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Aus der Sehar der organisehen Hirn-giiekenmarkskrankheiten ragt 
eine Gruppe hervor, die in ihren Einzelvertregern symptomatologisch 
wohl reeht versehieden ist, jedoeh in ihrer Gesamtheit dutch gemein- 
same biologisehe Merkmale hervorstieht und dureh diese ein eigenes 
Gepri~ge erhMt; solehe Kennzeichen sind die Heredit~t, Famfliaritiit, 
Konsanguinit~t und gassendisposition. Dieser G ruppe gab Jendrassik 
(ten Namen der heredodegenerativen Krankheiten, innerhMb derselben 
man eine in anatomiseher Beziehung reeht interessante Sondergruppe, 
jene der systematischen heredofamiligren Krankheiten unterseheiden 
kann. Es sind dies Formen, fiir welehe auf Grund der klinisehen Er- 
seheinung die Affektion gewisser Absehnitte bzw. Neuronensysteme des 
zentralen Nervensystems anznnehmen ist; diese Typen erregten in 
letzterer Zeit das Interesse der histologiseh tgtigen Neurologen in be- 
sonderem Mage und ftihrten somit vermSge der histopathologisehen 
Analyse zu einer allgemeinen Charakteristik d.er fragliehen Krankheiten. 

Die reeht versehiedenen Typen klassifizierte E. Bing wie folgt : 
1. Formeu mit vorwiegend motorischen Aus/allserscheinungen, die 

also spastiseh-pare~ischer, sehlaff-paralygiseher und amyotrophiseher 
bzw. dystrophiseher Natur sind; hierher geh6ren die familii~re spastische 
Spinalparalyse, die nue]earen Amyotrophien (progressive bulbo-spinale 
Muskelatrophien), endlieh die diversen Formen der Dystrophia mus- 
eulorum. Anatomiseh sind diese Formen an das zentrale bzw. periphere 
motorische Neuron gebunden. 

2. Formen mit vorwiegend sensiblen Aus]allserscheinun~en, deren 
Vertreter die spinale IIeredoataxie oder Friedreichsche Krankheit und 
(lie cerebellare Heredoataxie oder Marie sche Krankheit sind; anato- 
misch kommt erstere in der Affektion des sensiblen Proto- and Deutero- 
neuron des Rfickenmarks, d. h. in der Degeneration der Hinterstri~nge 
and der .Flechsigsehen Kleinhirnstrangbahn, letztere in der Affektion 
des Kleinhirns zum Ausdruck. 

3. Formen mit vorwiegend psyehisehen Aus/allsemcheinungen, die. 
sich auf die sog. familii~re Idiotie im weitesten Sinne beziehen; anato- 
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misch bedeuten diese die tiefgreifende Degeneration des Vorderhirns, 
in erster Linie der Groi3hirnrinde. 

4. Dyskinetische ,Formen, wohin Bing die myotonischen, myokloni- 
schen, ch0reatischen, tremorartigen und sonstigen BewegungsstSrungen 
zi~hlt. Diese Gruppe der heredofamilii~ren Krankheiten ist bislang re- 
lativ am wenigsten erforscht, doeh steht sie vermSge ihrer strii~ren 
Natur momentan ira Vordergrund des klinisch-anatomisehen Interesses. 

Das anatomiseh-10athologisehe Substrat obiger Erkrankungen wollen 
wir in den nachfolgenden ErSrterungen einer allgemeinen Analyse unter- 
werfen, d. h. wir suchen jene grSbere und feinere Morphologie, die ffir 
die systematisehen heredofamili~ren Krankheiten charakteristisch sein 
diirfte. Denn ebenso, wie diese Krankheitstyloen vermSge der Heredit~t, 
Familiarit/~t, Konsanguinit~it und I~assendisposition klinisch spezifiseh 
charakterisiert erscheinen, wodurch sie sich als endogene Typen yon 
den exogenen seharf unterseheiden, besteht aueh in anatomischer t~ich- 
tung die berechtigte Erwartung, dab eine eigenartige Charakteristik 
fiir dieselben gefunden werden darf: 

Bevor wir uns aber in eine derartige Analyse einliel3en, w~ren ge- 
wisse Strukturprinzipien des zentrMen Nervensystems summariseh an- 
zuffihren, denn nur mit t~iieksieht auf letztere sind die heredofamiliSren 
Krankhei~en morphologisoh verst~ndlieh. 

Das erste, dem zentralen Nervensystem eigene Strukturprinzip be- 
kundet sieh im histologisehen Bau, und zwar im Sinne einer r4"umlichen 
Trennung der Kons.titutionselemente gemiifi deren Keimblattnatur. Die 
ekto- lind mesodermalen Elemente stehen im Aufbau des zentralen 
Nervensystems einander Ms art/female Elemente gegeniiber, weleher 
Umstand sich darin zu ~uBern seheint, dab die genannten zweierlei 
Elemente sieh keineswegs vermisehen, sondern voneJnander getrennt 
Meiben. Diese gegenseitige Absondernng besorgt die struktnrlose gliSse 
G renzmembran Helds. Bekanntlich betraehtete Zri/31 diese Membran als 
eine biologisehe Grenzscheide, und wenngleieh diese dazu nieht geniigt, 
exogene, dutch das Gef~13system vermittelte Noxen auf dieses, also 
auf die mesodermalen Elemente zu beschr~tnken, so seheint umgekehrt 
unter pathologischen Verhi~ltnissen die Besehri~nknng der Affektion 
auf die ektodermalen Elemente stattfinden zu k6nnen. Es gibt also 
eine Erkrankungs/orm, gem~ifi welcher ausschlie[31ich die neuronalen und 
neurogli6sen Elemente als /6rmlich elelctiv ergri//en sind, indem alIein 
diese fortsehreitend degenerieren. In diesem Fall fibersehreitet die Er- 
krankung die gli6se Grenzmembran nicht, denn die mesodermalen Ge- 
fi~13e und H~ute des zentralen Nervensystems bleiben yore Prozeft ganz 
unberiihrt. Eine solche rein auf ektodermale Elemente sieh besehran- 
kende Degeneration beruht auf deren entwicklungsgesch!ehtlieh be- 
dingten Sehwiiehe, die sieh in gewisser mangelhafter Ausbildung der 
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neuronalen wie neurogliSsen Elemente kundgibt; diese angeborne 
Sehwi~che bildet den Ausgangspunkt bzw. Grund zur fortsehreitenden 
Degeneration von solehen als labil veranlagt zu betraehtenden Elementen. 
Aus dieser Saehlage ergibt sich, dal~ die elektive ektodermale Degenera- 
tion eine solche Form der zentralen Veri~nderung darstetlt, die nieht 
dureh eine yon aul~en einwirkende Sehgdliehkeit (Gift, Infektion usw.) 
verursacht wird, denn man sieht diese auf Grund einer, dem ekto- 
dermalen Gewebe angeborenen schwi~cheren Lebenskraft -- Abiotrophia, 
Gower8 -- infolge einer anhaftenden Protoplasmasehw~che entstehen, 
woraus der unaufhaltsame Untergang des ektodermalen Gewebes in 
der Form einer Wahla//ektion sich ergibt. Diese Erkrankungsform des 
zentralen Nervensystems nennen wir die endogene Form, denn sie ent- 
wickelt sich aus inneren Grfinden. Dieser steht die exogene Form gegen- 
fiber; letztere wird immer durch yon auften einwirkende Schadlich- 
keiten verursacht, die zumeist entlang der Blut- und Lymphbahnen 
ihren Weg zum zentralen Nervensystem linden. In diesem Fall kommt es 
zur Erkrankung der ekto- wie der mesodermalen Elemente, somit handelt 
es sich um eine wahllose Erkrankung. In der Entstehung letzterer spielen 
toxische, infekti5se, traumatische oder neoplastische Sch~dlichkeiten eine 
Rolle; die Genese der Wahlerkrankung oder endogenen Form, wohin 
eben die heredofamili&ren Krankheiten gehSren, ist noch strittig, So 
gibt as eine Auffassung, wonaeh ausschlieBlich erbliche Faktoren, die das 
Ergebnis der Variation der vererbbaren Eigenschaften der Erzeuger sind, 
yon ]3edentung w/~ren (v. Monakow nnd dessen Schule); im  Gegensatz 
hierzu behauptet eine andere Meinung, dab jede krankha~te Vererbung 
in letzter Linie der AusfluB einer i~uBeren Schi~dhchkeit ist, welche in 
den meisten ~'Mlen dureh Alkohol oder Syphilis gegeben ist. Die to- 
xischen und infekti6sen Noxen entfalten eine degenerative Wirkung 
auf das Keimplasma; aus der exogenen Sehi~digung der Vorfahren 
entsteht ein krankhaftes Keimplasma, das zu einem angeboren hin- 
fi~lligen Nervensystem ffihrt. Auf Grund letzterer Auffassung erseheinen 
die endogenen Krankheiten in letzter Instanz doeh exogen (Higier). 
Bekennt man sich zur ersten oder letzten Meinung, so besteht immer- 
hin die Tatsaehe, dab die endogene Erkrankung hinsiehtlieh ihres 
histologisehen Bildes yon der exogenen wesentlich abstieht, indem 
le~ztere cine gemischte Keimblatterkrankung (ekto- und mesodermal), 
w~hrend erstere eine reine Keimblatterkrankung (allein ektodermal) 
bedeutet. 

