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Bis vor etwa 15 Jahren suchte man das anatomische Substrat der
Bewegungsunruhe bei chronischer Chorea vorwiegend in Verdnderungen
der Hirnrinde. Es ist in der sehr umfangreichen alteren Literatur iiber
chronische Chorea hinsichtlich der anatomischen Befunde insofern
eine gewisse Kinheitlichkeit vorhanden, als von zahlreichen Autoren
degenerative Verinderungen in der Hirnrinde neben einer meist deut-
lichen Vermehrung glidser Elemente beschrieben wurden (u. a. Clarke,
Menzies, Dada, Debuck, Vaslide und Vurpas, Miller, Lang, Nissl,
Raeke und Weidenhammer). Die Bedeutung dieser Befunde wurde in
verschiedenem Sinne ausgelegt und teils in der Degeneration der Nerven-
zellen, teils in der Wucherung der Gliazellen die anatomisch greifbare
primére Storung gesucht. Es hat daneben freilich auch an anderen
Deutungsversuchen im Sinne von diffusen entziindlichen Prozessen nicht
gefehlt, wohl aus dem Grunde, weil von einigen Autoren (u. a. Lannois
und Pawiot, Facklam) die vermehrten Gliazellen fiir die bei chronischer
Entziindung gewdhnlich auftretenden Rundzellen gehalten wurden.
Mehr vereinzelt findet man in der &lteren Literatur auch die Angabe
von Erkrankungen kleiner GefiBe, der iiberwiegende Bedeutung fiir die
Genese der Chorea beigemessen wurde (Besta, Dana). Im Jahre 1908
hat Jelgersma auf die hochgradige Atrophie der Schwanzkerne hin-
gewiesen, die er in Fallen von Huntingtonscher Chorea fand. Seither
wurde bei der Untersuchung des Nervensystems von Choreatikern den
Stammganglien mehr Beachtung zuteil, und es riickte insbesondere das
Striatum, worunter heute Nucleus caudatus und Putamen verstanden
werden, in den Vordergrund des Interesses. Es sind dann in den folgen-
den Jabren, besonders in allerletzter Zeit eine Reihe von ausfiihrlichen
und charakteristischen anatomischen Befunden bei chronischer Chorea
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mitgeteilt worden, auf Grund deren die groBe Bedeutung des Striatums
bzw. seiner Verbindungsbahnen fiir die Chorea wohl erwiesen erscheint.
Es wird am Schlusse noch in Kiirze auf diese Arbeiten hingewiesen
werden. Von einer eingehenden und vollstindigen Wirdigung der
groflen Chorealiteratur sehe ich ab und verweise besonders hinsichtlich
der Angaben alterer Literatur auf die Arbeiten von Raecke und Krontaler
und Kalischer. Die Beziehungen des Striatums zur Chorea wurde aber
schon friiher von einigen Autoren erkannt (dmnton, Russel, Hebold,
Schwarz, Jakson, Broadbent, zit. nach Krontal und Kalischer). Auf die
Bedeutung des Bindearmsystems fiir die Chorea hat Bonhoeffer in seiner
bekannten Arbeit hingewiesen.

Ich teile nun im folgenden die anatomischen Untersuchungsergeb-
nisse von 5 Fallen chronischer Chorea mit, die ich im Laufe des letzten
Jahres erheben konnte, und die mir geeignet erscheinen, die in letzter Zeit
verdffentlichten Befunde zu stiitzen, bzw. zu erweitern.

Von den 5 Fallen gehoren 3 dem familidren (Huntingtonschen) Typus
an. Diese sollen zuerst besprochen werden. Die beiden letzten Fille
stellen andere Formen der chronischen progressiven Chorea dar, bei
denen eine Erblichkeit des Leidens, soweit zu erheben war, nicht bestand.
Das Material stammt mit Ausnahme eines Falles, der im Prager patho-
logischen Institut zur Sektion kam, aus der Deutschen Forschungsanstalt
fir Psychiatrie in Miinchen. Ich mé&chte gleich eingangs meinen Dank
aussprechen fiir das Entgegenkommen und fiir die Unterstitzung, die
mir bei der Ausfihrung dieser Arbeit in so groflem Malle von Prof.
Spielmeyer und Dr. Spotz zuteil wurde.

Es sind bei allen Fallen Teile aus verschiedenen Rindengebieten, und
zwar: Frontalhirn, Zentralwindungen, Calcarinagegend des Occipital-
hirns, Gyrus hippocampi und Insel sowie die Stammganglien, Pons,
Medulla oblongata, Kleinhirn und Riickenmark untersucht worden.
Farbung nach den in der Forschungsanstalt iiblichen Methoden. Als
normales Vergleichsmaterial dienten Préparate eines Hingerichteten
von 20 Jahren.

Fall 1. (Hunt. Chorea.) (Fiir die Uberlassung der Krankengeschichte bin ich
der Direktion der Heil- und Pflegeanstalt Gabersee zu Danke verflichtet.)
Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte: Leihsl, G., 38 Jahre, Q. Diagnose:
Huntington-Chorea. Stammt aus Choreafamilie; GroBeltern, Mutter und 3 Ge-
schwister der Patientin geisteskrank bzw. geistesschwach, Grof- und UrgroB-
vater litten an derselben Krankheit. Bis zum 27. Lebensjahre vollkommen gesund.
In der Schule sehr begabt. Beginn der ersten Krankheitszeichen im 28. Lebens-
jahr. Sie wird auffallend langsam, schwerfillig in der Arbeit, vergeBlich. Nach
einem Jahr Wackeln des Kopfes, das auf Schulter und Arme iibergreift. Beschwer-
den beim Gehen. Sprache verschlechtert sich zunehmend im Laufe der nichsten
Jahre. Nie bosartig; gutmiitig veranlagt. Von den 3 Kindern der Patientin sind
2 vollkommen gesund, geistig gut veranlagt; das jiingste sehr eigensinnig, lernt
schwerer, ist schwer vertriglich; zur Zeit in einem Hrziehungsheim (nach Angabe
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des Vaters ,,Verdacht auf Vererbung*). Etwa 8 Jahre nach Beginn der Erkran-
kung wird Patientin wegen Vernachlissigung der Kinder und des Hauswesens
in die Anstalt E. aufgenommen. Hier standige athetotische Bewegung des ganzen
Korpers. Die Sprache ist ein unverstédndliches Lallen. In letzter Zeit war die sonst
geistig stumpfe Frau dngstlich und zornig erregt, wihnte ihre Kinder im Sterben,
dréngt bestandig fort, wird tatlich gegen Mitkranke, die sie zuriickhalten wollen.

Befund in der Pflegeanstalt Gabersee: Bestindig in athetotischer Bewegung;
willkiirliche Bewegung (z. B. beim Essen) nur nach vergeblichen Versuchen mog-
lich. Schleudernder, taumelnder Gang, starker Tremor der Zunge; Pat. s. R. stark
erhoht, FuBklonus vorhanden. Starke psychische Depression. Haufiges Weinen.
Die bestéindige ruckartige Bewegung kann durch keine Hemmung oder psychische
Fixierung beeinfluflt werden. Uber Verwandte ist sie annahernd orientiert; tiber
die familidren Verhiltnisse, iiber die Dauer ihrer Erkrankung sowie iiber die Er-
krankung ihrer Angehdrigen sind von ihr keine Angaben erhiltlich. Sie ermiidet
sehr leicht. Spiter weitere Zunahme der Bewegungsunruhe; im iibrigen wird sie
miirrischer, oft gereizt, gegen Arztliche Ausfragen ablehnend. Uber das Verhalten
wihrend der letzten 6 Monate ihrer Krankheit fehlen in der Krankengeschichte die
Angaben.

Sektionsbericht.  Hichst  atrophische Leiche, Lungengangrdn, weiche Milz.
Schideldach auffallend hart und dick, starker Hydrocephalus externus; weiche Hdiute
reichlich sulzig durchirinkt, im ibrigen zart und durchscheinend. Qewicht des Gehirns
900 g. Windungen klein wie beim Kind. Diagnose: Hydrocephalus externus, Mikro-
cephalie.

Makroskopischer Befund am fixierten Material (nach Frontalschnitten). Hirn-
rinde sehr atrophisch, besonders im Bereiche der Zentralwindungen. Hochstgradige
Atrophie des Strtatums und des Qlobus pallidus, in deutlichem Grade auch des Thala-
mus opticus. Die innere Kapsel relativ verbreitert. Nucleus coudatus nur in Form
eines schmalen Streifens lings des Ventrikelependyms erholten. Auch der Globus
pallidus erscheint sehr diimn und platt zusammengedrickt.

Histologischer Befund. Striotum : Nucleus caudatus und Putamen erweisen
sich bei Firbung nach Nissl als gleichsinnig veréndert. (Siehe Abb. 1, die eine
Stelle des Putamens in seinem oralen Anteil illustriert.) Das Auffallendste ist die
hochgradige Reduktion der Nervenzellen, die die kleinen in gréBerem Mafle be-
trifft als die groBen. Doch ist unter den erhaltenen Nervenzellen oft ein Unter-
schied zwischen grofien und kleinen nicht zu machen. — Neben duBerst sparlichen,
augenscheinlich unverinderten grofen Nervenzellen sind viele Exemplare nur als
Zellschatten (oft ohne erkennbaren Kern) erhalten; andere zeigen eine matte,
unscharf begrenzte Kernscheibe ohne Nucleolus. Ferner sieht man einige Gebilde,
die als losgeloste mattgefsrbte Fortsitze groBer Nervenzellen oder auch als Reste
von Zelleibern imponieren. Im ibrigen sind die sonst erhaltenen gréferen Nerven-
zellen vielfach klein und geschrumpft und zeigen einen dunklen pyknotischen
Kern ohne erkennbaren Nucleolus und meistens ohne Fortsitze. Das Abnutzungs-
pigment im Plasma der groBen Nervenzellen ist erhalten. Nur stellenweise sieht
man in der glidsen Zwischensubstanz ein ganz freiliegendes gelbliches Pigment, das
morphologisch und firberisch dem Abniitzungspigment der Nervenzellen ent-
spricht; von Zellschatten in seiner Umgebung ist nichts zu sehen.

Mitunter liegen die pyknotischen Kerne platt zusammengedriickt in einem
Fortsatz der Nervenzelle oder am Rand des Zelleibes. Die Tigroidschollenzeichnung
ist in den erhaltenen Zellen sehr ungleichmé&Big; sie liegen oft zu einem dichten
Klumpen geballt an dem einen Zellpol, wahrend die iibrigen Teile des Zelleibes
fast frel von farbbarer Substanz sind, Einige Nervenzellen zeigen iiberhaupt ein
gleichméBig gefirbtes homogenes Plasma ohne Nisslsche Schollen. Die Fortsitze
einiger groBer Nervenzellen erscheinen sehr deutlich gefarbt.
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Die wenigen, noch vorhandenen kleinen Nervenzellen sind, wie bereits ange-
deutet, fast durchweg verindert. Neben einigen Zellformen mit verwaschenen
Konturen des Zelleibes iiberwiegen die kleinen geschrumpften Zellen mit dunklem,
kleinem Kern, der vielfach exzentrisch liegt. Hervorzuheben ist, dafl es bei einigen
Zellformen, bei denen eine deutliche Pyknose des Kernes vorliegt und kein Nu-
cleolus sichtbar ist, schwer oder gar nicht zu entscheiden ist, ob eine kleine Nerven-
zelle oder eine Gliazelle in Frage steht. (Auf die Schwierigkeiten dieser Unter-
scheidung hat auch Kiesselbach bei einem Falle von Huntingtonscher Chorea hin-
gewiesen.)

Die Gliazellen des Striatums sind enorm vermehrt und zeigen auch einige For-
men mit pyknotischen Kernen. Pigment ist im Vergleich zu den spéter zu bespre-
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Abb. 1a. Von einem 20 jihrigen nervengesunden Abb. 1b. Entsprechende Stelle des Putamens bei
Hingerichteten. (Putamen.) ObjektA A, Okular 4, Fall 1, Chorea Hunt. Dieselbe VergroBerung wie
Balg 41,9, Man sieht sehr zahlreiche kieine bei 1a. Hochgradige Vermehrung der Gliazellen
Nervenzellen, dazwischen spirliche groBe Typen (die zahlreichen dichtstehenden, meist runden
(gr.) und verhdltnismiBig wenige Gliazellen Kerne, die gleichmiBig auf das ganze Bild verteilt
gleichmiBig verstreut (kleine runde Kerne). sind). Sehr spirliche Nervenzellen. Die groften
unter ihnen, die den groen Typen entsprechen,

sind im allgemeinen nicht gréfer als die kleinen Typen des normalen Vergleichsfalles. Es 148t sich
bel der gegebenen VergroBerung nicht immer entscheiden, ob die iibrigen meist unrunden Kerne

den Kkleinen atrophischen Nervenzellen oder Gliazellen angehéren.

chenden Fillen 2 und 3 in mé#Biger, jedoch noch in entschieden pathologisch ver-
mehrter Menge vorhanden, und zwar in Form griinlich-blauer kleiner Kérnchen
im Plasma von Gliazellen, in nichster Umgebung der Kerne und frei in der gliésen
Zwischensubstanz. Im allgemeinen iiberwiegen die Gliazellen mit rundem, blassem
Kern; ihr Plasma ist nur undeutlich angefarbt. An einigen Zellen mit kleinen
dunklen Kernen sind blasse, diinne, strablenartige Fortsitze sichtbar. Die Glia-
zellen im Caudatum unter dem Ependym liegen besonders dicht, teilweise in
einem breiten, dem Ventrikelependym parallel verlaufenden Streifen. Diese auf-
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fallend breite Schicht ist ganz frei von Nervenzellen. Umschriebene Wucherungen
des Ependymepithels nach der Tiefe zu sind deutlich, Mehr dunkelgriines Pigment
als im Nucleus caudatus ist in Form kleiner Xérnchen an der Grenze zwischen
Globus pallidus und Putamen in Glia- und in GefaBwandzellen zu sehen.

