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Aus dem Psychiatrisehen Landeskrankenhaus Wiesloch 
(Arztlicher Leiter: Direktor Dr. HOFFMANN-STt~UDNER) 

Zur patholog ischen A n a t o m i e  der P i ekschen  Krankhe i t  * ** 
I. MRteilung 

Vergleiehende Untersuehungen fiber Ausdehnung und Sehwerpunkte 
der Atrophie 

Von 
HERMANN JAKOB 

Mit 8 Tex~abbildungen 

(Eingegangen am 13. Juli 1960) 

DiG bislang bei der Pickschen Krankhe i t  vorgenommenen Unter- 
suchungen ergaben selbst in verh~ltnism~Big einfach erscheinenden 
Grundfragen, wie der Lokalisation und Intensit~t der Atrophie in tin- 
zelnen ttirnregionen, nur wenige konstante Verteilungsmuster der 
Atrophie, deren Kenntnis wir vor allem Lffv,~s und SPATZ, V. BAGH U. 
Mitarb. verdanken. 

Dies liegt hier weniger an einer mSglicherweise zu geringen Anzahl 
untersuchter F~lle, als vielmehr an den sehr zahlreich erscheinenden 
VariationsmSglichkeiten der Atrophieverteilung, die man bei der Unter- 
suchung verschiedener F~lle zu Gesieht bekommt. S~ATz hat darauf auf- 
merksam gemacht, ,,dal3 die Dinge viel komplizierter liegen, als es 
ursprfinglich schien". In seinem Handbuchartikel hat er wesentliehe 
Fragestellungen zusammengefal]t, die uns zu den naehfolgend geschil- 
derten Untersuchungen angeregt haben. 

Zun/ichst seien die Ergebnisse vergleichender Untersuchungen fiber die 
Ausbreitung und Sehwerpunkte des , ,atrophisierenden" Prozesses im 
Schl/~fenlappen erw/~hnt, auch zum Vergleich mit der h~ufig graduell ver- 
schieden ergriffenen oder verschonten Gegenseite, aber auch in anderen 
Regionen des GroBhirns. Welter soll Stellung genommen werden zur 
Frage der Lokalisation des Prozesses innerhalb der Stammganglien, der 
Brficke, der Medulla oblongata und in einigen F~llen auch im Rfieken- 
mark, wobei vor allem fiber Befunde an den langen Bahnen berichtet 
werden sol]. 

Material und Teehnik 
Unter unserem Sektionsmaterial yon insgesam~ 760 F~llen seit 1953 befmden 

sich 17 Picksche Atrophien, das sind e~wa 21/4~ . Von diesen 17 F~lien wurden 
12 F~lle ausgew~hlt, bei denen es sich um ein besonders einheitliches MateriM 

�9 tterrn Professor Dr. W. SCROLZ in Verehrung gewidmet. 
�9 * Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft. 
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handelt; die Fi~lle stellen ausnahmslos kombinicrte oder auch reine Schl~fen- 
lappenatrophien dar, wobei bei den meisten der Schl~fenlappen bevorzugt betroffen 
iist. Bei 10 F~llen wurden zun~chst die Atrophiegebiete in ein Hirnschema, naeh 
beiden Seitcn gctrennt, eingctragen, (Abb.]) und d~nn nach dem unten be- 
schriebenen System seziert. 

Die makroskopisch festgehaltenen Atrophiegebiete des Grol~hirns wurden darm 
entsprechend der mittels verschiedener histologischer F~rbemethoden gewonnenen 
Untersuchungsergebnisse korrigiert. 

In den in Abb. 1 a angegebenen Schnittebenen wurden die Schl~fen]appen der 
Gehirne zus~mmen mit der ganzen ltirnhemisph~re 1 odor, in wenigen Fallen, nut 
zusammen mit den Stammgangliea in ffinf verschiedenen Schuittebenen gesetmit- 
ten, die B15cke im allgemeinen in Paraffin, ein grS~erer Block re. und li. in Celloidin 
fiir lqissI lind Heidenhain-Woelke eingebettet; yon jedem Paraffin-Block wurden die 
ersten Schnitte meist nach drei verschiedenen speziellen F~rbemethoden gef~rbt: 
Es wurden l%rbungen nach NISSL, H~I])E~]tAIN-Wo~I,KE und HOLZ]~R zur Zell- 
Markscheiden- und Gliadarstellung angefertigt. AuBerdem wurden einzelne Hemi- 
sph~ren zum Eisennachweis und zur Neurofibrillendarstellung mit Sehwefelammon 
bzw. mit einer odor zwei speziellen Silbcrf~rbungen (nach GLEES odor BoDL~) 
gefarbt. Die oben angefiihrten drei Fi~rbemethoden wurden auch an einem Schnitt 
dutch den Frontal- und Occipitallappen durehgefiihrt, wobei frontal meist die re. 
Seite in Celloidin eingebettet wurde. Einzelne oder mehrere dicser F~rbemethoden 
wurden eben~alls angewandt beider gesonderten Untersuchung der Zentralwindun- 
gen, des Kleinhirns, der ttirnschenkel, der Briicke, der Medulla oblongata und, falls 
vorhanden, des Riickenmarks. 

Fiir Gefrierschnitte wurdcn yon vorneherein B15cke aus einem Atrophiezentrum 
(Temporallappenpol odor Fug der 3. Stirnwindung), aus den Stammganglien, der 
Medulla oblongata oder der Pyramidenkreuzung, ferner aus dem Ammonshorn odor 
gyrus rectus entnommen und ebenfalls nach mehreren histologischen F~rbemetho- 
den gef~rbt. 

Zum Verst~ndnis der in Abb. 1 a ersichtlichcn Schnittffihrung durch den Tempo- 
rallappen seien kurz diejenigen Regionen unter Zugrundelegung der Nomenklatur 
und Cytoarchitektonischem I-lirnkarte nach K. B~O])~AN~ (Br.) oder v. EcoNo~o 
(v. Ec.) erw&hnt, die haupts~chlich dadurch erfaI~t werden sollen. 

Schnitt I : Regio temporoloolaris (Feld 38 Br.). 

Schnitt I I :  Area temporalis sup., media und inferior (Fold 22a, 21 und 20 Br.). 
Sehnitt I I I :  I. posterior-granulates hintercs Inselgebiet n. Br. mit Feldem 43, 52, 
22a, 21, 20 Br. (IB, TA 2, TE 1, TE 2 n. v. Ec.). 

Schnitt IV: Regio temporalis transversa int. (Fold 41 Br.) und Regio temporalis 
transversa ext. (Yeld 42 Br.) odor Heschlsche Querwindungen. Operculare Teile yon 
T 1; Folder 22b, 21 und 20, 36 (Regio fusiformis) n. Br. 

Schnitt V: Area occipito temporalis (Feld 37 Br . )und  hinterer Abschnitt yon 
22b; hintere Temporalgegend. 

Zum Vergleich mit Normalpr~paraten wurde das Gehirn eines mit 50 Jahren 
verstorbenen, schizophrenen Pat. (Ho. 8/57) unter genau den gleichen Bedingungen 
bearbeitet, nachdem komplizierende Erkrankungen durch histologische Unter- 
suchung ausgeschlossen werden konnten. 

1 Die Hemisph~ren beider Seiten wurden getrennt bearbeitet, wobei infolge Ent- 
nahme yon Material fiir die Gefriertechnik nicht in allen Schnittebenen ent- 
sprechende Vergleichsschnitte vorlagen. 
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A.  Gesamtiibersicht und Ausbreitung des Prozesses im Schl~/enlappen 

In den 8triehzeiehnungen Abb. 1 a und b sind die Ausfi~lle yon insgesamt zehn 
FAllen in drei verschiedenen Sehattierungen --  yon einfaeh bis gekreuzt gestriehel- 
ten zu sehw~rz ausgefiillten Gebieten entsprechend leiehten bis mittelschweren bis 
zu sehweren Ausfi~llen --  in Hirnsehematas eingetragen worden. 

Dargestellt sind jewefls die ttemisphi~ren beider Seiten: In Abb. 1 a ]i. lateral und 
medial, re. lateral; in Abb. lb  re. lateral und media], ]i. lateral. Zur Darstellung der 
Inselausfi~lle und der ttesehlschen Querwindung sind fiber der gesamten Insel die 
jewefligen opereuliiren Teile frontal, zentrM und parietal dureh einen Sehnitt ent- 
fernt zu denken. Die Sebnit~fiihrung ist dureh eine leicht bogenfSrmige, gestriehelte 
Kurve angedeutet. Der Fall 5, Abb. 1 a, konnte wegen einer ~berlagerung dutch 
arteriosklerotisch bedingte Veranderunger~ nur auf der li. Seite untersueht werden. 
Im iibrigen wies nut der Fall 10 eine erhebhehere Uberlagerung, vor allem dureh 
senile Plaques und Fibrfllenver~nderungen auf. Die Ausbreitungen der Fi~lle 11 und 
12 der Tabelle, yon denen der Fall 11 einen in seinem Verteilungsmuster dem Fall 10 
i~hnliehen Typ darstellt, und der FM112 ebenfalls einen nahezu reinen SeMi~fen- 
]appelff~ll repr~sentiert, weichen nieht wesenthch yon den dargestellten Typen ab 
und sind in den tibrigen Regionen aus der Tabelle ersiehtlieh. 

Von unserem Mater ia l  s ind demnach  neun F~lle  den  f ron to - temporo-  
pa r i e t a l en  A t roph i en  zuzurechnen,  un te r  denen sich ach t  Fs mi t  
be ton t e r  At roph ie  im l inken Schlgfenlappen befinden. Dre i  F/il le geh6ren 
zu den  , , reinen" Sehl/~fenlappenatrophien.  Nach  SPATZ gib t  es keine  
eigent l ieh , , reinen" F/~lle, es hande l t  sieh wohl  immer  um Kombina t i ons -  
t y p e n  mi t  bes t immten ,  ziemlieh k o n s t a n t e n  Ver te i lungsmustern .  

Man k a n n  aueh hier in  der  Ver te i lung der  At roph iegeb ie te  gewisse, 
immer  wiederkehrende  t I aup t l oka l i s a t i onen  der  Atrolohie (Atrophie-  
zent ren  naeh  SrATZ) n ieh t  i ibersehen:  Es s ind dies die Pol-  und  Basis-  
regionen sowohl des F ron ta l - ,  als hier  vor  a l lem des Tempora l l appens ,  der  
un te re  Pa r i e t a l l appen ,  Teile der  Insel  und  in mehreren  F/fllen aueh der  
FuB der  3. S t i rnwindung  und  unte re  Teile oder  der  ganze Bereieh der  
vo rde ren  Zent ra lwindung,  media l  der  G y m s  einguli.  

Zum besseren Vers tgndnis  der  S t r ichzeiehnungen (Abb.  1) muB kurz  
au f  die r e l a t iv  kons t an t e  Reihenfolge der  Sehieh ta t rophie  e ingegangen 
warden,  wie sie sieh in unseren  F/~llen bei  der  Verfolgung der  R i n d e  mi t  
e r s taunheher  RegelmgBigkei t  gezeigt  hat .  Sie entsloricht - -  wenn aueh 
gewisse Var ia t ionsmSgl iehke i ten  bes tehen - -  e twa der  ge ihenfolge ,  wie 
sie als Eunomie  der  Sehich tenpathokl i se  b e k a n n t  is t  (M. VOGT; C. u. O. 
VOGT; D. SC~IFFE~). 

