
(Aus der Dentschen l%rschungs~nstalt fiir Psychiatrie in 1Vfitnchen und dem 
Deutschen Pathologischen Institut in Prig.) 

Zur pathologischen Anatomie der chronischen progressiven 
Chorea. 

Von 

K. Terplan, 
Assistent am Deutschen l)athologischen Inst i tut  in Prag. 

Mit 9 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 31. Mdirz 1924.) 

Bis vor etwa 15 Jahren suehte man das anatomisehe Substrat  der 
Bewegungsunruhe bei chroniseher Chorea vorwiegend in Veranderungen 
der Hirnrinde, Es ist in der sehr umfangreiehen alteren Literatur  fiber 
ehronisehe Chorea hinsiehtlieh der anatomischen Befunde insofern 
eine gewisse Einheitlichkeit vorhanden, als yon zahlreichen Autoren 
degenerative Veranderungen in der Hirnrinde neben einer meist deut- 
lichen Yermehrung gli6ser Elemente besehrieben warden (u. a. Clarke, 
Menzies, Dada, Debuek, Va~ide und Vurpas, Mi~lter, Lang, Nissl, 
Raeke und Weidenhammer). Die Bedeutung dieser Be~unde wurde in 
verschiedenem Sinne ausgelegt und teils in der Degeneration der ~erven-  
zellen, teils in der Wucherung der Gliazellen die anatomisch greifbare 
primate St6rung gesucht. Es hat  daneben freilich uuch an anderen 
Deutungsversuchen im Sinne yon diffusen entzfindlichen Prozessen nicht 
gefehlt, wohl aus dem Grunde, weil yon einigen Autoren (u. ~. Lannois 
und Paviot, Eacklam) die vermehrten GliazeHen ffir die bei chronischer 
Entziindung gew6hnlich anftretenden Rundzellen gehalten wurden. 
Mehr vereinzelt findet man in der Mteren Literatur  auch die Angabe 
yon Erkrankungen kleiner GefgBe, der iiberwiegende Bedeutung ffir die 
Genese der Chorea beigemessen wurde (Besta, Dana). I m  Jahre 1908 
hat  Jelgersma auf die hoehgradige Atrophie der Schwanzkerne hin- 
gewiesen, die er in Fgllen yon I-Iuntingtonscher Chorea land. Seither 
wnrde bei der Untersuchung des Nervensystems yon Choreatikern den 
Stammg~nglien mehr geachtung zuteil, and  es rfickte insbesondere das 
Striatum, worunter heute Nucleus caudatus and  Putamen verstanden 
werden, in den Vordergrund des Interesses. Es sind dann in den folgen- 
den Jahren, besonders in allerletzter Zeit eine t~eihe yon ausffihrlichen 
and  charakteristischen anatomischen Befunden bei chronischer Chorea 
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mitgeteilt  worden, auf Grund deren die grol3e Bedeutung des Stri~tums 
bzw. seiner Verbindungsbahnen ffir die Chorea wohI erwiesen erscheint. 
Es wird am Schlusse noch in I~iirze auf diese Arbeiten hingewiesen 
werden. Von einer eingehenden und vollst~ndigen Wiirdigung der 
grol~en Chorealiteratur sehe ich ab und verweise besonders hinsichtlich 
der Angaben ~lterer Li teratur  auf die Arbeiten yon Raecke und Krontaler 
und Kalischer. Die Beziehungen des Striatums zur Chorea wurde abet  
schon frtiher yon einigen Autoren erkannt  (Anton, Russel, Hebold, 
Schwarz, Jakson, Broadbent, zit. nach Krontal und Kalischer). Auf die 
Bedeutung des Bindearmsystems fiir die Chorea hat  Bonhoe//er in seiner 
bekannten Arbeit hingewiesen. 

Ich teile nun im folgenden die anatomischen Untersuchungsergeb- 
nisse yon 5 F~llen chronischer Chorea mit, die ich im Laufe des letzten 
Jahres erhoben konnte, und die mir gee~gnet erscheinen, die in letzter Zeit 
verSffentlichtcn Befunde zu stfitzen, bzw. zu erweitern. 

Von den 5 Fallen gehSren 3 dem famili~ren (Huntingtonschen) Typus 
an. Diese sollen zuerst besprochen werden. Die beiden letzten Fi~lle 
stellen andere Formen der chronischen progressiven Chorea dar, bei 
denen eine Erblichkeit  des Leidens, soweit zu erheben war, nicht bestand. 
Das Material s t ammt  mi t  Ausnahme eines Fa]les, der im Prager patho- 
]ogischen Ins t i tu t  zur Sektion kam, aus der Deutschen Forsehungsanstalt  
ftir Psychiatrie in ~Iiinchen. Ieh mSchte gleieh eingangs meinen Dank 
ausspreehen ffir alas Entgegenkommen und ftir die Unterstiitzung, die 
mir b e i d e r  Ausffihrung dieser Arbeit in so grol3em ~al3e yon Prof. 
Spielmeyer und Dr. Spatz zuteil wurde. 

Es sind bei allen Fi~llen Teile aus verschiedenen Rindengebieten, und 
zwar: Frontalhirn, Zentralwindungen, Calcarinagegend des Occipital- 
hirns, Gyrus hippocampi und Insel sowie die Stammganglien, Pons, 
Medulla oblongata, Kleinhirn und Rfiekenmark untersucht worden. 
Fi~rbung nach den in der Forschungsanst~lt fibliehen Methoden. Als 
normales Vergleichsmaterial dienten Pri~parate eines Hingerichteten 
yon 20 Jahren. 

Fall 1. (Hunt. Chorea.) (Ftir die ]~berlassung der Krankengeschiehte bin ich 
der Direktion der HeiI- und Pflegeanstalt Gabersee zu Danke verftichtet.) 
Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte : Leihsl, G., 38 Jahre, ~. Diagnose: 
Hul~tington-Chorea. Stammt aus Choreafamilie; Grol~eltern, Mutter und 3 Ge- 
schwister der Patientin geisteskrank bzw. geistesschwach, Grol3- und Urgrol3- 
vater litten an derselben Kr~nkheit. Bis zum 27. Lebensjahre vollkommen gesund. 
In der Schule sehr begabt. Beginn der ersten Krankheitszeiehen im 28. Lebens- 
ja.ba.. Sie wird auffallend lungsam, schwerf~llig in der Arbeit, vergel31ich. Naeh 
einem Jahr Wackeln des Kopfes, das auf Sehulter und Arme fibergreift. Beschwer- 
den beim Gehen. Sprache versehlechtert sieh zunehmend im Laufe der ni~chsten 
Jahre. Nie bSsartig; gutmiitig veranlagt. Von den 3 Kindern der Patien*in sind 
2 vollkommen gesund, geistig gut veranlag~; das jiingste sehr eigensinnig, lernt 
schwerer, ist schwer vertr~glich; zur Zeit in einem Erziehungsheim (naeh Angabe 

]0" 
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des Vaters ,,Verdacht auf Vererbung~ Etwa 8 Jahre naeh Beginn der Erkran- 
kung wird Patientin wegen Vernachlgssigung der Kinder und des Hauswesens 
in die Anstalt E. aufgenommen. Hier stgndige athetotische Bewegung des ganzen 
KSrpers. Die Sprache ist ein unverstgndliches Lallen. In letzter Zeit war die sonst 
geistig stumpfe Frau gngstlieh und zornig erregt, wghnte ihre Kinder im Sterben, 
drgngt bestgndig fort, wird ~gtlieh gegen Mitkranke, die sie zurtiekhalten wollen. 

Be/und in der P/legeanstalt Oabersee: Bestgndig in athetotiseher Bewegung; 
willkiirliche Bewegung (z. B. beim Essen) nur nach vergeblichen Versuehen mSg- 
lieh. Schleudernder, taumelnder Gang, starker Tremor der Zunge; Pat. s. R. stark 
erhSht, FuGklonus vorhanden. Starke psychische Depression. tt~ufiges Weinen. 
Die bests ruckartige Bewegung kann durch keine Itemmung oder psyehische 
Fixierung beeinflui3t werden. Uber Verwandte ist sie ann~hernd orientier~; fiber 
die famiH~ren Verh~ltnisse, fiber die Dauer ihrer Erkrankung sowie fiber die Er- 
krankung ihrer AngehOrigen sind yon ihr keine Angaben erh/~ltlich. Sie ermfidet 
sehr ]eicht. SpEter weitere Zunahme der Bewegungsunruhe; im fibrigen wird sie 
miirriseher, oft gereizt, gegen hrztliehe Ausfragen ablehnend. ~Jber das Verhalten 
w~hrend der letzten 6 Monate ihrer Krankheit fehlen in der Krankengesehichte die 
Angaben. 

Sektionsberieht. H6chst atrophisehe Leiehe, Lungengangr~n, weiche Milz. 
Sch~tdeldach au/]allend hart und dicE, starker Hydrocephalus externus; weiche H~ute 
reichlich sulzig durchtr~nkt, im i~brigen zart und durchseheinend. Gewicht des Gehirns 
900 g. Windungen klein wie beim Kind. Diagnose: Hydrocephalus externus, Mikro- 
cephalie. 

Makroskopiseher Be]und am ]ixierten Material (nach Frontalschnitten). Hirn- 
rinde sehr atrophisch, besonders im Bereiche der Zentralwindungen. H6chstgradige 
Atrophie des Striatums und des Globus pallidus, in deutlichem Grade aueh des Thala- 
mus opticus. Die innere Kapsel reIativ verbreitert. Nucleus caudatus nut in Form 
eines schmalen Strei/ens ldugs des Ventrikelependyras erhalten. Auch der Globus 
pallidus erseheint sehr di~nn und platt zusammengedr~ckt. 

Histologiseher Be]und. Striatum : Nucleus eaudatus und Putamen erweisen 
sieh bei F(trbung nach 5Tissl als gleichsinnig ver/indert. (Siehe Abb. 1, die eine 
Stelle des Putamens in seinem oralen Anteil illustriert.) Das Auffallendste ist die 
hoehgradige Reduktion der Nervenzellen, die die k]einen in grSl~erem MaGe be- 
trifft als die groGen. Doch ist unter den erhaltenen Nervenzellen oft ein Unter- 
sehied zwisehen groSen und kleinen nieht zu maehen. - -  Neben ~uGerst sp~rliehen, 
~ugenseheinlich unver/inderten gro[3en Nervenzellen sind viele Exemplare nur als 
Zellschatten (oft ohne erkennbaren Kern) erhalten; andere zeigen eine matte, 
unseharf begrenzte Kernscheibe ohne Nueleolus. Ferner sieht man einige Gebilde, 
die als losgelSste mattgef/~rbte Forts~tze groGer Nervenzellen oder auch als Reste 
yon Zelleibern imponieren. Im fibrigen sind die sonst erhaltenen gr5$eren Nerven- 
zellen vie]faeh klein und geschrumpft und zeigen einen dunklen pyknotisehen 
Kern ohne erkennbaren Nueleolus und meistens ohne Forts~tze. Das Abnutzungs- 
pigment im Plasma der groGen Nervenzellen ist erhalten, l~ur stellenweise sieh~ 
man in der gliOsen Zwischensubstanz ein ganz freiliegendes gelbliches Pigmen$, das 
morphologiseh und f~rberiseh dem Abniitzungspigment der Nervenzellen ent- 
spricht; yon Zellsehatten in seiner Umgebung ist nichts zu sehen. 

Mitunter liegen die pyknotisehen Kerne plait zusammengedriiekt in einem 
Fortsatz der Nervenzelle oder am Rand des Zelleibes. Die Tigroidschollenzeichnung 
ist in den erhaltenen Zellen sehr ungleiehm~Big; sie liegen oft zu einem dichten 
Klumpen geballt an dem einen Zellpol, w/ihrend die iibrigen Teile des Zelleibes 
~ast frei yon f~rbbarer Substanz sind. Einige Nervenzellen zeigen iiberhaupt ein 
gleiehm~Gig gef~rbtes homogenes Plasma ohne Nisslsehe Sehollen. Dis Forts~tze 
einiger groGer Nervenzellen erscheinen sehr deutlieh gef~rbt. 
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Die wenigen, noch vorhandenen kleinen Nervenzellen sind, wie bereits ange- 
deutet, fast durehweg ver/~ndert. Neben einigen Zellformen rait verwaschenen 
Konturen des Ze]]eibes tiberwiegen die kleinen geschrurapften Ze]]en mit dunklera; 
kleinera Kern, der vielfaeh exzentrisch liegt. Hervorzuhsben ist, dab es bei eir~igen 
Zellforraen, bei denen eine deutliche Pyknose des Kernes vorliegt und kein Nu- 
eleolus siehtbsr ist, sehwer oder gar nicht zu entscheiden Jet, ob eine kleine l~erven- 
zelle oder eine Gli~zelle in Frage steht.  (Auf die Sehwierigkeiten dieser Unter- 
scheidung hat  auch Kiesselbach bei einera Falle yon Huntingtonseher Chore~ hin- 
gewiesen.) 

Die Gliazellen des Striatums sind enorm vermehrt und zeigen anch einige For- 
men mit pyknotischen Kernen. Pigment ist ira Vergleieh zu den sp/iter zu bespre- 

Abb. I a. Von einem 20.i~thrigen nervei~gesunden Abb. I b. Entsprechende S~elle des Putamens bei 
Hingerichteten. (Putamen.) ObjektAA, Okular 4, Fall 1, Chorea Hunt. Dieselbe VergrSBerung wie 
BaIg 4,1,9. Man sieht sehr zahlreiche kleine bei la. ttochgradigeVermehrung der Gliazellen 
Nervenzellen. dazwischen sp~r]ichegro~e Typen (die zahlreichen dichtstehenden, meist runden 
(at.) und verh~ltnism~l]ig wenige Gliazellea Kerne, diegleichraS, l]igaufdasganzeBildvertei]t 

gleichm~t]ig verstreut (kleine runde Kerne). sind). Sehr sp/~r[iche Nervenzellem Die gr59ten 
unter ihnen, die den gro~en Typen entsprechen, 

sind im allgemeinen nicht grSl~er als die kleinen Typen des normalen YergleichsfalIes, Es l ~ t  sich 
bei der gegebenen VergrSl3erung nicht immer r ob die fibrJgen meist unrunden Kerne 

den kleinen atrophischen Nervenzellen oder Gliazellen angehSren. 

chenden F~llen 2 und 3 in m/~l]iger, jedoch noeh in entschieden pathologisch ver- 
raehrter iV[enge vorhanden, und zwar in Form grfinlich-blauer kleiner K6rnchen 
ira Plasma yon Gli~zellen, in ngchster Umgebung der Kerne und frei in der gli6sen 
Zwisehensubstanz. Im a]lgemeinen tiberwiegen die Gliaze]len rait rundera, bl~ssem 
Kern;  ihr Plasma ist nur undeutlieh ~ngef/irbt. An einigen Zellen mit kleinen 
dunlden Kernen sind bl~sse, d~inne, strahlenartige Forts~tze siehtbar. Die Glia- 
zellen im Caudstum unter dera Ependym liegen besonders dicht, teilweise in 
einem breiten, dera Ventrikelependyra parallel verl~ufenden $treifen. Diese auf- 
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fallend breite Schicht ist ganz frei von Nervenzellen. Umschriebene Wucherungen 
des Ependymepithels nach der Tiefe zu sind deutlieh. Mehr dunkelgrfines Pigment 
als im Nucleus caudatus ist in Form kMner K6rnchen an der Grenze zwischeD 
Globus pallidus u n d  Putamen in Glia- und in Gef~Bwandzellen zu sehen. 