Globus pallidus: Die Grenze zwischen Pallidum und Putamen ist undeutlich,
d. h. die sonst so augenfalligen Kontraste in der Architektonik zwischen Striatum
einerseits, Pallidum anderseits sind verwischt. Durch den hochgradigen Ausfall
an kleinen Nervenzsllen hat das Putamen sein wichtigstes architektonisches
Unterscheidungsmerkmal gegentiber dem Pallidum verloren. Die Nervenzellen des
Pallidums sind an Zahl vermindert, die noch vorhandenen teilweise atrophisch
und enthalten oft kleine dunkle Kerne. Die Gliazellen hochgradig vermehrt, zeigen
im iibrigen die gleichen Formen wie im Putamen. Blaugriines Pigment in Glia- und
GefaBwandzellen in Form kleiner Schollen, Kérnchen und feinen Staubes, aber
nicht in einem das Normale besonders iibersteigenden MaBe. In den Nerven-
zellen ist kein griines Pigment zu sehen, sondern nur das normale gelblich-braune
Abniitzungspigment. Auch in den Wanden groBerer GefaBe der duBeren Kapsel,
und zwar in den dufleren Gefafwandzellen ist ein dunkelgriines scholliges Pigment
sichtbar, das aber im Eisenpraparat in seiner gelbbraunen Eigenfarbe erscheint.
Kalkihnliche Gebilde sind in den GefaBen des Globus pallidus nicht vorhanden.

Eisenreaktion : TWine deutliche Ubersicht iiber die GroBenverhaltnisse der
besonders geschidigten Zentren gibt die Eisenreaktion. Sie ist besonders im
Striatum quantitativ gesteigert. Die ,,diffuse Eisenreaktion® (Nomenklatur nach
H. Spatz) des Striatums ist sehr lebhaft, und zwar stérker im Putamen als im Cau-
datum. AuBerdem sind eisenhaltige Kornchen und kleine Schollen in Gliazellen
unad in duBeren GefaBwandzellen vielfach vorhanden. Die Eisenreaktion im Pu-
tamen ist etwa ebenso stark, wie im sonst viel stirker reagierenden Pallidum.
Es ist also auch in dieser Hinsicht der Unterschied zwischen beiden Zentren ver-
wischt. Neben der diffusen zartblauen Farbung des Grundgewebes auch im Palli-
dum eisenhaltige Korner und Staub in der Nahe groferer GefiBe, in duBeren Ge-
faBwandzellen und in Gliazellen. Daneben im Plasma von Gliazellen ein blaf-
gelbes Pigment, das keine Eisenreaktion gibt. In den Nervenzellen des Globus
pallidus und des Striatums kein eisenhaltiges Pigment.

Das Fettpraparat zeigt weder im Striatum noch im Pallidum besondere patho-
logische Verdnderungen: keine Verfettung der Nervenzellen; nur das Pigment im
Plasma der Gliazellen hat teilweise die Scharlachrotfarbe angenommen.

Markscheidenbild : Die markhaltigen Nervenbiindel des Putamens liegen niher
aneinander wie im Vergleichspraparat; im allgemeinen sind sie auffallend schmal;
im Caudatum fehlen sie fast ganz. Die feinere Faserung des Striatums ist iiberaus
locker. Auch im Globus pallidus erscheinen die markhaltigen Nervenbiindel auf-
fallend schmal, liegen aber sehr dicht beieinander, so daB er im allgemeinen dunkler
erscheint als im normalen Vergleichsfall (von einer Aufhellung ist nichts zu sehen).

Der Nucleus substantiae innominatae ist gut erhalten. Das Fettpriparat zeigt
die normalerweise reichlich vorhandenen fettfirbbaren Substanzen im Plasma
seiner Nervenzellen.

Im Claustrum eine sehr geringe Verminderung von Nervenzellen und. geringe
Vermehrung von Gliazellen. Die Nervenzellen sind in mafiigem Grade verfettet.

Die Inselrinde zeigt im Nissl-Bild kleine Ausfille von Nervenzellen in der
1I1. Schicht und déutliche Liicken im Plasma der Nervenzellen der I1. und III.
Schicht, meistens konzentrisch um den Kern gelegen; die Langsachse der Pyrami-
denzellen der V. Schicht ist vielfach quer und schrig gerichtet. Im iibrigen sind die
Nervenzellen in den tieferen Schichten der Inselrinde in maBigem Grade verfettet.

Im Thalamus geringe Atrophie der Nervenzellen; im iibrigen im Nisgl-Bild
keine auffallenden Verinderungen; sehr wenig dunkelgriines Pigment in den
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juBeren GefaBwandzellen. Das normale Abniitzungspigment der Nervenzellen ist
deutlich. Es ist im Fettpraparat lenchtend rot gefirbt; doch kann man auch hier
von einem pathologischen Fettgehalt hochstens nur bei sehr sparlichen Nervenzellen
sprechen, wo das ganze Plasma in breiter Umgebung der Kerne rot geférbt erscheint.

Die Hirnrinde der Zentralwindungen ist sehr schmal. Deutliche Ausfille von
Nervenzellen in allen Schichten, besonders in der ITI. Schicht der vorderen Zentral-

Abb. 2a. Vom Hingerichteten, vordere Zentral- Abb. 2b. Vordere Zentralwindung bei Fall 1
windung. (Objekt AA, Okular 4, Balg 30,9.) Am der Chorea Hunt. (Dieselbe Vergriferung wie
Bild sind nur die Schichten I-—V zu sehen; in 'V die bei 2a.) Man erkennt die Atrophie der Rinde:
Beetzschen Riesenzellen. I Tangentialfaserschicht, unter der VI. Schicht, die in 2a gar nicht
II #duBere Kd&rnerschicht, IIT Schicht der Pyra- mehr im Bilde erscheint, ist noch ein breites
midenzellen, V Schicht der Beetzschen Zellen. Stiick der Marksubstanz zu sehen. Am be.

. merkenswertesten erscheint dig diffuse Ver=-
mehrung der Gliazellen, die besonders die Schichten II—VI ziemiich gleichmiBig. betrifft. Die
Verminderung der Nervenzellen der IIIL. Schicht istschon in diesem Ubersichtsbild deutlich wahz-
nehmbar. Von einem glidsen Zellband in den unteren Anteilen der III. Schicht, oberhalb der

Beetzschen Zellen, ist nichts zu sehen,

windung. Die erhaltenen Nervenzellen degenerativ verindert, teilweise unter dem
Bilde der chronischen Zellerkrankung; andere zeigen keine Tigroidzeichhung,
sondern nur ein homogenes blasses Plasma. Kinige besonders klein, geschrumpft,
mit pyknotischen Kernen und dunklen gewundenen Dendriten. Deutliche Ver-
mehrung der Gliazellen in allen Schichten, besonders in der IIL, sowie in der V.
und VI. Schicht (s. Abb. 2).
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Abb. 3a. Nucleus dentatus, Hingerichteter (Objekt AA,
Okular 4, Balg 26,4). Zahlreiche ziemlich dichtstehende
Nervenzellen.
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Abb. 3b. Nuecleus dentatus, Fall 1, Chorea Hunt. (Dieselbe
VergroRerung wie bei 3a.) Deutlicher Ausfall anNervenzellen.

Im Stirnhirn gleichialls
Ausfille von Nervenzellen in
der III. Schicht in etwas ge-
ringerem Grade als in der Zen-
tralwindung. In der V. und
VI.Schicht einige blasse groBe
Nervenzellen ohne Schollen-
zeichnung, daneben auch
kleine Formen mit pykno-
tischem Kern; stellenweise
auch ungleichmilige Lage-
rung der Nervenzellen, die
bald schief und quergestellt
erscheinen.

Im Occipitalbirn nur ge-
ringe Ausfille von Nerven-
zellen der IIT. Schicht. Einige
Nervenzellen zeigen gleich-
falls einen diffus mattgefarb-
ten Zelleib ohne Schollen-
zeichnung mit exzentrischem
Nucleolus im relativ kleinen
Kern.

Das Fettpraparat der Zen-
tralwindung zeigt keinen pa-
thologischen Fettgehalt, auch
die Nervenzellen des Ocoi-
pitathirns sind nurin der II1.
Schicht in geringem Grade
verfettet. Hingegen sind die
Nervenzellen des Stirnhirns
deutlich verfettet, ebenso
einige Gliazellen und &ullere
GefaBwandzellen, letzterestel-
lenweise unter dem Bilde von
Fettkornchenzellen.

Die Leptomeninz tiber
dem Stirnhirn ist in geringem
Grade verdickt, in ihren Ge-
faBwinden und vorallem auch
in Gefafiwandzellen von Rinde
und Mark sind im Nissl-Bild
vielfach griine Pigmentschol-
len zu sehen.

DerNucleus dentatuszeigt
hochgradigen Ausfall von Ner-
venzellen (s. Abb. 3). Die noch
vorhandenen sind fast durch-
weg verindert; vielfach kleine
geschrumpfte Formen mit
pyknotischen Kernen. Im
Plasma anderer ein deutliches
‘Wabenwerk; auch Formen
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mit diffus feinkérnig strukturiertem Plasma ohne Tigroidschollen; dann Zellen,
in denen an Stelle der Kernes gefirbte Korner liegen, in deren Mitte der Nucle-
olus mnoch erkennbar ist; und andere mit groBen vakuolenartigen Liicken
im Plasma und sehr ungleichmaBiger Farbung des Tigroids; oder ganz bizarr ge-
formte Zelleiber oder nur mehr stark dunkelgefirbte Reste von Zellan, Die Glia-
zellen im Nucleus dentatus sind grof, zeigen ein deutliches Plasma, das mitunter
Vakuolen enthalt; auch einige Stabchenzellen sind zu sehen. Im Plasma der
Gliazellen, meist auch an solchen Formen, bei denen es nur undeutlich hervortritt,
sind in der Nahe des Kernes und in den Fortsétzen des Plasmaleibes im Nissl-Bilde
kleine rote Brockchen und feine Staubkormchen sichtbar (sog. Nisslsche Stippchen).
Dunkelgriines scholliges Pigment in GeféBiwandzellen. In den Gliazellen vielfach
ein lichtgelbes Pigment.

Die Eisenreaktion des Nucleus dentatus ist sehr deutlich: eisenhaltige Kérner
in einigen GeféBwandzellen ebenso im Plasma spérlicher Gliazellen. Das Felt-
praparat zeigt keine pathologischen Verinderungen. In den Gefiflen des Nucleus
dentatus keine kalkahnlichen Konkremente.

Riickenmark : Die Nervenzellen des Riickenmarkgraues hochgradig verédndert;
keine von mormalem Aussehen, fast alle tiefdunkel gefirbt; in sehr wenigen ein
Kern erkennbar; keine Schollenzeichnung; Zellen im allgemeinen klein und schmal,
teilweise weithin sichtbare dunkle Dendriten; auch grofere schollige dunkelblaue
Zelltriimmer. Gliazellen vermehrt. In einigen von ihnen ein dunkelgriines Pigment.
Das gleiche Pigment auch in GefaBwandzellen der deutlich verdickten Pia, die reich
an Bindegewebskernen ist. Das Feitpraparat zeigt keinen pathologischen Fett-
gehalt. Im Markscheidenbild erscheinen die Biindel in den peripheren Anteilen
der Seitenstringe schmal und geringgradig aufgehellt, die Septen hier verbreitert.
Die Schmalheit der Biindel in den Seitenstringen fallt auch im Fettpraparat anf.

Eine spezifische Gliafuserfirbung ist bei diesem Falle nicht gelungen.

Zusammenfassung des histologischen Befundes. Hochgradiger Schwund
der Nervenzellen im Striatum; die spérlichen erhaltenen zum grofen
Teil degenerativ verindert unter den verschiedensten Bildern der Zell-
schadigung. Vor allem sind sie atrophisch und vielfach ,,chronisch er-
krankt“. Hochgradige Vermehrung der Gliazellen. Deutlicher Schwund
der Nervenzellen des Globus pallidus; die erhaltenen teilweise gleichfalls
atrophisch. Keine akuten Zellverinderungen. Keine pathologische
Fettspeicherung. Eisenspeicherung deutlich gesteigert, besonders im
Striatum. Hochgradiger Ausfall déer Nervenzellen des Nucleus dentatus;
die erhaltenen meist chronisch verandert oder sonstwie deutlich ge-
schidigt (auch hier keine akuten Zellerkrankungen). In der Rinde
gleichfalls deutliche Ausfille von Nervenzellen: am schwersten in der
Zentralregion, in geringerem Grade in der Frontalwindung, im Occipital-
lappen und in der Insel. Auch hier an den erhaltenen Nervenzellen
,,chronische Verinderungen (bes. in der Zentralwindung) und deut-
liche Vermehrung der Gliazellen. Keine Stoérung der Architektonik der
Hirnrinde, besonders auch keine sogenannte ,,Pseudokérnerschicht® in
der vorderen Zentralwindung (siche Abb. 2). Pathologischer Fettgehalt
lediglich in den Nervenzellen des Frontalhirns.