Naeh  der  Anzah l  der  a t rophisehen  Rindensch ieh ten  wurden  die gefun- 
denen Ausf~lle in drei  Grade  eingetei l t .  

A]s leichten Grad der Ausf~lle finder man, wie schon SCOFFER betont hat, immer 
einen Be/all der Schicht IIIa;  Ein/aeh gestriehelte Regionen. Hier ist m~nchmal 
makroskopisch noch keine Atrophie festzustellen; zu ihrer Festlegung mug man die 
ginde tiber l~ngere Streeken mit Normalpr~paraten vergleiehen und mug notfalls, 
wie es hier gesehehen ist, mehrere F~rbungen der gleiehen Gegend zum Vergleieh 
heranziehen. In seltenen Fallen kSnnen auch einmal sehon ganz leiehte Ausf~lle oder 

Arch. Psychiat .  Nervenkr.,  ]~d. 201 19 
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A b b . l a .  Schema der Schnittffihrung durch den Schl~fenlappen und Strichzeichnungen der F~lle 1 
]~s. 48/58, 2 Ra.  62[57~ 3 Ad. 110/54, 4 Ha .  108/54, 5 Tr. 87/56 

A t r o p h i e n  d e r  2 q e r v e n z e l ] e n  (N.  Z.)  i n  d e r  U n t e r s c h i c h t  I I I b  o d e r  - -  n o c h  s e l t e n e r  - -  
i n  I I  v o r h a n d e n  se in ,  
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AIs mittleren Grad bezeichnen wir systematische, st~rkere Ausf~lle der N.Z. oder 
eine VerSdung der Schichten I I ,  I I I a  und  b:  Gekreuzt gestrichelte Regionen. Hier 
besteht  iiberall bereits makroskopisch eine ]eichte Atrophie. Variat ionen: VSlliger 
Ausfall der gesamten II .  und  I I I .  Schicht, meis~ unter  Verschonung von I I I c .  
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r e  r e  
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Abb. lb. F~lle 6 I1.47/57, 7 Ur. 61/55, S Lu. 66/55, 9 Schm. 14/54, 10 Du. 21/56 

Als schweren Grad fanden wir d~nn eine fast  vSllige VerSdung der Rinde, bei der 
n icht  nu t  die II .  und  III .  Schicht, sondern auch noch die V. und  VI. Schicht zu- 
grunde gegangen sind. Hier ist daim meist  nur  noch die Schicht IV in einem Streifen 
erhalten,  oder es bes teht  in seltenen F~llen eine TotalverSdung der Rinde:  Schwarz 
ausge/i~llte ~egionen. 

Diese Reihenfolge der Schichtdegeneration war immer wieder zu beobachten.  
So folg~ z.B. im Falle 2. Ra.  einer Degeneration der Schicht I I I a  die Schicht I I I b ,  

19" 
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d~nn II, V und VI. Es kann aber such II  auf I I I a  folgen, wghrend l I I b  noch besser 
erhalten ist. Meist sieht man beim mittleren Atrophiegrad II, I I I  u und b zusammen 
betroffen, so dal~ nur noch IIIe,  IV, V und VI gut erhalten sind. Nie war V und V I  
ergri/[en oder gar ver6det, wenn I I  und 1 I I  noch erhalten war. Eia weiteres, hgufig 
gesehenes VerSdungsmuster im sehweren Atrophiegmd ist die Ver5dung der 
Sehiehten II, I I I a  und b, V undVI, wghrend nur noch I I I  c undIV erhalten sind. 

Abb.2.  Fg l l  1 Es. 

Die Reihenfolge der Schichtatrophie ist also immer :  I I I  a - - I I I b - - I I  
(oder sel tener:  I I I a - - I I - - I I I b ) - - I I I e - - V  u n d  VI  (oder: V und  V I - -  
I I I  e ) - - IV .  Gegenfiber der Reihenfolge, die M. VOGT angegeben ha t  
( I I I  1 - - I I I  2 - - I I I  3 u n d  I, d a n n  II) ,  ha t  sich bei unseren Fgl len gerade 
die Schieht I I1  e meist  als re la t iv  resis tent  erwiesen. Schon bei mi t t l e ren  
A~rophiegraden ersehien in  fast ~llen F~l len  ein Sta tus  spongiosus, meist  
in  I I .  Die Ri ickkehr  der Schiehten yon  Hauptg t rophiegebie ten  in  besser 
erh~ltene Regionen gesehah in  re la t iv  gesetzm~13iger Weise in  umgek6hr- 

t e r  Reihenfolge. 

Als Beispiel einer typischen fronto-Cemporo-p~rietalen, nur lelchten bis mittel- 
schweren Atrophie ist in Abb.2 die li. ttemisph~re unseres Falles 1 Es. wieder- 
gegeben; es handelt sich um eine 57jghrige Frau mit einer Ges~mterkrgnkungs- 
d~uer yon nur ll/e J~hren (siehe T~belle). Es besteht hier eine li. betonte Atrophie, 
die frontal bis einschl, zur vordere~ Zentralwindung reicht. Deutlich erkennb~r 
ergriffen sind aul3erdem temporal die vordere Hglfte des gyrus temp. sup. und untere 
Sehl~fenlappenwindungen, ferner der nnteren Parietallappen. Makroskopisch ver- 
sehont sind die hin~ere Zentr~lwindung, hintere Teile der oberen Temporalwindung, 
sowie der Occipitallappen. 
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DaB die Rindenausf~lle an einzelnen Stellen fiber die makroskopisch 
sichtbaren Atrophiegrenzen hinausgehen, zeigte die histologisehe Kon- 
trolle mittels unserer Stufenserie. In  den vorderen Anteilen des gyrus 
temp. sup. schliefien sich die Ausf~ile der vorderen Inselwindungen fiber 
die versts atrophische Fissura Sylvii unmittelbar an den Ausfall im 
oberen Temporallappengyrus an. Etwas weiter hinten ist nur die untere 
H~lfte der Insel leiehter betroffen, die obere zeigt einen vSllig normalen 
Rindenaufbau. Im hinteren Bereieh des gyrus temporalis sup. hat sieh 
seine Unterseite --  angedeutet durch eine leichte Striehelung -- ebenfails 
als leieht atrophiseh erwiesen und erst an der Kuppe und 0berfl~ehe, vor 
allem im Bereich der ttesehlschen Querwindungen, ist die Cytoarchi- 
tektonik der Rinde w~eder normal. 

Bemerkenswert ist ferner, da6 sieh die Rindenatrophie hier an der 
Basis, in HShe der unteren Sehls ein Sti~ck weir lateral und 
medial in den Occipitallappen hineinzieht. Diese oce~pitale Beteiilgung, die 
w~r in ffinf unserer F/~ile, meist auf der linken Seite, feststellen konnten, 
land sich hier in Form e~nes lamins Ausfalls in I I I a  in IIShe des 
Gyrus oedpitalis lateralis. 

W~hrend in Schnittebene IV ]i. das Ammonshorn keine Ver~nderungen und das 
Subiculum nur geringe Ausf~lle aufwiesen, verst~rken sich die ]amin~ren Schicht- 
ausf~lle im Gyrus fusiformis und temporalis inf. in Form einer Schichtatrophie in 
I I Ia  und b, etwas weniger in II. Diese lamin~ren Ausf~lle sind, wie Abb.3a zeigt, 
im su]cus temporalis inf. und im aufsteigendea gyrus deutlich zu erkenn~n; wobei im 
sulcus eine leichte Akzentuierung besteh~. Im iibrigen ergeben sich hier nach oben 
hin im Schl~fenlappen keine wesentlichen Ausfallsdifferenzen; erst an der Unter- 
fl/~che des gyrus temporalis sup. ist nur noch ein geringer Schaden in I I Ia  und b zu 
verzeichnen. 

W/~hrend dieser Fall bei ann~hernd gleiehstarker Verteilung der 
Atrophien im Schl//fenlappen zumindest in seinen hinteren Anteilen 
vieileicht eine gewisse sektorenf6rmige Begrenzung yon caudal nach 
cranial erkennen 1//gt und man ihn deshalb zu dem yon SrATz auf- 
gestellten ,,temporalen Sektortypus" reehnen kSnnte, unterscheiden sieh 
davon die naehstehend geschflderten F//lle (lurch ihre nach der Basis zu 
stark zunehmenden AusJ~ille, wobei diese unter deuthcher Schwerpunkts- 
verlagerung naeh basal zu gleiehzeitig den gyrus hippoeampi und uncus 
verst//rkt mit einbezogen haben. Bei diesen Typen kann der Vergleich 
mit einem , ,Sektor" unseres Eraehtens nieht das eigentlieh Charakte- 
ristisehe des Verteflungsmusters der Atrophien treffen, zumal der von 
SrATZ angegebene Hauptteil des Sektors mit der 2. bis 4. Temporalwin- 
dung hier gar nicht haupts//ehhch betroffen ist. Wit werden sie deshalb 
entsprechend den ,,/rontalen Basaltypen" yon SPATZ als ,,temporale 
Basaltypen " bezeiehnen. 

Es handelt sieh hier um in unserem Sektionsmaterial besonders h//ufig 
vorkommende, einander sehr ghnliehe Bilder. Wit wurden auf diese 



276 HER~A~NJA~O~: 

Abb. 3a. Derselbe Fall. Li.Sehl~fenlappen. Suleus mit gyrus temp. inf. Schiehtatrophie in I I I a  und b, 
weniger in I I  (~issl-Priiparat) 

Abb. 3 b. Fall 2 Ra.Re. Schl~fenlappen. Dbersicht gyrus temp.inf. (li.) - - fusiformis (re.). In  letzterem 
gyrus erhebliche Verst~rkung der Ausf~lle in I I I a  und b (l~issl-Pr~parat) 

typische Ausbreitung aufmerksam, ~ls wit  an der Basis des Schl~fen- 
lappens mehrere Male auf kongruente Lokalisationen der Ausfi~lle im 
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Markseheiden- u n d  Nissl-Pr/~parat gestogen sind. Auger  drei Fgl len 

(Fall  1 Es., 3 Ad., 8 Lu.) zeigen alle, also neun  Fs den  , , temporalen 

Basa l typus" .  
Die beiden A b b . 3 b  und  4 sowie eine kurze Besehreibung der Ausf/~lle 

sollen diesen Typus  erl/~utern. 

Abb.4. Derselbe Fall. Hemisph~iren(ibersicht der gleichen Schnittebene re. (}tlgIDENHAIN-WOEI, KE) 

Die beiden Abbildungen st~mmen von dem Fall 2 ga. Abb. 3 b zeigt die an der 
Basis, im sulcus temp. inf. gegeniiber]iegenden gyli, temp. inf. (li. im Bfld) mit einer 
nur geringen Rarefizierung an N.Z. in den Sehichten I I Ia  und b und fusi/ormis (re.) 
mit sehweren Ausfgllen in diesen Schichten in der III. Schnittebene re. Man sieht 
deutlieh die Verstgrkung der Ausf~lle im gyrus fusiformis. Noch starker, als dieser, 
ist der gyrus hippocampi atrophiseh, hier ist die t~inde auger in IIIc,  IV und V fast 
vSllig verSdet. Streekenweise ist aueh nahezu die ganze I~inde ~trophisch. N~ch 
oben zu jedoeh bessert sieh das Bild. Der gyrus temp. reed. und die Unterfl~che des 
gyrus temp. sup. zeigen nur noeh leichte, deutliehe Schaden in I I I a  und b, die sich 
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an der Kuppe verlieren. Hier und an der Oberflache der Windung is~ die Cytoarchi- 
tektonik normal, doch tauchen gegen die Fiss. Sylvii zn bald wieder Ausf~lle in I I ,  
I I I a  und b auf und aueh im unteren Tell der Inselrinde bestehen noch deutliche 
Ausf~lle in den Schiehten I I I a  und b. Der obere Tell der Insel ist wieder normal. 