Das zweite dem zentralen Ner~ensystem eigene Strukturprinzip 
i~uBert sich im Segmentbau, worunt~er wir die bekannte Gliederung des 
embryonalen Nervensystems in Pro-, Meso- und Rhombencephalon 
sowie Medulla spinalis verstehen. Der segment~ire Ban des zentraleu 
Nervensystems hat,enter pathologischen VerMiltnissen die Bedeutung, daft 
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e8 Erkrankungen gibt, die sich au/ ein gegebenes Embryonalsegment be- 
8chr(inken, so z. B. auf das Rhombencephalon, in welchem Fall die 
Kleinheit des Rautenhirns auffallend ist, woraus auf eine gewisse Unter- 
entwieklung (Hypogenese) dieses Segments zu sehlieBen ist; letzterer 
Umstand weist auf einen angeborenen abnormen Zustand des Rhomben- 
eephalon, welchem sich frfiher oder sp~iter eine daselbst ablaufende 
Degeneration anschlieBt. 

Das dritte, dem zentralen Nervensystem ureigenste Strukturprinzip 
besteht in dem systematichen Bau. Dieser bedeutet so viel, dab die sog. 
langen Neuronen das zentrMe Nervensystem im Sinne einer dopp31seitigen 
Symmetrie aufbauen, wobei sie wohlcharakterisierte Neuronkomplexe 
sog. Systeme bilden. Diese Systeme k6nnen in zweifacher Art erkranken. 
Entweder auf exogene, zumeist vaseul~re Sehadliehkeit, wo dann die 
sich entwickelnde Degeneration des Systems fast immer einseitig ist; 
ereignet sich h6chst selten eine doppelseitige Affektion, so erseheint 
diese in den beiderseitigen Systemen ungleieh stark. Da au~ exogener 
Grundlage die bilaterale L~sion eines Systems niem~ls gleichzeitig er- 
folgt, gibt es somit au~ der einen Seite 'eine ~ltere, auf der anderen 
Seite eine' jiingere Systemdegeneration. Oder aber erkrankt ein Sy- 
stem auf endogener Grundlage, in welehem Fall die Degeneration des 
betreffenden Systems immer gleichintensiv au/ beiden Seiten erscheint, 
und d~ ist die Systemerkrankung gleichzeitig systematisch. Um es zu 
wiederholen: Die exogene Noxe tuft dureh zuf~llige, daher einseitige 
Lokalisation eine einseitige Systemdegeneration als Zufallsaffektion 
hervor, hingegen erscheint auf endogener Grundlage die Systemerkran- 
kung bilateral gleichstark, stellt daher eine syst~matische Affektion 
tines oder mehrerer Systeme dar, die daher als eine Wesens- oder Wahl- 
affektion zu betraehten ist. Systematische Erkrankungen sind daher 
immer endogener Natur; es handelt sich um eine angeborene Sehw~ehe 
eines Systems, die zu bilaterMer Degeneration ffihrt. Systematische und 
Systemerkrankung sind nicht zu verwechseln: Eine systematisehe Af- 
fektion ist zugleich eine Systemaffektion, hingegen ist letztere keine 
systematische. 

Wenden wir uns nun den histopathologisehen Kennzeiehen der 
heredofamili~ren Krankheiten zu, und traehten wir mit Bezugnahme 
auf die oben angeffihrten Strukturprinzipien, d. h. auf die ri~umliche 
Absonderung der Bauelemente gemS,13 der Keimblattnatur, auf den 
Segment- und Systembau einer ~llgemeinen histopathologisehen Be- 
stimmung nahezukommen. 

~berbliekt man die gr6bere und feinere Anatomie der vererbbaren 
und ~amilii~r auftretenden organischen Hirn-t~iiekenmarkskrankheiten, 
so ist es ziemlieh leieht bemerkb~r, dab dieselbe durch entwicMungs- 
gesehiehtliehe Momente beherrscht wird, namentlich zeiehnen sieh diese 
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Krankheiten durch drei bestimmende Faktoren embryologischen Cha- 
rakters aus. 

1. Vor allem ist bereits makroskopiseh auffallend, dab die A//ektion 
sich au] gewisse, entwiclclungsgeschichtlich bestimmte Segmente der cerebro- 
spinalen Achse ausbreitet, indem bald das Riickenmark, bald das Rauten- 
him, bald das Vorderhirn die St~tte der Ver~nderung ist; hinzuzufiigen 
w~re aber, daft auch eine Kombination solcher Segmente-'stattfinden 
kann, entweder so, daft sieh Von den genannten drei Segmcn'ten irgend- 
wie zwei zusammenfinden, oder so, daft alle Segmente betroffen sind. 
Auf Grund dicses Verhaltens ist es klar, dab die systematisehen heredo- 
famili~ren Nervenkrankheiten hinsichtlich ihrer Ausbreitung den Ty- 
pus der embryonalen Segmentierung befolgen; dieses Moment nennen 
wir das morphogenetische, welches auch als Segmentwahl zu bezeiehnen 
w~re. Beispiele : a) Rein segmenffir ist eine Dystrophie oder eine spinale 
Heredoataxie; b) kombiniert-segmentgr ist die Krankheit, wenn sich 
zu eincr spinalen Heredoataxie eine cerebellare gesellt; c) ubiquitgr, 
all-segmentgr ist die infantil-famili~re Idiotie (Tay-Sachs), da s~mtliche 
Segmente fast gleiehstark, jedenfalls gleiehartig erkrankt sind. 

2. Ein Weiteres bemerkenswertes Moment besteht darin, dag inner- 
halb des ergri]/enen Segments gewisse Fasersysteme bzw. Zentren be- 
tro//en werden, die sich zumeist, jedoch nicht aussehlieBlieh dadureh 
auszeiehnen, dab sie in der phylo-ontogenetischen Reihen/olge die ]~ng. 
sten Bahnen bzw. Zentren darstellen. So erweist sich z. B. im Fall yon 
cerebell~rer Heredoataxie das phylogenetiseh jiingere Neocerebellum 
als die Hauptst~tte der heredodegenerativen Ver~nderungen, hingegen 
das Palaeocerebellum (Flodce und Wurm) entweder als intakt oder viel 
weniger erkrankt; dies ein Beispiel flit die phylogenetische Sukzession. 
So sieht man ferner bei den verschiedenen Idiotien :ira Vorderhirn die 
sp~tmarkreifen Assoziationsgebiete (frontales, temporo-occipitales Zen- 
trum) saint zugeh6rigen Markmassen hochgradig degeneriert bzw. in 
der Markentwicklung gehemmt, w~hrcnd die frfihmarkreifen motorisch- 
sensoriellen Zentren und Projektionen fast unberfihrt erScheinen; dies 
ein Beispiel fiir die ontogenetische Sukzession. Monalcow, Brun be~ 
traehten die spi~tausreifenden Bestandteile als labilere und zur De- 
generation mehr veranlagte; in diesem phylo-ontogenetisehen Moment 
kommt das Systemgenetische der Heredodegeneration zum Ausdruck. -- 
Doch w~re bier darauf zu verweisen, daft die systematisehe Affektion 
nicht immer eine ontophylogenetiseh gef~rbte sein muft, denn es karm 
vorkommen, daft ontogenetiseh dltere Systeme degenerieren, wi~hrend 
jiingere unberfihrt bleiben. So sieht man z. B. bei der spii, tinfantilen 
Form der famili~r-amaurotischen Idiotie den frtihmarkreifen Bindearm 
degeneriert, wi~hrend die sp~tmarkreife Pyramide normal markreif er- 
seheint. In diesem Fall trifft man noch andere Systeme degeneriert 
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an, die sich durch ihre anatomiseh-funktionelle Znsammengeh6rigkeit 
auszeiehnen. So sah Bielschowslsy auger dem Bindearm bzw. gezghnten 
Kern noch die olivooerebellare Bahn bzw. die untere Olive, dann den 
Daehkern und die cerebellotegmentale Faserung degeneriert. So sail 
ferner SchaHer bei cerebellarer Heredodegeneration nebst der Degene- 
ration des Dachkerns und gezghnten Kerns die Atrophie der ponto- 
bulbgren sensiblen Protoneuronen (des absteigenden Trigeminus, Vesti- 
bularis, Vagus), die alle mit dem Kleinhirn Verbindung haben. Es 
handelt sieh somit um die Degeneration yon Systemen, ffir die gemein- 
schaftlieh deren paracerebellare Natur ist; es sind dies anatomisch- 
funktionell, also organisch zusammengeh6rige Systeme, die in Gesamt- 
heir einen affizierten Systemkomplex darstellen. -- Eine eigene Form der 
Systematik ~ugert sich in der E1krankung bestimmter Rindenschiehten; 
so sieht man z. B. bei spas~iseher Heredodegeneration in der vorderen 
Zentralwindung die Lamina ganglionaris infolge einfaehen Zellen- 
sehwnnds rarefiziert, die Lamina pyramidalis and multiformis im Sinne 
der Alzheimersehen Fibrillendegeneration veri~ndert. Hieraus erhellt 
die Tatsache, dag die Erkranknng sieh gemgi3 gewisser Sehiehten gel- 
tend machen kann, ein Verhalten, welches den Namen der telstonischen 
Wahl verdient. Ein besonderes Geprage diirfte die tektonische Wahl 
nieht haben, da doeh die verschiedenen Rindenschiehten nut flachen- 
artig ausgebreitete Systeme bedeuten, ftir deren Ergriffensein mehr 
anatomiseh-funktionelle als entwieklungsgesehichtliehe Umstgnde mall  
gebend sein dfirften; die tektonische Wahl ist eine Systemwahl. 