Fall 2 (Huntingtonsche Chorea). Die Krankengeschichte dieses Falles wurde
ausfithrlich von der IT. Deutschen Medizinischen Klinik in Prag mitgeteilt. Bychlo.
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Wiener klin. Wschrit. 1923, S. 834. (Siehe auch Med. Klinik 1921, S. 1568 u.
1585, Sitzungsber. vom 2. XII. 1921 des Vereins deutscher Arzte Prag, wo Hofrat
v. Jaksch den Fall vorstellte.) Hier sei kurz aus den Lklinischen Angaben nur
Folgendes erwibnt:

39jahrige Frau (Staffen 8.), im 35. Lebensjahre an einer genealogisch sicher-
gestellten Huntingtonschen Chorea erkrankt. Choreatische Bewegungen fast samt-
licher Muskelgruppen ohne Bevorzugung irgendwelcher Gebiete. Extremitaten,
Rumpf, Hals, Gesicht, Augen, Zunge gleichm#Big ergriffen. Sprache oft gehemmt,
unterbrochen, erfolgt stoBweise. Lokalisierbare Sprachstérungen bestehen nicht.
Reflexe und Sensibilitit vollkommen normal. Terminal Pneumonie und eitrige
Pleuritis; sonst innere Organe o. B. Augenbefund normal. Psychisch starke Ge-
miitsdepression und Stimmungslabilitat. Leichte Storungen des Gedichtnisses
und der Merkfihigkeit. Keine sonstigen Intelligenzstérungen.

Aus dem Sektionsbefund vom 14. 1. 1922 (Prof. Ghon):

Fibrinds-eitrige Pleuritis der linken Pleurahdhle mit reichlichem Basudat und
Kompressionsatelektasen des linken Unterlappens und der thm angrenzenden Teile des
linken Oberlappens; einige frische bronchopneumonische Herde im Ober- und Unier-
lappen der rechten Lmunge. Fettige Degeneration der Leber und Nieren. 2 Aorten-
klappen. Abnormer Sehnenfaden im linken Ventrikel. Abnorme Kerbung des linken
Oberlappens und des rechten Unterlappens der Lungen und unvollstindige Trennung
des rechten Ober- und Mittellappens. Mehrere bis nufgrofe Adenome der Schilddriise.
Embryonale Loappung der Nieren.

Gehirn: 1130 g schwer. Die Windungen und Sulci an der Konvewxitit und Basis
ohne besondere Verdnderungen. Die Dura mater frei von Verdnderungen. Die weichen
Hirnhiute uberall gleichmdfig zart wnd mifig gespannt. Gefdfie und Nerven an der
Basis 0. B. Auch das Riickenmark und die Riickenmarkshiute ohne Verdnderung.

Makroskopisch erscheinen am Frontalschnitt der Nucleus coudatus und das
Putamen auf beiden Seiten etwas reduziert, ebenso der Globus pallidus; Thalamus
und ibrige Kerne augenscheinlich von normaler Ausdehnung.

Histologischer Befund: Striotum. Firbung nach Nissl: Wieder auffallender
Schwund der kleinen Nervenzellen ; auch die groBen deutlich vermindert. (Der Ver-
lust an Nervenzellen ist nicht so hochgradig wie im Fall 1.) Im Zellbilde bestehen
insofern lokale Unterschiede, als stellenweise mehr Nervenzellen noch gut erhalten
sind. An den vorhandenen Nervenzellen im iibrigen nur geringe Verinderungen.
Die kleinen sind teilweise im ganzen atrophisch, andere haben bei unverinderter
Kerngrofle einen sehr schmalen Plasmasaum. Die Fortsitze sind undeutlich.
Daneben auch einige Zellen normaler Grofe mit diffuser blasser Plasmafirbung
ohne Schollenzeichnung mit kleinen pyknotischen Kernen. Stellenweise deutliche
Kernmembranfalten bei groBen und kleinen Nervenzellen; ebenso Xernwand-
byperchromomatose an einigen Zellen. Sehr spérliche groBe Nervenzellen zeigen
ein feinkérnig-strukturiertes Plasma mit undeutlichem, exzentrisch gelegenem Kern;
nur am Rand dieser Zellen ist noch ein mehrfach unterbrochener Kranz dunkel-
koérniger Nissl-Schollen zu sehen. Im ibrigen vielfach augenscheinlich normale
Nervenzellen.

Die Gliazellen sind reichlich vermehrt und zeigen verschiedene Formen. Neben
lymphoeytenshnlichen Zellen sicht man -bizarre Gliakerne mit starker Pyknose
und Kleinen kolbigen Auswiichsen am Kern. Bei vielen Gliazellen mit runden
Kernen sind auch die strahlenartigen Fortsitze matt angefarbt. Besonders auffallend
sind im Striatum Gliazellen mit sehr undeutlicher Plasma und mit groBem, hellem,
bald rundem, bald ovalem Kern, der ein deutliches Kernkdrperchen zeigt. Neben
sehr spérlichem, feinkdrnigem, resedagritnem Pigment in einigen Gliazellen sind in
nachster Umgebung der groBen blassen Gliakerne dunkelblaue, kokkenshnliche
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Koérner bis zu kleinsten Staubkérnchen zu sehen, die stellenweise in einem dichten
Rasen beieinander liegen, im iibrigen unterschiedlich stark iiberfirbt erscheinen,
bald tief dunkelblau, bald auffallend blaB. Diese Pigmentkérnchen scheinen haupt-
séchlich im Plasma der Zellen mit den groBen blassen Kernen zu liegen; sie deuten
in ibrer Verteilung auf die Kernumgebung die Form des im iibrigen ungefirbten
Plasmaleibes an.

Blaugriines kleinscholliges Pigment ist auch in einigen Zellen an der &uBeren
Wand groferer Gefille enthalten; es 148t sich jedoch im Nissl-Bild nicht immer
entscheiden, ob es sich hier um Adventitia- oder perivasculire Gliazellen handelt.

Globus pallidus : Die Grenze zwischen Putamen und Globus pallidus ist undeut-
lich, aber noch erkennbar. Die Nervenzellen des Pallidums liegen dichter beisammen
als im Vergleichspréiparat; sehr spérlich sind unter ihnen atrophische Formen; im
iibrigen sind die Nervenzellen unverindert. Die Gliazellen des Pallidums sind hoch-
gradig vermehrt; es iiberwiegen die lymphocytenihnlichen Formen. Blaugriines
feinkorniges Pigment ist in bedeutend geringerer Menge als im Striatum in Glia-
und GefidBwandzellen enthalten — ein dem Normalen entgegengesetztes Verhalten.

Der undeutliche Ausfall der Eisenreakiion ist wegen der langen eisenlosenden
Formolfixierung fiir die Beurteilung des histochemischen Eisengehaltes nicht zu
verwerten.

Markscheidenbild : Die markhaltigen Nervenbiindel des Putamens sind einander
genahert und erscheinen dabei diinner als im Vergleichspraparat. Das Caudatum
ist besonders arm an markhaltigen Nervenfasern; nur in seinen tiefsten Schichten
sind spérliche schméchtige Biindel zu sehen. Die feinere Faserung des Putamens
ist nur sparlich erhalten. Im Globus pallidus liegen die markhaltigen Nevenbiindel
ebenfalls enger beieinander; dadurch erscheint er eher dunkler als im Vergleichs-
praparat.

Das Fettpraparat zeigt bei Scharlachrotfarbung keine abnormen Erscheinungen.
Das lipoide Pigment in den Gliazellen ist mit Scharlach gefirbt; in einzelnen Ge-
fafwanden Fettkérnchenzellen. Im iibrigen keine Vermehrung von Fett, weder an
Nerven- noch an Gliazellen, im Striatom so wenig wie im Globus pallidus.

Es ist hervorzuheben, dafl bei deutlichen Verdnderungen des Striatums
und Pallidums im Nissl-Bild keine Zeichen eines akuten Abbauvorganges im
Fettpraparat vorhanden sind.

Gliafaserfirbung nach Holzer (siche Abb. 4 u. 5): Uberaus charakteristisch
ist das Bild bei spezifischer Gliafaserfirbung: im Nucleus caudatus subependymir
dichter Faserfilz mit runden Gliakernen, die ohne erkennbare Beziehung zu den
Qliafasern verstreut im Fasergewirr Hegen. In den tieferen Teilen des Caudatums
und im ganzen Putamen die typischen Astrocyten in groBer Menge, die vielfach in
der feinmaschigen glitsen Zwischensubstanz liegen. Der Zellkérper dieser Stern-
zellen ist teilweise ziemlich groB3, aus seinem Plasma entspringen die Gliafasern mit
etwas breiter Basis; sie sind vielfach gewunden, teilweise auffallend dick und lang.
Fortsitze benachbarter Zellen treten zuweilen in Verbindung miteinander, oder es
tritt der strahlenartige Fortsatz der einen Zelle an den Zellkérper eines benachbarten
Astrocyten heran. Zwischen den Astrocyten 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 viel Faserglia, besonders
an der Grenze gegen das Putamen (Lamina medullaris externa) in Form eines
dichten Filzes.

Im Thalomus keine groBeren Ausfille von Nervenzellen. Auch im Nucleus
ruber und der Substantia nigra keine Verinderungen erkennbar.
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Die Nervenzellen der II. und IIIL. Schicht der Inselrinde sind deutlich ver-
mindert, zeigen im iibrigen keine besonderen Verdnderungen. Deutliche Ver-
mehrung der Gliazellen in allen Schichten der Rinde, besonders auch in V
und VI

Die Nervengzellen des Cloustrums in geringem Grade vermindert; die Gliazellen
vermehrt. Im Fettpriparat Nervenzellen der Insel und des Claustrums deutlich
verfettet.

Hochgradige vermehrte Faserglia in der Capsula externa, teilweise in Form
eines dichten Filzes mit zahlreichen Astrocyten. Deutlich vermehrt ist auch die
Faserglia des Inselmarkes.
Auch die Deckschicht der
Insel ist reich an Gliafasern;
hingegen fehlen Astrocyten
in den &uBeren Schichten
der Inselrinde, nur in ihren
tieferen Schichten sind ei-
nige vorhanden. Im Clau-
strum zahlreiche Astrocyten;
auch im Thalamus opticus
sind sie deutlich vermehrt,
aber doch nicht annéhernd
in der Weise wie im Stria-
tum.
Auch in der Briicke
und in der Medulla oblon-
gate pathologisch vermehrte
Faserglia, besonders im Hi-
s der Olive.

Im Fettpraparat in der
Medulla nur sparliches Li-
poid in Glia und GefalB-
wandzellen.

Im  Riickenmark im
Nisslschen Zellbild keine
Verénderung.

?{b}). 4. iﬁt;r;lﬁnjzb?éﬁéi&f:S%fﬁr?l;ni am gegierschnitt ?{ach Das Marksoheidenprd-
sy:tzei;._\}lan sieht typirseche leltl:ocytf}elznsrizteg}ég fneri?fxfeei?e parat zeigh in allen Héhen

sehr markanten Fasern. Im iibrigen ein gleichmifig feines des Riickenmarkes deutliche
Faserwerk. in dem mehrere runde Kerne nicht faserbildender  Aufhellungshezirke in den

Gliazellen liegen. 4uBeren Anteilen der Sei-

tenstringe und in etwas ge-

ringerem Grade auch in den Vorderstrangen. Die Riindel sind hier auffallend

schmal, die Septen zwischen ihnen treten breit nnd deutlich hervor. Die Hinter-

stringe im Markscheidenbild nicht versindert. Hingegen zeigt das Gliafaserbild

deutliche Vermehrung der Faserglia, in den #uBeren Anteilen der Seiten- und
Vorderstringe und in geringem Grade im ganzen Querschnittsbild.

Im Nucleus dentatus deutlicher Ausfall an Nervenzellen, wenn auch nicht so
bochgradig wie im Fall 1. Unter den noch vorhandenen Nervenzellen einige atro-
phische Formen. Die Faserglia im Mark des Kleinhirns und innerhalb des Nucleus
dentatus méalig vermehrt.

Die Purkinje-Zellen der Kleinkirnrinde sind vielfach verandert. Sie zeigen ein
homogenes, gleichmaBig mattgefarbtes, feinkérniges Plasma; fehlende oder sehr
blasse Nissl-Schollen; kleine Kerne mit starker Kernwandhyperchromatose, die
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teilweise unscharf gegen das Plasma abgegrenzt sind; vielfach keine Fortsitze.
Im Fettpriparat keine Verdnderungen.

Grofhirnrinde: Im Nissl-Bild keine groberen Storungen der Architektonik.
Das Gesamtbild ist gut. Nuor im Stirnkirn besteht in der IT. und IIT, Schicht ein
geringer Ausfall von Nervenzellen; die erhaltenen unverindert. Auch in der vor-
deren Zentralwindung geringer Ausfall von Nervenzellen, besonders in der II. und
ITT. Schicht. Diffuse Vermehrung der Gliazellen, die alle Schichten betrifft.

Viel dunkelgriine Pigmentschollen in Gefifwinden von Rinde und Mark.