Abb.4 zeigt eine Gesamtfibersicht der gleichen Schnittebene im Markseheiden- 
pr~parat. Diese verdeutlieht die Verst~irkung der Aus/~iIle nach der Basis zu, wobei 
erst in den gyri fusiformis und hippocampi eine leiehte Aufhe]Iung im Mark hinzu- 
komm~, we wir ja auch eine besonders starke A~rophie der Rinde im Nissl-Pr~parat 

Abb.5. Fall 12 Ba. 

ange~roffen haben. Die medio-basMe Grenze gegen das Ammonshorn zu ist, wie hier 
ebenfalls zum Ausdruek kommt, scharf zu ziehen, ni~m]ich am C/bergang veto Subi- 
culum-Praesubiculum zum gyrus hippocam29i. 

Wit haben die Grenzloka]isation der Atrophie an der Basis gerade bei den 
temporalen Basaltypen angetroffen mit  Ausnahme eines einzigen Falles, bei dem 
das Ammonshorn mit  in die Atrophie einbezogen ist, dem stark atrophischen 
Fall 9 Schm. 

Die obere Grenze der Atrophie lieg~ hier, wie in den meis~en Fgllen, e~wa in des" 
Mitre der Insel, wobei der untere Tell gewShnlich leicht bis mittelsehwer atrophisch 
ist, der obere dagegen normale Verhgltnisse aufweist. Diese Atrophie ist in Abb. 4 
an der infolge Fehlens des" normMen Myeloarchitektonik blassen F~irbung der Rinde 
mit  leiehter subcorticaler Aufhellung kenntlieh. Auch die Beteiligung der mittleren 
Schlgfenlappenregion und des gyrus einguli stellt sich als Blgsse der Rinde in diesen 
Bereichen dar. 

Seitenvergleiche beider Schlgfenlap~en. Von 10 beidseitig in gleiehen Schnit~h6hen 
untersuchten Fallen iiberwiegt in 8 F~llen im Grade oder in der Ausdehnung der 
Atrophie der li. Sehl~fenlappen gegeniiber dem re., in zwei F~llen, den reinen 
SchlafenIappenfallen 10. Du. und 12 Ba. mehr grad- als ausdehnungsm~iBig der re. 
Schlafenlappen. 

Als Beispiel ffir einen reinen Sehl~fenlappentyp der Atrophie zeigt Abb. 5 die 
li. Hemisphere des Falles 12. Das Gehirn zeigte im ganzen makroskopisch eine auf 
belde Schl~fenlappen beschrank~v, anscheinend symmetrisehe, pol- und basis- 
betonte Atrophie in typischer Ausbreitung innerhalb der Sehli~fenlappen. Die histo- 
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logische Untersuchung ergab jedoch auger dem Vorliegen eines temporalen Basal- 
/alles mit Betonung im gyrus hippoeampi und im Temporallappenpol eine deutliehe 
Verstarkung der Atrophic auf der re. Seite im Seitenvergleieh: ttier sind z.B. im 
re. Schl~i#nlappenpol a]]e Schiehten bis auf die Schicht IV fast vSllig verSdet, nur 
in Gegend des gyrus temp. sup. sind dig Sehiehten V und VI noch ganz gut erhalten. 
Links dagegen haben nur die Schichten II,  I I I a  und b starker gelitten. Re. hat dig 
Atrophie sogar auch auf die Heschlsehen Querwindungen i~bergegri//en. Aul~erdem 
ergaben sich histologisch eine Beteiligung des re. gyrus einguli und, in leichtem 
Grade, der Basis des Frontallappens. Im fibrigen gleieh~ die Ausbreitung im 
Sch]~fenlapperl derjenigen unseres Falles 10 Du. 

GrSbere oder feinere Untersehiede zwischen beiden Seiten konnten  in 
allen en~spreehend untersuchten Schl~fenlappen, aueh in makroskopiseh 
anscheinend symmetrischen,  festgesteHt werden. I n  den meisten F/~llen 
hat  die Atrophie  auf  der dominierenden Seite mehr  Rindenschiehten 
erfaBt, als auf  der Gegenseite. Vergleich~ man  beide Seiten, so ergeben 
sich hier / ihnl iehe Differenzen im Befall der in bes t immter  Reihenfolge 
anf~lligen Rindenschiehten und -untersehichten, wie bei den versehiede- 
nen Ausfallsgraden innerhalb des gleichen Schl~fenlappens (z.B. links 
i i ,  I I I a  und  b - -  rechts I I I  a). I n  den meisten F~llen kommt~ zum grad- 
m~13ig st/~rkeren Befall aueh eine grSI~ere Ausdehnung hinzu (vgl. Abb.  1). 

DaI~ es innerhalb der Sehl~fenlappen vereinzelt aueh vSllig symmetrisehe Bilder 
von Atrophie gibt, zeigt ein Seitenvergleich der Pol- und vorderert Temporalgegend 
des Falles 7 Ur. Hier sind die Schichten II,  I I I a  und b beiderseits symmei~riseh ver- 
5det; anch in den temporalen Basalwindungen sind die gleiehen Sehiehten symme- 
trisch ausgefa]len. Das ~dberwiegen des ]i. Schl~fenlappens ist hier nut an der etwas 
starkeren Betonung der AusfAlle mittlerer und oberer Schlgfenlappengebief~e im 
hinteren Absehnitt li. zu ersehen. Der Yall 6 If. dagegen wies bei makroskopisch 
ebenfalls erstaunlicher Symmetrie der Atrophic der Sehl~fenlappen, vor allem im 
Po]gebiet, histologisch insofern eine ]eichte Linksbetonung auf, a]s bei ihm re. die 
Schieh~ I I Ic  deutlioh besser erhalten ist, als li. 

Wirklieh exakt  symmetrische Ausf~lle auf  beiden Seiten scheinen dem- 
naeh im allgemeinen nur  sehr selten vorzukommen.  

I m  Hinblick auf  den von SPATZ aufgestellten Begriff des Schrump- 
fungszentrums ist in diesem Zusammenhang  darauf  hinzuweisen, dal~ man  
diesen Begriff lokalisatorisch wohl nicht  allzu eng fassen daft.  ~Es ist 
jedenfalls immer  wieder erstaunlieh zu sehen, wie sieh die Atrophie vor  
ahem basal in vSllig gleiehmgBiger Starke nach occipital zu ausdehnt,  
wobei lediglieh die Polgegend betont  ist. Diese recht  gleichm~Bige Ver- 
teflung der Ausf~lle fiber weitere Regionen land sich nieht  nur  in Spgt- 
fgllen, sondern liel] sich schon in einem Fall  ohne grSbere makroskopisehe 
Atrophie  (Fall 11 De. der Tabelle) feststellen. 

t t ier  waren an den beschriebenen Pr~dilektionsste]len des Sehl~fen- 
lappens und  der Insel  in einer Lokalisat ion ~hnlich dem Fall  10 verbrei tet  
Zellsohwellungen - -  neben zahlreichen argentophilen Kugeln  und  bei 
Fehlen yon  Plaques nnd  Fibri l lenveranderungen - -  geringe, aber sehr 
charakteristische lamin~re Ausf/~lle in der I I I .  Sehieh~ festzustellen, 
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meist nur in der Unterschicht I I I a .  Diese nur  sehr geringen Ausf/~lle fan- 
den sich bereits im ganzen Schls ohne Polbetonung, mit einer 
leichten Verst~rkung an der Basis, wobei der ,,temporale Basaltypus" bis 
in alle lokalisatorischen Einzelheiten vertreten war. Die Ausbreitung in 
den fibrigen Regionen ist aus der Tabelle ersichtlich. 

Wie erheblich grad- und ausdehnungsms die Unterschiede der 
Atrophie sein k6nnen, zeigt die Gegeniiberstellung der linken Hemisphere 

Abb.6. Fall 9 Schm. 

unseres Falles 9 Schm., bei dem bereits makroskopisch eine totale Fronta l -  
u n d  teilweise auch Temporala t rophie  angetroffen wurde (Abb. 6), wobei 
die W i n d u n g e n  in  den Haupta t roph iegeb ie ten  l inks yon  der Ar t  eines 
,,Nul3reliefs" extrem atrophisch sind, eine Atrophie,  wie sie yon  der 
senilen oder pri~senilen Demenz hie erreicht wird (SPATZ). 

Auf den ersten Blick kSnnte man annehmen, es handle sich um eine extreme 
Allgemeinatrophie, zumal das Gehirn im ganzen stark verkleinert ist. Es wog bei der 
68j~hrigen Frau nur 870 g. Die Krankheitsdauer betrug e~w~ 61/2 Jahre. Trotzdem 
heben sich, wie vor allem aus der Darstellung des Falles Abb. 1 b ersichtlich ist, die 
typischen Pr~dilektionsstellen auf beiden Seiten deutlich hervor, wi~hrend re- 
sistente Gebiete zumindest eine geringere Atrophiebeteiligung erkennen ]assen. In 
der li. ttemisph~re, die nur makroskopisch untersucht werden konnte, weist nur der 
0ccipitallappen keine greifbare Atrophie auf; diese ist aber auch hier bei dem 
sonstigen allgemeinen Befall, einschliel3lleh der Heschlschen Querwlndungen, nieht 
ganz auszuschlie~en. Da~ immer noch recht erhebliche Atrophieunterschiede be- 
stehen, zeigt vor ahem die re. ttemisph~re. 

Es wird noch zu erSrtern sein, wie sieh der atrophisierende Prozel~, der bier aueh 
die beiden vorderen Zentralwindungen mit einbezogen hat, im Mittelhim, der 
Medulla oblongata und im l~fickenmark auspragt. 

B. Besprechung der Be/unde 

Wie die systematische Un te r suchung  des Schliifenlappens in  unseren 
zwSlf Fi~llen gezeigt hat ,  kSnnen  zwar Grad u n d  Ausdehnung  der 
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Atrophie yon Fall zu Fall betr~chtlich variieren; es kehren aber in ge- 
wissen Grenzen mit Vorliebe bestimmte Ausfallstypen immer wieder, 
wobei sieh im allgemeinen bereits bekannte Schwerpunkte der Atrophie 
besti~tigt haben. 