Aus obigen Beispielen ergibt sieh die Tatsaehe, dab die Systematik 
in der Anatomie der Heredodegeneration in zwei Formen erseheinen kann : 
1. kann es sieh um eine ontophylogenetische, also dutch die Entwiclslung 
bestimmte Systematil~ handeln; 2. erseheint eine anatomisch-Junlctio- 
ndle Systematil~, deren spezielIe Form die ~ektonisehe Wahl darstellt. 
Das systematisehe Verhalten bei der Heredodegeneration kann man 
in grSl3ter Allgemeinheit als Systemwah~ bezeiehnen. -- Kennzeiehnend 
Ifir diese Systemerkrankung ist ihre primi~re Natur, d. h. das System 
erseheint ohne exogene Einwirkung, rein endogen, d. h. in seiner Ggnze 
isoliert doppelseitig und fortschreitend zu degenerieren, womit eine 
systematiseh veranlagte Neuronensehwgehe dargelegt wird. 

3. Aussehlaggebend ist sehlieBlieh der Umstand, dab im Verlau] 
der Heredodegeneration atlein die el~todermal-neuronalen und gli6sen Ele- 
mente als embryologisch 8char/ de/inierte Elemente erlcranken nebst 
v611iger Unversehrtheit der mesodermalen Hfillen und Blutgef~ge bzw. 
nur mit sekund~ren VerSmderungen in ihnen, wie Capillarfibrose, 
Wandverdiekungen, ,,symptomatisehe Entziindung" (siehe unten). So- 
mit verlaufen die heredodegenerativen Erkrankungen im Sinne einer 
ektodermalen Elektivit~t, welches Moment man als das histogenetisch 



Uber das morphologische Verhalten des zentralen Nervensystems. 283 

bezeichnen kann; dies die sog. Keimblattwahl. Die ektodermMe Elek- 
tivit~t kann aueh eine engere sein, indem sie Mlein die neuronMen Ele- 
mente betrifft, wobei die neurogli5sen unberiihrt bleiben bzw. nut eine 
Ersatzt~tigkeit (Gliose) entfMten. 

Naeh obigen Feststellungen ist as klar, dab die Anatomie der syste- 
matischen Heredodegeneration, well dureh das morpho-, system- und 
histogenetisehe Moment oder mit anderen Worten dureh die Segment-, 
System- und Keimblattwahl ehar~kterisiert, eine entwic]clungsgeschicht- 
lichen Gesetzen gehorchende Erkrant~ung des zentralen Nervensystems dar- 
stellt. Es handelt sieh somit um ein embryologiseh ge/iirbtes Syndrom, 
in welehem pathomorphologische und pathohistologische Entwicklungen 
zur Gel~ung gelangen. Erstere verraten sieh dureh segmentale Unter- 
entwieklung, wodureh z. B. ein abnorm kleines l~iiekenmark oder Klein- 
him bzw. t~autenhirn oder Gro~hirn zustande kommt; letztere er- 
seheinelx als progressive Degeneration, die im unterentwickelten Seg- 
ment verlguft. Somit, ist bei der Heredodegeneration eine fixe segmen- 
tale Hypogenese gegeben, die den Boden fiir die fortschreitende Degene- 
ration als eines krankhaften Prozesses darstellt. Das Moment der Hypo- 
genese kann bei Formen yon anatomisch nur angedeuteter Heredo- 
degeneration verschwommen bzw. fehlend sein; so sieht man z. B. 
bei der familiiiren Diplegie oder Paralysis spinMis spastiea ein normal 
entwiekeltes Vorderhirn, wghrend bei hereditgrer Cerebellarataxie dam 
ghombeneephMon auffMlend klein erseheint. Im Fall der fehlenden 
I-Iypogenese vertritt letztere die Dysgenese, die sieh in mikroskopischen 
Fehlbildnngen kundgibt, in Zeichen, welehe die gestSrten feineren Aus- 
bildungen bedeuten und yon welehen sofort beriehtet werden soll. 
Hypo- und Dysgenese sind somit nur graduell verschiedene StSrungen. 

Aus obigem Tatsaehenbestand geht also hervor, dab die hered0- 
degenerativen Nervenkrankheiten in ihrem Zustandekommen entwiek- 
lungsgesehiehtliehe Gesetze befolgen, und somit bedentet die Heredo- 
degeneration die entwicklungsgesehiehtlieh bedingte krankhafte Ver- 
~nderung des Zentralen Nervensystems, das in jedem FM1 anatomisehe 
Zeiehen der gestSrten Arehitektonik, der sog. Dysarehitektonik darbietet. 
Solehe dysarehitektonisehe Zeiehen karm man unter dam Sammel- 
namen der anatomischen Degenerationsstigmen zusammenfassen, und sie 
stellen Ms nngb~nderliehe Abweiehungen yon der Norm Zeiehen eines 
ab ovo subnormMen Nervensystems dar. Dureh die weehselnde Zahl 
dieser Zeiehen wird ein geringerer oder h6herer Grad der nervSs-krank- 
haften sog. neuropathischen Veranlagung bedingt. Somit stellt das 
heredodegenerative Nervensystem einen subnormalen Boden dar, dessen 
diesbeztigliehe Qualiti~t dutch die anatomischen Degenerationsstigmen, 
die das Resulta~ der Dysgenese sind, gekennzeichnet wird. Diese 
Stigmen kommen in zweifaeher Form vor, ~nd_ zwar erstens seitens 
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der grobmakroskopischen, dann seitens der mikr0skopisehen Archi- 
tektonik. 

Die makroslcopischen Degenerations,~tigmen bedeuten a) Abweichungen 
yon der ffir das menschliche Zentralnervensystem als eharakteristisch 
erkannten Oberflgchengestaltung, b) f6tale t~elikte, tn der Ausbfldung 
der Oberfliiehe k5nnen sieh seitens der Furchung und Gyvifikation 
tierghnliehe Zeichen melden, so die Operculisation des Occipitallappens, 
dann Furchenvariabilitgten seltener Art in grSfterer Zahl. F6tale Re- 
likte stellen dar z. B. die klaffende Sylviussehe Spalte, dann pathologische 
Bildungen als Mikro-, Makrogyrie, endlich Hypoplasien besonders seitens 
des l~iiekenmarks (Mikromyelie) und des Kleinhirns. 

Die mikroskopischen Degenerationsstigmen erseheinen a) an dan 
ei nzelnen Elementen (Nervenze]len, Fasern, Gliazellen), b) an den dureh 
diese gebildeten Formationen. 

Die wiehtigsten bzw. bekanntesten elementaren Entartungszeichen 
seitens der Nervenzellen sind: 1. die abnorme Form, d. h. die typische 
Zellenform wird dutch eine atypische ersetzt, indem statt der Pyramiden- 
form der Rindenzellen mehr spindelfSrmige oder kugelige Foemen und 
dg]. mehr erscheinen, wie dies z. B. bei der genninen Epilepsie und bei 
der tuberSsen Sklerose zu sehen ist. 2. Abnorme Lagerung, indem Ner- 
venzellen an atypisehen Stellen besonders in der weil~en Substanz vor- 
kommen, dann mit Vorliebe entlang gliSser Septen ira" Rfiekenmark, 
doeh kann die atypische Lagerung sich aueh im I~indengrau malden, 
indem die Pyramidenzellen, start unter sich parallel und zur Oberflgehe 
vertikal zu liegen, eine regelwidrig horizontale oder schiefe Lage ein- 
nehraen (bei Mikrogyrie). 3. Abnorme Strulstur, die sich in Zweilcernig- 
keit, dann in regellos ausstrahlenden protoplasmatisehen Forts~i.tzen 
und dg]. mehr gu~ern kann. 4. Abnorme Kleinheit, so kommen bei 
des Dystrophie regelwidrig kleine Vorderhornzellen vor. 5. A bnorm 
geringe Zah~, wie z. B. im Vorderhorn bei der Pseudohypertrophie; cs 
erscheinen auf dieser Grundlage die Kernaplasien, beson~lers seitens 
des Facialis und der Augenmuskelkerne, wodurch die sog. angeborenen 
L~ihmungen ihr anatomisches Substrat erhalten. 6. Persistenz ]5taler 
Nervenzellen, worunter das Vorkommen der Ca]alschen Nervenzellen 
des gandschleiers beim Erwaehsenen, wie dies speziell bei Epilepsie 
vorkommt, zu verstehen ist. 

Seitens der Nerven]asern kommt deren abnorme Di~nnheit vor, wo- 
durch fiberrasehend dfinne Strgnge bzw. abnorme Kleinheit des Rfieken- 
murks (z. B. bei Friedreich) ents~eht. 

Seitens der Neuroglia werden als Entartungszeichen die abnorme 
gelappte Form nnd auffallende Gr61]e wie Helligkeit des Kerns betraehtet, 
wie man dies an den Astroeyten bei tuber6ser Sklerose und Pseudo. 
sklerose sehen kann; ferner die Mehrl~ernigt~eit (bei infantiler Paralyse 
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im Kleinhirn), endlich die atypisehe Verlagerung der Gliasubstanz (He- 
terotopie) wie z. B. Gliainseln der Pia mater spJnalis. 