Im Fettpraparat deutliche Verfettung der Nervenzellen in der vorderen Zentral-
windung, ebenso der Glia- und Gefiwandzellen der Rinde. Auch im Hinterhaupts-

Abb. 5. Ubersichtsbild der Stammganglien am Frontalschnitt bei Gliafaserfirbung nach Holzer

am Gefrierschnitt. Fall 2 (Chorea Hunt.). Die dunklen Stellen zeigen den pathologisch vermehrten

Gehalt an faseriger Glia an. Ca = Caudatum; Gp = Pallidum; Ce = Capsula externa; C¢ = Capsula

interna; Im = Inselmark; 7 = Thalamus; P= Putamen. Der Gehalt des Pallidum und der Capsula
externa an faseriger Glia ist besonders deutlich.

lappen vermehrter Fettgehalt in Glia- und GefaBwandzellen und in den Nerven-
zellen der tieferen Schichten. Auch die Nervenzellen des Stirnkirns in geringem
Grade verfettet, in hoherem Grade die Nervenzellen des Ammonshorns und des
itbrigen Gyrus hippocampi.

Das Markscheidenbild zeigt im tiefen Mark des Hinterhauptlappens eine ge-
ringe diffuse Aufhellung, weniger deutlich auch im Mark des Stirnhirns. Im Glia-
faserbild sehr reichlich Faserglia im Mark der Occipitallappens, und zwar besonders
auch im tiefen Mark (s. Abb. 6). In geringerem Grade vermehrte Faserglia im Mark
der Zentralwindungen und des Stirnhirns mit zahlreichen Astrocyten.

Die gliose Deckschicht und das zarte gliose Netzwerk in der I. Schicht tritt
in allen Rindenteilen deutlich hervor. Astrocyten sind nur in den tieferen Rinden-
schichten in der Nihe des Markes zu sehen.
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In der Umgebung von groferen Gefifen des Putamens, des Thalamus sowie
des Globus pallidus erscheint das Gefiige der glidsen Grundsubstanz etwas gelockert,
so daB besonders im Globus pallidus unscharf umgrenzte Liickenfelder entstehen,
die in ihrem Innern eine schmale, oft gefaltene Gefalwand erkennen lassen. In der
Muscularis einiger Gefille geringe hyaline Degeneration.

Die Leptomeninz auch histologisch ohne pathologische Verinderungen.

Zusammenfassung: Im Striatum Schwund der Nervenzellen, beson-
dersderkleinen. Dievorhandenen teilweise atrophisch, die iibrigen unver-
andert. Die Nervenzellen des
Globus pallidus im allgemeinen
unverindert. Hochgradige Ver-
mehrung der Gliazellen im Stri-
atum und Pallidum sowie reich-
liche Faserglia und =zahlreiche
typische Astrocyten. Im Fett-
praparat keine Zeichen eines
pathologischen Abbaues. Im
Striatum viel feinkorniges, im
Nissl-Bild meist blaugrin er-
scheinendes Pigment im Plasma
von Gliazellen mit grofen blas-
sen Kernen. Pigmentgehalt des
Globus pallidus nicht nennens-
wert vermehrt. In der Rinde
keine groberen Stérungen im
Zellbild. Nur in der Zentralwin-
dung, im Stirnhirn und in der
Insel geringe Ausfalle von Ner-
venzellen in der II. und III
Ab1‘o. 6. ﬁbersich‘tsbi]fi des Qccipitallappens (€al-  Schicht und diffuse Vermehrung
carinagegend) bei Gliafaserfirbung am = Gefrier- . s
schnitt nach Holzr. Fall 2 (Chorea Hunt.). Maner-  von Gliazellen. Spérlicher Aus-
kennt die deutliche Gliafaservermehrung des ganzen fall von Nervenzellen auch im
Markes, besonders auch in seiner Tiefe, ebenso
stellenweise die Vermebrung der Faserglia in der Olaustrum.ImFettpré,parat dem

Deckschicht der Rinde. gegeniiber deutliche Verfettung

der Rinde, besonders in der Zen-

tralwindung, Ammonshorn, Insel, weniger im Qccipitallappen. Hochgra-
dige Vermehrung der 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. Tm Mark-
scheidenbild dementsprechend eine sehr geringe diffuse Aufthellung; sie
st starker im Mark des Occipitallappens. Deutliche Vermehrung der
Faserglia auch in den iibrigen Teilen des Zentralnervensystems, so im
Thalamus, in der Pons, Medulla oblongata und im ganzen Riickenmark,
besonders in den Seiten- nnd Vorderstrangen; in letzteren im Mark-
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scheidenbild deutliche Aufhellung. Im Nucleus dentatus Ausfall von
Nervenzellen, geringer als im Fall 1; degenerative Veranderungen an
den Purkinje-Zellen des Kleinhirns. Auffallend ist bei geringen Ver-
dnderungen der Rinde im Nisslschen Zellbild ein sicher pathologischer
Fettgehalt ihrer Nervenzellen im Fettpriparat.

Fall 3 (Huntingtonsche Chorea). Kurzer Auszug aus der Krankengeschichte,
fiir deren Uberlassung ich Herrn Dr. Ewald, Oberarzt der Psychiatrischen Klinik
in Erlangen, zu besonderen Danke verpflichtet bin: 46jéhrige Frau, Pickel J.,
aus Choreafamilie (Mutter und 2 Geschwister auch an Chorea leidend). Mit 38 Jah-
ren erste Aufnahme ins Krankenhaus. Psychisches Verhalten: Angeblich schon
seit dem 32. Lebensjahr verindert (sehr zénkisch, vernachlassigt die Wirtschaft);
auch geht das ,,Nervenzucken‘ auf diese Zeit zuriick. Wahrend des ersten drei-
monatigen Aufenthaltes im Krankenhaus Niirnberg sehr reizbar, sprachlich und
motorisch erregt Beziehungsideen (glaubt, geschlechtskrank zu sein), Rededrang,
Speichelflul; im Bad stereotypes lautes Schreien; Jaktationen des ganzen Korpers.
Die motorische Unruhe wechselt.

Befund bei der Aufnahme auf die Erlanger Klinik: Choreatische Bewegungen
in der linken Hand und im linken Bein stirker als rechts. Streckung der Wirbel-
sdule. Unruhe im Gesicht, Finger der rechten Hand in Streekcontractur; Gang
langsam. Willkiirliche Bewegungen von choreatischen Mitbewegungen begleitet.
Leichte Steifung der Nacken- und Rumpfmuskulatur sowie auch der Arm- und
Beinmuskulatur. Sensibilitit ungestort. Stimmung sehr labil; bald weinerlich,
bald vergniigt; Ideenflucht. Spiter mangelhaftes ortliches und zeitliches Orien-
tierungsvermdgen, schlechte Merkfihigkeit. Das Krankheitsbild ist dem preshyo-
phrenen Zustand ihnlich. Hervortretend paranoische Ziige; Perseveration und
Negativismus.

Wachsende motorische Unruhe, Rededrang, Schreien. Stundenlange stereo-
type Wischbewegungen mit der Hand. Dann bald mehr katatoner Charakter der
Bewegungen. Bewegungsstereotypie. Verbigeriert oft mit strahlender Miene und
wippendem Oberkérper. Spéter fortschreltende Verblédung. Mit Mund und
Schulter zuckende Bewegung. Versteifung des rechten Handgelenkes; Beine spa-
stisch gelshmt. Undeutliche Sprache; starke Rigiditdt der gesamien Kérpermusku-
latur. Sensibilitét intakt.

Weitere Abnahme der korperlichen und geistigen Fahigkeiten. Bilder und
Gegenstinde werden nicht erkannt. Der steife Gang wird zunehmend unsicherer;
ist allein nicht mehr ausfithrbar. Zunehmender Verfall; nur noch wenige einfache
sprachliche Aulerungen. Choreatische Unruhe sehr gering. Einige Finger vollstindig
versteift. Trophische Stérungen an Zehen und Fingern. Geringe Hypertonie der
rechten, weniger der linken Seite. Decubitus. Exitus bei ruhigem Verhalten.
Pat. ist sich des Zustandes bewuBt, verlangt nach dem Abendmahl.

In diesem Falle haben wir also im klinischen Bild die bemerkenswerte Eigen-
timlichkeit, daB die Hyperkinesen gegen das Ende gegeniiber Starreerscheinungen
mit teilweiser Versteifung zuriicktraten.

Sektionsdiagnose (Dr. Schneller). Starke Atrophie des Gehirns. Hydrocephalus
externus und internus ex vacwo. Hypertrophie und Osteoporose des Schideldaches.

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

Aus dem Seltionsprotokoll. Schideldach stark gewolbt, vorne 9, seitlich 7 mm
dick. Schwammsubstanz breit. Gefdffurchen deutlich, Nihte kaum mehr sichtbar; zu
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beiden Seiten des Sichelblutleiters das Schideldach sehr diinn. Harte Hirnhaut ziem-
lich dick; nach Eréffnung entleert sich viel klare wisserige Fliissigkeit. Gehirn: 1010 g.
schwer; die Windungen stark gewslbt, Furchen breit; die weichen Hirnhiute nicht ge-
triibt, sehr stark gallertig. Nach Halbieren des Gehirns in der Medianlinie zeigen sich
die beiden Seitenventrikel stark erweitert.

Mikroskopischer Befund. Am fixierten Material: vor allem eine ganz aufer-
ordentliche Atrophie des Nucleus coudatus beiderseits, die auf Frontalschnitten als ganz
schmale Leisten ndchst dem Ventrikelependym erscheinen. Globus pallidus und Pu-
tamen sind in mdfigem Grade geschrumpft; innere Kapsel erscheint relativ sehr breit.

Histologischer Befund (Fixierung teilweise in Formol, teilweise in Alkohol).
Striatum: Nucleus caudatus und Putamen sind gleichsinnig veréindert, wenn auch
zu betonen ist, daB} im Caudatum der Ausfall an Nervenzellen ein groBerer ist, und
daf die Veranderungen im Caudatum und Putamen nicht gleichméBig sind, sondern
in jhrem Grade lokale Unterschiede bestehen. Im iibrigen auch hier der typische
Befund. Hochgradiger Schwund der kleinen Nervenzellen und deutliche Verminde-
" rung der groflen. Es muB jedoch auch fiir diesen Fall betont werden, daB grofie und
kleine Nervenzellen mitunter (wegen der Schrumpfung der groBlen) schwer von-
einander zu unterscheiden sind, und daB ferner im Ubersichtsbild die Unterschei-
dung der vielfach atrophischen kleinen Nervenzellen von Gliazellen Schwierigkeiten
bereitet.

Die noch erhaltenen Nervenzellen sind fast durchweg verdndert: im allge-
meinen vielfach atrophisch; undeutliche Zellgrenzen. Um den Kern oft nur ein
gparlicher Plasmasaum (die Zellen erscheinen oft wie angenagt), oder es ist iiber-
haupt nur die Kernscheibe erkennbar. Das Plasma nur in Form von kleinen Kérn-
chen erhalten; die Kernwand deutlich hyperchromatisch. Chronisch verinderte
Formen auch vorhanden; kleine, im Nissl-Bild tiefdunkelblau gefirbte Zellen, in
denen Kern und Plasma sich nicht voneinander abheben, oder Zellen mit sehr
sparlichem Plasma und dunklem Kern. In den spérlichen grofien Nervenzellen
liegen die Nissl-Schollen ungleichméfig gehéuft 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 nur ein gleichmaBig mattgefarbtes, kornig strukturiertes Plasma.
In den kleinen Nervenzellen ist vielfach kein Kernkérperchen zu erkennen, sondern
nur iiber den ganzen Zelleib verstreute farbbare Brocken.

Die Gliazellen im Striatum sind hochgradig vermehrt. Reichlich in gleichmafi-
ger Ausbreitung auf das ganze Striatum sieht man Formen mit undeutlich um-
grenztem Zelleib und einem groBen, runden, bellen Kern; dazwischen kleine runde
Gliakerne ohne erkennbaren Zelleib (4hnlich den Lymphocyten). Im ganzen Cau-
datum viel Pigment. Meist in kleinen Schollen und Kornchen in der glidsen Zwi-
schensubstanz, vielfach auch im Plasma der Gliazellen mit den deutlichen grofen
Kernen. Das Pigment erscheint im Nissl-Bild meist meergriin iberfarbt, stellen-
weise sind in ihm auch dunklere kleine Schollen und K&rnchen sichtbar. In Nerven-
zellen kein griines Pigment erkennbar.

Das gleiche Pigment ist im Putamen vorhanden in etwas geringerer Menge;
hier auch in Adventitiazellen kleiner Gefifle. In mehreren grofien Nervenzellen
das normale lichtgelbe Abniitzungspigment.

Im Qlobus pallidus liegen die Nervenzellen stellenweise dicht; die Gliazellen
sind reichlich vermehrt, doch sind im Vergleiche zum Striatum nur wenig groBere
Formen unter ihnen. Einige Nervenzellen nur als Schatten erhalten. Bei einigen
anderen tiefdunkelblaues Plasma, keine Schollenzeichnung. Im iibrigen sind die
Nervenzellen gut erhalten. Auffallend ist, dal das Gefiige der glidsen Zwischen-
substanz stellenweise sehr locker erscheint in Form kleiner, unscharf umgrenzter
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Liicken. In einigen erkennt man eine feinwabige Struktur, die frei von zelligen
Elementen ist. Das Bild erinnert an den Status spongiosus von O. Fischer.