Es haben sieh jedoch die yon S~ATz in seinen , , Sek tor typen"  angege- 
benen Grenzen in allen unseren F~illen insofern verschoben, als an der 
Basis der gyrus hippocampi mit in die Atrophie einbezogen ist. Die untere 
Grenze lag mit nur einer Ausnahme einer Ammonshornbeteiligung am 
Ubergang des Subieulums-Praesubiculums zum gyrus hippoeampL Beim 
, temporalen Basaltypus" land sieh eine deutliehe Versti~rkung der 
Atrophie in den basalen gyri einsehlieglieh des gyrus hippoeampi. Nach 
oben zu erwies sich die Grenze im gyrus temp. sup. nur als sehr inkons.tant, 
da dieser, wenn auch nur leicht, in vielen F~llen auch in den hinteren 
Regionen mit in die Atrophie einbezogen ~st, ein Befund, den M. N~v- 
MA~ im Gegensatz zu v. BAGH als ,,klassischen Typ yon Atropbie" bei 
ihren Fi~llen bezeiehnet hat. In den restliehen F~illen zeigt nur ein meist 
recht kleiner Bezirk an der Kuppe und Oberfli~ehe der Windung keine 
eytoarehitektonischen StSrungen. Zumindest im vorderen, in vielen 
F~illen aueh im hinteren Bereieh des Sehl~fentappens mul3 die Insel  in die 
Atrophiegrenzen einbezogen werden, da die Atrophie hier fiber die Fiss. 
Sylv/i kontinuierlieh auf diese fibergeht und ihre untere Hiiffte in typL 
sehen F/~llen mit ergriffen hat, so dal] sich die obere Grenze der Atrophie 
meist erst in halber HShe der Insel land. Der Liinge nach ist der Schwer- 
punkt der Atrophie in den meisten F~llen im Temporallappenpol gelegen, 
der in ](einem Fall ganz unbeteiligt ist. Die bintere, oceipitMe Grenze lag 
nahezu in allen F~llen, meist aueh bei graduell geringerer Atrophie an der 
Grenze zum 0ccipitallappen, in der V. Sehnittebene. In nicht weniger als 
fiinf F~llen ~ hat sie darfiber binaus basale Teile des Oceipitallappens 
lateral oder medial einbezogen. Der Oeeipitallappen kann demnaeh, 
gegenfiber bisherigen Ansehauungen, in gewissen Regionen lateral oder 
medial-basal an der Atrophie teilnehmen. 

Im Hinbliek auf diese Gesamtverteilung der Ausf~lle stimmen wir 
S~'ATZ durchaus zu, wenn er an der Systembezogenheit der Atropbie fest- 
hs Doch seheint jeder Versuch, diese in irgendein Schema einzuordnen, 
zum Seheitern verurteilt.  Es wird irgendeine Auswahl getroffen, aber es 
ist schwierig, diese zu interpretieren oder auf einen Nenner zu bringen. 

Dal] die Grenzen der cytoarchite]ctonischen Felder nicht eingehalten 
werden, ist bereits mehrfaeh festgestellt worden (Literatur siehe Hand- 
buchbeitrag SI'ATZ) und ist bier ebenfalls aus der Verteilung der Atro- 
pbi~n zu ersehen. 

1 Anmerkung bei der Korrelctur. Inzwischen konnte ein weiterer Fall mit einer 
sicheren occipiSalen Beteiligung in ~hnlicher Lokalisation histologisch verifiziert 
werden. 
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Es miissen aber auch gegentiber den yon  SeATz - -  wenn auch nur  im 
Sinne einer Regel - -  angefiihrten entwicklungsgeschichtlichen Parallelen 
Einw~nde erhoben werden. 

Keineswegs k a n n  m a n  myelogenetische Gesichtspunkte (PICK u. RwICH; 
F~IED~ICH, G., M~LA~UD U. WAGOO~E~ u.a.) zur Erkl~rung der Atrophie-  
Pr~dilektionsstellen heranziehen;  v. B~.~U~MffRL ha t  bereits 1939 ver- 
merkt ,  daI3 friihzeitig Gebiete befallen werden k6nnen, die nicht  den 
sp~t markfaserreifen Terminalgebieten FLEC]~SIGS angeh6ren;  denn nu t  
Tefle der 2. und  die 3. Temporalwindung haben  eine eigentlich sp~te 
Myelinisation, w~hrend Pr~dilektionsstellen, wie die Polregion, eine 
kleine Zone in der 2. Tempora lwindung sowie die 4. Tempor~lwindung 
zusammen mit  den weitgehend resistenten Heschlschen Querwindungen 
schon friih myelinisiert sind. 

Es finden sieh demnach keine iiberzeugenden Parallelen zwischen 
starker atrophischen und spi~t markreifen Regionen. Aber auch sonst be- 
stehen /ceine eindeutigen Beziehungen atrophiean/~illiger Gebiete zu ent- 
wic]clungsgeschichtlich ]ungen Systemen. 

Es gibt  gewisse basale neoeortikale Gebiete des Frontal-  und  Temporal-  
lappens, die Atrophiegebiete  darstellen (SPATz). Doch trifft man  an vielen 
Stellen phylo- oder ontogenetisch alte Gebiete, die sich gerade als Pr~- 
dilektionsstellen erweisen, wenn man  die Gesamtausbrei tung der Atrophie  
berticksiehtigt. Gegen die Bedeutung  phylogenetischer Gesichtspunkte 
(GANs) ha t  vor  allem v. D. HEIDE Bedenken geltend gemaeht  (zit. SPATZ). 

Phylogenese. Naeh Ar,AZOUA~I~E und ALBE-FESSA~D wird der Neocotex des 
Schl~fenlappens im wesentlichen begrenzt naeh oben dureh die phylogenetiseh alte 
Parallelfurehe (sillon parall~le), die bereits im 6. Monat entsteht and die sehr 
konstant ist. Sie entsprieht dem sulcus temporalis sup. W~hrend der vordere Haupt- 
teig der oberen Schlii/enwindung zusammen mit dem genannten suleus und den 
Heschlschen Querwindungen aus phylogenetiseh alten, hinteren Anteilen der ,2. ge- 
bogenen Windung" gebildet werden, entsteht die Insel ebenfalls aus phylogenetisch 
alten Anteilen, aus der vorderen Partie der 1. und 2. gebogenen Windungen. Dies 
sind demnach entwicklungsgeschichtlich alte, zusammengeh6rige Teile, die sieh in 
unseren Fi~llen v6llig versehieden verhalten. Selbst der sulcus temporalis sup, mu~ 
als Prfi.dilektionsgebiet gelten, da er praktisch immer, auch in unserem makrosko- 
pisch unauffi~lligen Fall l l  De. an der Atrophie teilnimmt. 

Ontogenese. Im l~ahmen ihrer Schflderung der Entwicklung des SchlAfenlappens 
unterstreichen die obengenannten Autoren, dab bereits im 4. Monat die assoziativen 
Zentren beim Menschen entwickelter seien, als die Projektionszentren. In diesem 
Zusammenhang seien die Strukturen des Rhinencephalon yon Bedeutung, unter 
dener~ die palaeocortikale Area entorhinalis als ein Geruehsassoziationszentrum 
hervorgehoben wird (Feld HA und HB v. Ec., Area 28 Br.). 

N u n  ist gerade diese Region praktiseh in Mlen unseren Fi~llen hoeh- 
gradig atrophisch, vor  allem im AnsehluB an den N. amygdalae  im 
Bereieh des Uncus sowie weiter nach occipital zu im Bereich des palaeo- 
eorticalen gyrus  hippoeampi  (Area 28 Br.), der ja aueh gew6hnlich mit  in 
die Atrophie  einbezogen ist. 
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Die im Sehl/ffenlappenbereieh angefiihrten Praedilektionsstellen sind 
reich an Verbindungen. Die Area entorhinalis dient der Assoziation mi.t 
dem Hippoeampusgebiet und der temporalen Rinde, vor allem zu tempo- 
ral-basalen Feldern. Der Temporallappenpol ist dutch das besonders 
starke Biindel des Faseiculus uncfformis mit dem oft gleiehstark ergriffe- 
hen orbitalen Tell des Frontallappens in gegens/itzlicher Riehtung ver- 
bunden. Endlieh sind die eigentlichen Temporalgebiete, die Areae 21 und20 
Br., aueh als ,,motorisehes Assoziationszentrum" bezeichnet, mit Regio- 
hen des unteren Parietallappens (Areae PG nnd PF  v. Ee.), aber auch 
mit lateralen und medialen Regionen des Oeeipitallappens verbunden. 
Die Areae 39 und 37 Br. im hinteren temporalen Bereieh stehen mit dem 
eigentliehen Sehl/~fenlappengebiet in reieher Verbindung. 

Sicherlieh lassen sieh hier keine festen Regeln aufstellen, aueh keine 
strengen Beziehungen, wenn man etwa an die sehr h/~ufige Resistenz des 
Ammonshorns oder an die oft unterschiedlichen Atrophiegrade der oben- 
genannten, miteinander verbundenen Regionen denkt. Aber es lassen 
sieh doeh, wenn anch nur in groBen Zfigen, gewisse Parallelen zwisehen 
einigen Hauptassoziationen und oft st/irker atrophisehen Rindenregio- 
hen -- z.B. zwisehen Temporallalopenpol und orbitalen Regionen des 
Frontallappens sowie zwisehen dem mittleren Temporalgebiet und dem 
unteren Parietale --  nieht ganz yon der Hand weisen. Eine Bevorzugung 
assozia~iver Systeme ist bereits diskutiert worden (L6wE~B~O, BOYD 
u. S ~ o N ;  v. MA~SV~LT; SIMO~u und soll an diesen Beispielen ana- 
tomisch untersuehter F/~lle ebenfalls in Betraeht gezogen werden. 

C. Ausbreitung in anderen Regionen des Gro/3hirns 

Frontallappen. Es best~tigte sich bier die Feststeliung yon S~'ATZ, dab 
der /rontale Basaltypus hgufiger vorkommt, als andere Frontaltypen: 
In  zwSlf F~llen war er achtmal vertreten. In  den F~llen 10 und ] 1 ist der 
Frontallappen nicht beteiligt ; in den F~llen 1 und 9 fand sieh eine ,,totale 
Frontalatrophie" ohne wesentliehe Basisbetonung. Aul3erdem sind die 
F/ille 3, 4 and 5 links wegen der Einbeziehung der vorderen Zentralwin- 
dung in die Frontalatrophie als totale Frontalatrophien zu bezeichnen. 
Nur in drei yon diesen F~llen konnte aueh ein lJbergreifen auf das Para- 
zentrall/~ppehen festgestellt werden. Auf die relativ h/~ufige Beteiligung 
der vorderen Zentralwindung hat bereits v. BAG~ hingewiesen. Ein fron- 
taler Konvexitgtstypus war in keinem Fall vorhanden. 

Bei der histologisehen Kontrolle der frontalen Basaltypen ergab sieh, dal3 bei 
diesen der Schwerpunk~ der l~inden- und Markveri~nderungen im Bereich des gyrus 
rectus festzustellen war. Dieses orbitale Sehrumpfungszentrum (SrATz) zeigte sieh 
im Fall 9 isolier~ mit dem in vielen Fgllen ebenfalls betont atrophisehen Frontalpol 
betroffen. Dabei konnte an I-Lnd einiger hintereinander gelegter Sehni~te des 
Falles 8 li. bes~/itig~ werden, dab sieh die Rindenausf~lle im gyrus rectus und in un- 
mittGelbarer Umgebung medio-bas~l nach hinten zu verstgrken. 
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Das ,,operculare Schrumpfungszentrum" (SPATZ) mit Betonung der pars oper- 
cularis der 3. Frontalwindung (Area 44 Br.) land sich in ffinf F/~llen. 

Was die Intensit~t der Ausf~lle an der medialen Seite frontal betrifft, so war hier 
vor allem bei frontalen Basaltypen eine Verst/~rkung der Atrophie medio-basal 
deutlich. Erw~hnenswert ist wegen seiner eigenartigen Lokalisation ein stark 
atrophischer Degenerationsstrei/en der Rinde ]enseits der Mantelkante ira Falle 2 li., 
der in mehreren histologischen Schnitten verifiziert werden konnte. Er hat in der 
Literatur bisher keine Entsprechung. 