Die ektodermalen Elemente k5nnen sich des weiteren zu abnormen 
Formationen, zu sog. dysarchitektonischen Strukturen a]s komplexe mi- 
kroskopische Degenerationsstigmen zusammengesellen. Aus der Sehar 
derartiger degenerativen Bildungen sind z a erw~ihnen: 1. Die sog. 
abnormen Bi~ndel des Rhombencephalon, worunter tells der abnorme 
Verlauf abgesprengter Biindelchen gewisser Bahnen (besonders der 
Pyramidenbahn), teils die abnorme Verbindung gewisser Zentren, end- 
lich das Auftreten yon feinen Str~ngchen im Aqu~duktgrau verstanden 
werden. 2. Das ,Grau im Grau", d. h. das Vorkommen einer gelatinSsen 
Insel im ttypoglossuskern (Obersteiner). 3. Die abnorme, tierdihnliche 
Faltung der Substantia gelatinosa _Bolando des Riickenmarks. 4. Ab- 
norme Forts~tze grauer Rfickenmarksubstanz in die ttinterstrKnge 
hineJn als sog. Sporn- und Zungenbildung der I-Iin~erhSrner (Sibelius). 
5. Aneinanderrfieken der Clarkesehen S~ulen innerhalb der verbreiterten 
hinteren Commissur ( Sibelius). 6. Kolonienbildung der Spinalganglien- 
zellen, worunter mehrere Gang]ienzellen in einer Kapsel befindhch zu 
verstehen sind (Sibelius). 7. De]ekte Rindentektonik, bestehend im Man. 
gel gewisser R;-ndensehiehten, besonders der 3. und 4. Lage, wie man 
dies bei Mikrogyrie sieht. 

Naehdem wit im obigen die makro- un d mikroskopisehe Charakte- 
ristik der systematischen Heredodegeneration gaben, bleibt uns die 
Probe aufs Exempel fibrig, d. h. wir wollen an einigen Hauptformen 
der heredofamili~ren Krankheiten die Giiltigkeit der aufgestellten mor- 
phologisehen Merkmale einer Prfifung unterwerfen. So wollen wit di~ uns 
pers~nlieh wohlbekannte spastisehe Heredodegeneration~ dann die eere- 
bellare Heredodegeneration, ferner die famili~re Idiotie, endlich die 
Torsionsdystonie saint Chorea hereditaria -- jede je ein Repr~sentant 
der eingangs angeffihrten tteredodegeneration -- hinsichtlieh der ge- 
nerellen Merkmale analysieren. 

1. Spastische Heredodegeneration oder lamilidire spastische Sj~inalparalyse 
(Erb-Stri~mpeU). 

a) Substrat. An Weigert sehen Markseheidenpr~paraten finder sieh eine 
Pyramidenlichtung im Lumbal- und Dorsalmark; vom Cervicalmark 
aufw~rts his zur vorderen Zentralwindung kein wahrnehmbarer Aus- 
fall. Im Cervicalmark die Gollschen Strange in angedeuteter Aufhellung. 
Die vordere Zentralwindung l~l~t am 2Vi[3lpr'~parat einen m~l~igen Aus- 
fall der Beetzsehen Riesenpyramiden erkennen, weleher auf Grund des 
-Ni]31schen Schwunds bis zur Entwicklung yon Zellschattenbildern er- 
folg~e. Die fiber- nnd unterhalb der Riesenpyramiden liegenden Rinden- 
sehiehten zeigen nichts Auffalliges; erst das Fibrillenpr~parat lehrt, dab 
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in den Lagen 3 und 4 (Lamina pyramidalis und mul~iformis) an ein- 
zelnen Nervenzellen die Alzheimersche Fibrillenverfinderung entwiekelt 
ist. Diese ZellenerkraI~ung fiberwiegt numerisch in der vorderen Zen- 
~ralwindung, tritt in den Frontal- und Temporalwindungen wesentlich 
zuriick, schlieBlich Iehlt sie in dem Occipitallappen und Ammonshorn 
vollkommen. Sp~rlich bekommt man Nervenze]len aus der Sublamina 
magnopyramidalis zu sehen, die ganz an die basale, sacld6rmige Bli~hung 
der Rindenzellen bei der infantil-f~milii~ren Idiotie erinnern. -- Keine 
Ersatzwucherung der Glia. Mesoderm vol]kommen frei. Gehirn und 
Rfiekemnark makroskopisch normal. 

b) Charakteristik. Bei der spastischen Heredodegeneration erweist 
sich die vordere ZentrMwindung als die St~tte einer tel~tonischen Elel~tiv- 
erlcranlcung in dem Sinne, dal3 die Lamina ganglionaris (5) oder die 
Sehicht der Riesenpyramiden als Ursprungssti~tte der Pyramidenbahn 
einen Iortschreitenden Zellsehwund, w~hrend die Lamina pyramidalis (2) 
und multiformis (6) die Alzheimersche Fibrillenver~nderung erleidet. 
Somit steht die Schicht 5 den fibrigen Schiehten (3 u. 6) Ms anders- 
geartet erkrankt gegeniiber. Da die Alzheimersehe Nervenzellen- 
degeneration ein charakteristisches Zeichen ffir das invalide Nerven- 
system ist und dieses in arealer Pr~ponder~nz eben in der vorderen 
Zentralwindung auftritt, so muB letztere durch die genannte Fibrillen- 
ver~nderung im Sinne eine s mikroskopisehen Degenerationstigmas ge- 
kennzeiehnet sein. Die vordere ZentrMwindung, Ms ein heredodegenera- 
tiv stark veranl~gtes Zentrum erkrankt in seiner Lamina ganglionaris, 
deren Riesenpyramiden dureh progressiven Sehwund eingehen, womit 
die afiutomisehe Basis einer, im distalen Ende der Pyramidenbahn zum 
Ausdruek gelangenden Degeneration gegeben ist. -- ~lberbliekt man die 
Histopathologie der spastisehen Heredodegenera~ion, so erkennt man aueh 
in dieser: 1. die Segmentwahl auf Grund der herdfSrmigen Erkrankung 
des Vorderhirns; 2. die Systemwahl infolge der Beteiligung des zentral- 
motorisehen Neurons in der Form einer Pyramidendegeneration; 3. die 
engere Keimblattwahl, indem allein die neuronalen Elemente ergriffen 
sind. Zu bemerken wi~re, dag bei der spastisehen I-Ieredodegeneration 
regelm~tgig aueh der Gollsehe Strang eine leiehte Degeneration zeigt, 
somit gesellt sich zur spinalen Pyramidenaffektion noeh eine Hinter- 
strangdegeneration (Affektion des sensiblen Protoneurons), womit das 
Bild einer Icombinierten SystemerIcrankung gegeben ist. 

2. Cerebellare Heredodegeneration (H6rgdoata.xie egrdbelleuse -- Pierre 
Marie). 

a) Nubstrat. 3~Iakroskopiseh ist die Kleinheit des Rautenlfirns, be- 
sonders des Kleinhirns; aueh der Briieke auffMlend; so kann das Klein- 
him statt 160 g nur 81 -- 120 g wiegen, und obsehon dieses Organ oft als im 
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ganzen gleichm~Big verkleinert aussieht (Nonne), so kann man gelegent- 
lich die Verminderung gewisser Kleinhirnabschnittel wie die des Wurms, 
der Tonsille, des Lobus graeilis usw. beobachten. Je i~lter das Indivi- 
duum ist, an dem die Krankheit erseheint, um so geringer sind die 
~uBerlieh siehtbaren Veri~nderungen, wo dann nur das Mikroskop fiber 
die vorhandenen schweren Ausfi~lle belehrt. 

Das histopathologische Substrat einer reinen eerebellaren Ataxie 
ist insofern reeht verschieden, als die verschiedensten nervenzelligen 
Bestandteile des Kleinhirns sowie deren versehiedensten Systeme in 
variabelster Kombination degeneriert sein kSnnen. Anatomisch er- 
scheint als einfachste Form jenes Substrat, das in dem isolierten Aus. 
[all der Purl~in]esehen Elemente besteht, wobei die Molekular- und 
K5rnerschieht unver~ndert ist. In diesem Fall sind die Korbgefleehte 
vorhanden, denn sie sind die AbkSmmlinge der Sternenzellen in der 
intakten Molekularlage, doch sind sie leer infolge des Sehwunds der 
Purkin]eschen Nervenzellen (,,leere KSrbe"). Franz6siche Aut0ren 
bezeichnen diesen Zustand des Kleinhirns als ,,Atrophie lametleuse des 
cellules de Purlcin]e", worunter sie den streekenweise stattfindenden 
Ausfa]l der genannte n Elemente verstehen, mi t  welchen oft die Ver- 
~tnderung der Molekular- und KSrnerschieht verbunden sein kann. 
Bielschowsky nennt diesen Degenerationstyp des Kleinhirns den zentri. 
/ugalen, da die Purlcin]esehen Elemente die efferenten Neuronen sind 
im Gegensatz zum zentr@etalen Degenerationstyp, der im Ausfall der 
mit den Purl~in]esehen Nervenzellen artikulierenden afferenten Neu- 
ronen, wie der Kletterfasern und der Korbzellen gegeben ist, wodureh 
es zur Entstehung yon naclcten Purlcin]eschen Elementen komm~. Bei  
beiden ])egenerationstypen erscheJnt die Kleinhirnrinde auffallend ver- 
sehmi~lert und, an den betreffenden nervenzelligen Elementen verarmt. 
Der I-Iergang des Nervenzellschwunds li~13t sieh kurz folgend sehildern. 
Es hat. den Ansehein, dab die Purlcin]e schen Elemente anfi~nglieh eine 
Phase der sehr beseheidenen Schwellung durehmachen, wobei die Ni[31- 
schollen schwinden, das protoplasmatisehe ZellkOrperskelett sehi~rfer 
zum Vorschein gelangt und nun teils Zellschatten, teils einfaeh atro- 
phisehe Purlein]e sehe Elemente entstehen, die schlieBlieh zum Zerfall bzw. 
zur Neuronophagie, somit zum endgfiltigen Sehwund gelangen. Striiufiler 
land Ver~nderungen an den Purlcin]esehen Elementen, die genau ]enen 
bei der infantil-famili~ren Idiotie entsprachen: Bl~hung des Zellk6rpers 
und der Dendriten (letztere lokal-ballonfSrmig), an den gebl~hten Stellen 
Ansammlung yon osmioreduktiven K 6 r n e r n . -  Die Glia spielt im 
Sinne der Verfaserung entWeder keine oder eine bedeutende Nolle; im 
tetzteren Fall zeigt sich eine derbe Sklerose, und auBer den Bergmann. 
sehen Fasern bemerkt man besonders an der gliSsen Deeksc~ieht der 
Kleinhirnrinde eine starke Verbreiterung. -- Lipoidballen finden sieh 