Griinliches iiberfirbtes Pigment in Kornern, in kleineren Schollen und Hauf-
chen ist viel vorhanden im Plasma von Gliazellen und frei im Gewebe. Die Media
und Adventitia der Gefifie des Globus pallidus ist mit Hamatoxylin farbbarem
kalkihnlichen kornigen Konkrementen inkrustiert. Im Striatum fehlen diese Ge-
faBverinderungen; im Pallidum sind fast alle GefiBle, besonders auch die kleinen
betroffen. Bei Hamatoxylin-Eosinfirbung ergibt sich folgendes Bild: In der Wand
der arteriellen GefiBe zwei konzentrische Zylinder von kalkshnlichen Kérnern.
Ein schmilerer duflerer, augenscheinlich in der duBersten Schicht der Adventitia,
und ein innerer breiterer in der Muscularis. Die iibrigen Gefafschichten (die In-
tima und der breite Streifen zwischen den ,,Kalkzylindern®) sind in ganzer Aus-
breitung hyalin entartet. Auch in nichster Umgebung der GefiaBe, der Adventitia
stellenweise aufliegend, sind Haufen von kleinen ,,Kalkkdrnchen® zu sehen. Diese
kalkihnlichen Inkrustationen der Gefafiwénde geben sehr deutlich die Hisen-
regktion. Eisenhaltige Korner sind im Striatum und Pallidum frei in der glitsen
Zwischensubstanz und im Plasma von Gliazellen, besonders an der Grenze zwischen
Pallidum und Putamen in Form dicker, dunkelblauer Schollen vorhanden. Auch
die Nervenzellen des Pallidums enthalten neben ihrem gelblichen Abniitzungspig-
ment fast durchweg feine eisenhaltige Granula; in sehr geringem, kaum erkenn-
barem Grade erscheinen auch einige grofle Nervenzellen des Putamens von eisen-
haltigen Kérnchen fein bestdubt zu sein.

Die diffuse Eisenreaktion des Putamens ist deutlich, aber nicht so hochgradig
als die des Pallidums; doch ist der Unterschied in ihrer Stirke nicht so groB wie
normal. Es besteht demnach auch im Striatum dieses Falles ein pathologisch ge-
steigerter Eisengehalt. Die diffuse Eisenreaktion des Caudatums ist schwicher
als die des Putamens.

Im Fettprdaparat sind scharlachrot firbbare Substanzen nur in geringer Menge
in den Nervenzellen des Striatums, ferner in Glia- und GefaBwandzellen vorhanden,
ebenso frei im Gewebe. In einigen Gefifwinden Fettkornchenzellen. In den Ner-
venzellen des Globus pallidus etwas reichlicher Fetttropfchen. Es handelt sich wohl
hochstens um einen ganz geringen pathologischen Fettgehalt.

Markscheidenbild. Die markhaltigen Nervenbiindel -des Striatums sind ein-
ander gendhert; dadurch erscheinen sie relativ vermehrt; sie sind im einzelnen
recht diinn, wenn auch weniger als im Fall 1. Die Biindel im Globus pallidus
liegen dicht beieinander; dadurch scheinbar erhohter Markfasergehalt. Keine
Aufhellung.

Hochgradig vermehrt ist die Faserglic im Striatum und Globus pallidus, in
shnlicher Weise wie im Prager Fall, aber nicht in so hohem Grade; die typischen
Astrocyten besonders im Striatum. Auch in der Capsula externa ist die Faserglia
deutlich vermehrt.

Silberimprdgnation nach Klarfeld-Achiiccaro: Pathologische Verdnderungen
am Mesenchym konnten nicht gefunden werden; die von Bielschowsky nachge-
wiesenen diinnen mesenchymalen Fibrillen fehlen in diesem Falle wie auch im Falle 2,

In der Inselrinde Austille von Nervenzellen in der ITI. Schicht; hier sowie in
den tieferen Schichten spérliche griine Pigmentschollen, frei und im Plasma von
Gliazellen. Keine deutliche Vermehrung von Gliazellen. Im iibrigen Inselrinde
intakt; ebenso das Claustrum, der Nucleus substantiae innominaiee und der Nucleus
supraopticus. (leichfalls unverdndert Corpora geniculata, Nucleus ruber, Corpus
Luysi und Substantia nigra, ebenso Thalamus. Diffuse Eisenreaktion in Sub-
stantia nigra sehr stark, schwicher im Nucleus ruber und Corpus Luysi. Auch die
»fein granulire Eisenspeicherung ist in der Substantia nigra reichlich.

Virchows Archiv. Bd. 252. 11
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In Nerven- und Gliazellen der Inselrinde wenig Fett, meist in Form kleiner
Tropfchen im Zelleib.

Die Zentralwindungen zeigen im Nissl-Bild kleine Ausfille von Nervenzellen
in der III. Schicht, vor allem in der vorderen Zentralwindung. Die erhaltenen
Nervenzellen teilweise chronisch erkrankt (dunkel gefirbter Zelleib, kein Unter-
schied zwischen Kern und Zelleib, dunkle gewundene Fortsitze). Die Gliazellen
diffus vermehrt in der III., ebenso in der V. und VI. Schicht. Keine ,,Pseudo-
kornerschicht. Im gleichen Grade ist auch der Hinterhauptslappen verindert.

Im Stirnhirn deutliche Lichtungsbezirke in der ITI. Schicht. Im Nissl-Bild
blau iiberfarbtes Pigment in Gefafwand- und Gliazellen. Das gleiche Pigment in
blasserer Uberfarbung in der Zentralwindung und im Ammonshorn.

Relativ sparliches Fett im Hinterhauptslappen im Plasma von Gliazellen; im
allgemeinen keine pathologische Vermehrung von Fett. In der Zentralwindung sehr
wenig Fett im Plasma von Gliazellen und in GefaBwandzellen.

Deutliche Fettspeicherung im Stirnhirn. Die Gliazellen der Rinde zeigen groBe
Fetttropichen im Plasma, besonders in der L. Schicht. Auch in Nerven- und Gefa8-
wandzellen viel Fett. Auch im Ammonshorn sind die Nervenzellen und Gliazellen
in gleicher Weise verfettet wie im Stirnhirn. Ebenso die Nervenzellen der Corpora
gentculata.

Im Nucleus dentatus ein spérlicher Ausfall an Nervenzellen, der viel geringer
als in den beiden ersten Fillen ist. Einige Zellschatten unter den vorhandenen
Zellen. Spérliches griines Pigment im Plasma von Gliazellen und frei in der glidsen
Zwischensubstanz. '

Sein Eisengehalt ist deutlich vermehrt; die diffuse Eisenreaktion ist sehr deut-
lich; daneben kleinste eisenhaltige Granula im Plasma einiger Gliazellen. Auch in
den GefaBwinden des Nucleus dentatus in ahnlicher Weise wie im Globus pallidus
eisenhaltige kalkéhnliche Konkremente.

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

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

Zusammenfassung. Ausfall der kleinen Nervenzellen im ganzen
Striatum, besonders im Nucleus caudatus, ebenso der grofien; vielfach
nicht sehr deutliche GréBenunterschiede unter den erhaltenen Zellen;
letztere groftenteils atrophisch, viele unter dem Bilde der ,,chronischen
Zellerkrankung verindert. Hochgradige Vermehrung der Gliazellen.
Viel Pigment in Glia- und Gefifiwandzellen und in der glidsen Zwischen-
substanz. Keine akuten Zellverinderungen. Globus pallidus stark
atrophisch, daher dichte Lagerung der Nervenzellen, die im iibrigen
gut erhalten sind. Nur sparliche atrophische Formen. Deutliche Ver-
mehrung der Gliazellen. Im Striatum und Pallidum reichliche Faserglia
und typische Astrocyten. Keine pathologisch gesteigerte Fettspeiche-
rung. Kisenspeicherung im Striatum gesteigert. Geringe Ausfalle von
Nervenzellen in der II1. Schicht der Inseln, deutlicher in der III. Schicht
der Stirnwindung und vor allem auch in der vorderen Zentralwindung;
in letzterer deutliche Vermehrung der Gliazellen diffus in allen Schichten,
aber keine ,,Pseudokérnerschicht. Pathologische Fettspeicherung in
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Glia und Nervenzellen des Stirnhirns und im Ammonshorn. Im Nucleus
dentatus sehr geringer Ausfall an Nervenzellen; sein Eisengehalt ist
deutlich vermehrt.

Im Riickenmark Verminderung der Nervenzellen in den Vorder-
hérnern.

Fall 4 (chronische [senile] Chorea). Kurze Angaben aus der Krankengeschichte,
fiir deren Uberlassung ich Herrn Sanititsrat Dr. von Rad in Nirnberg zu Danke
verpflichtet bin. Eine ausfiihrliche Beschreibung des Krankheitsbildes von diesem
Falle ist in der Dissertationsarbeit von Kdthe Weiner im Arch. f. klin. Med. 125,
1. bis 3. Heft, erfolgt.

6Qjahriger Mann (N. Reichel), Maschinenarbeiter; keine choreartige Erkran-
kung in der Familie; gibt an, im 48. Lebensjahr mit Kreuzschmerzen erkrankt zu
sein. Fiir seine Krankheit besteht eine gewisse Schwerbesinnlichkeit, so daf seine
Angaben recht ungenau sind. Bis dahin soll er immer geistig und kérperlich gesund
gewesen sein. Mit 54 Jahren Aufnabme ins Krankenhaus. Jaktatoide Bewegungen
vorwiegend der oberen Extremititen, Wackeln und Mitbewegung des Kopfes.
Dieser Zustand zieht sich durch 4 Jahre hin. Im 60. Lebensjahr wird die motorische
Unruhe stirker. Schmatz- und Schmalzbewegungen mit der Zunge, Zuckungen der
Gesichtsmuskulatur, zunehmende Verschlechterung. Gang allein kaum méglich.
Die Unruhe wird gréBer, schleuder- und ruckartige Bewegungen des Kopfes, des
Rumpfes und der Extremititen; Zucken der Zunge, Sprache erschwert. Psychisch
bestanden keine groberen Storungen. Er war mitunter gereizt, besonders bei der
Essenszeit. Nur im letzten Jahr auffallende Merkstérung, Gedachtnisschwiche,
langsames Auffassungsvermogen, was als Zeichen seniler Demenz beurteilt wird.
Nachts sehr unruhig, nach einem Unfall im Tagraum (Ausgleiten und Fall auf den
Kopf) rascher Exitus im Verlaufe von 6 Tagen.

Anatomische Diagnose. Odem der weichen Hirnhdute. Hirnatrophie, Erweite-
rung der Venirikel, Pleuritis chronica adhaesiva, eitrige Bronchitis beider Unter-
lappen, zentrale Pnewmonte im rechien Unterlappen.

Makroskopischer Befund am gehiirteten Material : Die Atrophie des Striatums
und des Globus pallidus ist zwar noch deutlich, aber niché so hochgradig wie in den
Fillen 1 und 3, Rinde auch makroskopisch deutlich atrophisch.

Histologischer Befund. Striatum: Deutliche Verminderung der Nervenzellen,
besondérs der kleinen, in geringerem Grade der grofien; sie ist nicht so hochgradig
als in den 3 vorhergehenden Fillen familidrer Chorea. Die erhaltenen Nerven-
zellen vor allem atrophisch, vielfach sehr klein, mit dunklem, geschrumpftem
Kern; daneben auch blasse Zellen mit gleichméfiig geféirbtem Plasma; schlieflich
auch Zellschatten ohne erkennbaren Kern und ohne Andeutung von Fortsitzen.
Die groBen Nervenzellen teilweise auch atrophisch, 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 Gliagellen auBerordentlich vermehrt, besonders stark subependymair. Viel-
fach nur groBe Formen mit grofilem, hellem Kern, die, unmittelbar meistens an
einer Seite dem Kern anliegend, viel dunkelblaugriines Pigment in kleinen und
kleinsten staubférmigen Kérnchen enthalten. Die lymphocytenihnlichen Glia-
zellen sind in der Regel von Pigment frei; das gleiche Pigment auch in der glidsen
Zwischensubstanz und in GefdBwandzellen. Einige Qliazellen zeigen einen kleinen
eckigen, augenscheinlich pyknotischen Kern. Auch in diesem Falle ist die Unter-
scheidung mitunter schwierig, ob eine kleine Nervenzelle oder eine Gliazelle
vorliegt.

11*
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Die Grenze 2wischen Putamen und Globus pallidus ist undeutlich. Die Nerven-
zellen des Pallidums liegen dicht beisammen; im ibrigen keine auffallenden Ver-
dnderungen an ihnen. Einige enthalten im Plasma das gleiche griine Pigment
wie die Nervenzellen des Striatums in diffuser Verteilung auf das Plasma. Das Ab-
niitzungspigment scheint offenbar tiberfarbt zu sein. Im iibrigen sehr viel Pigment
in Gliazellen und in der Zwischensubstanz, meist dunkelblau in kleinen Schollen,
teilweise auch in Kugeln, ebenso in den duBeren GefaBwandzellen. Das Pigment
zeigt in der Farbe von resedagriin, iber griinblau, dunkelblau bis nahezu schwarz
alle Ubergange.