Globus pallidus : Die Grenze zwisehen Pallidum uncl Putamen ist undeutlieh, 
d. h. die sonst so augenf~lligen Kontraste in der Architektonik zwischen Striatum 
einerseits, PMlidum anderseits sind verwiseht. Dureh den hoehgrad~gen Ausfall 
an kleinen Nervenzsllen hat das Putamen sein wichtigstes architektonisches 
Unterscheidungsm~rkmal gegenfiber dem Pallidum verloren. Die Nervenzellen des 
Pallidums sind an Zahl vermindert, die noch vorhandenen teilweise atrophiseh 
und enthalten oft kleine dunkle Kerne. Die Gliazellen hoehgradig vermehrt, zeigen 
im iibrigen die gleiehen Formen wie im Putamen. Blaugrfines Pigment in Glia- und 
Gef~gwandzellen in Form kleiner Schollen, KOrnchen und feinen Staubes, aber 
nieht in einem das Normale besonders fibersteigenden MM]e. In den Nerven- 
zellen ist kein griines Pigment zu sehen, sondern nur das normale gelblich-braune 
Abnfitzungspigment. Auch in den Wgnden grSBerer Gef~ge der ~ugeren Kapsel, 
und zwar in den gu[.~eren Gef~Bwandzellen ist ein dunkelgrfines scholliges Pigment 
sichtbar, das aber im Eisenpr~parat in seiner gelbbraunen Eigenfarbe erscheint. 
Kalk~hnliehe Gebilde sind in den GefgBen des Globus pallidus nieht vorhanden. 

Eisenreaktion: Eine deutliche Ubersieht fiber die GrOgenverhgltnisse der 
besonders geschgdigten Zentren gibt die Eisenreaktion. Sie ist besonders im 
Striatum quantitativ gesteigert. Die ,,diffuse Eisenreakti0n" (Nomenklatur nach 
H. Spatz) des Striatums ist sehr lebhaft, und zwar starker im Putamen als im Can- 
datum. Augerdem sind eisenhaltige KSrnchen und kleine Schollen in Gliazellen 
uad in ~ugeren Gef~gwandzeUen vielfach vorhanden. Die Eisenreaktion im Pu- 
tamen ist etwa ebenso stark, wie im sonst viel starker reagierenden Pallidum. 
Es ist also aueh in dieser Hinsicht der Unterschied zwischen beiden Zentren ver- 
wiseht. Neben der diffusen zartblauen F~rbung des Grundgewebes auch im Palli- 
dum eisenhaltige KOrner und Staub in der N~he grSgerer Gef~Be, in guBeren Ge- 
f~gwandzellen und in Gliazellen. Daneben im Plasma yon Gliazellen ein blag- 
gelbes Pigment, das keine Eisenreaktion gibt. In  den Nervenzellen des Globus 
pallidus und des Striatums kein eisenhaltiges Pigment. 

Das .Fettpr@arat zeigt weder im Striatum noeh im Pallidum besondere patho- 
logische Vergnderungen: keine Verfettung der ~ervenzellen; nut das Pigment im 
Plasma der Gliazellen hat teilweise die Scharlachrotfarbe angenommen. 

Markscheidenbild : Die markhaltigen Nervenbiindel des Putamens liegen n~her 
aneinander wie im Vergleichspr~parat; im allgemeinen sind sie auffallend sehmal; 
im Caudatum fehlen sie ~ast ganz. Die feinere Faserung des Striatums ist iiberaus 
locker. Auch im Globus pallidus erseheinen die markhaltigen Nervenbiindel auf- 
fallend schmal, ]iegen abet sehr dicht beieinander, so dal] er im allgemeinen dunkler 
erscheint als im normalen Vergleiehsfall (yon einer Aufhelhmg ist nichts zu sehen). 

Der Nucleus substantiae innominatae ist gut erhalten. Das Fettpr~parat zeigt 
die normMerweise reichlich vorhandenen iettfarbbaren Substanzen im Plasma 
seiner Nervenzellen. 

Im Claustrum eine sehr geringe Verminderung yon Nervenzellen und geringe 
Vermehrung yon Gliazellen. Die Nervenzellen sind in m~Bigem Grade verfettet. 

Die Inselrinde zeigt im ~issl-Bild kleine Ausf~lle von Nervenzellen in der 
III. Sehieht und d6utliche Liieken im Plasma der Nervenzellen der II. und III.  
Schieht, meistens konzentrisch um den Kern gelegen; die L~ngsaehse der Pyrami- 
denzellen der V. Sehieht ist vielfach quer und sehr~g gerichtet. Im fibrigen sind die 
~ervenzellen in den tieferen Schichten der Inselrinde in m~l~igem Grade veffettet. 

Im Thalamus geringe Atrophie der Nervenzellen; im fibrigen im Nissl-Bild 
keine auffallenden Ver~tnderungen; sehr wenig dunkelgrtines Pigmen~ in den 
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/~uBeren Gef~Bwandzellen.  Das  no rma l e  A b n i i t z u n g s p i g m e n t  der  Nervenze l len  i s t  
deut l ich.  Es  is t  i m  Fet tpr i~para t  l euch t end  ro t  gef/~rbt; doch  k a n n  m a n  a u c h  hier  
y o n  e inem pa tho log i schen  F e t t g e h a l t  hSehs t ens  n u t  bei s eh r  SlOarlichen Nervenze l l en  
sprechen ,  wo das  ganze  P l a s m a  in  brei ter  U m g e b u n g  der K e r n e  ro t  gef/~rbt e rsehein t .  

Die Hirnrinde der  Zentralwindungen i s t  sehr  sehmal .  Deut l iehe  Ausfi~lle y o n  
Nervenze l l en  in  al len Schieh ten ,  besonders  in  der  I I I .  Sch ich t  der  vo rde ren  Zent ra l -  

Abb. 2a. Vom t/ingerichteten, vordere Zentral- Abb, 2b. Vordere Zentralwindung bet Fau 1 
windung~ (Objekt AA, Okular 4, Balg 30,9.) Am der Chorea t{unL (Dieselbe Vergr~erung wie 
Bild sind nur die Schichten I--V zu sehen; in ~ die bei 2a.) i~/an erkennt die A~rophi~' der Rinde: 
Beetzschen Riesenzellen. I Tangentialfaserschicht, unter der VI. Schich~, die in 2~ gar nicht 
II ~ui3ere K6rnerschicht, III Schicht der Pyra- mehr im Bilde erscheint, ist noc~l ein breites 
midenzellen, V Schicht der Beetzschen Zellen. Stiick der Marksubstanz zu s~ien. Am be- 

merkenswertesten erschein~ di~ diffuse Ver- 
mehrung der Gliazellen, die besonders die Schichten II--VI ziemlich gleichmgBig betrifft, Die 
Verminderung der Nervenzellen der III. Schich?~ ist schon in diesem Ubersichtsbild deutlich wahr- 
nehmbar. Von einem gliSsen Zeltband in den unteren Anteilen der III. Schich~, oberhalb der 

Beetzschen Zellen, ist nichts zu sehen. 

w i n d u n g .  Die  e rha l t enen  Nervenze l len  degene ra t l v  ver~nder t ,  tei lweise un$er  d e m  
Bilde der  ch ron i schen  Z e l l e rk r ankung ;  ande re  zeigen keine  T igro idze iehhung ,  
sonde rn  n u r  e in  h o m o g e n e s  b lasses  P l a s m a .  E in ige  besonders  klein,  g e s c h r u m p f t ,  
m i t  p y k n o t i s c h e n  K e r n e n  u n d  d u n k l e n  g e w u n d e n e n  Dendr i t en .  Deu t l i che  Ver- 
m e h r u n g  der  Gliazellen in  al len Schieh ten ,  besonders  in  der  I I I . ,  sowie in  der  V. 
u n d  VI.  Sch ich t  (s. Abb.  2). 
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Abb. 3a. Nucleus dentatus, ttingerichtetcr (Objekt AA, 
Okular 4, Balg 26,4). gahlreiche ziemlich dichtstehende 

NervenzelJen. 

Abb. 3b. Nucleus dentatus, Fall l, 0horea Hun~. (Dieselbe 
VergrSgerung wig bei 3 a.) Deutlicher Ausfall anNervenzellen. 

Im Stirnhirn gleiehfMls 
AusfMle von Nervenzellen in 
der I I I .  Sehicht in etwas ge-  
ringerem Grade Ms in der Zen- 
trahvindung. In  der V. und 
VI. Sehicht einige blasse grebe 
NErvenzellen ohnE Sehollen- 
zeiehnung, daneben auch 
kleine Formen mi~ pykno- 
tischem Kern;  stellemveise 
aueh ungleiehm~13ige Lage- 
rung der Nervenzellen, die 
bald sehief und quergestellt 
er~eheinen. 

Im Occ@italhirn nur ge- 
ringe Ausfille yon Nerven- 
zellen der III .  Sehieht. Einige 
Nervenzellen zeigen gleieh- 
falls einen diffus lnattgef~rb- 
ten Zelleib ohne SchollEn- 
zeiehnung mig exzen~risehem 
Nueleolus im relativ kleinen 
KErn. 

])as Yettpr~farat der Zero 
tralwindung zeigt keinen pa- 
thologisehen Fettgehalt, auch 
die Nervenzellen des Oeei- 
pi~alhirns sind nur in der III .  
Sehieht in geringem Grade 
verfettet, t t ingegen sind die 
Nervenzellen des Stirnhirns 
dEutlieh verfette~, ebenso 
einige Gliazellen und iugere 
Gefa,gwandzellEn, letztere stel- 
ienweise unter dem Bride yon 
Fettk6rnehenzellen. 

Die LeTtomeninx iiber 
dem Stirnhirn ist in geringem 
Grade verdiekt, in Jhren Ge- 
fiBw~nden und vor ahem aueh 
in OefigwandzellEn yon Ri'nde 
und Ma@ sind im Nisst-Bitd 
vielfaeh grtine Pigmentsehol- 
len zu sehen. 

DerNudeus dentatus zeigt 
hoehgradigEn AusfaU vonNer- 
venzellen (s. Abb. 3). Die noeh 
vorhandenen sind fast durch- 
weg ver/~ndEr~; vielfa, eh kMne 
geschrumpfte Formen mit 
pyknotisehen Kernen. Im 
Plasma anderer ein deutliehes 
Wabenwerk; aueh Formen 
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mit diffus feink6rnig strukturiertem Plasma ohne Tigroidsehollen; dann Zellen, 
in denen an Stelle der Kernes gefgrbte K6rner liegen, in deren Nitre der Nude- 
olus noch erkennbar ist; und andere mit grogen vakuolenartigen Lticken 
im Plasma und sehr ungleichm/~giger Fgrbung des Tigroids; oder ganz bizarr gc- 
formte Zelleiber oder nut mehr stark dunkelgef~rbt9 Reste yon Zell~n. Die Glia- 
zellen im Nucleus dentatus sind grog, zeigen ein deutliehes Plasma, das mitunter 
Vakuolen entMlt; aueh einige Stgbchenzellen sind zu sehen. Im Plasma der 
Gliazellen, meist auch an solehen Formen, bei denen es nur undentlieh hervortritt, 
sind in der N/~he des Kernes und in den Fortsgtzen des Plasmaleibes im Nissl-Bilde 
kleine rote Br6ckchen und feine Staubk6rnchen siehtbar (sog. Nisstsche Stippchen). 
Dunkelgriines seholliges Pigment in Gefggwandzellen. In den Gliazellen vielfaeh 
ein lichtgelbes Pigment. 

Die Eisenreaktion des Nucleus dentatus ist sehr deutlich: eisenhaltige K6rner 
in einigen Gefs ebenso im Plasma spgrlicher Gliazellen. Das Fett- 
pr~pa, rat zeigt keine pathologischen Vergnderungen. In den Gef~gen des Nucleus 
dentatus keine kalkghnliehen Konkremente. 

Bi~ckenmark : Die Nervenzellen des giiekenmarkgraues hochgradig vergndert; 
keine yon normalem Aussehen, fast alle tiefdunkel gcfgrbt; in sehr wenigen ein 
Kern erkennbar; keine Schollenzeiehnung; Zellen im allgemeinen klein und sehmal, 
teilweise weithin sichtbare dunkle Dendriten; auch grSgere sehollige dunkelblaue 
Zelltrtimmer. Gliazellen vermehrt. In einigen yon ihnen ein dunkelgrtines Pigment: 
Das gleiche Pigment auch in Gefggwandzellen dcr deutlich verdickten Pia, die reich 
an tlindegewebskernen ist. Das 2Vettpr@ctrat zeigt keinen pathologJsehen Fett- 
gehalt. Im Markscheidenbild erscheinen die Btindel in den peripheren Anteilen 
der Seitenstrgnge schmM und geringgradig aufgehellt, die Septen hier verbreitert. 
Die Sehmalheit der Btindel in den Seitenstrgngen fgllt aueh im Fettprhparat auf. 

Eine spezifisehe Glia/aser/iirbung ist bei diesem Falle nicht gelungen. 

Zusammen/assung des histologischen Be/undes. Hochgr~diger Schwund 
der Nervenzellen im St r ia tum;  die sp~rlichen erhaltenen zum grogen 
Teil degenerat iv ver~ndert  unter  den versehiedensten Bildern der Zell- 
seh~digung. Vor allem sind sie atrophisch und vielfach ,,ehronisch er- 
k rank t" .  Hochgradige Vermehrung der Gliazellen. Deutlicher Schwund 
der Nervenzellen des Globus pallidus; die erhaltenen teilweise gleichfalls 
atrophisch. Keine aku ten  Zellver~nderungen. Keine pathologisehe 
Fettspeicherung.  Eisenspeieherung deutlich gesteigerL besonders im 
Str iatum. Hochgradiger  Ausfall der Nervenzellen des Nucleus denta tus ;  
die erhaltenen racist chronisch ver~ndert  oder sonstwie deutlich ge- 
sch~digt (aueh hier keine akuten  Zellerkrankungen). I n  der /~inde 
gleichfalls deutliche AusfMle yon Nervenzellen: am schwersten in der 
Zentralregion, in geringerem Grade in der Frontalwindung,  im Occipital- 
lappen und in der Insel. Auch bier an den erhaltenen Nervenzel len 
,,chronische Ver~nderungen" (bes. in der Zentralwindung) und  deut- 
lithe Vermehrung der Gliazellen. Keine StSrung der Arehi tektonik  der 
Hirnrinde,  besonders aueh keine sogenannte , ,PseudokSrnersehieht" in 
der vorderen Zentra lwindung (siehe Abb. 2). Pathologischer  Fet tgehal t  
lediglieh in den Nervenzellen des Frontalhirns.  