288 K. Schaffer: 

in den Adventitialri~umen nur spi~rlich vor; intensivere Verfettung der 
Nervenzellen fehlt, jedoeh trifft manehmal aueh das Gegenteil zu. -- 
Sehr interessantes Verhalten zeigen d ie  Markscheidenbilder, denn es 
lggt sieh eine Markdegeneration gem@ der Phylogenie feststellen: nebst 
intaktem Markgehalt des Palaeoeerebellum, d. h. des Wnrms und der 
]~loeke, erscheint das Neoeerebellum, d. h. die Hemislohgren hoeh- 
gradig markarm infolge intensiver Degeneration. In solchem Fall stieht 
der tiefblaue Warm nnd Flo.ceulus yon den aufgehellten bzw. defekt 
gefgrbten Markgsten der  Hemisphere sinnfiillig ab. -- Bindegewebe 
und Blutgef~l~e normal. 

Komplizierter wird das histopathologisehe Substrat, wenn aufter den 
geschilderten rein cerebellaren Neuronen noch die sog. paracerebellaren 
Neuronen ergriffen sind, wornnter die grauen Kerne des Kleinhirns 
(Nuc]. dentatus, emboliformis, globosus, tecti) sowie die pontobulbaren 
Kleinhirnanteile in~..Sinne v. Monakows, d. h. das Griseum pontis, die 
untere Olive saint Nebenoliven zu verstehen sind. Dabei ereignet es 
sieh, dal~ die zentralen Kleinhirnkerne schwer degeneriert sind bei in- 
takten pontobulb~ren Kleinhirnanteilen, aber aueh umgekehrt kSnnen 
letztere hochgradige Atrophie und vSlligen Markfaserschwund ihrer 
Systeme bekunden nebst unberiihrten zentralen Kleinhirnkernen. Be- 
s0nderes Interesse erweekte letztere Klasse der Degeneration infolge 
der strengen Seheidung gemg[~ den einzelnen Neuronensystemen. So 
unterseheidet man eine a) olivocerebeUare Atrophie bzw. Degeneration, 
die den Ausfall des im StrickkSrper verlaufenden Traetus olivocerebel- 
laris bedeutet. Demens Jst die nntere Olive ganz verSdet, 
die trigeminale u n d  Hilusfaserung fehlt, der StrickkSrper erseheint 
reduziert ohne degenerative Spuren (er ist ngmlich infolge yon ab- 
gelaufener Degeneration in seinem Areale vermindert). Dabei kann 
yon den Kleinhirnkernen der Nucleus dentatus verdiinnt sein, 
zeigt spgrliehen Nervenzellausfall nnd Mangel an Vliesfasern. Den 
Ausfall der nervSsen Elemente ersetzt fasrige Gila, wodureh das Bild 
der Sklerose erscheint. In der nnteren O]ive findet ein intensiver Ans- 
fall yon Nervenzellen start, und in engster Verbindung damit wuchert 
die Glia. Das Xleinhirn nnd Oblongata saint :Brficke sind oft betr~cht- 
lieh vertdeinert; mikroskopisch trifft man Sehwund der nervSsen Ele- 
mente nebst Ersatzwuchernng der Glia an. Tiefgehend kann das Stra- 
tum moleeulare leiden, in welchem die Xorbzellen saint Aehsenzylinder 
vo]lkommen schwinden, daher erseheinen die vorhandenen Purkin]e. 
sehen Elemente ,,nackt"; iibrigens sind letztere an Zahl reduziert nnd 
znmeist atrophisch. Zu diesen Befunden Bielschowskys w~re noch hin- 
zuzuffigen, dab der Ausfall der Purkinjesehen Elemente im Neoeere- 
bellum grSSer ist Ms im Palaeocerebellum. -- fl) Eine weitere Degenera- 
$ionsform ist die olivopontocerebellare Atrophle; bier erseheint das ganze 
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Rautenhirn hoehgradig verkleinert, die Kleinhirnwindungen sind haupt- 
saehlioh in den Hemispharen atrophisch, weniger im Wurm. Mikrosko- 
pisch zeigt sich die molekulare und granulare Schicht saint wei6er Sub- 
stanz in gleicher Weise affiziert, indem die Sternzellen und die Fort- 
satze der Purkinjeschen Elemente tells fehlen, tells atrophisch sind, 
die KSrner geschrumpft und s4hleeht gefarbt erscheinen, endlich die 
Pur]cinjeschen Nervenzellen zum gr61~ten Tei] gesohwunden, w~hrend 
die vorhandenen degeneriert sind. Die weil~e Substanz Jst fast ganz 
geschwunden, jene des Wurms teilweise erhal~en, zentrale graue Massen 
reduziert, obschon gewissermaBen auch erhalten. Brtiekenarme und 
Griseum pontis total degeneriert (siehe Falle yon Dejerine-Thomas, 
Arndt, C asoirer). -- y) Schliel~lieh ware die olivorubrocerebellare Atrophie 
zu unterseheiden, dessen anatomisehes Substrat Le]onne und L'Hermitte 
in folgendem feststellten. Nebst auffallender Kleinheit des Kleinhirns 
war mikroskopisch die Atrophie der KSrner- und Molekularsehieht, 
Schwund der Purlcinyesehen Elemente, die Gliaverfaserung tier Klein- 
hirnrinde, ferner Atrophie der Hemispharen, der weil~en Substanz, des 
Nucleus dentatus, der Bindearme, Schwund der Nervenzellen und Fa- 
sern des roten Kerns, endlieh der Oliven und olivocerebellaren Fasern 
zu erkennen. Briiekenarme und Kerne intakt, ebenso die H~ute und 
GefaBe. Die cerebellaren, bulbaren wie mesencephalen Ver~nderungen 
tragen den Stempel yon systematischer Affektion an 8ich. 

b) Charakteristik. Zusammenfassend waren folgende Momente aus 
der Anatomie der eerebellaren Erkrankungen hervorzuheben. In fast 
allen. Fallen spielt die Verkleinerung des gesamten I~autenhirns bzw. 
allein des Klcinhirns eine Rolle, deren Bedeutung eiue doppelte ist. 
Grundlegend ist die Anlagest6rung, die in erster Linie die Redukti0n 
des Organs (Hypoplasie) bedingt; in zweiter Linie kommt die Degene- 
ration als reduzierender Faktor in Betracht, wodurch die Atrophie 
sowohl des Organs wie der affizierten Systeme entsteht. Es handelt 
sich ferner um eine auf gewisse phylogenetiseh bestimmte Absehnitte, 
dann auf gewisse anatomisch wie myelogenetiseh definierte Systeme 
(z. B. Tractus olivoeerebellaris, Bindearm usw.) sich beschrgnkende, 
also um eine Wahlaffektion bedeutende chronisch-parenchymatSse De- 
generation, wobei allein die nerv6sen Elemente einen langsam fortschrei- 
tenden Untergang erleiden. Keimblattwahl und Systemwahl erhellen aus 
diesem Verhalten zur Genfige; ftigen wir noeh hinzu, dab die Besehrgnkung 
sowohl der Anlagest6rung wie der Degeneration in distinkten F~tllen allein 
das lgautenhirn, also einen embryologiseh bestimmten Abschnitt betrifft, 
so haben wir auch die Segmentwahl in reinster Form vor un8. 