Der Fetigehalt des Striatums und des Globus pallidus ist nicht pathologisch
vermehrt. Keine Kérnchenzellen. Das im Nissl-Bild blaugriine Pigment in Glia-
und GefaBwandzellen firbt sich teilweise mit Scharlachrot.

Im Markscheidenbild liegen die markhaltigen Nervenbiindel des Striatums
dicht beieinander; sie sind nicht so dinn wie in den vorhergehenden Fillen; auch
die feineren Fasern sind hier besser erhalten. Die Markbiindel des Globus pallidus
liegen gleichfalls sehr dicht beisammen; er erscheint dunkler als im normalen
Vergleichsbild.

Deutlich vermehrte faserige Glia bei spezifischer Gliafaserfirbung im Striatum
und Pallidum mit zablreichen typischen Astrocyten, besonders an der Grenze
gegen das Putamen und mit sehr deutlicher perivascularer Gliose.

Der Eisengehalt des Striatums deutlich vermehrt; in Glia- und GefaBwand-
zellen viele eisenhaltige Korner. Die Nervenzellen geben weder im Striatum noch
im Pallidum die Eisenreaktion. Im iibrigen ist der Unterschied im Ausfall der
Eisenreaktion zwischen Pallidum und Striatum nicht so scharf wie normal, was
hier eben fiir die Erhéhung des Eisengehaltes im Striatum spricht.

Insel. III. und IV.Schicht zeigen deutliche Ausfille an Nervenzellen. In
einzelnen Nervenzellen der V. Schicht ein griinlich-blaves Pigment; das gleiche
Pigment im ibrigen in Gefabwandzellen und frei in der glidsen Zwischensubstanz.
Die Nervenzellen der Inselrinde sind im allgemeinen intakt; auch im Fettpriparat
kein vermehrter Fettgehalt in ihnen. Die Gliazellen sind in maBigem Grade ver-
mehrt in allen Schichten, besonders in den tiefen.

Im Cloustrum Vermehrung der Gliazellen; auch hier das gleiche Pigment in
Glia- und GefiBwandzellen und in einigen Nervenzellen. Im Glabild zahlreiche
Astrocyten; in den Nervenzellen maBiger Fettgehalt.

Zentralwindungen. Nur geringe Ausfille an Nervenzellen, besonders in der
II1. Schicht der vorderen Zentralwindung. Diffuse Vermehrung der Gliazellen
in allen Schichten, besonders in der III. Von einem gliésen Band, einer sogenannten
Pseudokdrnerschicht, an Stelle der IV. Schicht ist nichts zu sehen.

Auch im Stirnhirn gleichmafige Ausfille geringen Grades von Nervenzellen
in der JII. Schicht und stellenweise auch in der IL, mit geringer Vermehrung der
Gliazellen. Der gleiche Befund in der Occipitalrinde.

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

Im Occipitallappen dentliche Vermehrung der Faserglia im ganzen Mark in
ahnlichem, wenn auch nicht so hohem Grade wie im 2. Fall. Auch in der Deck-
schicht deutliche Vermehrung der Gliafasern.

Im Nucleus dentatus liegt eine sehr geringe Verminderung von Nervenzellen
vor. Vermehrung der Gliazellen; unter den Purkinje-Zellen einige Schattenformen.
Koriges Pigment in Glia- und Gefafiwandzellen, das teilweise die Eisenreaktion
gibt; auch die diffuse Eisenreaktion deutlich, wenn auch schwiicher als im Fall 1
und 3. Die Nervenzellen in miBigem Grade verfettet.
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Die Silberimprégnation nach Bielschowsky ergab keine ,,Fischerschen Drusen®,
nach denen mit Riicksicht auf die Diagnose dér senilen Chorea gesucht wurde.

In der Umgebung der groSeren Gefafe des Putamens sind groBe gewebefreie
Raume zu sehen, die wohl auch als Ausdruck der Atrophie des Striatumgewebes
entsprechend dem ,,Etat criblé” zu deuten sind.

Die Leptomeninx iiber Stirn- und Zentralwindung verdickt; in der Umgebung
ihrer groBeren GefiBe Vermehrung von Fibroplasten. In den Gefédfen der Mark-
substanz geringe Mengen eines griinen kleinscholligen Pigmentes.

Zusammenfassung. Im Striatum Verminderung der Nervenzellen,
die aber nicht so hochgradig ist wie in den vorangegangenen Fillen.
Die vorhandenen Nervenzellen vielfach veréindert, atrophisch, chronisch
erkrankt, Zellschatten. Vermehrung der Gliazellen. Reichlich ver-
mehrtes Pigment in Glia- und GefaBwandzellen. Feiner Pigmentstaub
auch in den Nervenzellen. An den Nervenzellen des Globus pallidus
keine gréberen Verdnderungen, im iibrigen auch hier viel Pigment.
Kein pathologischer Fettgehalt. Der Eisengehalt des Striatums deut-
lich vermehrt, ebenso die Faserglia im Striatum und Pallidum. In der
Rinde Ausfille von Nervenzellen, besonders in der IIL. Schicht der
Zentralwindung und diffuse Vermehrung der Gliazellen; Ausfille von
Nervenzellen auch in der Inselrinde sowie im Frontal- und Hinterhaupts-
lappen. Nur im Stirnhirn etwas gesteigerter Fettgehalt der Nerven-
zellen. Die gliose Deckschicht reich an Gliafasern; vermehrte Faser-
glia auch in der Marksubstanz in #hnlichem jedoch geringerem Grade
wie im Prager Fall. Im Nucleus dentatus keine auffallenden patholo-
gischen Verinderungen, abgesehen von der Steigerung der Eisen-
reaktion.

Foll 5 (chronische Chorea). Fiir die Angaben aus der Krankengeschichte, tiir
die Uberlassung von Material und Priparaten bin ich Herrn Dr. Hallervorden
(Landsberg) zu besonderem Danke verpflichtet.

Krankengeschichte. 52jahriger Schutzmann, der im Alter von 31 Jahren an
fieberhaftem Gelenkrheumatismus erkrankt. 5 Monate langes Krankenlager; in
den spéteren Jahren 6 weitere Riickfille der Krankheit, die sich meist iiber 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 Aufnahme: Untererniahrt, Untersuchung kaum méglich. Der
ganze Korper, die GliedmaBen, der Kopf und die Rumpfmuskulatur in sténdiger
unkoordinierter Bewegung. Pat. beugt sich und streckt sich, schligt blitzartig
mit Armen und Beinen um sich, kann kaum eine rubige Bewegung ausfiihren.
Gang nur mit grofler Schwierigkeit unter Verrenkungen méglich. Im Schlaf sowie
nach Narkoticis liegt er ruhig. Bei der Untersuchung nehmen die Zuckungen derart
zu, daf} sie unmdglich wird. Schwer melancholisch, mehrere Suicidversuche, plan-
loses Fortlaufen.

Decubitus; Tod an Myokarditis.

Sektionsbefund : Myodegeneratio.
Hirngewicht: 1100 g.
Makroskopischer Befund am eingebetteten Material: Allgemeine
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Atrophie des Gehirns, die in besonders deutlichem Grade auch das Striatum
und den Globus pallidus betrifft; dadurch auch hier relative Verbreiterung
der Capsula interna.

Histologischer Befund. Striatum: Hochgradige Verminderung der kleinen
Nervenzellen, geringer Ausfall anch der groBen. An den erbaltenen Zellen keine
hesonderen Veréinderungen; einige sind wohl etwas atrophisch; andere haben eine
verwaschene Zellgrenze und im Plasma kleine vakuolenartige Liicken. Die Glia-
zellen sind auBerordentlich vermehrt. Im Nissl-Bilde blaugriines Pigment ist im
perinucledren Protoplasma der Gliazellen wohl vorhanden, jedoch in geringerer
Menge als ini den vorhergehenden Fillen.

Die Grenze zwischen Qlobus pallidus und Putamen ist undeutlich. Tm Pollidum
tibrigens intakte Nervenzellen, die wohl auch etwas naher beieinander liegen als im
Vergleichspriparat. Die Gliazellen deutlich vermehrt. Pigment in Kérnern und
kleineren Schollen in der glidsen Zwischensubstanz und in duBeren Gefiwandzellen.

In Nerven- und Gliazellen Fest in méBiger Menge; einige Fettkornchenzellen in
der suleren Wand grofier und kleiner Geféafe.

Vermehrte Faserglia und typische Astrocyten besonders im Nucleus caudatus,
weniger deutlich (wohl infolge technischer Méangel) im Putamen und Globus pallidus.

Deutlicher Ausfall der Nervenzellen in der IIL. und V. Schicht 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 von Nervenzellen in allen Schichten, am
starksten in der ITI., und diffuse Vermehrung der Gliazellen. In den Nerven-
zellen der V. Schicht vielfach breite ringartige Liicken im Plasma um den Kern
herum; sehr blasse Kernkérperchen. Nur am Rand der Zelle blasse Nissl-Substanz;
einige Nervenzellen mit verwaschenen Grenzen.

In der Zentralwindung geringer Ausfall von Nervenzellen, besonders in der
III. Schicht, und deutliche Vermehrung von Gliazellen in allen Schichten, besonders
in der L. und V. Im Plasma der Nervenzellen die gleichen vakuolenartigen
Liicken, besonders in der III. und V. Schicht der hinteren Zentralwindung; auch
chronisch verdnderte Nervenzellen.

Im Hinterhaupisloppen die gleichen vakuolenartigen Liicken im Plasma der
Nervenzellen der IV. Schicht, die auch bei Fettfirbung erhalten sind. Diese Zellen
sind iiberhaupt auffallend blaB gefirbt. Die gleichen Veranderungen auch an den
Nervenzellen des Ammonshornes und in der Rinde des ganzen Gyrus hippocampi.
In den GefaBwinden von Rinde und besonders von Mark der genannten Teile viel
blaugriines Pigment in kleinen Schollen.

Im Nucleus dentatus besteht kein auffilliger Ausfall an Nervenzellen. Sie
zeigen im Fettpriparat deutlichen Fettgehalt. Einige Purkinje-Zellen der Klein-
hirnrinde lassen bei verwaschener Form keine Kerne erkennen.

Im obersten Halsmark seitlich und nach hinten vom Accessoriuskern pigment-
fithrende Nervenzellen; zwischen ihnen freie kleine Schollen des gleichen schwarz-
lichen melaninghnlichen Pigmentes.

Im Halsmark an den Nervenzellen der Vorderhérner schwere Veranderungen.
Sie sind an Zahl vermindert. Vielfach Zellschatten ohne Kerne; im anderen kieine
vakuolenartige Liicken. Letztere auch in den Nervenzellen der Hinterhérner und
der Clarkschen Siulen. Auch Bilder von Nissls schwerer Zellverinderung. Auch
im Lendenmark shnliche, aber nicht ‘so hochgradige Veranderungen.

Im Fettpraparat der Zentrahwindungen und des Stirnhirns deutliche Verfettung
der Nervenzellen in allen Schichten. Fettkornchenzellen in den GefaBwinden der
tiefen Rinde und des Markes.
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Auch die Nervenzellen des Riickenmarkes enthalten ziemlich viel Fett. Im
Markscheidenbild geringe Aufhellung und Verschmilerung der Biindel in den
Randpartien der Seitenstringe, Verbreiterung der Septen.

Zu erwahnen sind noch eigenartige Einlagerungen innerhalb der Wand groferer
arterieller GefaB3e des Putamens. Sie sind meist oval cder rund, von einér schmalen
dunkelblauen, schwach gewellten Linie umgrenzt. Der Inhalt ist eine im Nissl-
Priparate dunkelblaue amorphe Masse. In der Wand eines GefiBes sind bis zu 8
solcher Einlagerungen zu sehen. Sie liegen in der Media. Tm Himatoxylin-Eosin-
praparat ist der Rand dieser Masse schmutzig-blau; die scharfe linienférmige
Umgrenzung fallt auch hier anf. (Wellige, undeutlich streifige Struktur des In-
haltes.) Die diese konkrementartigen Massen umgebenden Schichten der Media
sind hyalin entartet.

In anderen Gefiflen keine derartigen Verdnderungen.

Die Leptomeninz zeigt auch histologisch keine pathologischen Verdnderungen.

Zusammenfassung. Im Striatum hochgradiger Ausfall der Nerven-
zellen vor allem der Kkleinen, die vorhandenen nur zum geringen Teil
atrophisch, im allgemeinen unverindert. Vermehrung der Gliazellen und
vermehrte Faserglia. Reichliches Pigment, doch weniger alsin den vorher-
gehenden Féllen. Pallidum vom Putamen undeutlich abgegrenzt. Seine
Nervenzellen im tibrigen unverindert. Auch hier reichliche Gliazellen
und Faserglia, ebenso Pigment. Fettgehalt nicht gesteigert. In ver-
schiedenen Rindengebieten Ausfalle von Nervenzellen, besonders in der
III. und V. Schicht der Frontal- und Zentralwindung und der Insel und
diffuse Vermehrung der Gliazellen in den betroffenen Partien. Im
Plasma der Nervenzellen vielfach grofie vakuolenartige Liicken, die
auch im Fettpraparat teilweise erhalten sind, ebenso chronisch ver-
anderte Zellen. Fettgehalt in Insel, Claustrum, in Frontal- und Zentral-
windungen vermehrt. Kleinhirn, im besonderen Nucleus dentatus, nicht
verindert. Kein merklicher Ausfall an Nervenzellen. Im Halsmark
deutliche Verminderung der motorischen Vorderhornzellen; die vor-
handenen teilweise schwer geschadigt.

