Aus dem Thalamus options. F~rbung mit Best~schem Karmin und 
Hgmatoxylin. 