_Fall 2 (Huntingtonsehe Chorea). Die Krankengeschichte dieses Falles wurde 
ausfiihrlich yon der II. Deutsehen Medizinisehen Klinik in Prag mitgeteilt. Rychlo. 
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Wiener klin. Wschrft. ]923. S. 834. (Siehe aueh Med. Khnik 1921, S. 1568 u. 
1585, Sitzungsber. vom 2. XII. 1921 des Vereins deutseher ~ 'zte Prag, wo t-Iofrat 
v. Jaksch den Fail vorstellte.) Hier sei kurz aus den klinischen Angaben nur 
Folgendes erw~ihnt: 

39j~hrige Frau (Staffen S.), im 35, Lebensjabre an einer genealogisch sicher- 
gestellten Huntingtonschen Chorea erkrankt. Choreatische Bewegungen J~ast s~mt- 
licher Muskelgruppen ohne Bevorzugung irgendwelcher Gebiete. Extremit~ten, 
Rumpf, Hals, Gesicht, Augen, Zunge gleichm~13ig ergriffen. Sprache oft gehemmt, 
unterbrochen, erfolgt sto6weise. Lokalisierbare Spraehst5rungen bestehen nicht. 
I~eflexe und Sensibilitiit vollkommen normal, Terminal Pneumonie und eitrige 
Pleuritis; sonst innere Organe o.B. Augenbefund normal. Psychiseh starke Ge- 
miitsdepression und Stimmungslabilit~t. Leichte StOrungen des Ged~chtnisses 
und der iVierkfiihigkeit. Keine sonstigen IntelligenzstOrungen. 

Aus den1 Sektionsbe]und yore 14. II. 1922 (Prof. Ghon): 
FibrinSs-eitrige Pleuritis der linken Pleurah6hle mit reichliehem Exsudat und 

Kompressionsatelektasen des linkeu Unterlappens and der ihm anffrenzendeu Teile des 
linken Oberlappens; einige ]rische bronchopneumonische Herde im Ober- and Unter- 
lappen der rechten Lunge. Fettige Degeneration der Leber uncl 2qieren. 2 Aorten- 
klappen. Abnormer Sehnen]aden im linken Ventrikel. Abnorme Kerbung des linken 
Oberlappens und des rechten Unterlappens der Lungen und unvolIstiindige Trennung 
des reehten Ober- und Mittellappens. Mehrere his nu]3gro[3e Adenome der Sehilddr~se. 
Embryonale Lappung der Nieren. 

Gehirn : 1130 g sehwer. Die Windungen and Sulci an der Konvexitdt und Basis 
ohne besondere Veri~nderungen. Die Dura mater/rei yon Veranderungen. Die weichen 
Hirnh~ute i~berall gleiehmSflig zart und m(~fiig gespannt. Ge/i~fie uncl Nerven an der 
Basis o. B. Auch alas t~i~ckenmark and die Ri~ekenmarksh(tute ohne Verdnderung. 

Makroskopiseh erscheinen am Frontalschnitt der Nucleus caudatus und das 
Putamen auf beiden Seiten etwas reduziert, ebenso der Globus pallidus; Thalamus 
and "~brige Kerne augenscheinIich yon normaler Ausdehuung. 

Histologischer Be]und : Striatum. Fgrbung nach Nissl : Wieder auffallender 
Sehwund der kleinen l%rvenzellen; aueh die gro~en deutlieh vermindert~ (Der Vet- 
lust an I%rvenze]len ist nicht so hochgradig wie im Fall 1.) Im Zellbilde bestehen 
insofern lokale Unterschiede, als stellenweise mehr Iqervenzellen noeh gut erhalten 
sind. An den vorhandenen Nervenzellen im iibrigen nnr geringe Veri~nderungen. 
Die ldeinen sind teilweise im ganzen atrophisch, andere haben bei unver~nderter 
KerngrSl~e einen sehr schmalen Plasmasaum. Die Forts~tze sind undeut]ich. 
Daneben auch einige Zellen normaler Gr56e mit diffuser blasser Plasmaf~rbung 
ohne Sehollenzeichnung mit kleinen pyknotischen Kernen. Stellenweise deutliehe 
Kernmembranfalten bei grol~en und kleinen Nervenzellen; ebenso Kernwand- 
hyperehromomatose an einigen Zellen. Sehr sp~rliehe grol~e Nervenzellen zeigen 
ein feinkSrnig-strukturiertes Plasma mit undeutlichem, exzentrisch gelegenem Kern; 
nur am l%and dieser Zellen ist noch ein mehrfaeh unterbroehener Kranz dunkel- 
kSrniger lqissl-Schollen zu sehen. Im tibrigen vielfach augenscheinlieh normale 
I~ervenzellen. 

Die Gliazellen sind reiehlieh vermehrt and zeigen verschiedene l%rmen. l~eben 
]ymphoeyienahnlichen Zellen sieht man bizarre Gliakerne mit starker Pyknose 
and ]deinen kolbigen Answiiehsen am Kern. ]3el vielen Gliazellen mit runden 
Kernen sind ~uch die strahtenartigen Fortsgtze matt angefi~rbt. Besonders auffallend 
sind im Striatum Gliazellen mit sehr undeutlichem Plasma und mit grol]em, hellem, 
bald rundem, bald ovalem Kern, der ein deutliches Kernk(~rperehen zeigt. 1Neben 
sehr sp'~rlichem, feinkOrnigem, resedagriinem Pigment in einigen GliazeUen sind in 
n~chster Umgebung der grol~en blassen Gliakerne dunkelblaue, kokkenahnliche 
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KSrner bis zu kleinsten StaubkOrnchen zu sehen, die stellenweise in einem dichten 
Rasen beieinander liegen, im iibrigen untersehiedlich stark iiberfarbt erscheinen, 
bald tier dunkelblau, bald auffallend bla$. Diese PigmentkSrnchen seheinen haupt- 
s~chlich im Plasma der Zellen mit den grol~en blassen Kernen zu liegen; sie deuten 
in ihrer Verteilung auf die Kernumgebung die Form des im iibrigen ungefgrbten 
Plasmaleibes an. 

Blaugriines kleinscholliges Pigment ist aueh in einigen Zellen an der/~uteren 
Wand gr52erer GefaBe enthalten; es lgl]t sich jedoch im Nissl-Bild nieht immer 
entseheiden, ob es sich bier um Adventitia- odor perivascuIgre Gliazellen handelt. 

Globus pallidus : Die Grenze zwischen Putamen und Globus pallidus ist undeut- 
lich, aber noch erkennbar. Die Nervenzollen des Pallidums liegen dichter beisammen 
als im Vergleichspr~parat; sehr spgrlich sind unter ihnen atrophische Formen; im 
iibrigen sind die Nervenzellen unvergndert. Die Gliazellen des Pallidums sind hoch- 
gradig vermehrt; es iiberwiegen die lymphocytenghnlichen Formen. Blaugriines 
feink6rniges Pigment ist in bedeutend geringerer Menge als im Striatum in Glia- 
und Gefgl~wandzellen enthalten - -  ein dem Normalen entgegengesetztes Verhalten. 

Der undeutliche Ausfall der Eisenreaktion ist wegen der langen eisenl6senden 
Formolfixierung iiir die Beurteilung des histochemischen Eisengehaltes nicht zu 
verwerten. 

Markscheidenbild: Die markhaltigen Nervenbiindel des Putamens sind einander 
gen~hert und erscheinen dabei diinner als im Vergleichsprgparat. Das Caudatum 
ist besonders arm an markhaltigen Nervenfasern; nm" in seinen tiefsten Schiehten 
sind spgrliche sehmgch~ige Biindel zu sehen. Die feinere Faserung des Putamens 
ist nur sp~rlieh erhalten. Im Globus pallidus ]iegen die markhaltigen Nevenbiindel 
ebenfalls enger beieinander; dadurch erscheint er eher dunkler als im Vergleichs- 
praparat. 

Das l~ettpr~parat zeigt bei Scharlachrotfgrbung keine abnormen Erscheinungen. 
Das lipoide Pigment in den Gliazellen ist mit Scharlach gefi~rbt; in einzelnen Ge- 
fgl~wgnden Fettk6rnchenzcllen. Im tibrigen keine Vermehrung yon Fe~t, weder an 
:Nerven- noeh an Gliazellen, im Striatum so wenig wie im Globus pallidus. 

Es ist hervorzuheben, dal~ bei deutlichen Ver/~nderungen des Striatums 
und Pallidums im Nissl-Bild keine Zeichen eines akuten Abbauvorganges im 
Fettpr/~parat vorhanden sind. 

Glia]aser/dirbung nach Holzer (siehe Abb. 4 u. 5): Uberaus charakteristisch 
ist das Bild bei spezifischer Gliafaserfgrbung: im Nucleus caudatus subependym~r 
dichter Faserfflz mit runden Gliakernen, die ohne erkennbare Beziehung zu den 
Gliafasern verstreut im Fasergewirr liegen. In den tieferen Teilen des Caudatums 
und im ganzen Putamen die typischen Astrocyten in grol]er Menge, die vielfaeh in 
der feinmasehigen gli6sen Zwischensubstanz liegen. Der Zellk6rper dieser Stern- 
zellen ist teilweise ziemlich grol], aus seinem Plasma entspringen die Gliafaserrt mit 
etwas breiter Basis; sic sind vielfach gewunden, teilweise auffallend dick und lang. 
Fortsatze benachbarter Zellen treten zuweilen in Verbindung miteinander, odor es 
tritt der strablenartige Fortsatz der einen Zelle an den ZellkSrper eines benachbarten 
Astrocyten heran. Zwischen den Astroeyten liegen auch kleine runde Gliazellen 
ohne erkennbare Beziehung zu den Fasern. Freie Gliafasern habe ich nicht ge- 
funden. 

Die markhaltigen Nervenbiindel des Striatums sind sehr reich an Faserglia. 
Auch im Globus pallidus reichliche Astrocyten und sehr viol Faserglia, besonders 
an der Grenze gegen das Putamen (Lamina medullaris externa) in Form eines 
dichten Filzes. 

Im Thalamus keine gr61teren AusfElle yon Nervenzellen. Auch im Nucleus 
ruber und der Substantia nigra keine Veri~nderungen erkennbar. 
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Die Nervenzellen der II .  und  ~[II. Sehieht der Inselrinde sind deut l ieh ver- 
mindert ,  zeigen im iibrig~n keine besonderen Ver~nderungen. Deutliche Ver- 
raehrung der Gliazellen in allen Schichten der t~inde, besonders aueh in V 
and  VI. 

Die Nervenzellen des Claustrums in geringem Grade verraindert ;  die Gliazellen 
vermehrt .  I ra  Fe t tpr~para t  Nervenzellen der Insel und  des Claustruras deut l ieh 
verfettet .  

Hoehgradige verraehrte Faserglia in der Capsula externa, teilweise in Form 
eines diehten Filzes rait zahlreiehen Astroeyten. Deutl ich verraehrt  ist  auch die 

Faserglia des Inselmarkes. 
Aueh die Deekschieht der  
Insel ist reich a n  Gliafasern; 
hingegen fehlen Astrocyten 
in den ~u[~eren Schichten 
der Inselrinde, nur  in ihren 
tieferen Schichten sind ei- 
nige vorhanden.  I m  Clau- 
strum zahlreieheAstroeyten; 
aueh im Thalamus optiqus 
sind sie deutlieh verraehrt,  
aber doeh n ieht  ann~hernd 
in der Weise wie ira Stria- 
turn. 

Aueh in der Briieke 
und in der Medulla oblou- 
gatc~ pathologiseh verraehrte  
Faserglia, besonders ira Hi- 
lus tier Olive. 

Ira Fe t tpr~para t  in der 
Medulla nur  sp~trliches Li- 
poid in Glia und  GefhB- 
wandzellen. 

Ira Ri~cl~enmark im 
~Tisslsehen Zellbild keine 
Ver~nderung. 

Abb. 4. Putamen bei Gliafaserf~rbung am Gefrierschnitt nach ]:)aS Marlcscheidenpr& 
Holzer yon Fall 2 (Chorea Hunt.) bei st~rkerera Trocken- 
system. 5][an sieht typi~che Astrocyten mit den teihveise parat zeigt in allen H6hen 
sehr markanten Fasern. Im fibrigen ein gleichm~it~ig feines de8 Ri~ekenmarkes deutliche 
Faserwerk. in dem mehrere runde Kerne nicht faserbildender Aufhellungsbezirke in den 

Gliazellen liegen. KnBeren Anteilen der Sei- 
tenstr~nge und  in etwas ge- 

ringerera Grade aueh in den Vorderstr~ngen. Die t~iindel sind hier auffallend 
schraal, die Septen zwisehen ihnen t re ten  breit  and  deutlieh hervor. Die Hinter-  
strange ira Markseheidenbild n ieht  ver~tndert. Hingegen zeigt das Glia]aserbild 
deutliche Vermehrung der Faserglia, in den auBeren Anteilen der S e i t e n - a n d  
Vorderstr~nge and  in geringera Grade ira ganzen Qnersehnittsbild. 

Ira  Nucleus dentatus deutlicher Ausfall an Nervenzellen, wenn aueh nicht  so 
hocbgradig wie im Fall  1. Unte r  den noeh vorhandenen Nervenzellen einige atro- 
phisehe Forraen. Die Faserglia ira Mark des Kleinhirns und  innerhalb des ~ueleus 
denta tus  ra~l~ig verraehrt.  

Die Purkinje-Zellen der Kleinhirnrinde sind vielfach ver~ndert.  Sie zeigen ein 
horaogenes, gleiehra~Big raattgef~rbtes, feink6rniges ]Plasraa; fehlende oder sehr 
blasse Nissl-Sehollen; kleine Kerne rait s tarker Kernwandhyperehroraatose,  die 
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teilweise unscharf gegen das Plasma abgegrenzt sind; vielfach keine Fortsgtze. 
Im Fettprgparat keine Ver~nderungen. 

Grofihirnrinde: Im Nissl-Bild keine grSberen StSrungen der Arehitektonik. 
]:)as Gesamtbild ist gut. Nur im Stirnhirn besteht in der II. und ~III. Sehicht ein 
geringer Ausfall yon Nervenzellen; die erhaltenen unver~ndert. Aueh in der vor- 
deren Zentralwindung geringer Ausfall yon Nervenzellen, besonders in der II. und 
III. Schicht. Diffuse Vermehrung der Gliazellen, die alle Sehichten betrifft. 