3. Familifire idiotie. 
a) Substrat. so) I n f a n t i 1 e F o r m. Das zentrale Nervensystem zeigt 

bei oberflaehlicher Besichtigung keine nennenswerten Vergnderungen; 
Virohows Archly. Bd. 24l. 19 
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erst bei genauer Untersuehung fallen gewisse Degenerationsstigmen 
auf, wie z. B. klaffende Sylviussehe Spalte, pithekoide Opereulisation 
des Oeeipitallappens, im Seitenstrang des Rtickenmarks eine mehr- 
minder tier in das Gebiet der Seitenstrangpyramide einschneidende f6- 
tale Furehe, der Hifisehe Suleus eylindrieus. -- Das seheinbar normale 
Jxul~ere birgt gewaltige mikroskopische Vergnderungen Jn sich. Siimt- 
liche Nervenzellen des zentralen Nervensystems, also veto Rindengrau 
bis zum Conusgrau hinab befinden sieh in einem Schwellungszustand, 
ffir welehen charakteristiseh die fibertriebenen Dimensionen, die lokal- 
ballorLfSrmigen Auftreibungen der Dendritenl sehliel31ich die wohl be- 
seheidenere perlschnurartige Schwellnng des Axons (besonders im Klein- 
him an den Purkin]e sehen Elementen nnd im Rfickenmarksgrau ) sind. 
Auf die hochinteressanten Einzelheiten dieses Sehwellungsprozesses 
kSnnen wir hier nicht eingehen und heben nur folgendes als prinzipiell 
wiehtig hervor. Die Schwellung wird initial dureh die Quellung des 
Hyaloplasmas im Zelleib, in den Dendriten und im Axon bedingt, 
wodurch die Lficken des wabig:fibrflli~ren Baues klaffend werden. Bald 
darauf erfolgt die Fgllung yon Degenerationsprodukten aus dem ge- 
quollenen Hyaloplasma, indem die Wabenlfieken mit leeithinartigen 
KSrnern, die sieh mit Weigert.Markscheidenf~rbung intensiv blau liar- 
ben, daher hgmatoxylinaffine KSrner darstellen, eng angeffill~ werden. 
Auf Grund dieses tinki~oriellen Verhaltens bekommt man auf den 
We igertsehen Myelinprgparaten einen genauen Aufsehlufl fiber die Aus- 
breitung des Prozesses, und besonders wird der Sehiehtenbau der GroB- 
hirnrinde mit einer Sehi~rfe gegeben, die selbst ein normales Ni]3lprgparat 
aus derselben Stelle iibertrifft. Somit gestattet die Markscheidenfgrbung 
eine genaue Verfolgung der tektonischen Rindengliederung, wobei sieh 
die interessante Tatsache ergibt, dab im Occipitallappen die Area 
striata Brodmanns insofern eine Affenghnliehkeit zeigt, denn sie breitet 
sich welt fiber die untere Calcarinalippe auf die ganze Brei~e des Gyrus 
lingualis aus. -- Die GroBhirnrinde weist einen sehr dfirftigen radigren 
und einen feh]enden supr~radi~ren Markgehalt auf, und besonders auf- 
fallend ist die )/iarklosigkeit des Sehhiigels, welcher nur in seinem 
ventrolateralen Abschnitt vermSge der hier einstrahlenden normal- 
markhaltigen Schleifenfasern und des Faseienlus thalamieus Foreli ge- 
fi~rbt erscheint. Der gr/313te Teil des Sehhfigels, namentlieh der vordere, 
der innere, der gui3ere teilweise sowie der hintere Bezirk ist infolge der 
marklosen thalamocorticalen bzw. eortieothalamischen Projektionen am 
Markscheidenpr~parat leer. Die genannten Absehnitte des Sehhfigels 
sind im Sinne v. Monakows Grol3hirnanteile, d. h. Bezirke, welehe be- 
zfiglich ihrer normalen Strnktur yon dem gesunden bzw. entwickelten 
Zustand der Grol~hirnrinde direkt abhi~ngig sind. Da nun letztere be- 
reits im ersten Lebensjahr in tote degeneriert ist, kam es auch nieht 
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zur Myelinisierung der thalamocortiealen Verbindungen. Schliel~lich 
w~re auf die Marklosigkeit der Pyramidenbahn zu verweisen, eine 
Erseheinung, die ebenfalls in der Markhemmung ihren Grund findet. 

Das Verhalten der Neuroglia ist interessant. Die multip0laren Glia- 
zellen oder Astroeyten degenerieren in der Rinde ubiquiti~r, indem 
zuerst manchmal die Dimensionen der Monstergliazellen erreichende 
Schwellung des Gliazelleibs, dann die AbbrSckelung der Forts~tze, 
schlieNieh die Ausbildung eines Gliadetritus erfolgt. Die apolaren Glia- 
zellen entfMten einesteils eine allerdings nur gering entwickelte Neuro- 
nophagiel anderteils und iiberwiegend bekunden sie eine TransportfS~hig- 
keit, deren Endziel die perivascul~ren Lymphr~ume sind. Diese Zellen 
sind mit LipoidkSrnchen reich besetzt, und die Lymphrhume enthalten 
Lipoidballen. 

Besondere Aufmerksamkeit verdient das Kleinhirn, das so bei der 
echtinfantilen, wie bei der sp~tinfantilen Form dureh seine Kleinheit 
und Derbheit sowie durch den ahsgepr~gten cellulipetalen Degenera- 
tionstyp yon Bielschowslcy, schlieglich durch die hochgradige fasrige 
Wucherung der Glia in der Rinde (Molekularlage, Westphal) auffi~llt. 
Es kommt in ausgepr~gten F~llen zu Kleinhirnveri~nderungen, die 
Bielschowslcy in den Rahmen der cerebellaren Heredoataxie hinein- 
gehSrig betrachtet, so dab es sieh eigentlich um eine kombinierte Heredo- 
degeneration handeln diirfte. Es sind ngmlieh Vergnderungen anzu- 
treffen, welche eine groge ~_hnliehkeit zu der olivorubroeerebellaren 
und der olivopontoeerebellaren Atrophie haben, denn es linden sieh 
auch bei der Spatform der infantilen Form die schweren Veriinderungen 
der Kleinhirnrinde, der beiden Dentati, der Bindearme und der unteren 
Olive saint olivocerebellarer Faserung vor. 

/3) J u v e n i 1 e F o r m. Bei dieser Form handelt es sich um ein guBer- 
lich wohl entwickeltes Zentralorgan, an welehem sieh belanglose Piatrti- 
bungen und m~giger gugerer wie innerer Hydrocephalus nebst geringer 
Volumenverminderung der ttemisphgren bemerkbar machen k6nnen. 
Gleieh der infantilen Form gibt aueh bier erst das Mikroskop Aufsehlug. 
Es finder sieh eine gleichfalls all6rtliehe Nervenzellsehwellung des ge- 
samten Zentralnervensystems vor, dessen Wesen in der totalen oder 
partiellen Aufblghung dutch eine in dem ZellkSrper entstandene k6rnig- 
pigment6se Masse besteht; letztere fitrbt sieh mit Seharlachrot und 
Sudan nur sehwach, ist also eine mehr myelinoide Substanz; sic ver- 
dri~ngt h~ufig den Zellkern and besonders die Fibrillen zur Oberfl~che 
und li~gt am Silberpr~parat Bilder entstehen, die dem Inifialbild der 
infantilen famili~ren Idiotic entspricht, yon der sic aber vermSge der 
Versehontheit der Dendriten lebhaft abstechen. Man findet die gli6sen 
Begleitzellen vermehrt, und diese bewi~ken die Neuronophagie; der gli6se 
Grenzwall der Gef~Be ist mit Weigerts Gliafaseff~rbung deutlich ver- 
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gr613ert. Doch Iinden sich im Nervenparenchym sonst nirgends gliSse 
Auffaserungen. Das Markscheidenbild l~l]t nur im supra: und inter- 
radi~ren Flechtwerk leieht Ausf~lle erkennen; nirgends systemartige 
Fasererkrankungen. Gef~l~e und Bindegewebe normal (Spielmeyer). 

Es gibt eine Variet~t der juvenilen Form (F. K. Walter), deren 
Fibrillenver~nderungen mit jener der infantilen Form fibereinstimmen, 
yon dieser h6chstens graduell infolge etwas sehw~eherer Ausbildung 
differieren. Die Zellk6rper- und Dendritenschwellung dieser Form weicht 
aber histoehemiseh dadureh ab, dab der kSrnige Inhalt nicht die Mark- 
seheidenfi~rbung mit tt~matoxylin gibt, sondern fi~rbt sieh mit Sudan 
und Seharlaehrot gleieh der juvenilen Form in opakgelblioher T6nung, 
endlieh aber bekundet dieser k6rnige Inhalt insofern eine eigene Re- 
aktion, da er sieh mit Osmium intensiv sehw~rzt. Wir haben somit 
hinsiehtlich der histoehemischen Reaktion bei den drei Formen der 
famili~ren Idiotie mit folgender Skala zu tun: 1. die infantile Form 
gibt die leeithinoide l~eaktion; 2. die juvenile Form die pr~lipoide I~e- 
aktion; 3. die erwaehsene Form (F. K. Walter) l~gt die Fettreaktion 
erkennen. Aus diesem Verhalten ergibt sich, dal3 das degenerierende 
Protoplasma eine lecithinartige, ein e lipoide, endlieh eine neutral-fettige 
Stufe erreicht; diese l~eihenfolge diirfte mit dem Alter des Prozesses 
zusammenh~ngen, denn erst bei vSlliger Auswirkung des degenerativen 
endoeellul~ren Prozesses kommt es zur Glyeerinesterverfettung,, wie 
wit dies bei der das hSehste Alter erreiehenden (fiber das 30. Lebensjahr) 
Form tatsgehlieh beobaehten. -- Wichtig ist der Umstand, dag die 
Nervenzel]sehwellung die gesamte Rinde nieht in gleiehartiger Inten- 
siti~t besetzt, da der Hinterhauptlappen fast frei bleibt; ebenso ist 
hervorzuheben, dab im Stammhirn und in der Oblongata die Ze]len- 
erkrankung mit osmioreduktiven Granulis und der charakteristischen 
Fibrillenver~nderung (ZerfaIl des endoeellul~ren Netzes bei Erhalten- 
sein der Oberfl~ehenfibrillen) obsehon deutlieh, doch im abgesehw~ehten 
Mag sich vorfindet. Oberstes Rfiekenmark ganz frei, und besonders be- 
merkenswert ist der normale Ze]lenbefund im Kleinhirn. -- Sehnerv 
normM. -- Am Markseheidenpr~parat ist weder in der I~inde noch im 
Mark irgendwelcher AusfM1 bemerkbar. Keine fasrige Gliawucherung; 
die gli6sen Begleitzellen der l~indennervenzellen vermehrt (Neurono- 
phagie ?). -- Die Reihen- und Sehichtenbildung der Groghirnrinde hat 

besonders in den tiefererf Lagen nicht unerheblieh gelitten, und da 
keine gli6se Ersatzt~tigkeit hier anzutreffen ist, diirfte die Annahme 
naheliegen, dab es sieh nm einen kongenitalen Defekt, nm eine Aplasie 
handelt. 