Beim Vergleich der eben ausfiihrlicher besprochenen Einzelbefunde
miteinander ergibt sich eine ziemlich weitgehende Ubereinstimmung.
In 3 klinisch sichergestellten Fallen von Huntingtonscher Chorea mit den
fir diese Krankheit typischen kérpertichen und geistigen Stdrungen
wurde schon ‘makroskopisch eine teilweise sehr deutliche allgemeine
Schrumpfung des Gehirns festgestellt, die nur bei Fall 2 an der Rinde
makroskopisch nicht hervortritt. Das Striatum und der Globus pallidus
sind in allen 3 Fillen geschrumpft, im Fall 1 und 3 in besonders hohem
Grade. Histologisch finden sich in allen Fillen dem Wesen nach die
gleichen Verdnderungen, die hinsichtlich Menge und Art in Fall 1 be-
sonders stark ausgeprigt sind: hochgradiger Ausfall von Nervenzellen
im Striatum und deutliche degenerative Veriinderungen an den noch
vorhandenen Nervenzellen, teilsim Sinne reiner Atrophie, teils unter dem
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Bilde der chronischen Zellerkrankung Nissls. Der Globus pallidus ist
in seinen zelligen Elementen unterschiedlich stark beteiligt und nur im
Falle 1 starker betroffen im Sinne einer Verminderung der Nervenzellen
und einer deutlichen Atrophie der noch vorhandenen. Demgegeniiber
erscheinen die Nervenzellen des Pallidums bei den Fallen 2 und 3 im
allgemeinen an Zahl und Aussehen unverandert., Hochgradig ist in allen
Fillen die Vermehrung der Gliazellen, die Siriatum wnd Pallidum betrifft,
sowie vor allem auch die Vermehrung vorn Faserglia in den Fallen 2 und 3.
(Bei Fall 1 ist ihre Darstellung aus mir leider unbekannten Griinden
nicht gelungen.)

Unter den Gliazellen méchten wir jene Formen besonders hervor-
heben, die durch grofle, auffallend blasse, runde oder ovale Kerne her-
vortreten und in einem sehr undeutlichen Plasmahof kokkeniahnliche,
im Nissl-Bild meist blaue oder blaugriine feine Kérnchen enthalten, oft
nur an einer Seite dem Kern anliegend. Wir haben diese Zellen be-
sonders schén im Fall 2 und in shnlicher Weise auch in den Fallen 4
und ‘3 gesehen. Sie erinnern mit ihrem groBen blassen Kern und den
feinen dunkelblauen Kérnchen, die in ihrer Verteilung auf die Umgebung
des Kerns die Form des Zelleibes ahnen lassen, an einige jener Glia-
zellen, wie sie dlzheimer und Spielmeyer bei Pseudosklerose beschrieben
haben. Am nichsten stehen sie wohl den Formen, die die Abbildungen
Te und 1f in Spielmeyers Arbeit ,,Die histopathologische Zusammen-
gehorigkeit der Wilsonschen Krankheit und der Pseudosklerose® zeigen.

Gemeinsam ist ferner allen Fillen das Fehlen akuter Abbauersches-
nungen. Der Lipoidgehalt ist nicht erhoht, wohl aber finden sich die
Pigmente vermehrt. Der Ausfall der Eisenreaktion scheint fiir unsere
Fille insofern charakteristisch zu sein, als in dem schwer geschidigten
Striatum auch immer eine deutliche pathologisch gesteigerte Vermehrung
des Eisengehaltes vorhanden war.

Im Zusammenhang mit dem teilweise sehr hochgradigen Ausfall an
Nervenzellen im Striatum steht das typische Bild bei Markscheiden-
farbung. Die groberen — nach C.und 0. Vogt, Bielschowsky — striopetalen
Faserbiindel sind erhalten, liegen aber infolge der Atrophie dieser
Grisea dicht beisammen. Die feineren Markfasern sind dagegen viel
sparlicher erhalten. Es ist aber zu betonen, daB die gréberen Biindel
des Putamens vielfach schméler sind als im Vergleichsfall, also atrophisch
erschienen, und daB insbesondere das anatomisch am starksten betroffene
Caudatum auffallend faserarm gefunden wurde. Tm Zusammenhang
mit diesem durch die Atrophie der Kerne bedingten scheinbaren Faser-
reichtum des Striatums, der besonders dem Putamen vielfach ein ganz
charakteristisches Aussehen verleih$, das C. und 0. Vogi als ,,Status
fibrosus‘ bezeichnet haben, stehen die Verinderungen im Markscheiden-
bild des Globus pallidus. Die markhaltigen Faserbiindel liegen auch hier
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sehr dicht beieinander; der Markfasergehalt erscheint daher relativ

vermehrt. Eine Aufhellung des Globus pallidus, wie sie Jakob erwahnt,

habe ich in den hier mitgeteilten 5 Fiallen nicht beobachten kénnen.

Sehr charakteristisch ist auch das Bild bei spezifischer Gliafaserfirbung,

worauf erst kiirzlich besonders Bielschowsky hingewiesen hat. Das

Striatum ist sehr reich an schénen typischen Astrocyten, wihrend im

Pallidum diese Sternzellen neben der vielen Faserglia, die besonders im

Fall 2 in Form eines dichten faserigen Filzes erscheint, etwas zuriick-

treten. Ganz hochgradig vermehrt ist die Faserglia auch in der Capsula

externa. Auffallende Veréinderungen an den Gefallen des Striatums und

Pallidums, die in eine pathogenetische Beziehung zu den Veridnderugen

dieser Zentren zu bringen wiren, sind in keinem der hier besprochenen

Fille gefunden worden. Ferner habe ich die von Bielschowsky und frither

schon von O. Ranke erwihnten mesenchymalen Reaktionen (Sprof-

bildungen an den zarten Gefilen, ,,abwandernde Fibroblasten®, zarte

mesenchymale Fibrillen zwischen den Capillaren sowie Capillarfibrose),

die von Bielschowsky als Ausdruck eines organisatorischen Prozesses,

als Ersatzwucherung, analog der Wucherung der Neuroglia, gedeutet’
wurden, auch bei Anwendung der Tannin-Silbermethode nach Klarfeld-

Achatcearo nicht gefunden. Auch an den grofieren arteriellen Gefafen des
Striatums konnten deutliche Veranderungen von Arteriofibrose nicht

nachgewiesen werden. Daf die kalkéhnlichen eisenhaltigen Konkremente ’
in den Wanden der arteriellen Gefifie des Globus pallidus und des
Nucleus dentatus, wie sie Fall 3 darbietet, nicht fiir Chorea charakteri-
stisch sind, hatte schon Wollenberg erkannt. Auch H. Spaiz betont in
seiner Arbeit iiber den Eisennachweis im Gehirn, dal diese Bildungen
im Globus pallidus besonders haufig, fast regelmafBig gefunden werden.
Es ist ithnen mithin im allgemeinen keine besondere pathologische Be-
deutung beizumessen.

Alle 3 Falle weisen Verdnderungen in der Rinde auf, die in Ausfall
an Nervenzellen in verschiedenen Schichten bestehen. Immer betroffen
erscheint die IT1. Schicht, bei den einzelnen Fillen unterschiedlich stark.
Die Zen’oralwmdung ist im Falle 1 in stirkerem Grade befallen als in
den Fillen 2 und 3. Unterschiedlich ist auch der Ausfall an Nerven-
zellen in den iibrigen Rindengebieten (Frontal, Occipital, Insel, Rinde
und im Claustrum). Im allgemeinen ist er hier nich$ hochgadig. Die vor-
handenen Nervenzellen zeigen Verianderungen degenerativer Natur,
teils solche von Atrophie, teils das Bild der chronischen Zellerkrankung.
Eine Storung der Architektonik der Hirnrinde besteht in keinem Fall.
Die Gliazellen sind diffus in allen Rindenschichten vermehrt, in der
Zentralwindung und im Stirphirn oft recht deutlich. In keinem Falle
habe ich in %r vorderen Zentralwindung ein gliéses Zellband zwischen

der ITI. und V. Schicht gesehen, wie es von C. und 0. Vogt beschrieben
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und abgebildet und auch von Jakob erwihnt wurde. Diese soge-
nannte ,,Pseudokérnerschicht” im agranuliren Gebiet der vorderen
Zentralwindung, die zuerst Kolpin erwihnt und als infantile IV.
Schicht, also im Sinne einer Entwicklungsstérung oder besser Differen-
zierungshemmung gedeutet hat, besteht in unseren Fallen nicht (siehe
Abb. 2).

Auch Ranke und F. H. Lewy haben sie nicht gesehen. Das Verdienst
Brodmanns, erkannt zu haben, daB diese sogenannte Pseudokdrner-
schicht aus pathologisch vermehrten Gliazellen besteht, hat schon Lewy
hervorgehoben.

Der Fettgehalt der Rinde ist im allgemeinen nicht erhéht; nur im
Stirnhirn der Fille 1 und 3 und in der Zentralwindung des Falles 2 ist
ein pathologischer Fettgehalt m#fiigen Grades vorhanden. Es mag
gich hier vielleicht um frische degenerative Verinderungen handeln, die
mit dem terminalen Leiden (Pneumonie) in Zusammenhang stehen.

Als besonderen Befund méchte ich den hochgradigen Gehalt an
Faserglia erwihnen, den ich im Falle 2 im Hermispharenmark der Ocei-
pitalregion, weniger ausgiebig aber immer noch deutlich im Mark des
Stirnhirns, der Zentralwindungen und der Insel gefunden habe. Dieser
Fall 2 bot iiberhaupt die Besonderheit, dafl die Faserglia im allgemeinen
deutlich vermehrt erschien (so auch in Pons, Olive, Kleinhirn und
Riickenmark). In der Rinde wurdennur in den tiefen Schichten spérliche
Astrocyten gefunden. Hingegen zeigte ihre glidse Deckschicht einen
deutlich vermehrten Gehalt an Gliafasern. Das Markscheidenbild ergab
nur bei Fall 2 eine geringe Aufhellung des ganzen Marklagers des Ocei-
pitallappens und in kaum merklichem Grade im Mark des Stirnhirns und
der Zentralwindungen, entsprechend der Gliafaservermehrung im Holzer-
Praparat.

Eigentiimlich ist die Verdnderung des Nucleus dentatus besonders
im Falle 1, wie sie bisher in einem solchen Grade micht erwdhnt
wurde: hochgradiger Ausfall von Nervenzellen; die erhaltenen grofiten-
teils schwer geschidigt. Die Verminderung der Nervenzellen im
Nucleus dentatus bei den Fillen 2 und 3 ist wohl vorhanden, aber
nicht so deutlich wie im Falle 1. Die Purkinje-Zellen sind auch teil-
weise degenerativ verindert. Die Eisenreaktion des Nucleus dentatus
ist deutlich gesteigert.

Das Riickenmark erweist sich schon makroskopisch als deutlich
atrophisch. Bei histologischer Untersuchung zeigt sich im Markscheiden-
bild geringe Aufhellung der duBersten Gebiete der Seitenstrange und der
Vorderstringe; die Biindel sind hier schmiler, die Septen verbreitert.
Im Fall 2 besteht in diesem Bereiche eine deutliche Vermehrung der
Faserglia. Die Nervenzellen des Riickenmarkgraues sind teilweise ver-
mindert, teilweise deutlich degenerativ verandert. —
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Die beiden letzten Falle betreffen nicht familidre Formen chronischer
progressiver Chorea. Bei Fall 4 beginnen die ersten Krankheitserschei-
nungen mit Kreuzschmerzen, und erst nach weiteren 8 Jahren kommt es
zu choreatischen Storungen, die sich bis in das 60. Lebensjahr, bis zum
Tode fortsetzen. Im letzten Jahr wird auf Grund zunehmender Demenz,
Merkstorung und Gedschtnisschwiche das Krankheitsbild als senile
Chorea aufgefaBt. Vorher hatten keine gréberen psychischen Stérungen
bestanden. — Im Fall 5 treten nach einem rezidivierenden Gelenks-
rheumatismus im 38. Lebensjahr die choreatischen Symptome auf, die
im 52. Lebensjahr zum Tode fithrten. Das psychische Verhalten war
in Form von schweren Gemiitsdepressionen gestort.

Der anatomische Befund dieser beiden Falle weicht nun im wesent-
lichen von denen der fritheren nicht ab. Auch hier eine schon makro-
skopisch wahrnehmbare Schrumpfung des Gehirns, die im Striatum
freilich nicht so hochgradig ist, wie bei den Fallen 1 und 3. Auch im
histologischen Bilde nach Sitz und Art der Verdnderungen im allge-
meinen der gleiche Befund, wenn auch bei Fall 4 der Ausfall an Nerven-
zellen weniger intensiv ist als bei den iibrigen Fallen. Es bestehen also
vorwiegend quantitative Unterschiede auch in den anderen Bildern.
So sind die groberen und feineren Fasern des Striatums im Falle 4 besser
erhalten als in den anderen Fillen. Aber die Atrophie dieser Kerne ist
auch im Markscheidenbild deutlich. Auch die Rinde weist &hnliche
Ausfalle an Nervénzellen und die diffuse Vermehrung der Gliazellen auf.
Auch fehlt in den geschédigten Zentren jedes Zeichen eines akuten
Abbaues. Nur in den im allgemeinen weniger betroffenen Rinden-
gebieten besteht ein pathologisch gesteigerter Fettgehalt, den wir teil-
weise bei den fritheren Fiallen auch gefunden haben und mit dem Grund-
leiden in keine unmittelbare Beziehung bringen méchten. Die deut-
liche Vermehrung der Faserglia im Marke des Occipitallappens hat Fall 4
mit Fall 2 gemeinsam. Im Riickenmarke des Falles 5 (im Fall 4 konnte
es aug duleren Griinden nicht untersucht werden) liegen auch etwa die
gleichen Veridnderungen vor: geringe Aufhellung im Markscheidenbild,
Ausfille bzw, degenerative Verdnderungen der Nervenzellen im Riicken-
marksgrau.