Am regelm/~igsten is~ in f~s~ ~llen Fifllen medi~i der gyrus cinguli 
beteilig~, zumindest  in seinem vorderen Antei]. 

DaD die Atrophie  der vorderen Zentralwindung in ihrem unters~en 
Abschn i t t  h~ufig betont  oder auch isoliert vo rkommt  (v. BACH), 1/~Bt sich 
in den F/~llen 1, 2 und  9 ablesen, wobei auch bier der atrophisierende 
ProzeB yon  der 3. St i rnwindung aus dor tb in  iiberzugehen scheint. 

Als Beispiel ffir die Ausdehnung der Atropbie  innerhalb der vorderen 
Zentra lwindung sei der histologische Befund des rech~en gyrus praecen- 
tralis nahe der Mantelkante  unseres Falles 9 Schm. erw/~hnt, da hier aueh 
das Ri ickonmark einer grt indlichen Untersuchung unterzogen wurde. 

In Nissl-Pr/~paraten 1/~Bt sich in den oberen Schichten der Area praecentralis eine 
schwere StSrung der Cytoarchitektonik erkennen: Die Sehichten I I  und I I I a  sind 
an N.Z. ~zSllig ver6det, I I I b  zeigt eine erhebkiche Rarefizierung. In den lamin/~ren 
Ver6dungsgebieten sind noch einige atrophische N.Z. zu erkennen, kaum Zell- 
schwellungen. Ein Status spongiosus besteht in I I  und IIIa .  Abet auch in den 
Schichten V und VI fallen bier bereits leichte Zellausfi~lle auf, so besteht eine leichte 
Rarefizierung yon Betzsehen Pyramidenzellen der V. Schicht. Etliche der groBen 
N.Z. sind geschrumpf~. Das Glia-Pr&parat nach ttOLZ~R entspricht etwa dem Zell- 
Praparat, in dem sich hier eine deutliche gli6s-fibrilli~re Wucherung in den oberen 
l~iudenschichten und im Mark darstellt. 

Auf  die Frage  der im Schrff t tum mehrfaeh erwiihnten Kombina t ion  
yon  ~otaler Fronta la t rophie  mit  der Amyo t rophen  LaterMsklerose kom- 
men wir un ten  bei der Besprechung der weiteren Ausbre i tung des Pro- 
zesses zuriiek. 

Insel. I n  der Ubersicht  fiber Ausf/flle im Inselgebiet,  die bereits im 
Zusammenhang  mi t  den Schl/~fenlappenbefunden Erw/~hnung fanden,  
seien zusammenfassend folgende Punk te  hervorgehoben:  

1. I n  ~be re ins t immung  mit  den Befunden v. BAG.s fand sich auch bei 
unseren Untersuchungen  in allen F~illen eine Beteiligung der Insel, 
manchmal  auch isoliert mi t  reinem Schl/~fenlappenbef~ll. 

2. Diese sehr hi~ufige und  graduell  betonte  Beteiligung an dem atrophi-  
sierenden ProzeB ist unabhiingig yon  einer Beteil igung des Frontal -  
lappens, worauf  bereits v. MANSVELT hingewiesen hat.  Ans unseren 
Befunden glauben wir schlieBen zu k6nnen, dab sich die Insel  als bevor- 
zugtes A~ropbiegebiet verh~lt  und  meist  zusammen mit dem Schl5]en- 
lappen erkrankt  (siehe Abb. 1). Die Inselatrophie geht  meist ungef//hr 
konform mit  der St~rke tier Sehlgfenlappenatropbie und  ist dami t  auch 
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hi~nfig auf  der prozeBiiberwiegenden Seite be ton t  oder t iberhaupt  nur  anf  

dieser Seite vorhanden.  Bei in etwa symmetr i sehen  Fgl len kann  sie eben- 

falls anni~hernd symmetr i seh  vorkommen.  
3. E in  ziemlich kons tan te r  Befund ist  endlich der immer  wieder, aueh 

in vorderen  Inselante i len  festgestellte,  graduel l  wei taus  st~irkere Be/all  der 
ventralen Inselanteile. Dieser erstreckt  sieh oftmals  am wei tes ten  nach 

hinten,  was den Fes ts te l lungen v. ]~AGtIS entspricht .  

D. Ausbreitung in  den Stammganglien und anderen grauen Kernen 

N .  caudatus. Dieser K e r n  ist, wie bereits S~ATZ, AK~L~TIS, SIMM/~ u.a. 

hervorgehoben  haben,  so aueh in unseren Fs yon den S tammgangl ien  

am h~ufigsten und  weitaus am st~rksten betroffen. I n  unseren zwSlf 

F~llen l and  sich histologisch elfmal eine deut l iche Betefligung. 

Der  Grad der Kernveri~nderung geht  dabei  durehaus nieht  immer  

paral le l  dem Grade der Rindenausfi~lle (SrATZ). 

Wir unterscheiden in unserer Aufstellung (siehe Tabelle) zwei Grade yon Aus- 
f~llen: Bei Ausf~llen leichteren Grades (+) fanden sich lediglich leichte Parenehym- 
schaden, wobei vor allem grol~e, aber auch kleine ~'.Z. in Form yon Zellatrophien 
und -ausfallen betroffen sind. Ein hi~ufiger Befund sind Zellumklammerungen ein- 
zelner, grol~er N.Z. 

Bei AusfMlen schwereren Grades (+ +)  land sieh neben schwereren Sehaden am 
Parenchym auch meist eine Schrumpfung des gesamten Kerns. Im Gliapr~iparat uach 
HoLz~  war h~ufig eine diffuse Wucherung von Faserbildnern im Kern, aber auch 
eine Gliose um den Kern festzustellen, die sich gegen den Ventrikel zu versti~rkte. 
In vielen F~llen gab es innerhalb des Kerngebietes gewisse Schwerpunkte. In 
einigen F~llen sind z.B. die Kernsch~den gegen ventral zu deutlich verstarkt fest- 
zustellen, so in den F~llen 9 re. und 3 re. Ferner konnte praktisch in allen schwer 
betroffenen FMlen ein Status spongiosus festgestellt werden, der sich genau auf das 
Kerngebiet beschrankte und sich manchmal auch nur gegen den Ventrikel zu dar- 
stellte. 

Bezeichnend ist fiir das selbst~indige Verhalten dieses Kerns (LSwENBE~G, BOY]) 
u. SALOn), daI~ in dem am st~rksten atrophischen Fall 9 Schm. der N. caudatus nur 
teilgesch~digt ist, w~hrend beim Fall 4 Ha. li. eine ungewShnlich starke Degene- 
ration besteht: Der ganze Kern ist hier aul~erordentlich stark geschrumpft und fast 
vSllig verSdet. Es besteht eine Gliose im Gliapr~parat, die gegen den Ventrikel und 
gegen ventral zu verst~rkt ist; rechts ist der Kern wesentlich besser erhalten. 

Auch bei dem Schl~ifenlapper~al110 Du. fanden sich erhebliche Seitendifferenzen 
im Kernbefall mit einer Schrumpfung, VerSdung und Status spongiosus auf der 
]i. Seite, die zu den sonst ann~hernd symmetrischen Rindenausf~llen in keinem Ver- 
h~ltnis stehen. 

Silberpr~parate zur Neurofibrillendarstellung nach Glees lassen in den betroffe- 
nen Kernen, wie z.B. im Fall 3 li., eine deutliche Seh~digung erkennen: Die Neuro- 
fibrillen sind erheblich rarefiziert, man erkennt nur noch viele, teilweise stark ver- 
dickte oder spiralig gewundene Bruchstficke, diffus bestehen Zerfallserseheinungen 
mit elner feinkSrnigen Fibrillolyse. 

Einen ,,totalen Schaden des Caudatum" haben wir bei keinem Fall angetroffen. 
Putamen. Eine Beteiligung des Putamens wurde in insgesamt sieben Fallen vor- 

gefunden, wobei orale Anteile und eine ,,capselnahe Zone" (v. BAG/t) zweimal als 
bevorzugte Atrophiegebiete bestatigt werden konnten. In fiinf F/~llen konnten die 
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Veranderungen in Stufensehnitten bis in die V. Schrdttebene verfolgt werden. Die 
Unterschiede im Befall des N. caudatus und des Putamens waren im allgemeinen 
sehr erheblich. Aueh in den ~allen, in denen der N. caudatus nur noeh aus einigen 
wenigen, grol~enteils atrophischen N.Z. besteht, ist der Zellbestand des Putamens im 
allgemeinen gut erh~lten. Der degenerative Sehaden betraf hier grol~e uud kleine 
N.Z. etwa gleichermagen, eine sichere Bevorzugung bestimmter Systeme konnten 
wir nieht feststellen, aueh nieht einea starkeren Befall der kMnen N.Z. (v. BRAV~- 
~i)~m). Eher sehienen munehmal die groBen N.Z. starker betroffen zu sein. 

Pallidum. Auch hier waren im ganzen in sieben Fallen sichere Schaden festzu- 
stellen. Die Ver/~nderungen sind im allgemeinen sehr diskret und erreichen ebe~ffalls 
bei weitem nicht das Ausmag der Caudatus-Atrophie. In vier Fallen erwies sich die 
,,capselnahe Zone" als bevorzugt ergriffen 1, augerdem waren aueh wieder orMe 
Anteile bevorzugt. Nie waren in Markscheidenfarbungen sichere Aufhellungen in 
der inneren Capsel festzustellen, wie sie SPATZ und v. BAGn abgebildet haben. Da- 
gegen f~nden sieh auffallend h~ufig, in insgesamt fiinf Fallen, die starker betroffen 
waren, Aufhellungen und Gliosen in den vom Pallidum abgehenden Bahnen an der 
Basis. 

N. amygdalae. Die Betefligung dieses Kerns konnte in weitaus den meisten, 
untersuehten F/~llen naehgewiesen werden, mit Vorliebe bei den ,,temporalen BasM- 
typen", bei denen aueh die a]loeorticMe Rinde des Uneus gyri hippocampi eine 
deutliche Atrophiebeteiligung aufwies. L6WENBERa, BOYD u. S ~ o ~  erw~hnen 
den Kern zusammen mit dem N. caudatus Ms primer ergriffene Systeme. 

I-Iinzuzufiigen ist, da]~ in insgesamt ffinf untersuchten Fallen auch der N. ruber 
viermM an der Atrophie teilnimmt. Es bestehen vor allem Sch~den an den kleinen 
N.Z., die teilweise ausgefMlen oder abrolohisch sind, begleitet yon einer leiehten 
Gliazellvermehrung, im Holzer-Pr~iparat einer entsprechenden GHose. Die Teil- 
nahme des N. ruber ist hier ebenf~lls un~bh~ingig yon der Sehwere der Beteiligung 
der Stammganglien. 