Viel dunkelgriine Pigmentschollen in Gefgl~wgnden yon Rinde und Mark. 
Im Fettpriiparat deutliehe Verfettung der Nervenze]len in der vorderen Zentral- 

windung, ebenso der Glia- und Gefiil~wandzellen der Rinde. Aueh im Hinterhaupts- 

Abb. 5. t2bersichtsbild der Stammganglien am Frontalschnitt bei Gliafaserf~irbung nach H o l z e r  

am Gefriersehnitt. Fall 2 (Chorea Hunt.). Die dunklen Stellen zeigen den pathologisch vermehrten 
Gehalt an faseriger Glia an. C a  ~ Caudatum; G p  = Pallidum; C e  ~ Capsula externa; C i  ~ Capsula 
interna; I m  ~ Inselmark; T = Thalamus; P =  Putamen. Der Gehalt des l~aIlidum und der Capsula 

externa an faseriger Glia ist besonders deutlich. 

lappen vermehrter Fettgehalt in Glia- und Gef~l~wandzellen und in den Nerven- 
zellen der tieferen Schichten. Auch die Nervenzellen des Stirnhirns in geringem 
Grade verfettet, in hSherem Grade die Nervenzellen des Ammonshorns und des 
fibrigen Gyrus kiippocampi. 

Das Markscheidenbild zeigt im tiefen Mark des Hinterhauptlappens eine ge- 
ringe diffuse Aufhellung, weniger deutlieh such im Mark des Stirnhirns. Im Glia- 
[aserbild sehr reichlich F~serglia im Mark der Occipit~llappens, und zwar besonders 
auch im tiefen Mark (s. Abb. 6). In geringerem Grade vermehrte Faserglia im Mark 
tier Zentralwindungen und des Stirnhirns mit zahlreichen Astrocyten. 

Die gliSse Decksehicht und das zarte gliSse Netzwerk in der I. Schicht tritt 
in allen Rindenteilen deutlich hervor. Astrocyten sind nut in den tieferen Rinden- 
schichten in der N~the des Markes zu sehen. 
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In der Umgebung yon gr61~eren Gefi~Ben des Putamens, des Thalamus sowie 
des Globus pMlidus erscheint das Gefiige der gli6sen Grundsubstanz etwas gelockert, 
.so dab besonders im Globus pMlidus unsch~rf umgrenzte Liickenfelder entstehen, 
die in ihrem Innern eine schmMe, o~t gefMtene Gefi~Bwand erkennen lassen. In der 
Muscularis einiger Gefi~l~e geringe hyMine Degeneration. 

Die Leptomeninx ~uch histologiseh ohne p~thologische Ver~,nderungen. 

Zusammen/assung: Ira Stri~tura Schwund der Nervenzellen, beson- 
dersderkleinen. Die vorhandenenteilweise atrophiseh, dieiibrigen unver- 

~ndert. Die Nervenzellen des 
Globus pallidus ira allgeraeinen 
unver~ndert. Hoehgradige Ver- 
raehrung der Gliazellen ira Stri- 
atura und PMlidura sowie reieh- 
liehe ]~aserglia und zahlreiehe 
typisehe Astroeyten. Ira Fett- 
pr~parat keine Zeichen eines 
pathologischen Abbaues. Ira 
Striatura viel feink6rniges, ira 
Nissl-Bild raeist blaugriin er- 
seheinendes Pigment ira Plasma 
yon Gliazellen mit grogen bias- 
sen Kernen. Pigmentgehalt des 
Globus pMlidus nicht nennens- 
wert verraehrt. In der Rinde 
keine gr6beren St6rungen im  
Zellbild. Nur in der ZentrMwin- 
dung, im Stirnhirn und in der 
Insel geringe Ausf~lle yon Ner- 
venzellen in der I I .  und I I I .  

Abb. 6. ~bersichtsbild des OeeipttMlappen~ (Cal- Sehiehtund diffuse Vermehrung 
carinagegend) bei Gliafaserf~rbuag am Gefrier- 
,~ehnitt nach Holzer. Fall 2 (Chorea ]=[unt.). N[an er- YOn Gliazellen. Sp~rlicher Aus- 
kennt die deutliehe Gliafaservermehrun~ des ganzen :[all yon Nervenzellen aueh im 
i~tarkes, besonders auch i~ seiner T~efe, ebenso 
stellenweise die Yermehrung der FasergUa in der Claustrura.ImFettpr~paratdem 

Deckschicht der l~inde, gegeniiber deutliehe Verfettung 

der Rinde, besonders in der Zen- 
trMwindung, Araraonshorn, Insel, weniger ira Oceipitallappen. Hoehgra- 
dige Verraehrung tier Faserglia in der Capsula externa, im Inselmark und 
besonders im tiefen Mark des Hinterhauptlappens und in etwas gerin- 
gerem Grade im Mark der Zentralwindung und des Stirnhirns. Ira Mark- 
seheidenbild dementspreehend eine sehr geringe diffuse Aufhellung; sie 
ist starker im Mark des Oecipita]lappens. Deutliche Verraehrung der 
Faserglia auch in den fibrigen Teilen des Zentralnervensysteras, so im 
ThMamus, in  der Pons, Medulla oblongata und ira ganzen l~iiekenraark, 
besonders in den Seiten- und Vorderstrangen; in letzteren ira Mark- 
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scheidenbi ld  deut l iche  Aufhel lung.  I m  Nucleus  den t a tu s  Ausfal l  yon 
Nervenzel len,  ger inger  ale im Fa l l  l ;  degenera t ive  Veranderungen  an  
den Purk in je -Ze l len  des Kle inhi rns .  Auffa l lend  is t  bei ger ingen Ver- 
gnderungen  der  R inde  im Niss lschen Zel lbi ld  ein sicher pa thologischer  
F e t t g e h a l t  ihrer  Nervenze l len  im F e t t p r g p a r a t .  

Fall 3 (Huntingtonsche Chorea). Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte, 
ftir deren ~berlassung ieh t Ierm Dr. Ewald, Oberarzt der Psyehiatrisehen Klinik 
in Erlangen, zu besonderen Danke verpflichtet bin: 46jghrige Frau, Piekel J., 
aus Choreafamilie (Mutter und 2 Gesehwister auch an Chorea Mdend). Mit 38 Jah- 
ren erste Aufnahme ins Krankenhaus. Psychisehes Verhalten: Angeblich schon 
seit dem 32. Lebensjahr vergndert (sehr z~nkisch, vernachlgssigt die Wirbschaft); 
aueh geht das ,,Nervenzucken" auf diese Zeit zurfiek. W/~hrend des ersten drei- 
monatigen Aufen~hMtes im Krankenhaus Ntirnberg seN" reizbar, sprachlich und 
motorisch erregt; Beziehungsideen (glaubt, geschlechtskrank zu sein), Rededrang, 
SpeiehelfluB; im Bad stereotypes lautes Schreien; Jaktationen des ganzen K6rpers 
Die motorische Unruhe weehselt. 

Befund bei der Aufnahme auf die Er]anger Klinik: Choreatische Bewegungen 
in der linken Hand und im linken Bein starker Ms rechts. Streckung der Wirbel- 
sgule. U11ruhe im Gesicht, :Finger der rechten Hand in Streckeontraetur; Gang 
langsam. Wfllkfirliche Bewegungen yon choreatisehen Mitbewegungen begleitet. 
Leichte Steifung der Naeken- und Rumpfmuskulatur sowie aueh der Arm- und 
Beinmuskulatur. Sensibilit~t ungest6rt. Stimmung sehr labil; bald weinerlieh, 
bald vergntigt; Ideenflucht. Sparer mangelhaftes 6rtliehes und zeitliches Orien- 
tierungsverm6gen, sehlechte Merkfghigkeit. Das Krankheitsbild ist dem presbyo- 
phrenen Zustand ~hnlieh. Hervor~reCend paranoische Ziige; Perseveration und 
Nega~ivismus. 

Waehsende motorisehe Unruhe, Rededrang, Sehreien. Stundenlange stereo- 
type Wischbewegungen mig der Hand. Dann bald mehr katatoner Charakter der 
Bewegungen. Bewegungsstereotypie. Verbigeriert oft mit strahlender Miene und 
wippendem Oberk6rper. sparer fortschreitende Verbl6dung. Nit Mund und 
Sehulter zuekende Bewegung. Versteifung des reehten Handgelenkes; Beine spa- 
stisch gel~hmt. Undeutliehe Spraehe; starke Rigiditdt der gesamten KSrpermusku- 
latur. Sensibilit/~t intakt. 

Weitere Abnahme der k6rperliehen und geistigen F~higkeiten. Bilder und 
Gegenst~tnde werden nieht erkannt. Der stei[e Gang wird zunehmend unsieherer; 
ist allein nieht meier ausNhrbar. Zunehmender Veffall; nur noeh wenige einfaehe 
sprachliehe ~_ufierungen. Choreatische Unruhe sehr gering. Einige Finger vollstiindig 
verstei/t. Trophisehe St6rungen an Zehen und Fingern. Geringe Hypertonie der 
reehten, weniger der linken Seite. Deeubitus. Exitus bei ruhigem Verhalten. 
Pat. ist sieh des Zustandes bewuB$, vertangt naeh dem AbendmahI. 

In diesem Falle haben wir also im ldinischen Bild die bemerkenswerte Eigen- 
tiimlichkeit, dag die Hyperkinesen gegen das Ende gegeniiber Starreerseheinungen 
mit teilweiser Versteifung zurficktraten. 

Sektionsdiagnose (Dr. Schneller). Starke Atrophic des Gehirns. Hydrocephalus 
extcrnus und internus ex vacuo. Hypertrophic und Osteoporose des Schi~deldaches. 

Bronehopneumonie beider Unterlappen, besonders links. Eitrige Bronchitis. 
Geringe fettige Degeneration des Herzmuskels. Geringe Atrophie der Nieren. 
Druekgeschwtire am Kreuzbein und an den Troehanteren. Hochgradige Abmage- 
rung. 

Aus dem Sel~tionsprotol~oll. Schiideldaeh starl~ gew6lbt, vornc 9, seltlich 7 mm 
dick. Schwammsubstanz breit. Ge]Sfi/urehen deutlieh, 2giihte lcaum mehr sichtbar; zu 
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beiden Seiten des Sichelblutleiters das Sch~deldaeh sehr di~nn. Harte Hirnhaut ziem. 
lich dick; naeh ErS/]nung entleert 8ich viel klare wdsserige Fli~ssiglceit. Gehirn : 1010 g. 
schwer; die Windungen star~ gewSlbt, 2"urehen breit; die weichen HirnhSute nicht ge- 
tri~bt, sehr starl~ gallertig. Nach Halbieren des Gehirns in der Medianlinie zeigen sich 
die beiden Seitenventrikel starl~ erweitert. 

Mikrosl~opischer Be]und. Am ]ixierten Material: vor allem eine ffanz au[3er- 
ordentliche Atrophic des Nucleus eaudatus beiderseits, die auf •rontalschnitten als ganz 
sehmale Leisten n(tchst dem Ventrikelependym erscheinen. Globus pallidus und Pu- 
tamen sind in mdfiigem Grade geschrump/t; innere Kapsel erscheint relativ sehr breit. 

Histologi~cher Be[und (Fixierung teilweise in Formol, teilweise in Alkohol). 
Striatum: ~ucleus caudatus und Putamen sind gleichsinnig veri~ndert, wenn auch 
zu betonen ist, dal~ im Caudatum der Ausfall an Nervenzellen ein grSBerer ist, und 
dal~ die Veri~nderungen im Caudatum and Pu t ,men  nicht gleichmi~l~ig slnd, sondern 
in ihrem Grade lokale Unterschiede bestehen. Im fibrigen auch hier der typisehe 
Befund. Hochgradiger Schwund der kleinen Nervenzellen und deutliche Verminde- 

�9 rung der groBen. Es mul~ jedoch auch fiir diesen Full betont werden, da[~ grol~e und 
kleine Ncrvenzellen mitunter (wegen der Schrumpfung der grol~en) schwer yon- 
ein~nder zu ~nterscheiden sind, und dab ferner im Obersichtsbild die Unterschei- 
dung der vielf~ch atrophischen kleinen Nervenzellen yon Gliazellen Schwierigkeiten 
bereitet. 

Die noch erhaltenen Nervenzellen sind f~st durchweg ver~ndert: im allge- 
meinen vielfach atrophisch; undeutliche Zellgrenzen. Urn den Kern oft nur ein 
sp~rlicher Plasmasaum (die Zellen erscheinen oft wie angenagt), oder es ist tiber- 
haupt nur die Kernscheibe erkennbar. Das Plasma nur in Form yon kleiuen KSrn- 
chen erhalten; die Kernwand deutlich hyperchromatisch. Chronisch ver~nderte 
Formen auch vorhanden; kleine, im Nissl-Bild tiefdunkelblau gef~rbte Zellen, in 
denen Kern and Plasm~ sich nicht voneinander abheben, oder Zellen mit  sehr 
sp~rlichem Plasma und dunklem Kern. In  den spi~rlichen groi~en Nervenzellen 
liegen die Nissl-Schollen ungleiehm~ltig gehi~u~t an dem einen Zellpol und auch 
sonst vorwiegend an der Zellperipherie. Der Kontur dieser Zellen erscheint dabei 
mitunter an einer Stelle durchbrochen. In  anderen Nervenzellen keine Schollen- 
zeichnung, sondern nut ein gleichm~l~ig mattgef~rbtes, kSrnig strukturiertes Plasma. 
In  den kleinen ~ervenzellen ist vielfach kein KernkSrperchen zu erkennen, sondern 
nur fiber den ganzen Zelleib verstreute f~rbbare Brocken. 

Die Gliazellen im Striatum sind hochgradig vermehrt. Reichlich in gleichmi~l~i- 
ger Ausbreitung auf das gauze Striatum sieht man Formen mit  undeutlich um- 
grenztem Zelleib und einem grol~en, runden, hellen Kern;  dazwischen kleine runde 
Gliakerne ohne erkennburen Zelleib (~hnlich den Lymphocyten). Im ganzen C~u- 
datum viel Pigment. Meist in kleinen Schollen und KSrnchen in der gliSsen Zwi- 
scbensubstanz, vielfach ~uch im Plasma der Gliazellen mit  den deutlichen gro~en 
Kernen. Das Pigment erschein~ im ~issl-Bild meist meergriin fiberfg~rbt, stellen- 
weise sind in ihm auch dunklere kleine Schollen und KSrnchen sichtbur. In  Nerven- 
zellen kein griines Pigment erkennbar. 

Das gleiche Pigment ist im Putamen vorhanden in etwas geringerer ~Ienge; 
hier auch in Adventitiazellen kleiner Gef~l)e. In  mehreren gro~en ~ervenzellen 
das normale lichtgelbe Abnfitzungspigment. 

Im Globus pallidus liegen die ~Xervenzellen stellenweise dicht; die Gliazellen 
sind reiehlich vermehrt, doch sind im Vergleiche zum Striatum nur wenig grSl~erc 
Formen unter ihnen. Einige Nervenzellen nur als Schatten erhMten. Bei einigen 
anderen tiefdunkelblaues Plasma, keine Schollenzeiehnung. Im fibrigen sind die 
~ervenzellen gut erhalten. Auffallend ist, dal~ das Geffige der gliSsen Zwischen- 
substanz stellenweise sehr locker erscheint in Form kleiner, unscharf umgrenzter 
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Liicken. In  einigcn erkennt man eine feinwabige Struktur, die frei yon Zelligen 
Elementen ist. Das Bild erinnert an den Status spongiosus yon O. Fischer. 