Daf} die reaktive Gliawucherung in den Huntington-Fallen intensiver
ist als bei den Formen nicht familiirer Chorea — ein Unterscheidungs-
merkmal, das Bielschowsky aus seinen Untersuchungsergebnissen ab-
leitet —, geht aus den Befunden unserer Untersuchung nicht mit Sicher-
heit hervor. Im Fall 4 ist sie gewiBl auch so deutlich wie im Fall 3,
wenn auch zugegeben sein mag, daB sie im Fall 2 in der Bildung faseriger
Glia am deutlichsten hervortritt. Doch ist man gerade bei der Aus-
fiihrung der Gliafaserfarbung oft von Imponderabilien abh#ngig, und
darum muB} ich mir beim Vergleich der Gliafaserbilder von Fillen ver-
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schiedenartiger oder auch verschieden langer Fixierung in der Beurteilung
der Stirke und der Ausdehnung des pathologischen Gliafasergehaltes
Zuriickhaltung auferlegen. Man weill oft nicht, warum die klare Darstel-
lung der Gliafasern nicht oder nur recht schwach gelingt. So haben wir
sie im Falle 1 nicht nachweisen konunen, der im dbrigen fast die hochst-
gradigen typischen Verinderungen zeigt, und bei dem eine Neubildung
pathologischer Faserglia wohl auch stattgefunden haben mag, wie in den
Fallen 2 und 3.

In nur unerheblichem Grade war bei den beiden letzten Fallen der
Nucleus dentatus geschadigt.

Es ist ferner zu betonen, daf auch an den GefiBen der Fille 4 und 5
keine groberen Veranderungen gefunden wurden, abgesehen von den
eigenartigen Konkrementen in einigen Arterien des Putamens im Falle 5.
Es fand sich auch bei dem 60jahr. Manne keine nennenswerte Athero-
sklerose der Hirngefafle, ferner auch keine Zeichen eines bekannten
senilen Prozesses. Es war die Atrophie hdchstens durch das stirkere
Hervortreten der perivasculdren Liicken (Etat criblé) noch deutlicher
als in den iibrigen Fallen.

Es besteht demnach fiir die fiinf hier mitgeteilten Fille kein wesentlicher
Unterschied im anatomischen Bilde der erblichen Humitingtonschen- und
der chronischen progressiven Chorea ohne Erblichkett. Es sind inshesondere .
Rindenveranderungen degenerativer Natur und Nervenzellausfille auch
in den beiden letzteren Fallen vorhanden. Dem von Bielschowsky auf-
gestellten Typus der reinen stridgren Chorea gehéren die Fille 4 und 5
nicht an. Aus dem anatomischen Bilde die Zugehdorigkeit zu der einen
oder der anderen Gruppe zu erkennen, ist fiir diese Falle nicht recht
moglich.

Pathogenetisch miissen wir wohl im Binverstandnis mit den meisten
Autoren einen iiber Jahre sich erstreckenden Proze annehmen, der
in das Gebiet der uns im tbrigen im Bedingungskomplex ihres Ent-
stehens noch unklaren Degenerationen gehort, die zu einem pro-
gressiven Untergang der Nervenzellen fithren. Daf fir die Hunting-
ton-Falle Vererbung eine Rolle spielt, ist hinlanglich aus den Er-
fahrungstatsachen bekannt. Im Falle 5 kénnte der chronische Ge-
lenksrheumatismus in der Genese der Gehirnverinderungen von Be-
deutung sein. Vielleicht ist den in der Anamnese des Falles 4 vermerkten
Kreuzschmerzen eine ahnliche Bedeutung beizumessen. Anatomisch
besteht kein Anhaltspunkt, die Verinderungen im Falle 4 als senile
anzusprechen.

Die Untersuchung unserer Fialle hat somit in der Hauptsache die
Befunde von Jelgersma, Alzheimer, Kiesslbach, C. und 0. Vogt, Biel-
schowsky, F'. H. Lewy, Jakob und Stern bestatigt. In den Arbeiten der
genannten Autoren wird als wichtigster Befund die Schadigung des
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Striatums betont. Dafl auch der Globus pallidus vom choreatischen
Prozel mitergriffen ist, und zwar in einer Art, ,,die iiber die sekundire,
durch die Schadigung des Striatums bedingte Degeneration hinaus-
geht”, heben €. und O. Vogi und Bielschowsky hervor. Sie fanden im
Globus pallidus ihrer Choreafslle abnormen Markfaserreichtum und
starke Gliose. Auf die teilweise schweren Verinderungen an den Nerven-
zellen und auf die Vermehrung der Gliazellen des Globus pallidus hat
F. H. Lewy hingewiesen. Die Vermehrung der Gliakerne im Claustrum
finden wir gleichfalls bei Bielschowsky erwdhnt. Ein shnliches Bild,
wie wir es in Fall 3 im Pallidum gefunden haben, hat auch Bielschowsky
fiir das Striatum beschrieben. (Schwammig pordse Herdchen, wo die
Gliafaserwucherung mit der Parenchymdegeneration keinen Schritt ge-
halten hat und kleine cystische Hohlrdume entstanden sind.) Wir
moéchten diese eigentiimlichen kleinen Liickenfelder, die suBerlich an
den Status spongiosus erinnern, in gleicher Weise deuten, wie Biel-
schowsky: als umschriebene Atrophien, die nicht nur an die Umgebung
der Gefafle gebunden sind.

Konkremente, Corpora amylacea und arenacea, wie sie von mehreren
Autoren bei Fallen chronischer Chorea im Striatum und Pallidum frei
in der glidsen Zwischensubstanz gesehen wurden, konnten wir in un-
seren Fallen nicht nachweisen. Die starke Schadigung des Corpus
Luysi und des Nucleus ruber, die von Alzheimer, Jakob, Bielschowsky,
Stern und schon frither von Mayendorf gefunden wurde, war in unseren
Fallen nicht vorhanden. Eine so hochgradige Schiadigung des Nucleus
dentatus, wie sie Fall 1 aufweist, ist in der Literatur, soweit ich darin
Einblick nahm, nicht erwihnt. Nur ». Mayendorf hebt hervor, daB der
Nucleus dentatus schon makroskopisch kaum auffindbar gewesen sei;
die Ganglienzellen fand er fast ausnahmslos schwer verandert. Freilich
sei- die wahrscheinliche Verminderung der Nervenzellen nicht ohne
weiteres feststellbar gewesen. Ferner hebt noch Kiesselbach in ihrer aus-
fithrlichen Beschreibung eines Huntington-Falles eine geringe Vermin-
derung der Nervenzellen im Nucleus dentatus hervor. DaB im Riicken-
mark auch oft pathologische Verinderungen bei chronischer Chorea
bestehen, beweisen schon Angaben aus der dlteren Literatur (Menzies,
Weidenhammer, Krontal und Kalischer.) Auch Bielschowsky fand die
motorischen Vorderhornzellen fast alle chronisch erkrankt. Ferner heben
Oppenheim und Hoppe die Glia- und Bindegewebsvermehrung in den
Vorder- und Seitenstringen des ganzen Riickenmarkes bei 2 Fillen
chronischer Chorea hervor. Ahnliche Befunde bei Krontal und Kalischer,
Clark und Menzies. . Raeke beschreibt eine helle Randzone im Riicken-
mark, Stern fand bei seinen Fallen im Markscheidenbild rarefizierte
Biindel mit breiten Gliasepten bzw. leichte Ausfille der Markscheiden in
den Randpartien der Seitenstringe. Alzheimer hat bei chronischer
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Chorea seine bekannten amodboiden Gliazellen im Riickenmark be-
schrieben.

Auch hinsichtlich der Rindenveranderungen bestatigen im wesent-
lichen die eigenen Untersuchungen die teilweise recht gut bekannten
Befunde, die vielfach schon in der alteren Literatur niedergelegt sind.
Auch auf die meist schon makroskopisch deutliche Atrophie des Gehirns
und Riickenmarks fehlt es nicht an Hinweisen (Krontal, Kalischer,
Weidenhammer, Ranke, Kiesselbach, Bielschowsky). Eine so hochgradige
Gliafaservermehrung im tiefen Mark des Occipitallappens wie bei Fall 2
fand sich bisher nicht. Zahlreiche fasertragende Gliazellen im Hemi-
sphérenmark werden von Kiesselbach erwahnt; bei Banke wird auch
eine leichte Gliafaservermehrung genannt, dabei jedoch ausdriicklich
betont, daB im tiefen Mark keine Faservermehrung vorhanden ist.
Uberhaupt stellt Fall 2 insoweit eine Besonderheit dar, als die faserige
Glia in allen Teilen des zentralen Nervensystems deutlich vermehrt
erscheint, auch an solchen Stellen, wo mittels der Zellfairbungen keine
greifbaren Verdnderungen nachgewiesen werden konnten (Pons, Olive).
Es hat in diesem fiir die Darstellung der Gliafasern besonders gliick-
lichen Falle die Holzersche Gliafaserfarbung in erster Linie auf die
Lokalisation der Prozesses hingewiesen.

Wir finden demnach bei chronischer Chorea eine ziemlich weit-
gehende Ubereinstimmung der Befunde hinsichtlich der Art und des
Sitzes der Verinderungen. Abweichungen bestehen fast nur in ihrer
Deutung oder richtiger in ihrer Bewertung, indem den in der Regel
vorhandenen Rindenveréinderungen teilweise (so hauptsichlich von
Stern) eine groBere Wichtigkeit fiir das charakteristische Krankheitshild
der Chorea beigemessen wird als der Schidigung des Striatums. Im
tibrigen wird die iiberragende Bedeutung des Striatums in der Patho-
logie der chronischen Chorea wohl anerkannt. Andererseits erscheint
uns die Nachpriifung der iiberaus wichtigen Befunde von Bielschowsky
und von C. und 0. Vogt, auf Grund deren diese Forscher eine rein strisre
Chorea annehmen, und die auch anatomisch eine reinliche Scheidung
von Fillen chronischer progressiver nicht erblichen Chorea von der
Huntingtonschen Chorea gestattet, wohl noch geboten.

Wenn es auch pathologisch anatomische Grundlagen fiir die chro-
nische Chorea gibt, so bleibt noch immer die Frage nach den Ursachen
unklar. Die besonders in der #lteren Literatur wiederkehrenden An-
gaben {iber Entwicklungsstérungen bzw. Anomalien des Zentralnerven-
systems haben sich kaum als zutreffend erwiesen. Die Angaben von
Mikromyelie und Mikrocephalie kénnen die offenbar von den Autoren
angenommene primére Kleinheit dieser Organe nicht beweisen. Ein so
chronischer und so destruktiv verlaufender Proze8 kann doch zu einer
Atrophie eines zentralen Nervensystems fiihren, das normal angelegt
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und entwickelt war, oder in dem wir im {ibrigen rein morphologisch
keine Entwicklungsstérung zu erkennen vermdgen.

In formal genetischer Hinsicht sind unsere Vorstellungen iiber den
choreatischen Prozel doch einheitlicher geworden, als sie frither waren.
So hat die Untersuchung dieser Fialle auch ergeben, dal die schwersten
anatomisch greifbaren Schidigungen in den Zentren des extrapyramidal-
motorischen Systems liegen und weénigstens die groberen Ziige des
klinischen Bildes dem Verstindnis etwas naher geriickt. Vieles kann
freilich die reine pathologisch anatomische Forschung auch hier nicht
aufklaren. Die sonst so charakteristischen Versinderungen ermoglichen
es uns nicht, das vielgestaltige kérperliche und psychische Krankheits-
bild im Ablauf und Wechsel der Erscheinungen zu erkléaren, insbesondere
auch das haufige Sistieren der choreatischen Unruhe, das in den Krank-
heitsgeschichten Stter erwihnt wird. Ebenso gab uns die anatomische
Untersuchung keine Erklirung der auffélligen Tatsache, daf’ im Fall 3
die Hyperkinesen gegen das Krankheitsende gegeniiber Erscheinungen
der Starre mit Versteifungen (,,Pallidumsyndrom® von C. und 0. Vogt)
zuriicktraten. Noch zu vielen anderen Fragen patho-physiologischer
Natur kénnen wir mit unseren nackten Befunden nicht Stellung nehmen.

Nachtrag bei der Korrektur. Ks hat sich, wie ich einer freundlichen
Mitteilung von Dr. Hallervorden entnehme, nachtraglich herausgestellt,
dall Fall 5 wohl auch als familisre Chorea aufzufassen ist. Der Vater
des Patienten soll an demselben Leiden gestorben sein; ein Bruder
des Patienten machte erst in den letzten Wochen diese Angabe.
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