Thalamus. Die Besprechung der Ausfiille in  diesem Kerngebiet ,  die 
insgesamt in  acht  F~l len vo rhanden  sind, ist deshalb yon  Interesse,  weft 
die Frage noch offensteht, ob der Thalamus  auger  den bereits b e k a n n t e n  
sekund~ren  At ropbien  der Neuronenkreise  (Tin Lff]~s) n ieht  auch eine 
prim~ire Betei l igung an  dem atropbischen Geschehen erkennen ls wie 
SPATZ meint .  Der Beweis hierffir ha t  sich bislang jedoch noch nicht  er- 
b r ingen  lassen. I m  ~llgemeinen wurden  sie als retrograde (SIMMA, V. 
BRAUNMOHL U.a.) oder transneuronale (H. BECKER) Degenerationsherde 
aufgefaBt. Unseren Untersuchungen fiber den Thalamus in unseren Fgllen 
liegen Fron ta lhemisphgren-Prgpara te  beider Seiten in  versehiedenen 
F / i rbungen  u n d  Tha lamussehn i t t e  in  den anfangs erw/ihnten Sehnit t -  
hShen der betreffenden Seiten zugrunde.  Die Ergebnisse der Ausfalls- 
un t e r suchungen  soUen bier nu r  in  einzelnen Fgl len zusammenfassend,  
soweit sie f'tir die Beur te i lung prim/ir oder sekund/~r yon  Bedeu tung  sind, 

1 Nach Mitteilung yon R. HASSLER hat eine Zone in der Nahe der inn. Kapsel 
Verbindungen mit dem N. eaudatus. Nahere Untersu'ehungen fiber Verhgltnis und 
Abhangigkeit dieser Atrophiegebiete fehlen. Doeh erw/~hnt K. SIN~A s~rkere Ver- 
/~nderungen in tier Kapseln. Zone des Pallidums immer dann, wenn aueh das Canda- 
turn und orale Putamen sehwer gesehadigt sind. 
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mitge te i l$  werden .  Die  U n t e r k e r n e  des  m e d i a l e n  u n d  v o r d e r e n  t I a u p t -  

ke rns  sowie  des  M e d i o - D o r s a l k e r n s  w u r d e n  n a c h  de r  Hass l e r schen  

N o m e n k l a t u r  1 beze i chne t .  

Fall I Es. Linke Seite. Hier ist der vordere Hauptkern ap. r. ( =  Ncl. ant. prin- 
cipalis) deutlich atrophisch, auilerdem weist der L. po. ( z  Iqel. latero-polaris) 
leichte Ausfiille auf. 

Vom Medial~ern sind in der Sehnittebene IV der M. c.e. ( z  5Tcl. medialis cauda- 
lis ext.) schwer und der M. c.i. (---- Ncl. medialis caudalis int.) etwas weniger betrof- 
fen. Der 5Tcl. parafascicularis zeigt erhebliche Zellausf~ille und eine deutliehe Glia- 
wucherung, pulvinar-orale Kerne Schrumpfung und Zellausf~ille. 

])a hier ausgedehnte Stimhirnsch~den an Konvexitiit  und Basis vorliegen, kSrmen 
die Ausf~lle im Medial- und vorderen Hauptkern sekund~ir entstanden sein. 

Rechte Seite. Vorne zeigt yore Medialkern M. fa. a. ( z  Nel. medialis fasciculosus 
ant.) schwere Ausf~lle, der in die Orbitalregion projiziert. ])esgleichen zeigen Zell- 
ausfMle der Ncl. commissuralis sowie yore ])orsalkem ]). o. ( ~  Nel. dorsalis oralis) 
und Z.o. (--~ Zwischenoraler Kern). 

Hinten ist ebenfalls der ])orsalkern betroffen, ferner folgende Unterkerne des 
Medialkerns: M.fa.p. (---- 5Tcl. medialis fasciculosus post.) und M.fi.p. (~-- Nel. 
medialis fibrosus post.). Ferner weisen der ]). ira. (---- Ncl. dorsalis intermedium) und 
der Ncl. parafascicularis Zellausfiille und Gliawucherung auf. 

Aueh diese Ausf~lle kSnnen bei der ausgedehnten Rindenatrophie an der Kon- 
vexit~it und Basis als sekund~r bedingt angesehen werden. Es ist jedoch auffallend, 
dab bei dem Kern M.fa.p., der auf das Feld 46 Br. projiziert, schwere Zellausfiille 
und Schrumpfung bestehen, w~ihrend dieses Feld an der Konvexit~t nur leicht er- 
griffen ist (vgl. Abb. 1). 

Fall 2 Ra. Auch bier sind aul~er dem Ncl. dorsalis superficialis li. und dem oralen 
])orsalkern re. zahlreiche Unterkerne des Medialkerns atrophisch. 

Hervorzuheben sind bier als st~irkste Ver~nderungen im ganzen Kenlgebiet 
Anzeichen schwerer Schiidigung im kleinzelligen Tei] des Centrum medianum, wie 
sie bei Pickschen F~illen beschrieben wurden ( S z ~ A  u.a.). Im iibrigen k6nnen die 
Ausf~ille auch hier als sekund~r entstanden angesehen werden. 

Fall 3 Ha. Wie vordem wurde hier eine Beteiligung des Centrum medianum i~ 
Schnittebene IV festgestellt. Sonst waren in erster Linie Unterkerae des Medialkerns 
mit  Projektion auf das Stirnhirn, die Orbitalgegend und in Frontalpoln~he be- 
troffen. 

Fall 7 Ur. Beiderseits ist hier der vordere Haul~kern ap.r. schwer geschiidigt, 
aul~erdem li. der 5TcI. oralis dorsalis und Unterkerne des Medialkerns. Bemerkens- 
wert ist, dal~ re. sowohl ap.r., wie ]).o. Schi~den aufweisen, w~hrend die Frontal- 
rinde hier nur an der Basis und im Bereich des gyrus rectus leicht atrophisch ist. Bei 
Fehlen yon Serienschnitten frontal ist aber auch hier eine sichere Aussage fiber 
prim~ire oder sekund~ire Degeneration dieser Kerne noch nicht m6glich. 

Fall 9 Schm. Rechte Seite. In  Schnittebene I I I  weist ap. r. erhebliehe Zellausf~lle, 
L. po. eine leichtere Lichtung des Zellbestandes auf. ]). o. zeigt ebenfalls Zellausffille, 
auBerdem sind die Unterkerne des Medialkerns M.fa.a. und M.fi.a. deutlich ge- 
sch~idigt. Besonders bemerkenswert ist aber, dal3 sich bier die Lamella medialis als 
schwer gesch~idigt erweist in Form erheblicher Zellausf~lle und -atrophien. 

Welter hinten, in Schnittebene IV ist auBer M. e.i. und M. c.e., yon denen min- 
destens 2/a ausgefallen sind, wobei der ~edialkern im ganzen stark geschrumpft ist, 
such der Ncl. parafaseicularis betroffen. ])ann sind auch bier wieder das Centrum 

z Ffir die genaueren Lokalisationsangaben und wertvolle Beratung sind wir 
Herrn Prof. HASSLEg ZU ])ank verpflichtet. 

Arch. Psychiat. ~ervenkr., ~Bd. 201 20 
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Tabelle  

H E R M A N N  ~ A K O B  : 

F a l l  

2 

Alte r  bei  Tod 
K r a n k h e i t s d a u e r  

Es.  48/58 
57 J a h r e  
11/~ J a h r e  

g a .  62/57 
65 J a h r e  
5 J a h r e  

Cauda tum 

re. -~ 
l i .  + 

L u .  66/55 
64 J a h r e  
3 J a h r e  

re. oral  q- 
li. oral  q -q-  

P u t a n ] e n  

re. oral  q- 
li. oral  ~- 

re. -~ 
li. oral -}- 

P M l i d u m  

re. oral + q- 
li. oral capseln.  
Zone  -k ~- 

re. oral  capseln.  
Zone -~ 
li. 

T h a l a m u s  

re. 

1L + 

re. ff- 
li. + 

3 Ad.  110/54 li -4-+ li. (?) li. (?) li. - -  
61 J a h r e  re +-4-  re. ( + )  re. (?) re. (?) 
6 J a h r e  

4 Ha .  108/54 li. q -q-  li. q- li. oral (q-) li. -~ 
65 J a h r e  re. + re. q- re. oral  ( + )  re. q- 
7 J a h r e  

5 Tr .  87/56 li. q- q- li. - -  li. - -  li. (?) 
79 Ja l l re  
(2?) J a h r e  

6 I1 .47/5 7 re. q -q-  re. q- re. oral capseln,  re. q- 
53 J a h r e  It. q -q -  li. q- Zone  q- li. + 
e twa  2 J a h r e  li. orM ~- 

7 Ur .  61/55 li. q- li. q- li. oral  q- li. q- 
54 J a h r e  re. + re. + re. oral ( + )  re. q- 
2 J a h r e  

8 re. oral + re. - -  re. - -  
li. (?) li. (?) li. - -  

10 

Sehm.  14/54 
68 J a h r e  
61/2 J a h r e  

re.  -~ re. ~ - +  

D u .  21/56 
73 J a h r e  
e twa  1 J a h r  

11 De.  22/56 
66 J a h r e  
2 J a h r e  

12 

r e ,  - -  

li. eapseln.  
Zone q- 

re.  q- 

re. (?) 
l i .  - -  

re. (?) 
li. - -  

re. oral  q- 
li. q -q-  

re. q- 

Ba .  56 /58  
60 J a h r e  
? 

(?) 

li. - -  li. - -  li. - -  li. (?) 
re. (?) re. (q-) re. - -  re. @ 

li. q-  li. -- li. ? - -  
re. q- re. q- re. q- 
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Tabelle 

Tract. fronto Tract. pyrami- ltirnnerven- Py.-Kreuzung Kleinhirn 
und temporo- dalis und andere kerne und R. M. 

pontinus lange Bahnen 

li. beide + - -  + Py . -Kreuzung ,  Vorder-  (2) 
re. beide - -  horn,  Hin te r s t r angkerne  ~- 

/ 

li. t rac t ,  t e m - /  - -  -k R.M. Zel lgruppen - -  
poropon t inus  / bds.  a t rophisch  

/ 

re. (?) -k[ 

n ieh t  un te r -  P y . - B a h n  @ Py . -Kreuzung :  Hin ter -  - -  
sueh t  einer  Seite ~ s t rangkerne  -k 

n ieh t  nn te r -  P y . - B a h n  q- Py . -Kreuzung :  Hin ter -  @ 
sueht  einer Seite @ st rangkerne,  Vorderh6rner  

und  andere Kerngebie te  @ 

n ich t  unter-  P y . - B a h n  Ver fe t tung  Py . -Kreuzung :  Vorderhorn  - -  
such t  einer Seite -~ der  N.Z. und  Hin te r s t r angkerne  q- 

sons t  - -  R.M. : Vorder-  u n d  
Hin te rh6rner  Gliose 

re. n ieh t  - -  -k Py . -Kreuzung  : Ver fe t tung  - -  
un te r sueh t  der  Vorderhornzel len,  
li. beide - -  Hin te r s t r angkerne  

n ich t  unter -  - -  q- Py . -Kreuzung :  Hin ter -  -b 
sueht  s t rangkerne  -+-, Verfet-  

tung  der  Vorderhornzel len  

n ich t  unter -  - -  Ver fe t tung  n ich t  un te r such t  n ich t  
such t  der  N.Z. unter -  

sucht  

+ + t rac t ,  f ronto-  
pont inus  
r e .  ~-~ 

li. n i ch t  
un te r such t  

n ich t  unter-  
sucht  

n ieh t  unter -  
sueh t  

l i .  - -  
r e .  E 

R.M. : Leieh- 
te Deg. der  
Hin ter -  
s t rgnge 
( G O L L  U.  