Granliches fiberfarbtes Pigment in K6rnern, in ldeineren Schollen und Hguf- 
then ist viel vorhanden im Plasma yon Gliazellen nnd frei im Gewebe. Die Media 
und Adventitia der Gefgl~e des Globus pallidus ist mit Hgmstoxylin fgrbbarem 
kalkghnlichen k6rnigen Konkrementen inkrustier~. Im Striatum fehlen diese Ge- 
fgl~vergnderungen; im Pallidum sind fast alle Gefgl3e, besonders such die kleinen 
betroffen. Bei H/~mstoxylin-Eoslnfgrbung ergibt sieh folgendes Bild: In der Wand 
der arteriellen GefgBe zwei konzentrische Zylinder yon kalkghnlichen KSrnern. 
Ein schm/~lerer guIlerer, augenscheinlich in der gul~ersten Schicht der Adventitia, 
und ein innerer breiterer in der Museularis. Die fibrigen Gefgl3schichtcn {die In- 
tima und der breite Streifen zwischen den ,,Kaikzylindern") sind in ganzer Aus- 
breitung hyalin entsrtet. Auch in ngchster Umgebnng der Gef~Be, der Adventitis 
stellenweise aufliegend, sind Haufen yon kleinen ,,Kalkk6rnchen" zu sehen. Diese 
kslk/~hnlichen Inkrustationen der Gefgl]w~nde geben sehr deutlich die Eisen- 
reaktion. Eisenhaltige KSruer sind im Stristum und Psllidum frei in der gli6sen 
Zwisehensubstanz und im Plasma yon Gliszellen, besondcrs an der Grenze zwischen 
Pallidum und Pu~amen in Form dicker, dunkelblauer Schollen vorhanden. Aueh 
die Nervenzcllen des Pallidums enthslten neben ihrem gelblichen Abn~itzungspig- 
ment fast durchweg feine eisenhsltige Grsnuls; in sehr geringem, ksum erkenn- 
barem Grade erscheinen such einige grol]e Nervenzellen des Putamens yon eisen- 
haltigen KSrnchen rein best~ub~ zu sein. 

Die diffuse Eisenreaktion des Putamcns ist deutlich, sber nicht so hoehgradig 
sls die des Pallidums; doch ist der Unterschied in ihrer Stgrke nicht so grol3 erie 
normal. Es besteht demnach such im Striatum dieses Falles ein psthologiseh ge- 
steigerter Eisengehalt. Die diffuse Eisenreak~ion des Caudatums ist schw/ieher 
sls die des Putsmens. 

Im tZettpr~parat sind scharlachrot f/~rbbare Substanzen nur in geringer Menge 
in den Nervenzellen des Striatums, ferner in Glia- und Gef~Bwandzellen vorhanden, 
ebenso frei im Gewebe. In einigen GefaBwgnden FettkSrnchenzellen. In den lger- 
venzellen des Globus psllidus etwss reichlicher Fetttr6pfehen. Es hsndelt sich wohl 
h6chstens um einen gsnz geringen pathologisehen Fettgehalt. 

Markscheidenbild. Die markhaltigen Nervenbiindel des Striatums sind ein- 
snder gengher~; dadurch erscheinen sie relativ vermehrt; sie sind im einzelnen 
rech~ dtinn, wenn such weniger sls im Fall 1. Die Bfindel im Globus pallidus 
liegen dicht beieinander; dadurch scheinbar erh6hter Markfssergehalt. Keine 
Aufhellung. 

ttochgradig vermehrt is~ die Faserglia im Striatum und Globus pallidus, in 
/~hnlicher Weise wie im Prager Fall, sber nich~ in so hohem Grade; die typischen 
Astroey~en besonders im Striatum. Auch in der Capsula externa ist die :Fsserglis 
deutlich vermehrt. 

Silberimprdgnation naeh Klar/eld.Ach(tccaro: Pathologische Vergnderungen 
am Mesenchym konnten nicht gefunden werden; die yon l~ielschowsky nachge- 
wiesenen dtinnen mesenchymalen Fibrillen fehlen in diesem Falle wie such im Falle 2. 

In dee Inselrinde Ausfglle yon Nervenzellen in der III. Sehicht; hier sowie in 
den tieferen Schichten spgrliche grtine Pigmentschollen, frei und im Plasma von 
Gliazellen. Keine deutliche Vermehrung yon Gliszellen. Im tibrigen Inseh'inde 
intakt; ebenso das Claustrum, der Nucleus substantiae innominatae und der Nucleus 
supraopticus. GleichfaUs unver~tndert Corpora geniculata, Nucleus tuber, Corpus 
Luysi und Substantia nigra, ebenso Thalamus. Diffuse Eisenreaktion in Sub- 
stantia nigra sehr stark, schwgcher im Nucleus ruber und Corpus Luysi. Auch die 
,,rein granul/~re Eisenspeicherung" ist in der Substantia nigra reichlich. 

Virchows Archiv. Bd. 25Z. ] 1 
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In Nerven- und Gliazellen der Inselrinde wenig Fett, meist in Form kleiner 
Tr6pfchen im Zelleib. 

Die Zentralwindungen zeigen im Nissl-Bild kleine Ausfglle yon Nervenzellen 
in der lII .  Sehicht, vet allem in der vorderen Zentralwindung. Die erhaltenen 
Nervenzellen teilweise ehroniseh erkrankt (dunkel gefgrbter Zelleib, kein Unter- 
sehied zwischen Kern und Ze]leib, dunkle gewundene Fortsgtze). Die Gliazellen 
diffus vermehrt in der III.,  ebenso in der V. und VI. Schicht. Keine ,,Pseudo- 
k6rnerschieht". Im gleiehen Grade ist such der Hinterhauptslappen veri~ndert. 

Im Stirnhiru deutliche Liehtungsbezirke in der I lL Schicht. Im Nissl-Bild 
blau iiberfgrbtes Pigment in Gef/il~wand- und Gliazellen. Das gleiche Pigment in 
bl/isserer {}bcrfgrbung in der Zentralwindung und im Ammonshorn. 

Relativ slagrliehes Fett im Hinterhauptslappen im Plasma yon GliazeUen; im 
allgemeinen keine pathologische Vermehrung yon Fett. In der Zentralwindung sehr 
wenig Fett im Plasma yon Gliazellen und in Gefgl~wandzellen. 

Deutliche Fettspeicherung im Stirnhirn. Die Gliazellen der Rinde zeigen grol~e 
Fetttr6pfchen im Plasma, besonders in der I. Schieht. Auch in :Nerven- and Geii~l~- 
wandzellen viel Fett. Aueh im Arnrnonshorn sind die Nervenze]len und Gliazellen 
in gleicher Weise verfettet wie im Stirnhirn. Ebenso die Nervenzellen der Corpora 
geniculata. 

Im Nucleus dentatus ein spgrlicher Ausfall an Igervenzellen, der viel geringer 
als in den beiden ersten Fgllen ist. Einige Zellsehatten unter den vorhandenen 
Zellen. Spgrliehes griines Pigment im Plasma yon G]i~zetlen und frei in der gli6sen 
Zwisehensubstanz. 

Sein Eisengehalt ist deutlich vermehrt; die diffuse Eisenrcaktion ist sehr deut- 
lieh; daneben kleinste eisenhaltige Granula im Plasma einiger Gliazellen. Auch in 
den GefgBwhnden des Nucleus dentatus in ghnlieher Weise wie im Globus pallidus 
eisenhaltige kalk/s Konkremente. 

Der Fettgehalt des Nucleus dentatus ist in den lkTerven- und Gliazellen in ge- 
ringem Grade vermehrt. 

Riickenmark. Die Nervenzellen in den VorderhOrnern sind besonders im Hals- 
mark vermindert. In den Seitenstrgngen im Markscheidenbild geringe Aufhellung 
in den periphersten Anteilen. Im Gliafaserbild keine pathologiseh vermehrte Glia 
erkennbar. 

Zusammen/assung. Ausfall der kleinen Nervenzellen im ganzen 
Str ia tum, besonders im l~ueleus caudatus,  ebenso der groBen; vielfach 
nJeht sehr deutliche GrSBenuntersehiede unter  den  erhaltenen Zellen; 
letztere gr6Btenteils atrophisch, v ide  unter  dem Bilde der , ,chronisehen 
Zel lerkrankung" vergndert .  Hochgradige Vermehrung der Gliazellen. 
Viel P igment  in Glia- und  Gef~l~wandzellen und  in der gli6sen Zwischen- 
substanz.  Keine ~kuten Zellvergnderungen. Globus p~llidus s tark 
atrophisch, daher  diehte Lagerung  tier Nervenzellen, die im tibrigen 
gut  erhalten sind. Nur  sp~rliche atrophische Formen.  Deutl iche Ver- 
mehrung der Gliazellen. I m  St r ia tum und Pal l idum reichliche Faserglia 
und typische Astrocyten.  Keine pathologiseh gesteigerte Fettspeiche- 
rung. Eisenspeicherung im St r ia tum gesteigert. Geringe Ausf~lle yon  
Nervenzellen in der I I I .  Schicht der Inseln, deutlieher in der I I I .  Schieht 
der St i rnwindung und  ve t  allem such  in der vorderen Zentra lwindung;  
in letzterer deutliehe Vermehrung der Gliazellen diffus in allen Schichten, 
aber keine ,,PseudokSrnersehieht". Pathologisehe Fet tspeieherung in 
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Glia  und  Nervenze l len  des S t i rnh i rns  und  im Ammonshorn .  I m  Nucleus  
den t~ tus  sehr ger inger  Ausfa l l  an  Nervenze l len ;  sein E i sengeha l t  i s t  
deu t l ich  ve rmehr t .  

I m  R t i c k e n m a r k  Verminde rung  der  Nervenzel len  in den Vorder-  
h6rnern.  

Fall 4 (ehronische [senile] Chorea). Kurze Angaben aus der Krankengeschichte, 
fiir deren Uberlassung ich Herrn Sanitatsrat Dr. yon Rad in Nfirnberg zu Danke 
verpflichtet bin. Eine ausftihrliche Besehreibung des Krankheitsbildes yon diesem 
Falle ist in der Dissertationsarbeit yon Kgithe Weiner im Arch. f. klin. Meal. 1~5, 
]. bis 3. Heft, effolgt. 

60jghriger Mann (N. Reichel), Masehinenarbeiter; keine ehoreartige Erkran- 
kung in der Familie; gibt an, im 48. Lebensjahr mit Kreuzschmerzen erkrankt zu 
sein. Fiir seine Krankheit besteht eine gewisse Sehwerbesinnlichkeit, so da[~ seine 
Angaben recht ungenau sind. Dis dahin sell er immer geistig und k6rperlich gesnnd 
gewesen sein. Mit 54 Jahren Aufnahme ins Krankenhaus. Jaktatoide Bewegungen 
vorwiegend der oberen Extremit~ten, Wackeln und Mitbewegung des Kopfes. 
Dieser Znstand zieht sich dutch 4 Jahre hin. Im 60. Lebensjahr wird die motorische 
Unruhe starker. Sehmatz- und Schmalzbewegungen mit der Zunge, Zuekungen der 
Gesichtsmuskulatur, zunehmende Verschleehterung. Gang allein kaum mSglich. 
Die Unruhe wird grSBer, schleuder- und ruckartige Bewegungen des Kopfes, des 
Rumples und der Extremits Zueken der Zunge, Sprache erschwert. Psyehiseh 
bestanden keine gr6beren St6rungen. Er war mitunter gereizt, besonders bei der 
Essenszeit. Nur im letzten Jahr auffallende Merkst6rung, Gedachtnissehw~ehe, 
l~ngsames Auffassungsverm6gen, was als Zeichen seniler Demenz beurteilt wird. 
Naehts sehr unruhig, nach einem Unfall im Tagranm (Ausgleiten mud Fall auf den 
Kopf) raseher Exitus im Verlaufe yon 6 Tagen. 

Anatomische Diagnose. Odem der wcic]~en Hirnh~ute. Hirnatrophie, Erweite- 
rung der Ventrikel, Pleuritis chronica adhaesiva, eitrige Bronchitis beider Unter- 
lappen, zentrale Pneumonie im rechten Unterlappen. 

Ma~roskopischer Be/und am gehdrteten Material : Die Atrophic des Striatums 
und des Globus pallidus ist zwar noch deutlieh, aber nicht so hoehgradig wie in den 
Fallen 1 und 3, Rinde auch makroskopisch deutlich atrophisch. 

Histologiseher Be/und. Striatum: Deutliche Verminderung der Nervenzellen, 
besonders der kleinen, in geringerem Grade der grol3en; sic ist nicht so hochgradig 
als in den 3 vorhergehenden F~llen familiarer Chorea. Die erhaltenen Nerven- 
ze]len vor ahem atrophisch, vielfach sehr klein, mit dunklem, geschrumpftem 
Kern; daneben auch blasse Zellen mit gleichm~]~ig gefarbtem Plasma; schliei~lich 
auch Zellsch~tten 0hne erkennbaren Kern und ohne Andeutung yon ]~orts~tzen. 
Die groBen Nervenzellen teilweise auch atrophiseh, bei einigen deutliche Kernwand- 
hyperchromatose; Ansammlung der Nissl-Schollen nur peripher, besonders an 
der Basis der Zelle. Im Plasma einiger Nervenzellen feiner graugriinlicher Pig- 
mentstaub. 

Die Gliazellen aul3erordentlich vermehrt, bcsonders stark subependymar. Viel- 
fach nur gro~e ~ormen mit gro~em, hellem Kern, die, unmittelbar meistens an 
einer Seite dem Kern anliegend, viel dunkelblaugrtines Pigment in kleinen und 
lfleinsten staubf6rmigen K6rnehen enthalten. Die lymphoeyten~hnliehen Glia- 
zellen sind in der Regel yon Pigment frei; das gleiche Pigment auch in der gli6sen 
Zwischensubs~nz und in Gef~l~wandzellen. Einige GIiazellen zeigen einen kleinen 
eckigen, augenseheinlich pyknotisehen Kern. Auch in diesem Falle ist die Unter- 
scheidnng mitunter sehwierig, ob eine kleine Nervenzelle oder eine Gliazelle 
vorliegt. 

11" 
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Die Grenze zwischen Putamen und Globu8 pallidus ist undeutlich. Die Nerven- 
zellen des Pallidums liegen dieht beisammen; im iibrigen keine auffallenden Ver- 
anderungen an ihnen. Einige enthalten im Plasma das gleiohe griine Pigment 
wie die Nervenzellen des Striatums in diffuser Verteilung auf das Plasma. Das Ab- 
niitzungspigment seheint offenbar tiberfarbt zu sein. Im tibrigen sehr viel Pigment 
in Gliazellen und in der Zwisehensubstanz, meist dunkelblau in kleinen Schollen, 
teilweise aueh in Kugeln, ebenso in den aul~eren Gefa~wandzellen. Das Pigment 
zeigt in der Farbe yon resedagriin, fiber grtinblau, dunkelblau bis nahezu schwarz 
alle ~-berg~nge. 