b) Charal~teristik. Uberblieken wit das histopathologisehe Substrat 
der familiS~ren Idiotien, so kommen wir zu folgenden Ergebnissen. Es 
handelt sich bel der infantilen Form um ein, anthropoide Zeiehen und 
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fStale Relikte aufweisendes, im iibrigen makroskopiseh normal impo- 
nierendes ZentrMnervensystem, in welehem der Schwellungsprbzeg der 
Nervenzellen eine ftihrende Rolle spielt, welcher in einer initialen Quel- 
lungsphase mit bald darauf folgender Fiillungsphase besteht. Letztere 
fiihrt zur Entstehung yon endocellulgren Degenerationsprodukten. Ffir 
die einzelnen Formen der familigren Idiotic ergeben sieh Differenzen 
1. auf Grund des Sehwellungsgrades, 2. verm6ge der Verfettungsstufe 
der DegenerationskSrner, 3. infolge der Ausbreitung der Zellendegene-" 
ration auf das zentrale Nervensystem, Die echte infantile Form (Tay. 
Sachs) als akut verlaufende weist wohl die maximalste Schwellung and 
die grSgte Ausbreitung, jedoeh eine beginnende Verfettungsstufe sei- 
tens der endocellulgren DegenerationskSrner auf, hingegen bekunden 
die subchronisehe bzw. chronische Form der juvenilen Form geringeren 
Schwellungsgrad, einen yon der Groghirnrinde gegen die tieferen Seg- 
mente abnehmcnde Ausbreitung mit fortschreitender bzw. beendeter 
Verfettung der degenerierten Nervenzellen. Somit wgre festzustellen, 
daB, je verz6gerter der Ablanf der familiiren Idiotic ist, nm so mehr 
mildert sich der Sehwellungsgrad und um so besehrinkter ist die Aus- 
breitung, doch um so ausgereifter erscheint der Degenerationsprozeg 
verm6ge der beendeten Verfettung. Dieser also charak~crisierte Pro- 
zeg beruht auf primirer Erkrankung der neuronalen wic neurogliSsen 
Elemente; mesodermale Ver~nderungen fehlen vollkommen. Somit ist 
alles Ektodermale ergriffen im Gegensatz zur Intakthcit yon allem 
Mesedermalen, nnd das ist, was wir oben Keimblattwahl narmten. -- 
Die Systemwahl bekundet sich allein bei der ccht- und sp~t-infantilen 
Form der familiiren Idiotic; bei ersterer" in dcr Hemmung der Mark- 
bildung ontogenetiseh jfingster Systeme: im Gehirn seitens der eortieo- 
thalamischen und cortico-spinalen Bahnen; bei letzterer durch die in 
anatomiseh-funktioneller Hinsieht ein organiseh Ganzcs darstellenden 
paraeerebellaren Neuronen. -- Die Segmentwahl ist bei der erwaehsenen 
Form dureh die Ausbreitung auf das Proseneephalon und Versehonnng 
des Rhomb- und Meseneephalon, bei der echt-juvenilen Form (Vogt- 
Spielmeyer), wie bei dcr Tay-Sachs sehen Form, dnreh die all6rtliehe Aus- 
breitung (somit auf alle Segmente) des cytopathologisehen Prozesses 
gegeben. 

d. Dyskinetische Heredodegeneration. 
Durch die grund_legenden Untersnchungen yon C. und O. Vogt rang 

sich die Erkenntnis dureh, dab die extrapyramidalen BewegungsstSrun- 
gen des GroBhirns -- die angeborene Muskelstarre, die ehronisch- 
progressive Chorea, der Torsionsspasmus usw, -- strigr bedingte Er- 
seheinungen sind; ihre Genese ist eine mehrfache. So gibt es Fille, 
die familii~r und erblieh sind (Huntington), dann Fglle die arterio- 
sklerotisehen bzw, paralytisehen Ursprungs sind, ferner Fglle auf 
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seniler Grundlage, sehliel~lich hepatogene F~lle. Uns interessieren hier 
nur jene Fiille, deren rein endogene Herkunft also heredodegenerative 
Natur sichergestellt ist: wir suehen eine striiire Heredodegeneration in 
ihrer kliniseh-anatomischen Erscheinungsweise festzustellen. Von kli- 
nischem Standpunkt repriisentiert die Huntingtonsche Chorea verm6ge 
der identischen Vererbung in zwei, ja drei Generationen einen klassischen 
heredodegenerativen Typus; die Torsionsdystonie stellt auf Grund der 
~gassenauslese (es handelt sieh um eine Kranke russiseh-jiidischer Ab- 
stammung), ferner des endogenen Ursprungs, des Beginnes im infantilen 
Alter, des ehroniseh-progressiven Verlaufs ebenfalls ein Paradigma einer 
heredodegenerativen Krankheitsform dar. Das anatomisehe Substrat 
des Huntington seh6pfe sich aus dem grol3angelegten Werk C. u. O. Vogts : 
,,Zur Lehre der Erkrankungen des stri~ren Systems" (I920); den Fall 
yon Torsionsdystonie beobachtete ieh Jahre hindureh und anatomisch 
wurde er dutch meinen Assistenten Hugo Richter in Verbindung mit 
andersgearteten stri~ren Erkrankungsformen durchgearbeitet und ver- 
6ffentlicht. 

a) Substrat. o~) H u n t i n g t o n s c h e C h o r e a  h e r e d i t a r i a .  Der 
mit der Chorea gepaarte/ntelhgenzdefekt macht es verst~ndlich, dal~ die 
histbpathologischen Veri~nderungen doppelt lokalisiert sind :im Striatum 
und i n  der Grol3hirnrinde. -- Seit6ns des striatum erseheint starke 
Schrumpfung bedingt dureh den Untergang der meisten Nervenzellen 
und dutch die starke Ersatzwueherung der Gila. Der Sehwund der 
Nervenzellen wird nieht gefolgt yore Untergang der Nervenfasern, 
die groben ?r bleiben immerhin erhalten und s0mit riicken 
diese n~her zueinander, womit der Vogtsche Status ]ibrosus entsteht. 
Die Striatumsehrumpfung wird yon Hydrocephalus internus begleitet. 
Im Pallidum ist eine weniger intensive Verkleinerung mit Gliose vor 
handen; das Corpus Luysi verkleinert. Seitens des Grol~hirns: Verklei- 
nerung mit schmaler, nervenzelldichter Rinde und in tier I-I6he der 
Lamina granularis interna (4) Kernvermehrung gli6ser Natur. Auch 
das fibrige Zentralnervensystem verkleinert, teilweise mit gleiehzeitiger 
Gliose. 

fl) Torsionsdystonie. Makroskopiseh fiel am Gehirn niehts auf. 
Mikroskopiseh zeigten sieh sp~rlich doppelkernige Nervenzellen im 
Putamen und im IIauptkern des roten Kerns. Ergriffen erwies sieh 
allein das Striatum und der Nucleus magnocellularis yore roten Kern: 
Sehwund (einfacher, progressiver Zellenschwund _Ni/31s) der meisten 
Nervenzellen im hinteren und mittleren Tell des Putamen; Caudatum 
nut angedeutet angegriffen. Ein Vergleieh mit Normalpri~paraten er- 
gibt eine reeht sinnf~llige Rarefikation im bezeichneten Absehnitt des 
Striatum, weleher seitens der Glia keine nennenswerten u 
aufweist. Gefi~f~e in ihren W~tnden nicht verdiekt, doch bekunden sie 



Uber das morphologische Verhalten des zentralen Nervensystems. 295 

eine rundzellige, mehrzeilige Infiltration, der aber eine entzfindliche 
Bedeutung nieht beigeraessen werden kann (,,Symptomatische, repa- 
rative und nicht regenerative Entziindung'~). Zieralich bedeutende 
Erweiterungen des adventitiellen Gef/~13raumes. Partieller Ausfall der 
strio-pallidiren Faserung hauptsiehlieh ira caudalsten Abschnitt des 
Putaraen, in welehera der chronisch-progressive Nervenzellsehwund am 
intensivsten entwiekelt ist. Im groBzelligen Abschnitt des roten Kerns 
ebenfalls chronisch-progressiver Nervenzellsehwund, welchem ansehlie- 
gend sieh in beiden rubrospinMen Trakten, namentlich in deren spinalem 
Tell, eine deutliche Marklichtung entwickelte. 