BURDAOtI), 
sonst  - -  

+ 

Py.-Ifa 'euzung: Vorder-  
horn-  und  Hin te r s t rang-  
kerne + ,  
R.3I. : Vorder-  und  
H in t e rho rn  

n ich t  un te r such t  

R.M. : At roph ie  und  
Schwellung der  Zell- 
g ruppen  

Py . -Kreuzung :  At roph ic  
und  Gliose in Vorder-  
h6rnern  

( + )  

n ich t  
unter -  
sueht  

20* 
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medianum und der Ncl. d.o. beteiligt. Das orale Pulvinar weis~ Zellatrophien, eine 
deutliche Lichtung un4 Schrumpfung auf. 

Obwohl bei diesem sehwerst atrophisehen Gehirn auch verh/fltnism/~Big 
schwore Thalamusausf//lle zu erwarten waren, ist mit der Beteiligung 
der Lamella medialis an dem atrophisierenden ProzeB als gesicher~ an- 
zusehen, dab der Thalamus beider Pickschen Krankheit selbstiindig an der 
Atrophie teilnehmen kann; denn dieses Gebiet geh6rt nach HASSLEtr 
keinem Projek$ionssys~em des Thalamus zu irgendeinem l~indengebiet an. 

Von anderen Kernen sind noch das Corpus subthalamieum Luysi und 
die Corpora mammillaria zu erw/~hnen, die ebenfalls in einigen F~llen an 
der Atrophie teilgenommen haben. 

E. Ausbreitung in Kleinhirn, Mittelhirn, Bri~cke, Medulla oblongata 
und Riickenmark 

In  drei F~llen is~ auch das Kleinhirn an der Atrophie beteiligt. Es land 
sich bier zwar kein so vollsti~ndiger Ausfall yon Purkinje-Zellen, wie in 
dem Fall yon BUChAnAN, O V ~ O L T  U. N~UBU]~OWR, doch zeigte sieh 
auch bier die Beteiligung des Kleinhirns im wesentlichen in Ausfs und 
Atrophien yon Purkinj e-Zellen fiber li~ngere Strecken. Besonders erheblieh 
sind die Zellausfi~lle und Atrophien im Fall 9 Schm. ; e s  fanden sich 
streckenweise nur noch einige wenige, atrophische Purkinje-Zellen. In der 
Gliafi~rbung nach HOLZ]~ bes~eht eine diffuse Gliose im Mark der Klein- 
hirnli~ppchen und in der]~inde, stellenweise in der Purkinje-Zellschieht 
verst~rkt. 

Zur Kontrolle des Verhaltens der langen Bahnen wurde das Mittelhirn 
beiderseits mit Hilfe mehrerer F~rbungen in insgesamt fiinf Fi~llen unter- 
sucht, wobei etwaige Bahnausfs his in die Brficke, Medulla oblongata 
und Pyramidenkreuzung verfolgt werden konnten. 

In drei F~llen konnten Ausf~lle im tractus/ronto- bzw. tem!ooropontinus im Bereich 
des Hi~'nschenkels fes~gestellt werden (siehe Tabelle), davon in zwei F~llen im 
tractus ]rontopontinus auf einer Seite. Es ist bezeiclmend, dal3 in diesen beiden 
F~llen, in Fall 9 noch schwerer als in Fall 1, auf der entsprechenden Seite der 
ges~mte Frontallappen his einschliei31ich zur vorderen Zentralwindung atrophisch 
is~ und dab der tractus frontopon~inus im Fall 1 nut auf der prozel~iiberwiegenden 
Seite in der yon SeATZ geschilderten und abgebfldeten Lokalisation erkrankt ist. 
Dabei sind auch die l~eurofibrillen im Ausfallsgebiet im 1Weurofibrillen-Praparat 
deutlich rarefiziert. 

Der tractus temporopontinus war nur in einem Fall beteiligt, zusammen 
mit dem tractus frontopontinus im Full 1 links, v. BAG~ hut auf die auf- 
fallende Seltenheit einer Beteiligung dieser Bahn hingewiesen, aueh wenn 
es sich um Sehl/~fenlappenf/flle handelt. Eine/~hnliehe Erfahrung konnten 
wir bei der Untersuehung des Falles 6 I1. maehen, bei dem auch eine Be- 
teiligung dieser ]~ahn ausgeschlossen wel~len konn~e. 
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I m  jeweiligen Briickenful3 der ausfallsposit iven F/ille, bei Fal l  1 u n d  

Fal l  9 mi t  deutl icher Sei tenbetonung,  aber auch in  anderen,  im Mittel-  

h i rn  n icht  un te r such ten  Fiillen, war eine Atrophie der Briicken/uflkerne 
festzustellen. 

Wegert der Schwierigkeit, Atrophien an den N.Z. des Briickenfufles mit Sicher- 
heir zu beur~eilen, wurden die Briicken unserer F~lle jeweils mit der Briicke eines 
Normalfalles (Ho. 8/57) verglichen. Es wurden nur solche Atrophien gewertet, bei 
denen sieh gr5Bere Gruppen gleichm~13ig atrophischer Zellen fanden. 

Abb.7. Fall2 Ra. Bei x, x~ Gruppen atrophischer ~ervenzellen im BrfickenfuI3 (hTissl-Pr~parat) 

Als Beispiel zeigen wir eine Gruppe teilweise atrophischer N.Z. im Brfickenful3 
unseres Falles 2 Ra. (Abb.7). In insgesamt sechs Fallen war eine gewisse Seiten- 
betonung der Atrophie vorhanden. Diese konnte in zwei F/~llen in der Neurofibrillen- 
darstellung nach GLE~S best~ttig~ und verdeutlicht werden: Auf der Atrophieseite 
land sich eine erhebliche Rarefizierung, ferner an den einze]nen Neurofibrillen ent- 
weder eine Atrophie, oder eine Verdickung um das zwei- bis dreifache der sonst 
beobachteten Fibrillenbreite. In einigen ]okal abgrenzbaren Bezirken stellen sich 
kaum mehr Neurofibrillen dar, nur noeh einzetne kurze Bruchstiicke. Vort einzelnen 
N.Z. gehen stark verdickte Axonstiimpfe aus. 

Auf  Grund  dieser Beobach tungen  ha l ten  wir es gegeniiber SPATZ, 
V. BAcrt zumindes t  fiir wahrscheinlich,  dal3 es sich bei den Ver/~nde- 
rungen  an  den N.Z. des Briickenful3es urn Verdinderungen unterschied- 
licher Genese handel t  und  dab auch t ransneuronale  Atrophien vorkom- 
men,  zumindes t  in  den F/illen, bei denen eine Bahnat rophie  mi t  einer 
]okal begrenzten Atrophie der BrfickenfuBkerne kombin ie r t  festgestellt  
wurde. 
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Eine Atrophie dieser Art liegt in insgesamt drei F~llen (Fall 1 Es., 2 Ra. und 
9 Schm.) vor, wobei es in dem letzteren F~ll auch zum ~Slligen Sehwund einzelaer 
Brfickenful~zellen mit kleinen Ver5dungsherden und einer erheblichen Gliose auf der 
Atrophieseite gekommen ist. Auch in den iibrigen F~llen mit lokal begrenztea 
Atrophien, in denen die langen Bahnen im Hh~sehenkelbereich nicht untersucht 
werden konnten, halten wires nach dem Atrophiebild und der Seitenbetonung ~iir 
wahrscheinlich, d~l~ antegrad-transneuronale Vorg~nge eine Rolle spielen, obwohl 
dies in jedem einzelnen Fall nicht ganz sieher zu en~seheiden ist. 

Als davon unabhiingige K r i t e r i e n  einer mehr  a l lgemeinen Bete i l igung 
der  Brficke sehen wir  die in allen F~illen gleichm~iflig fiber den Briickenful~ 
ver te i l t en  Zel lschwellungen an, wie sie v. BAG~ berei ts  beschr ieben ha t .  
] ) e ra r t ige  Schwel lungen k5nnen  offenbar bei der  PJekschen K r a n k h e i t  in  
sehr  wel te r  Verbre i tung  v o r k o m m e n  und  sind ja  auch im Grau  des Hirn-  
s ta tures  und  der  Medul la  ob longa ta  ~n mehreren  Ke rnen  in zahl re ichen 
F~l len  beobach te t  worden.  

Auch die rech~ ~usgedehnten Ver~nderungen, die innerhalb der Medulla oblon. 
gata und Pyramidenkreuzung in vielen Fgllen ~estgestellt werden konnten, tragen 
einen ~hnlichen Anstrich. Auch hier stehen Gliosen im Mark, die in H5he des 
Mittelhirns und der iYIednlla oblongata als verstarkte Randgliose, a]s subependym~re 
oder mehr breitfli~chige Gliose um den Aquaedukt, sowie in versehiedenen Kern- 
gebieten des Mitte]hirns und der Medulla oblongata beobachtet werden konnten, 
nicht isoliert da, sondern sind immer auch entweder yon Vergnderungen der langen 
Bahnen (Mittelhirn) oder, h~ufiger, yon 1~. Z.-Vergnderungen im Bereich der ver- 
sehiedenen grauen Formationen begleitet. 

Vergnderungen  an Nervenze l l en  der  VorderhSrner  und  Hin t e r s t r ang -  
kerne  in  HShe der  P y r a m i d e n k r e u z u n g  s ind in  unseren  Fi i l len neben  der  
Be te i l igung  der  H i rnne rvenke rne  in der  Medul la  ob longa ta  r e l a t iv  hi~ufig. 
Die K r i t e r i e n  der  Bete i l igung der  zugehSrigen N.Z. s ind ganz ~hnlieh den- 
jenigen der  Ke rngeb i e t e  des GroBhirns:  Uberwiegend  Zel la t rophien  und  
-ausf~lle, dazu  Schwellungszusti~nde in ger ingerem Ausmal3 an einzelnen 
1N!.Z. 

In einigen Fiillen, auch mittleren Lebensalters, wie bei Fall 1 Es. mit 57 Jahren 
ist die besonders intensive Ver~nderung der unteren Oliven in Form einer erheblichen 
Gliose und disseminierten Zellausfgllen bei deutlicher Pigmentatrophie zu erwghnen, 
die bereits ~. BAG~, GUILLAIN, BERTRAND U. MOLLA-R]~T n.a. veranla~t haben, eine 
Mitbeteiligung auch dieses Kerns anzunehmen. In anderen Fal]en sind andere 
Kerngruppen beteiligt und bei einer ~bersieht bekommt man den Eindruck, dab 
kanm eine Kerngruppe grundsatzlich verschont bleibt. 

Geht  m a n  nach dem Schweregrad  und  der  Ausbre i tung  der  cerebra len  
At rophien ,  so is t  es n ich t  verwunder l ich ,  wenn Fiille,  wie Fa l l  9 Schm. 
ausgedehnte  Zellausfi~lle und  -a t rophien  in  den K e r n e n  des Mit te lhi rns ,  
der  Medul la  ob longa ta  und  der  P y r a m i d e n k r e u z u n g  aufweisen.  