Der Fettgehalt des Striatums und des Globus pallidus ist nieht pathologiseh 
vermehrt. Keine K6rnehenzellen. Das im Nissl-Bild blaugrtine Pigment in Glia- 
und Gef~]~wandzellen l~rbt sieh teiiweise mit Seharlachrot. 

Im Markscheidenbild liegen die markhaltigen Nervenbtindel des Striatums 
dieht beieinander; sie sind nieht so dfinn wie in den vorhergehenden Fallen; aueh 
die feineren Fasern sind hier besser erhalten. Die Markb~indel des Globus pallidus 
liegen gleiehfalls sehr dieht beisammen; er erseheint dunkler als im normalen 
Vergleichsbild. 

Deutlieh vermehrte iaserige Glia bei spezifiseher Gliafaser]drbung im Striatum 
und PaUidnm mit zahlreiehen typisehea Astroeyten, besonders an der Grenze 
gegen das Putamen und mit sehr deutlicher perivasenlarer Gliose. 

Der Eisengehalt des Striatums deutlieh vermehrt; in Glia- und Gef~l~wand- 
zellen viele eisenhaltige K6rner. Die Nervenzellen geben weder im Striatum noeh 
im P~llidum die Eisenreaktion. Im fibrigen ist der Untersehied ira Ausfall der 
Eisenreaktion zwisehen Pallidum und Striatum nieht so seharf wie normal, was 
bier eben fiir die Erh6hung des Eisengehaltes im Striatum sprieht. 

Insel. III .  und IV. Schicht zeigen deutliehe Ausf~lle an Nervenze]len. In  
einzelnen Nervenzellen der V. Schicht ein griinlich-blaues Pigment; das gleiehe 
Pigment im iib~igen in GefaBwandzellen und ffei in der gli6sen Zwisehensubstanz. 
Die Nervenzellen der Iuselrinde sind im allgemeinen intakt; aueh im Fettpr~parat 
kein vermehrter Fettgehalt in ihnen. Die Gliazellen sind in mal~igem Grade ver- 
mehrt in allen Sehichten, besonders in dea tiefen. 

I m  Claustrum Vermehrung der Gliazellen; aueh hier das gleiche Pigment in 
Glia- und Gefaltwandzellen und in einigen Nervenzellen. Im Gliabild zahlreiehe 
Astroeyten; in den Nervenzellen m~I~iger Fettgehalt. 

Zentralwindungen. Nur geringe AusfaUe an Nervenzellen, besonders in der 
III .  Schicht der vorderen Zentralwindung. ])iffuse Vermehrung der Gliazellen 
in allen Sehiehten, besonders in der III. Von einem gli6sen Band, einer sogenannten 
Pseudok6rnerschieht, an Ste]le der IV. Sehieht ist niehts zu sehen. 

Aaeh im Stirnhirn gleichmgBige Ausfalle geringen Grades yon Nervenzellen 
in der III .  Schieht und stellenweise aueh in der II., mit geringer Vermehrung der 
Gliazellen. Der gleiehe Befund in der Oceipitalrinde. 

Im Stirnhirn deutliche Verfettung der Nerven- und Gliazellen der Rinde; 
vceniger Fett in der Zentralwindung und im Hinterhauptslappen. 

Ira Occipitallappen deutliehe Yermehrung der Fa~erglia im ganzen Mark in 
~hnliehem, wenn aueh nieht so hohem Grade wie im 2. Fall. Aueh in der Deck- 
schieht deutliehe Vermehrung der Gliafasern. 

Im _Nucleus dentatus liegt eine sehr geringe Verminderung yon Nervenzellen 
vor. Vermehrung der Gliazellen; unter den Purkinje-Zellen einige Sehattenformen. 
K6rniges Pigment in Glia- und GefaBwandzellen, das teflweise die Eisenreaktion 
gibt; aueh die diffuse Eisenreaktion deutlieh, wenn auch schw~eher als im Fall l 
trod 3. Die Nervenzellen in ma~igem Grade verfettet. 
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Die Silberimpr~gnation nach Bielschowsky ergab keine ,,Fiseherschen Drusen", 
naeh denen mit Riicksicht an/ die Diagnose der senilen Chorea gesucht wurde. 

In der Umgebung der gr61~eren GefaBe des Putamens Sind gro6e gewebefreie 
Raume zu sehen, die wohl auch als Ausdruck der Atrophie des Striatumgewebes 
entsprechend dem ,,Etat cribl6" zu deuten sind. 

Die Leptomeninx fiber Stirn- und Zentralwindung verdickt; in der Umgebung 
ihrer gr61~eren Ge~13e Vermehrung yon Fibroplasten. In den Gef~13en der Mark- 
substanz geringe Mengen eines grtinen kleinseholligen Pigmentes. 

Zuaammen/assung. I n  Striatum Verninderung der Nervenzellen, 
die aber nieht so hoehgradig ist wie in den vorangegang~nen Fi~llen. 
Die vorhandenen Nervenzellen vie]fach veri~ndert, atrophisch, chronisch 
erkrankt, Zellschatten. Vernehrung der Gliazellen. Reichlich ver- 
mehrtes Pigment in Glia- und Gefi~l~wandzellen. Feiner Pigmentstaub 
aueh in den Nervenzellen. An den Nervenzellen des Globus pallidus 
keine grSberen Veri~nderungen, i n  iibrigen auch bier viel Pigment. 
Kein pathologischer Fettgehalt. Der Eisengehalt des Striatums deut- 
lich vernehrt ,  ebenso die Faserglia im S t r ia tun  und Pallidum. In  der 
Rinde Ausfi~lle yon Nervenzellen, besonders in der I I I .  Schicht der 
Zentralwindung und diffuse Vernehrung der Gliazellen; Ausfi~lle yon 
Nervenzellen aueh in der Inselrinde sowie im Frontal- und Hinterhaupts- 
lappen. Nur i n  Stirnhirn etwas gesteigerter Fettgehalt der Nerven- 
zellen. Die gliSse Deckschicht reich an Gliafasern; vermehrte Faser- 
glia auch in der Marksubstanz in i~hnlichen jedoch geringerem Grade 
wie i n  Prager Fall. Im Nucleus dentatus keine auffallenden patholo- 
gisehen Veri~nderungen, abgesehen yon der Steigerung der Eisen- 
reaktion. 

Fall 5 (chronische Chorea). Ffir die Angaben aus der Krankengeschichte, fiir 
die (~berlassung yon Material und Pr~paraten bin ich Herrn Dr. Hallervorden 
(Landsberg) zu besonderem Danke verpfliehtet. 

Krankenge~chichte. 52j~hriger Schutzmann, der im Alter von 3] Jahren an 
fieberha~tem Gelenkrheumatlsmu8 erkrankt. 5Monate langes Krankenlager; in 
den sp~teren Jahren 6 weitere Rfields der ICrankheit, die sich meist fiber mehrere 
Monate erstrecken. Mit 39 Jahren wegen dieses Leidens in Ruhestand versetzt: 
Von choreaartigen Erkrankungen war in der Familie des Mannes, soweit erheblich, 
nichts vorhanden. Im 38. Lebensjahr erkrankte er mit zunehmender Chorea. 
Befund bei der Aufn~hme: Unterern~hrt, Untersuehung kaum mSglieh. Der 
ganze K6rper, die Gliedma~en, der Kopf und die l~umpfmuskulatur in st~ndiger 
unkoordinierter Bewegung. Pat. beugt sieh und streckt sieh, sehl~gt bli~zartig 
mit Armen and Beinen um sieh, kann kaum eine ruhige Bewegung ausfiihren. 
Gang nur mit grol]er Sehwierigkeit unter Verrenkungen m6glich. Im Schlaf sowie 
nach Narkoticis liegt er ruhig. Bei der Untersuchung nehmen die Zuekungen derart 
zu, dal3 sie unm6glieh wird. Sehwer melancholiseh, mehrere Suieidversuehe, plan- 
loses Fortlaufen. 

Deeubitus; Tod an Myokarditis. 
Sektionsbe]und : Myodegeneratio. 
Hirngewicht: 1100 g. 
Makroskopischer Be/und a n  eingebetteten Material: A llgemeine 
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Atrophic des Gehirns, die in besonder~ deutliehem Grade auch das Striatum 
und den Globus pallidus betri//t; dadurch  auch hier relat ive Verbre i te rung 
der Capsula  in terna .  

Histologischer Be/und. Striatum: Hochgradige Verminderung der kleinen 
)Tervenzellen, geringer Ausfall auch der grol~en. An den erhaltenen Zellen keine 
besonderen Ver~nderungen; einige sind wohl etwas atrophisch; andere haben eine 
verwaschene Zellgrenze und im Plasma kleine vakuolenartige Lficken. Die Glia- 
zellen sind anl~erordentlich vermehrt. Im Nissl-~Bilde blaugriines Pigment ist im 
perinucle~ren Protoplasma der Gliazellen wohl vorhanden, jedoch in ge~ngerer 
Menge als iii den vorhergehenden F~llen. 

Die Grenze zwischen Globus pallidu8 und Putamen ist undeutlich. Ira Pallidum 
iibrigens intakte Nervenzellen, die wohl aueh etwas n~her beieinander liegen als im 
Vergleichspr&parat. Die Gliazellen deutlieh vermehrt. Pigment in K6rnern und 
kleineren Schollen in der gliOsen Zwischensubstanz und in i~uBeren Ge~&l~wandzellen. 

In  Nerven- und Gliazellen Fett in m~l~iger Menge; einige FettkSrnchenzellen in 
der ~ul~eren Wand grol3er und kleiner Gef~Se. 

Vermehrte l~aserglia und typische Astroeyten besonders im Nucleus caudatus, 
weniger deutlich (wohl infolge technischer M~ngel) im Putamen und Globus pallidus. 

Deutlicher Ausfall der Nervenzellen in der III.  und V. Sehicht der Insel. 
In  einigen Nervenzellen der V. Schicht vakuolenartige Liicken im Plasma. Die 
Vermehrung der Gliazellen in der Insel ist nicht erheblich. In  der Inselrinde und 
im Claustrum reichliche lipoide Substanzen in Nerven- und Gliazellen. 

Im Stirnhirn deutlicher Ausfall yon Nervenzellen in allen Schichten, am 
st~rksten in der III., und diffuse Vermehrung der GliazeUen. In  den Nerven- 
zellen der V. Schicht vielfach breite ringartige Liicken im Plasma um den Kern 
herum; sehr blasse KernkSrperehen. ~qur am Rand der Zelle blasse Iqissl-Substanz; 
einige ~ervenzellen mit verwaschenen Grenzen. 

In  der Zentralwindung geringer Ausfall yon Iqervenzellen, besonders in der 
IIL Sehieht, und deutliche Vermehrung Yon Gliazellen in allen Sehichten, besonders 
in der III.  und V. Im Plasma der Nervenzellen die gleichcn vakuolenartigen 
Liieken, besonders in der III.  und V. Sehicht der hinteren Zentralwindung; aneh 
chronisch ver&nderte Nervenzellen. 

Im Hinterhauptslc~ppen die gleichen vakuolenartigen Liieken im Plasma der 
Nervenze!len der IV. Schicht, die auch bei Fettf&rbung erhalten sind. Diese Zellen 
sind fiberhaupt auffallend blal~ gefi~rbt. Die gleichen Ver&nderungen aueh an den 
Nervenzellen des Ammonshornes und in der Rinde des ganzen Gyrus hippocampi. 
In  den Gef~8wi~nden yon Rinde und besonders yon Murk der genannten Teile viel 
blaugriines Pigment in kleinen Sehollen. 

Im Nucleus dentatus besteht kein au~f~lliger Ausfall an Nervenzellen. Sic 
zeigen im Fettpr~parat deutlichen Fet~gehalt. Einige Purkinje-Zellen der Klein- 
hirnrinde lassen bei verwaschener Form keine Kerne erkennen. 

Im obersten Halsmark seitlich und nach hinten yore Aeeessoriuskern pigment- 
ffihrende Nervenzellen; zwischen ihnen freie kleine Schollen des gleichcn schw~rz- 
lichen melanin~hnlichen Pigmentes. 

Im Halsmark an den Nervenzellen der Vorderh6rner schwere Ver~nderungen. 
Sic sind an Zahl vermindert. Vielfach Zellsehatten ohne Kerne; im anderen kleine 
vakuolenartige Liieken. Letztere auch in den Nervenzellen der HinterhSrner und 
der Clarkschen S~ulen. Auch Bilder yon 1Vissl8 schwerer Zellver~nderung. Auch 
im Lendenmark ~hnliche, aber nicht "so hochgradige Ver~nderungen. 

Im .FettprSparat der Zentralwindungen und des Stirnhirns deutliche Veffettung 
der Nervenzellen in allen Schichten. FettkSrnchenzellen in den Gefa~wanden der 
tiefen Rinde und des Markes. 
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Auch die Nervenzellen des Rfickenmarkes enthaiten ziemlich viel Fett. Im 
Markscheidenbild geringe Aufhellung und Verschmalerung der Biindel in den 
Randpartien der Seitenstr/~nge, Verbreiterung der Septen. 

Zu erwhhnen sind noch eigenartige Einlagerungen innerhalb der Wand gr6~erer 
arterieller Gef~l]e des Putamens. Sie sind meist oval cder rund, yon einer schmalen 
dunkelblauen, schwach gewellten Linie umgrenzt. Der Inhalt ist eine im Nissl- 
Pr~p~rate dunkelblaue amorphe Masse. In der Wand eines Gef~Bes sind bis zu 8 
soleher Einlagerungen zu sehen. Sie Hegen in der Media. Im H~matoxylin-Eosin- 
pr~parat ist der Rand dieser Masse sehmutzig-blau; die seharfe linienf6rmige 
Umgrenzung f/~llt auch hier auf. (Wellige, undeutlich streifige Struktnr des In- 
h~ltes.) Die diese konkrement~rbigen Massen umgebenden Sehieh~en der Medi~ 
sind hyalin enlarger. 

In anderen Gef~gen keine derar~igen Ver/~nderungen. 
Die Leptomeninx zeigt aueh histologisch keine pathologisehen Veranderungen. 

Zusammen/assung. l m  Str ia tum hochgradiger Ausfall der Nerven- 
zellen vor allem der kleinen, die vorhandenen nur zum geringen Tell 
atrophiseh, im allgemeinen unver~ndert.  Vermehrung der Gliazellen und 
vermehrte  Faserglia. Reichliches Pigment, doeh weniger als in den vorher- 
gehenden F/~llen. Pallidum veto Putamen undeutlich abgegrenzt .  Seine 
Nervenzellen im fibrigen unver/~ndert. Aueh hier reichliehe Gliazetlen 
und Faserglia, ebenso Pigment.  Fet tgehal t  nicht gesteigert. In  ver- 
schiedenen Rindengebieten Aus~hlle yon Nervenzellen, besonders in der 
I I I .  und V. Schieht der F r o n t a l  und Zentr~lwindung und der InseI und 
diffuse Vermehrung der GHazellen in den betroffenen Partien. I m  
Plasma tier Nervenzellen vielfaeh gro~e vakuolenartige Liicken, die 
auch im Fet tpr~para t  tellweise erhalten sind, ebenso ehronisch ver- 
~nderte Ze]len. Fet tgehal t  in Insel, Claustrum, in Frontal- und Zentral- 
windungen vermehrt.  Kleinhirn, i m  besonderen Nucleus dentatus, nieht 
ver~ndert. Kein merklicher Ausfall an Nervenzellen. I m  t ta l smark  
deutliehe Verminderung der motorisehen Vorderhornzellen; die vor- 
handenen teilweise sehwer geseh~digt. 