b) Charakteristik. Zwei versehiedene Formen der dystonischen He- 
redodegeneration, wie Huntington and Torsionsdystonie, zeigen iiber- 
einstimraend : 1. die Keimblattwahl, indem bei ersterer alles Ektodermale, 
bei letzterer nut Neuronales chronisch-progressiv degeneriert. G.efige 
nehmen rein passiv-sekundir tell. 2. Die Segmentwahl, indera das 
Prosencephalon die Stiitte der Degeneration ist; bei Huntington er- 
seheint das Groghirn schon makroskopisch verkleinert, bekundet eine 
Hypoplasie, wihrend die Torsionsdystonie nur angedeutet dysplastiseh 
ist (doppelkernige Nervenzellen). Ziehen wit die sekundire Teilung des 
Prosencephalon in Di- und Telencephalon in Betracht, so haben wit 
bei der Torsionsdystonie eine kombinierte Segmentwahl vet uns: 
Striatum (Proseneephalon) ~- roter Kern (Diencephalon). Fiir die 
Huntingtonsche Chorea besteht eine einfaehe Segmentwahl, d. h. Mlein 
das TelencephMon, in welehem, wie sofort erwghnt werden sell, zwei 
Systeme ergriffen sind. 3. Die Systemwahl, welche fiir die Torsions- 
dystonie eine anatomiseh-funktionelle Firbung hat, da bier das ,,strii~re 
System" im weiteren Sinne, d. h. Striatura @ Nucleus tuber die Stit te 
des degenerativen Prozesses ist. Die Huntlngtonsehe Chorea weist zwei 
Systeme tines Segments erkrankt anf: das Striatum Ms Heramungs- 
zentrum N r  die eortiealen Bewegungen, nnd das I~indengrau, als das 
Substrat fiir. die Intelligenz. Die elektive Erkranknng der Schieht 4 
kann Ms Beispiel fiir die ,,telctonische Wahl" dienen. 

Die yon mir im obigen aufgestellten bestimmenden Faktoren embryo- 
logischen Charakters der systeraatischen Heredodegeneration repri~sen- 
tieren ein spezifisches patholog-anatomisehes Syndrora, welches allein 
den endogenen Hirn-I~iiekenmarkskrankheiten eigen ist. Dasselbe be- 
deutet ein rein ektodermales Prinzip: In den nerv6sen Zentralorganen 
stirbt elektiv alles Ektoderraale bzw. Neuronale ab, und zwar innerhMb 
bestimmter embryonaler Segmente, in welchen eine eehte, primire, 
systematisehe Degeneration abliuft. Dieser systematiSche und pro- 
gressive Absterbeprozeg kann ira wesentlichen e i n  mehr akutes und 
ein subchronisches bzw. ehronisches Tempo zeigen. Als akut w~re 
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der anf einige Monate oder auf ein Jahr sich besehrgnkende Ablauf 
der infantil-famili~ren Idiotie, als eminent ehronisch die spinale nnd 
oerebellare tIeredoataxie sowie die spastisehe nnd die dyskinetische He- 
redodegeneration zu betrachten. Beztiglich ihres generellen Substrats 
stimmen sdimtliche Formen der systematischen Heredodegeneration 
iiberein, indem bei allen der ektodermal charakterisierte, segment~r 
lokalisierte, progressiv-systematisch gestaltete DegenerationsprozeB vor- 
handen ist. Hinsichtlieh des speziellen Substrats handelt es sich aber 
um morphologiseh verschiedene Erseheinungsformen, je naehdem der Ver- 
lauf des Prozesses ein akuter oder ein ausgesproehen chronischer ist. In die- 
ser Beziehung genfigt einerseits anf die fast maBlose Schwellung bei der 
familigren Idiotie, andererseits auf den chroniseh-progressiven Schwund 
der Nervenzellen bei der spastisch-famili~ren Diplegie, Heredoataxie oder 
Torsionsdystonie zu verweisen; beide Ze!lerkrankungsformen stellen 
seharfgezeiehnete Gegenbilder dar. Ein tieferer Einbliek in den nerven- 
zelligen Prozel~ ftihrt jedoeh zur Erkenntnis, da~ selbst bei den auf 
mehrere Jahrzehnte sich erstreckenden heredodegenerativen Formen 
eine obsehon reeht beseheidene und sieh nut an spgrliehen Exemplaren 
kundgebende, jedoeh zweifellose Sehwellung vorhanden ist. In dieser 
Beziehung m6chte ieh nur anf die chronische Form der spgt-juvenilen 
famili~ren Idiotie verweisen, welehe noeh ziemlieh ausgeprggte und 
reichlieh gesehwellte Nervenzellen darbietet; ferner w~ren die Purkin]e. 
sehen Elemente bei eerebellarer Heredoataxie zu erwghnen, die An- 
deutungen der Schwellung nicht ganz vermissen lassen, endlieh darf 
die wohl sehr spgrliche, aber immerhin reeht ausgeprggte, in ihrer Er- 
scheinungsweise ganz auf die infantil-familigre Idiotie erinnernde Schwel- 
lung der Rindenpyramidenzellen bei der spastisehen Heredodegeneration 
angefiihrt werden. Auf Grund dieser Verhg]tnisse diirfte die Annahme 
nicht allzu gewagt sein, dal~ die Nervenze]len selbst bei der chroniseh 
verlaufenden systematischen Heredodegeneration eine Schwellung er- 
fahren. Steilen wir uns auf den glatt nicht abzuweisenden Standpunkt~ 
dab die feinsten Yergnderungen bei der akuten nnd ehronischen Schwel- 
lung ira wesentlichen fibereinstimmen dfirften, so erscheint zweeks gen~ue- 
rer Verfolgung des Schwellungsvorgangs die akute Heredodegeneration 
am meisten zu empfehlen, da hier die morphologischen Abweiehungen 
yon der Norm doeh sinnf~lliger sind. Und d~ gelangt man zur Erkennt- 
his, da~ die Nervenzellsehwellung ggnz anfgnglieh in einer Quellung 
des strukturlosen Protoplasma besteht, wodureh zuerst Zellk6rper und 
Forts~tze geschwellt werden; char~kteristische und dureh ihre Masse 
schwellungsbedingende DegenerationskSrner lassen sich in dieser 
Phase der Schwellung nicht nachweisen. Ers~ auf diese Quellungsphase 
folgt innerhalb des sieherlich infolge Fltissigkeitsaufnahme volnmetrisch 
bedeutend zugenommenen tIyaloplasma die F~illung yon Degenerations- 
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k6rnern, welche die durch die Quellung ldaffend gemachten Liieken des 
wabig-fibrill~ren Gerfistes besetzen. Dies die sog. F~llungsphase der 
NervenzellschweUung, die mit einer mehr oder minder ausgepr~tgten 
Verfettung der Degenerationsk6rner endet. Im weiteren Verlauf kommt 
es zum Zerfall der endoeellul~ren Strukturen und schhe{31ieh erfolgt 
mittels Neuronophagie ein Aufr~umen der schwer erkrankten Nerven- 
zellenl). -- Ist der ProzeB sehr verzogen, so kommen die Degenerations- 
produkte als feingek6rntes Lipoid zur Ausbildung; der torpide Cha- 
rakter der Nervenzellvergnderung ftihrt zn dem sehr ~/erzSgert ver- 
laufenden Sehwund, dessen Endstadium der Zellsehatten ist. 

Aus diesen cytopathologischen Verh~ltnissen geht hervor, dab in 
klinischer Itinsicht dem Tempo einer systema~ischen tIeredodegeneration 
morphologisch Ms verschieden imponierende Ze]lvergnderungen zu ent- 
sprechen scheinen, doeh w/ire dabei hervorzuheben, dal3 im Grunde 
genommen bei beiden Ver~nderungsextremen. die Sehwellung als ein- 
leitendes Ph~nomen zu beobaehten ist. Nur dfirfte die Sehwellung bei 
der chronischen Form nach Erreiehung yon bescheideneren Dimen- 
sionen allm~hlieh in den zum Zellsehatten ffihrenden ehroniset/-pro- 
gressiven Sehwund fibergehen. Es hat somi~ den Ansehein, 'daB der 
Grad der Nervenschwellung mit dem klinisehen Tempo der heredo- 
famili~ren Krankheit p~rallel geh~. 

SehlieBlieh wgre auf den Umstand zu verweisen, dab die klinische 
Erseheinungsform yon der segment~ren Lokalisation des heredo- 
degenerativen Prozesses abh~tngt; in dieser Beziehung gen/igt der ein- 
faehe Hinweis, dab die famili~ren Idiotier/(besonders in ihren ehroni- 
sehen Formen) fiberwiegend auf das Rindengrau, dab die Heredoataxie 
cerebellaren Charakters auf das Rautenhirn, dab die spastische Heredo- 
degeneration auf das motorisehe ~eld der Hemisphere usw. ]okMisiert sind. 

In endgfiltiger Fassung 1/il~t sieh fiber die sys~ematisehe Heredo- 
degeneration folgende Bestimmung geben. 

Die systematisehe Heredodegeneration ist eine ektodermal charakteri- 
sierte, segmentdir lokalisierte und systematisch gestaltete Degeneration des 
zentralen Nervensystems, wobei die Segmentlokalisation die klinisch ver- 
schiedenen Krankheitsbilder beclingt und die Akuitdit bzw. Chronizit(it des 
cytopathologischen Prozesses mit dem klinischen Tempo parallel geht. 
Die keimblattmdifiige Wahl der degenerierenden Elemente, die Abschnitts- 
wahl gemgfl der embryonalen Segmentierung, endlieh die o/t onto-phylo- 
genetische Systemwahl bedeuten eine entwicklungsgeschichtlich bestimmte 
Erkrankungs/orm des zentralen Nervensystems, welche allein der syste- 
matischen Heredodegeneration zukommt. 

1) Die genaneren Einzelheiten der Nervenzellenschwellung sollen hier nieht 
beriihrt werden. 