A m  anderen  E n d e  der  Reihe  s tehen die Fi~lle m i t  nu t  sehr  geringer,  im 
wesent l ichen a u f  den T e m p o r a l l a p p e n  beschr~nk~er At rophie ,  wie die 
Fa l le  10, 11 und  12. Abe t  selbst  der  Fa l l  11, der  makroskop i seh  keine  
sichere At roph ie  aufwies, zeigte n icht  weniger  ausgepr~g~e Ver~nderun-  
gen in  der  Medul la  ob longata ,  ahnl ich  dem Fa l l  1 v. B A ~ s .  
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Die Ver/~nderungen in diesen Kerngeb ie ten  sind somi t  rech t  wahllos,  
diffus und  werden im al lgemeinen als Ausdruck  einer bre i te ren  S t r euung  
des Prozesses angesehen.  SPATZ will  sie den diffusen Ver/~nderungen in 
der  Grol3hh'nrinde an  die Seite stellen. Sicher l ich  s ind sie n ich t  unbed ing t  
vom Grade  der  GroBhirna t rophie  abhgngig.  Meist  wurden  bis lang nu r  die 
Gliaver/~nderungen n/s geschildert .  SCHOLZ beschre ib t  in seinem , ,Fal l  
H a r d e r "  berei ts  Zellver/~nderungen, die bis in das R t i ckenmark  h inab-  
re ichen und  HASSIN U. LEVITIN betonen,  die  Ver~nderungen k/s n ich t  
nur  cerebral  vor,  sondern  seien auch deut l ich  in der  Brticke,  im Kle inh i rn ,  
der  Medul la  und  dem t~i ickenmark vorhanden .  I m  a l lgemeinen h a t  m a n  
bisher  jedoch gerade die Ver/~nderungen im Ri~ckenmark noch n icht  sehr  
beaehte t .  

Zuvor muB das Verhalten der Pyramidenbahn in unseren Fallen besonders 
erw/s werden, da hier diesbeziigliche Untersuchungen in versehiedenen HShen 
vorgenommen wurden und in insgesamt sieben Fallen eine teils starkere, teils 
schwaehere Atrophie der vorderen Zentralwindung vorlag. Von diesen wiesen jedoeh 
nut vier Fiille eine einseitige Degeneration der Pyramidenbahn auf, die nut bis in 
HShe der Briieke und Medulla oblongata zu verfolgen war. In drei yon diesen Fallen 
(Fall l ,  6 und 7) konnte in mehreren Sehnitten der Briicke und Medulla oblongata 
keine Beteillgung des traetus cortieospinalis festgestellt werden. Es ]iegen hier 
offenbar ahnliche Verh/~ltnisse vor, wie das manchmal angetroffene Verschont- 
bleiben des tractus fronto- bzw. vor allem temporopontinus trotz entsprechender 
Rindenausfalle. 

I m  Riickenmark fanden wir  in  Markscheidenpr/~paraten in insgesamt  
vier  un te r such ten  F/~llen, yon  denen zwei F/~lte (Fal l  9 Schm. und  Fa l l  5 
Tr.) eine deut l iche  Bete i l igung der  Zent ra lgegend aufweisen, in mehreren  
H6hen  nicht die geringste Ver~nderung im Bereich der Pyramidenbahn. I n  
einem der  beiden Fglle,  Fa l l  9, l i e ]  sich lediglich im Bereieh der  Hin te r -  
s t range  eine ganz leichte Aufhe l lung  feststellen. I m  Gegensatz dazu  fan- 
den  sich in Zellpr/~paraten ausgedehnte Veriinderungen im Grau, wobei  
wiederum Zel la t rophien  und  -ausf/~lle, vere inzel t  aueh Zellsehwellungen,  
~hnlich denen der  Medul la  ob longa ta  im Vorde rg rund  stehen.  

Als Beispiel sei der Riiekenmarksbefund unseres Falles 9 Schm. naher beschrie- 
ben, wobei besonders darauf hingewiesen werden soll, dal~ aueh auf Grund der 
Klinik dieses Falles in Form schwerer Atrophien und Paralysen mit Kontrakturen 
der Extremitatenmuskulatur ohne Pyramidenzeiehen im Endzustand eine Erkran- 
kung des peripheren Neurons angenommen werden mul~te. 

Nissl-Praparate in HShe des oberen und unteren Thorakalmarks zeigen N.Z.- 
Ausfglle und -atrophien in den einzelnen Ze]lgruppen, vor allem im Gebiet der Vor- 
derh5rner, die stellenweise fast ganz verSdet sind, aber auch im Gebiet der Seiten- 
hornzellen und in den Zellgruppen der Clarkeschen Sgu]e sowie in den Zellgruppen 
des Hinterhorns, vor allem der basalen Zellen. Es sind also nahezu alle Zellgruppen 
geschadigt. In einem Praparat befindet sich eine Nervenzelle der Clarkeschen Saule 
in einem extremen Schwellungszustand, ahnlich einer primaren Reizung. 

In der ~ettFirbung nach Ro~I~Is zeigen die atrophisehen Zellexemplare und die 
noch persistierenden N.Z. starke Verfettungen; es finder sich jedoeh kein Fettabbau 
im Weil~, im Bereich der langen Bahnen. Nut in den Hinterstrangen thorakal ist 
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vereinzelt etwas Lipoid perivascul~r zu erkennen. Ahnliche u --  Atro- 
phien, VerSdungen der Zellgruppen, vor Mlem im Vorderhom -- zeigt die Unter- 
suchung des Lumbalmarks (Abb. 8). 

Glia-Prgparate ergaben in mehreren Fs neben einer verst~rkten l~ndsklerose 
diffuse Glia-Wueherungen im Grau der betroffenen N. Z.-Gruppen, so z.B. aul~er im 
Vorderhorn- auch im Hinterhornbereich, ferner im Bereich der Vorder- und Hinter- 
wurzeln sowie um den Zentralkanal, vor Mlem innerhalb der eommissura alba ~nt. 
Im Bereich der langen Bahnen liefl sich dagegen keine sichere Gliose ]est~tellen. 

Abb.8. Fall 9 Schm. l~. :~. Vorderhorn des Lumbalmarks:  Nervenzellausf~lle, Atrophie und 
u - -  x einzelne atrophische N. Zn. (Fettf~rbung nach l~0~EIs) 

Bete i l igungen der  P y r a m i d e n b a h n  in F~llen,  in denen  auch die vordere  
Zen t r a lw indung  ergriffen ist ,  s ind b e k a n n t  und  hs beschr ieben 
worden  (v. B ~ A ~ M ~ L ,  MIm~OLCZY u .  CSEI~MELY, V. I ~ A N S Y E L T ,  G. 
FRI]~DI~ICH, V. BAGI~ U . a . ) .  Man h a t  das  Vorl iegen einer K o m b i n a t i o n  
einer A m y o t r o p h e n  La te ra l sk le rose  m i t  einer P ickschen  K r a n k h e i t  
angenommen.  Doeh  h a t  bere i t s  SPA~z Zweifel  d a r a n  ge/~u~ert, , ,ob die 
Ver~nderungen  die gleiehen s ind" .  

Bei  unseren  F~l len  war  ke ine  derar t ige  Para l le le  in  B e t r a c h t  zu ziehen. 
W e n n  in vier  F/~llen naehgewiesener  Bete i l igung tier vorde ren  Zent ra l -  
w indung  die Degenera t ion  der  P y r a m i d e n b a h n  bis in t tShe  der  Medul la  
ob longa ta  beobaeh te t  werden  konnte ,  so war  diese i m m e r  nur  einsei t ig 
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und reichte in keinem Fall bis in das Rtickenmark. Hinzu kommt, dab 
in zwei weiteren Fi~llen, in denen das Riiekenmark aueh untersueht 
werden konnte (Fall 2 I~a. und 11 De.) bei ausgedehnten Ver/inderungen 
im Grau des gtiekenmarks ]ceine Beteiligung der Zentralgegend beider 
Seiten vorhanden ist. 

Die hier besehriebenen Riiekenmarksvergnderungen sind deshalb mit 
den in der Literatur erw/~hnten Kombinationsf/~llen nieht zu vergleiehen. 
Es handelt sieh,dabei vielmehr um eine eigene, spinale Lokalisation der 
Pickschen Krankheit oder um einen ,,spinalen Pick" in Kombination mit 
einem ,,cerebralen Pick". Dabei sind die spinMen Ver/~nderungen weit- 
gehend unabh/~ngig von Grad und Ausdehnung der eerebralen Atrophie. 
Ein System oder auch irgendeine Systembezogenheit l~l~t sieh hier nieht 
mehr erkennen. 

Zusammenfassung 
ES werdea Ausbreitung und Sehwerpunkte des atrophisierenden Pro- 

zesses in zw51f F//llen Piekscher Atrophien im GroBhirn, Kleinhirn, 
Itirnstamm und Rtickenmark geschi!dert, yon denen neun Fglle fronto- 
temporo-parietale Atrophien und drei F/~lle ,,reine" Temporalatrophien 
darstellen. Die Verteilung der Atrophien innerhalb der GroBhirnrinde 
wird in drei Intensit/~tsgraden angegeben, wobei aueh auf die in gewissen 
Grenzen konstante Sehiehtenfolge eingegangen wird. Bei den meisten 
Kombinationstypen liegt eine Atrophiebetonung im Schlii]enlappen vor. 
Dieser wurde in ftinf Schnittebenen systematiseh untersueht, wobei auf 
Sehwerpunkte tier Atrophie, Atrophiegrenzen und den Vergleieh mit der 
meist sehwgcher befallenen Gegenseite besonderer Wert gelegt wurde. 
Dem yon SPA~z aufgestellten temporalen Sektortypus wird der temporale 
Basaltypus mit einem Atrophiezentrum in medio-basalen Windungen 
gegeniibergestellt. Er ist in neun F/~llen vertreten. Die Untersuehung der 
Atrophiegrenzen ergab, daft diese sehr oft vom Sehl/ffen!appen kontinuier- 
lich bis einsehlieBlieh zur unteren Inselhglfte reiehen, dab die l~esistenz 
der oberen Sehl/ffenlappenwindung ausdehnungsmgflig nur gering und 
variabel ist und dab sich die Atrophie aueh bis in laterale oder medio- 
basale Regionen des Oecipitallappens ausdehnen kann. Damit ist aueh 
der Oeeipitallappen nur als relativ resistent anzusehen. Es wird ausge- 
fiihrt, w arum die L0kalisation der Atrophiegebiete nicht entwieklungs- 
gesehichtlich bestimmt eharakterisierten t~egionen, aueh nieht neoeorti- 
ealen Gebieten entspricht. Eine gewisse Rolle miteinander verbundener 
Assoziationsgebie~e wird er5rtert, doeh ~ r d  auf die Sehwierigkeit einer 
gemeinsamen Einordnung der Atrophiemuster hingewiesen. 

Die Insel wird als ein besonderes Atrophiezentrum hervorgehoben; sie 
erkrankt meist zusammen mit dem Sehl/~fenlappen. Von den St~mm- 
ganglien erwies sieh der, Nuelens eaudatus als am st/irksten ergriffen. Im 
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T h a l a m u s  k o n n t e  in e inem Fa l l  eine selbst~ndige Bete i l igung des Kerns  
an  dem a t roph i schen  Geschehen festges~ellt  werden:  Die mehr  diffusen 
Vergnderungen  i m  Grau  v o r  a l lem des Brt ickenfuges ,  der  Medul la  oblon- 
g a t a  u n d  des R i i ckenmarks  werden  geschi lder t ;  Befunde  im Brtickenf~B 
maohen  es sehr  wahrscheinl ich ,  d a b  neben  diffusen Vergnderungen  auch 
t r ansneu rona l e  Degenera t ionen  vo rkommen .  Die A t roph ie  im Grau  des 
R i i c k e n m a r k s  h a t  in  unseren  FgI len  m i t  e iner  A m y o t r o p h e n  La te ra l -  
sklerose keine  Ahnl ichkei t ,  sondern  wird  Ms eigene, spinale  Loka l i sa t ion  
bei  P iekscher  K r a n k h e i t  angesehen.  
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