Beim Vergleich der eben ausffihrlicher besprochenen Einzelbefunde 
mifeinander ergibt sieh eine ziemlieh weitgehende Ubereinstimmung. 
In  3 kliniseh sichergestellten Fgllen yon Huntingtonsch6r Chorea ms den 
fiir diese Krankhei t  typisohen k6rperlichen und geistigen St6rungen 
wurde sohon makroskopisch eine tei]weise sehr d eutliehe alIgemeine 
Sehrumpfung des Gehirns festgestellt, die nur bei Fall 2 an der "Rinde 
makroskopiseh nicht hervortr i t t .  Das Striatum und der Globus pallidus 
sind in allen 3 F(illen geschrump[t, im Fall I u n d  3 in besonders hohem 
Grade. Histologisch linden sieh in allen F~tlen dem Wesen naeh die 
gleiehen Ver/~nderungen, die hinsichtlich Menge und Art in Fall 1 be- 
senders stark ausgepr/~gt sind: hochgradiger Aus/all yon Nervenzellen 
im Striatum und deutliehe degenerative Ver/~nderungen an den noch 
vorhandenen Nervenzellen, teils im Sinne reiner Atrophic, tefls unter dem 
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Bride der chronischen Zellerkrankung lgissls. Der Globus pallidus ist 
in seinen zelligen Elementen unterschiedlieh stark beteiligt und nur im 
Falle 1 starker betroffen im Sinne einer Verminderung der Igervenzellen 
und einer deutliehen Atrophie der noeh vorhandenen. Demgegentiber 
erscheinen die Igervenzellen des l~allidums bei den F~llen 2 und 3 im 
allgemeinen an Zahl und Aussehen unver~ndert. Hochgradig ist in allen 
F~illen die Vermehrung der Gliazellen, die Striatum und Pallidum betri]]t, 
sowie vet  allem aueh die Ver~ehrung von Faserglia in den F~llen 2 und 3. 
(Bei Fall 1 ist ihre I)arstellung aus mir Ieider unbekannten Griinden 
nicht gelungen.) 

Unter den Gliazellen mSchten wir iene Formen besonders hervor- 
heben, die durch grebe, auffallend blasse, runde oder ovule Kerne her- 
vortreten and in einem sehr undeutlichen Plasmahof kokkenghnliche, 
im Nissl-Bild meist blaue oder blaugriine feine K6rnehen entha[ten, oft 
nur an einer Seite dem Kern  anliegend. Wit  haben diese Zellen be- 
senders sehSn im Fall 2 und in ghnlicher Weise aueh in den Fgllen 4 
und "3 gesehen. Sie erinnern mit ihrem grol~en blassen Kern und den 
feinen dunkelblauen KSrnchen, die in ihrer Verteilung auf die Umgebung 
des Kerns die Form des Zelleibes ahnen lassen, an einige jener Glia- 
zellen, wie sie Alzheimer und Spielmeyer bei Pseudosklerose besehrieben 
haben. Am ngehsten stehen sie wohl den Formen, die die Abbildungen 
l e  und I f  in Spielmeyers Arbeit ,,Die histopathologische Zusammen- 
geh6rigkeit der Wilsonsehen Krankheit  und der Pseudosklerose" zeigen. 

Gemeinsam ist ]erner allen Fiillen das Fehlen akuter Abbauerschei- 
nungen. Der Lipoidgehalt ist nieht erhSht, wohl abet iinden sich die 
Pigmente vermehrt.  Der Ausfall der Eisenreaktion scheint ftir unsere 
F~lle insofern charakteristisch zu sein, als in dem schwer geseh~digten 
Str iatum aueh immer eine deutliche pathologiseh gesteigerte Vermehrung 
des Eisengehaltes vorhanden war. 

Im Zusammenhung mit dem teilweise sehr hochgradigen Ausfall an 
Nervenzellen im Striutum steht das typisehe Bild bei Markscheiden- 
f~rbung. Die grSberen -- nach C. und O. Vogt, Bielschowsky -- striopetalen 
Faserbiindel sind erhalten, liegen abet infolge der A trophie dieser 
Grisea dicht beisammen. Die ieineren M~rldusern sind dagegen viel 
sp~rlicher erhalten. Es ist abet zu betonen, dab die grSberen BiindeI 
des Putamens vielfach sehm~ler sind als im Vergleiehsfull, also atrophiseh 
ersehienen, und dug insbesondere dus anatomiseh am st~rksten betroffene 
Cuudatum uuffallend fuserarm gefunden wurde. Im Zusammenhung 
mit diesem dutch die Atrophie der Kerne bedingten scheinbaren Faser- 
reiehtum des Striatums, der besonders dem Putumen vielfach ein ganz 
charakteristisches Aussehen verleiht, das C. und O. Vogt als ,,Status 
fibrosus" bezeiehnet haben, stehen die Vergnderungen im Markseheiden- 
bild des Globus pallidus. Die markhaltigen Faserbiindel liegen aueh bier 
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sehr dieht beieinander; der Markfasergehalt erssheint daher relativ 
vermehrt. Eine Aufhellung des Globus toallidus, wie sie Jakob erw~hnt, 
habe ieh in den hier mitgeteilten 5 Fallen nieht beobachten k6nnen. 
Sehr eharakteristiseh ist auch das Bild bei sloezifiseher Gliafaserfgrbung, 
worauf erst kfirzlieh besonders Bielsehowsky hingewiesen hat. Das 
Striatum ist sehr reich an schSnen typisehen Astroeyten, wghrend im 
Pallidum diese Sternzellen neben der vielen Faserglia, die besonders im 
Fall 2 in Form eines diehten faserigen Filzes erseheint, etwas zurfiek- 
treten. Ganz hoehgradig vermehrt ist die Faserglia aueh in der Capsula 
externa. AuffMlende Vergnderungen an den Gefggen des Striatums und 
l%llidums, die in eine pathogenetisehe Beziehung zu den Vergnderugen 
dieser Zentren zu bringen wgren, sind in keinem der hier besproehenen 
Fi~lle gefunden worden. Ferner habe ieh die yon Bielschowsky und fffiher 
sehon yon O. Ranke erwi~hnten mesenehymalen Reaktionen (Sprog- 
bildungen an den zarten GefhBen, ,,abwandernde Fibroblasten", zarte 
mesenehymale Fibrillen zwisehen den Caloillaren sowie Capillarfibrose), 
die yon Bielschowslcy Ms Ausdruek eines organisatorisehen Prozesses, 
als Ersatzwueherung, analog der WueheI'ung der Neuroglia, gedeutet  
wurden, aueh bei Anwendung der Tannin-Silbermethode naeh Klar]etd- 
Ach(~ccaro nieht gefunden. Aueh an den grSgeren arteriellen GefaBen des 
Striatums konnten deutliehe Ver~nderungen yon Arteriofibrose nieht 
naehgewiesen werden. Dal~ die kalkhhnliehen eisenhaltigen Konkremente 
in den W~nden der arteriellen Gef~6e des Globus pallidus und des 
Nucleus dentatus, wie sie Fall 3 darbietet, nieht ffir Chorea eharakteri- 
stiseh sind, hatte sehon Wollenberg erkannt. Aueh H. Spatz betont in 
seiner Arbeit fiber den Eisennaehweis im Gehirn, dab diese Bildungen 
im Globus pallidus besonders h~ufig, fast regelm~gig gefunden werden. 
Es ist ihnen mithin im allgemeinen keine besondere pathologisehe Be- 
deutung beizumessen. 

Alle 3 F~lle weisen Verdinderungen in der Rinde auf, die in Ausfatl 
an Nervenzellen in verschiedenen Sehichten bestehen. Immer betroffen 
erscheint diej III. Schicht, bei den einzelnen F~llen unterschiedlich stark. 
Die Zentralwindung ist im Falle 1 in sti~rkerem Grade befallen als in 
den Fi~ilen ~ und 3. Untersehiedlich ist auch der Ausfall an Nerven- 
zellen in den fibrigen Rindengebieten (Frontal, Occipital, lnsel, Rinde 
und im Claus}rum). Im allgemeinen ist er hier nicht hochgadig. Die vor- 
handenen Nervenzellen zeigen Veri~nderungen degenerativer Natur, 
teils solche vDn Atrophie, tells das Bild der chronischen Zellerkrankung. 
Eine St6rung der Architektonik der Hirnrinde besteht in keinem Fall. 
Die Gliazellqn~ sind diffus in allen Rindensehichten vermehrt, in der 
Zentralwind~ng und im Stirnhirn oft reeht deutlieh. In keinem Falle 
habe ich in (~er vorderen ZentrMwindung ein gliSses Zellband zwisehen 
der III. und ~. Sehieht gesehen, wie es yon C. und O. Vogt besehrieben 
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und abgebildet und auch yon Jakob erwihnt wurde. Diese soge- 
nannte ,,Pseudok6rnerschieht" im agranuliren Gebiet der vorderen 
Zentralwindung, die zuerst Kdlpin erwghnt und als infantile IV. 
Schieht, also im Sinne einer Entwieklungsst6rung oder besser Differen- 
zierungshemmung gedeutet hat, besteht in unseren Fgllen nicht (siehe 
Abb. 2). 

Auch Ranl~e nnd F. H. Lewy haben sie nieht gesehen. Das Verdienst 
Brodmanns, erkannt zu haben, dab diese sogenannte PseudokSrner- 
schieht aus pathologisch vermehrten Gliazellen bestebt, hat sehon Lewy 
hervorgehoben. 

Der Fettgehalt der I~inde ist im allgemeinen nieht erhSht; nm" im 
Stirnhirn der Fille 1 und 3 und in der Zentralwindung des Falles 2 ist 
ein pathologischer FettgehaIt miBigen Grades vorhanden. Es mag 
sich hier vielMcht um frische degenerative Ver~nderungen handeln, die 
mit dem terminalen Leiden (Pneumonie) in Zusammenhang stehen. 

Als besonderen Befund m6chte ieh den hochgradigen Gehalt an 
Faserglia erwihnen, den ich im Falle 2 im Hermisphirenmark der Occi- 
pitalregion, weniger ausgiebig aber immer noch deutlieh im Mark des 
Stirnhirns, der Zentralwindungen und der Insel gefunden habe. Dieser 
Fall 2 bot tiberhaupt die Besonderheit, dab die Faserglia im allgemeinen 
deutlieh vermehrt ersehien (so aueh in Pons, Olive, Kleinhirn und 
Riiekenmark). In der Rinde wurden nut in den tiefen Sehichten spirliehe 
Astroeyten gefunden. Hingegen zeigte ihre gliSse Deeksehieht einen 
deutlieh vermehrten Gehalt an Gliafasern. Das Markseheidenbild ergab 
nur bei Fall 2 eine geringe Aufhellung des ganzen Marklagers des Occi- 
pitallappens und in kaum merklichem Grade im Mark des Stirnhirns und 
der Zentralwindungen, entsprechend der Gliafaservermehrung im ttolzer- 
Pr~parat. 

Eigentiimlieh ist die Veriinderung des Nucleus dentatus besonders 
im Falle 1, wie sic bisher in einem solehen Grade nieht erwhhnt 
wurde: hoehgradiger AusfM1 yon Nervenzellen; die erhaltenen gr6gten- 
tells sehwer gesehidigt. Die Verminderung der Nervenzellen im 
Nucleus dentatus bei den F~llen 2 und 3 ist wohl vorhanden, abet 
nieht so deutlieh wie im Falle 1. Die Purkinie-Zellen sind aueh teil- 
weise degenerativ verhndert. Die Eisenreaktion des Nucleus dentatus 
ist deutlich gesteigert. 

])as Riiclcenmarl~ erweist sieh sehon makroskopisch Ms deutlieh 
atrophisch. Bei histologiseher Untersuehung zeigt sieh im Markseheiden- 
bild geringe Aufhellung der ~ugersten Gebiete der Seitenstringe und der 
Vorderstr~nge; die Biindel sind hier sehmiler, die Septen verbreitert. 
Im Fall 2 besteht in diesem Bereiehe eine deutliehe Vermehrung der 
Faserglia. Die Nervenzellen des Rtiekenmarkgraues sind teilweise ver- 
mindert, teilweise deutlieh degenerativ ver~ndert. -- 
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Die beiden letzten Falle betreffen nicht/amillgre Formen chroniseher 
progressiver Chorea. Bei Fall 4 beginnen die ersten Krankheitsersehei- 
nungen mit Kreuzschmerzen, und erst nach weiteren 8 Jahren kommt es 
zu choreatisohen StSrungen, die sieh bis in das 60. Lebensjahr, bis zum 
Tode fortsetzen. Im letzten Jahr  wird auf Grund zunehmender Demenz, 
Merkst6rung und Gedi~chtnisschwhche das Krankheitsbild als senile 
Chorea aufgefal3t. Vorher h~tten keine gr6beren psychisehen St6rungen 
bestanden. -- Im Fall 5 treten nach einem rezidivierenden Gelenks- 

rheumatismus im 38. Lebensjahr die ehoreatischen Symptome auf, die 
im 52. Lebensjahr zum Tode ffihrten. ])as psychische Verh~lten war 
in Form yon schweren Gemiitsdepressionen gestSrt. 

])er anatomische Befund dieser beiden Fi~lle weicht nun im wesent- 
lichen yon denen der friiheren nicht ab. Aueh hier eine sehon makro- 
skopisch wahrnehmbare Schrumpfung des Gehirns, die im Striatum 
freilich nicht so hochgradig ist, wie bei den Fi~llen 1 und 3. Auch im 
histologischen Bilde nach Sitz und Art der Ver~nderungen ira allge- 
meinen der gleiehe Befund, wenn aueh bei Fall 4 der Ausfall ~n Nerven- 
zellen weniger intensiv ist als bei den iibrigen F~llen. Es bestehen also 
vorwiegend quantitat ive Unterschiede auch in den anderen Bildern. 
So sind die grSberen und feineren Fasern des Striatums im Falle 4 besser 
erhalten a]s in den anderen Fiillen. Abet die Atrophie dieser Kerne ist 
aueh ira Markscheidenbild deutlich. Auch die Rinde weist ~hnliehe 
Ausfi~]le an Nervenzellen und die diffuse Vermetn'ung der Gliazellen auf. 
Aueh fehlt in den geseh~digten Zentren jedes Zeiehen eines akuten 
Abbaues. Nut  in den im allgemeinen weniger betroffenen Rinden- 
gebieten besteht ein path01ogiseh gesteigerter Fettgehalt, den wir teil- 
weise bei den friiheren F~llen auch gefunden haben und mit dem Grund- 
leiden in keine unmittelbare Beziehung bringen mSchten. ])ie deut- 
liche Vermehrung der Faserglia im ?r des Occipitallappens hat Tall 4 
mit Fall 2 gemeinsam. Im Rfickenmarke des Falles 5 (ira Tall 4 konnte 
es aus ~ul3eren Grfinden nicht untersucht werden) liegen aueh etwa die 
gleichen Ver/~nderungen vor: geringe Aufhellung im Markscheidenbild, 
Ausf~lle bzw. degenerative Ver~nderungen der Nervenzellen ira Rficken- 
marksgr~u. 

DaB die reaktive Gliawucherung in den I-Iuntington-F~llen intensiver 
ist Ms bei den Formen nicht familii~rer Chorea -- ein Untcrscheidungs- 
merkmal, das Bielsehowsky aus seinen Un~ersuchungsergebnissen ab- 
leitet --, geht aus den Befunden unserer Untersuehung nieht mit Sicher- 
heit hervor. Im Fall 4 ist sie gewil3 auch so deutlich wie im Fall 3~ 
wenn auch zugegeben sein mag, dab sie im Fall 2 in der Bildung faseriger 
Glia am deutlichsten hervortri t t .  Doch ist man gerade bei tier Aus- 
ffihrung der Gliafaserfgrbung oft yon Imponderabitien abhi~ngig, und 
darum muB ieh mir beim Vergleieh der Gliafaserbilder yon Fi~llen ver- 
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sehiedenartiger oder aueh versehieden langer Fixierung in der Beurteilung 
der Stgrke ~nd der Ausdehnung des pathologisehen GliafasergehMtes 
ZuriiekhMtung auferlegen. Man weiB oft nieht, warum die klare Darstel- 
lung der Gliafasern nieht oder nut  reeht sehwaeh gelingt. 8o haben wir 
sie im Falle 1 nieht naehweisen k6nnen, der im fibrigen fast die h6chst- 
gradigen typischenVergnderungen zeigt, und bei dem eine Neubridung 
pathologischer Faserglia woht auch stattgefunden haben mag, wie in den 
Fgllen 2 und 3. 

In  nur unerhebliehem Grade war bei den beiden letzten Fgllen der 
Nucleus dentatus geschgdigt. 

Es ist ferner zu betonen, dM~ aueh an den Gefgl~en der Falle 4 und 5 
keine gr5beren Vergnderungen gefunden wurden, abgesehen yon den 
eigen~rtigen Konkrementen in einigen Arterien des Putamens im Falle 5. 
Es land sieh aueh bei dem 60jghr. Manne keine nennenswerte Athero- 
sklerose der t t i rngefgge,  ferner aueh keine Zeiehen eines bekannten 
senilen Prozesses. Es war die Atrophie hSehstens dutch das stgrkere 
Hervortreten der perivascul~ren IAieken (Etat eriblg) noch deutlieher 
Ms in den fibrigen F~l[en. 

Es besteht demnach fiir die ]~n[ hier mitgeteilten F~lle kein wesentlieher 
Unterschied im anatomisehen Bilde der erblichen Huntingtonschen- und 
get chronischen "progressiven Chorea ohne Erblichlceit. Es sind insbesondere 
Rindenvergnderungen degenerativer Natur  and Nervenzellausialle auch 
in den beiden letzteren Fallen vorhanden. Dem yon Bielschowsky auL 
gestellten Typus der reinen strigren Chorea gehSren die F~iIle 4 und 5 
nicht an. Aus dem anatomischen Bride die ZugehSrigkeit zu der einen 
oder der anderen Gruppe zu erkennen, ist ffir diese Fglle nieht reeht  
meglieh. 

Pathogenetiseh mfissen wit wohl im Einverstandnis mit den meisten 
Autoren einen fiber Jahre sieh erstreekenden Proze[~ amaehmen, der 
in das Gebiet der uns im iibrigen im Bedingungskomplex ihres Ent-  
stehens noeh nnklaren Degenerationen geh6rt, die zu einem pro- 
gresgi~en Untergang der Nervenzellen ftihren. Dag ffir die Hunting- 
ton-F~lle Vererbung eine t~olle spielt, ist hinlNnglieh aus den Er- 
fahrungst~tsaehen bekannt.  Im Falle 5 kSnnte der ehronisehe Ge- 
lenksrheumatismus in der Genese der Gehirnveranderungen yon Be- 
deutung sein. Vielleieht ist den in der Anamnese des FMles 4 vermerkten 
Kreuzsehmerzen eine ahnliehe Bedeutung beizumessen. Anatomiseh. 
besteht kein AnhMtspunkt, die Ver~tnderungen im FMle ~ als senile 
anzuspreehen. 

Die Untersuehung unserer ~alle hat somit in der I-Iauptsaehe die 
Befunde yon Jelgersma, Alzheimer, Kie~slbach, C. und O. Vogt, Bid- 
schowstcy, F. H. Lewy, Jakob und Stern best~tigt. In  den Arbeiten der 
gen~nnten Autoren wird Ms wichtigster Befund die Sch~digung des 
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Striatums betont. Dal] auch der Globus pallidus vom choreatischen 
Prozeg mitergriffen ist, und zwar in einer Art, ,,die fiber die sekundare, 
dureh die Schi~digung des Striatums bedingte Degeneration hinaus- 
geht", heben C. und O. Vogt und Bielsehowsky hervor. Sic fanden im 
Globus pallidus ihrer Choreafi~lle abnormen Markfaserreichtum und 
starke Gliose. Auf die teilweise schweren Veri~nderungen an den Nerven- 
zellen und auf die Vermehrung der Gliazellen des Globus pallidus hat 
1~. H. Lewy hingewiesen. Die Vermehrung der Gliakerne im Claustrum 
finden wir gleichfalls bei Bielschowsky erwiihnt. Ein ahnliehes Bild, 
wie wit es in Fall 3 im PMlidum gefunden haben, hat auch Bielschowsky 
fiir das Striatum beschrieben. (Schwammig por6se tIerdchen, wo die 
Gliafaserwucherung mit der Parenehymdegeneration keinen Schritt ge- 
halten hat und kleine cystisehe Hohlraume entstanden sind.) Wir 
m6ehten diese eigentiimlichen Meinen Lfiekenfelder, die i~ul3erlich an 
den Status spongiosus erinnern, in gleieher Weise deuten, wie Bid- 
schow.shy: als umschriebene Atrophien, die nicht nur an die Umgebung 
der Gef/il]e gebunden sind. 

Konkremente, Corpora amylacea und arenacea, wie sie yon mehreren 
Autoren bei Fi~llen chronischer Chorea im Striatum und Pallidum frei 
in der gli6sen Zwischensubstanz gesehen wurden, konnten wir in un- 
seren Fallen nicht nachweisen. Die starke Schadigung des Corpus 
Luysi und des Nucleus tuber, die yon Alzheimer, Jalcob, Bielschowshy, 
Stern und schon friiher yon Mayendor] gefunden wurde, war in unseren 
F~llen nicht vorhanden. Eine so hochgradige Seh~idigung des Nucleus 
dentatus, wie sie Fall 1 aufweist, ist in der Literatur, soweit ich darin 
Einblick nahm, nieht erw~hnt. Nut v. Mayendor] hebt hervor, dab der 
Nucleus dentatus schon makroskopisch kaum auffindbar gewesen sei; 
die Ganglienzetlen land er fast ausnahmslos schwer vergndert. Freilich 
sei die wahrscheinliche Verminderung der Nervenzellen nieht ohne 
weiteres feststellbar gewesen. Ferner hebt noch Kiesselbaeh in ihrer aus- 
ffihrlichen Beschreibung eines Huntington-l~alles eine geringe Vermin- 
derung der Nervenzellen im Nucleus dentatus hervor. Dag im Rficken- 
marie auch oft pa~hologisehe Veriinderungen bei ehronischer Chorea 
bestehen, beweisen schon Angaben aus der alteren Litera~ur (Menzies, 
Weidenhammer, Krontal und Kalischer.) Auch Bielschowsky land die 
motorischen Vorderhornzellen fast alle chroniseh erkrankt. Ferner heben 
Oppenheim und Hoppe die Glia- und Bindegewebsvermehrung in den 
Vorder- und Seitenstri~ngen des ganzen l~iiekenmarkes bei 2 Fi~llen 
chronischer Chorea hervor. Ahnliche Befunde bei Krontal und Kalischer, 
Clark und Menzies. Raeke besehreib~ eine helle l~andzone im l%iieken- 
mark, Stern land bei seinen Fallen im ~arkscheidenbild rarefizierte 
Biindel mit brei~en Gliasepten bzw. leieh~e Ausfitlle der Markscheiden in 
den Randpartien der Seitenstrange. Alzheimer hat bei chroniseher 
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Chorea seine bekannten amSboiden Gliazellen im Riickenmark be- 
sehrieben. 

Auch hinsichtlieh der Rindenver~nderungen best~tigen im wesent- 
lichen die eigenen Untersuehungen die teilweise recht gut bekannten 
Befunde, die vielfaeh sehon in der ~lteren Literatnr niedergelegt sind. 
Auch auf die meist schon makroskopiseh deutliche Atrophie des Gehirns 
und Rfiekenmarks fehlt es nicht an Hinweisen (Krontal, Kalischer, 
Weidenhammer, Ranl~e, Kiesselbaeh, Bielschowsky). Eine so hoehgradige 
Gliafaservermehrung ira tiefen Mark des Occipitallappens wie bei Fall 2 
fand sieh bisher nieht. Zahlreiehe fasertragende Gliazellen im ttemi- 
sph~renmark werden yon Kiesselbach erw~hnt; bei t~anl~e wird auch 
eine leiehte Gliafaservermehrung genannt, dabei jedoeh ausdriieklich 
betont, dab im tiefen Mark keine Faservcrmehrung vorhanden ist. 
~berhaupt stellt Fall 2 insoweit eine Bcsonderheit dar, als die faserige 
Glia in allen Teilen des zentralen Nervensystems deutlieh vermehrt 
erseheint, auch an solchen Stellen, we mittels der Zellf~rbungen keine 
greffbaren Ver~nderungen naehgewiesen werden konnten (Pens, Olive). 
Es hat in diesem fiir die Darstellung der Gliafasern besonders glfick- 
lichen Falle die Holzersehe Gliafaserf~rbung in erster Linie auf die 
Lokalisation der Prozesses hingewiesen. 

Wit finden demnaeh bei chronischer Chorea eine ziemlich weit- 
gehende Ubereinstimmung der Befunde hinsichtHch der Art und des 
Sitzes der Ver~nderungen. Abweichungen bestehen fast nut in ihrer 
Deutung oder richtiger in ihrer Bewertung, indem den in der Rege! 
vorhandenen Rindenver~nderungen teilweise (so haupts~chlich yon 
Stern) eine grSBere Wiehtigkeit fiir das charakteristische Krankheitsbild 
der Chorea beigemessen wird als der Seh~digung des Striatums. Im 
fibrigen wird die iiberragende Bedeutung des Striatums in der Patho- 
logie der ehronischen Chorea wohl anerkannt: Andererseits erscheint 
uns die ~qaehprfifung der fiber~us wichtigen Befunde yon Bielschowsky 
und yon C. und O. Vogt, auf Grund deren diese Forscher eine rein stri~re 
Chorea annehmen, und die aueh anatomisoh eine reinliche Scheidnng 
yon F~llen chronischer progressiver nieht erb]iehen Chorea yon der 
Huntingtonsehen Chorea gestattet, wohl noch geboten. 

Wenn es aueh pathologiseh anatomisehe Grundlagen ffir die chro- 
nisehe Chorea gibt, so bleibt noeh immer die Frage n~eh den Ursaehen 
unklar. Die besonders in der ~lteren Literatur wiederkehrenden An- 
gaben fiber EntwieklungsstSrungen bzw. Anomalien des Zentralnerven- 
systems haben sich kaum ~ls zutreffend erwiesen. Die Angaben yon 
Mikromyelie und Mikrocephalie k6nnen die offenb~r yon den Autoren 
angenommene primgre Kleinheit dieser Organe nicht beweisen. Ein so 
ehroniseher und so destruktiv verlaufender Frozel~ kann doch zu einer 
Atrophie eines zentralen Nervensystems ffihren, das normal angelegt 
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und  en twicke l t  war; oder  in dem wir  im fibrigen re in  morphologisch  
keine  En twick lungss tS rung  zu e rkennen  vermSgen.  

I n  fo rma l  genet ischer  H ins i ch t  s ind unsere Vors te l lungen fiber den  
chorea t i schen Prozel]  doch e inhei t l ieher  geworden,  Ms sie fr i iher  waren.  
So h a t  die Un te r suehung  dieser ]~iille auch  ergeben,  dal~ die schwers ten  
ana tomisch  gre i fbaren  Schi~digungen in den Zen t ren  des e x t r a p y r a m i d a ] -  

motor i schen  Sys tems  l iegen und  wenigstens  die grSberen Zfige des 
k l in isehen Bildes  dem Vers t~ndnis  e twas  naher  geri ickt .  Vieles k a n n  

ffei l ich die reine pa thologisch  ana tomisehe  Forsehung  auch hier  n ich t  
uufkl~ren.  Die  s o n s t  so cha rak te r i s t i s chen  u  ermSgl iehen 
es uns nicht ,  das  vie]gesta l t ige  kSrper l iehe und  psychische  Krankhe i t s -  
b i ld  im Ablauf  und  Wechse l  de r  Ersche inungen  zu erkI~ren,  insbesondere  
auch das  hi~ufige Sis t ieren der  ehorea t i sehen Unruhe,  das  in den K r a n k -  
he i t sgesehichten  5i ter  erwi~hnt wird.  Ebenso  gab uns die ana tomische  
Unte r suchung  keine  Erkli~rung der  auff~tlligen Tatsache ,  dal~ im Fa l l  3 

die H y p e r k i n e s e n  gegen das  K r a n k h e i t s e n d e  gegeniiber  Ersche inungen  
der  S ta r re  m i t  Yers te i fungen  ( , ,Pal l idumsyndrom" yon  C. und  O. Vogt) 
zurf ick t ra ten .  Noeh zu vielen anderen  F r a g e n  pa tho-phys io log i seher  

N a t u r  kSnnen  wir  mi t  unseren  nack ten  Befunden  nich~ Ste l lung nehmen.  
Nacht rag  bei der Korrek tu r .  Es  h a t  sich, wie ich einer  f reundl ichen 

Mi t te i lung  yon Dr.  Hallervorden en tnehme,  naehtr~g] ich herausges te l l t ,  
dab  F a l l  5 wohl  aueh als familii~re Chorea aufzufassen ist.  Der  Va te r  
des P a t i e n t e n  sol] an  demse lben  Le iden  ges to rben  sein; ein Brude r  
des P a t i e n t e n  maeh te  ers t  in den l e tz ten  Wochen  diese Angabe .  
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