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SIGNIFIKANZSYMBOLE

* 0,05 > p>0,01 5% Niveau
* * 0,01 & p>0,001 1% Niveau
wu 0,0012p 0,1% Niveau

SYMBOLE ZU DEN ABBILDUNGEN

Normalgehirne (Gruppe 1)
= Chorea Huntington (Gruppe 2)
= Chorea minor et gravidarum (Gruppe 3a),wobei
= Chorea gravidarum-Fall von Gruppe 3a
Chorea minor-Fall mit Striatumnekrosen (Gruppe 3b)
= atypische Chorea (Gruppe 4)

=  Subchorea (Gruppe 5)

%220 000

= mannlich (in den Abbildungen wird nur ein Geschlecht

gekennzeichnet)

R = rechte Hemisphdre (in den Abbildungen werden nur die rechten

Hemisphdaren gekennzeichnet)



1. ENLETTUNG

Um in der Neuroanatomie zu exakteren Kenntnissen des Normalen und seiner
Variationsbreite zu gelangen und um eine schirfere Abgrenzung gegen das
Pathologische zu erzielen,ist es notwendig,rein qualitative Befunde durch
quantitativ-statistische Methoden zu erginzen.

Die Einfilhrung quantitativer Methoden in die Neuroanatomie bedeutete einen
wesentlichen Fortschritt (HOPF und KRETSCHMANN,1968),da damit eine groBere
Exaktheit und bessere Vergleichbarkeit der Befunde gegeben ist.Die Daten-
erhebung muB dann so umfangreich gewdhlt werden,daB die Ergebnisse durch
eine statistische Analyse ausreichend abgesichert werden kdnnen.Durch dieses
methodische Vorgehen soll eine Grundlage fiir Vergleiche mit anderen Unter-
suchungen der Literatur geschaffen werden.

Der Nucleus ruber hat bekanntlich eine ellipsoide Form und liegt latero-
dorsal der Bindearmkreuzung,dem Nucleus albus STILLING,und in der Nihe des
kaudalen Pols des Okulomotoriuskerns.Der rote Kern,dessen Kapsel von Fasern
des pedunculus cerebellaris superior gebildet wird (CARPENTER,1976),stellt
einen Teil der Substantia reticularis des Mesencephalon dar.

Der Nucleus ruber erreicht bei den Primaten eine weitaus gréBere Ausdehnung
als bei den niederen Sdugern (MONAKOW v.,1909;ARTJUCHINA,1952).Die absolute
und relative Volumenzunahme des Nucleus ruber in der aufsteigenden Tierreihe
wird eindrucksvoll durch die Angaben von ARTJUCHINA (1952) belegt.Sie unter-
suchte das Verhdltnis zwischen dem Volumen des Nucleus ruber und dem Volumen
des Mittelhirns beim Menschen und bei verschiedenen Tieren und fand fiir
dieses Verhdltnis bei der Ratte einen Wert von 1,9%,bei der Katze von 2,35%,

beim Schimpansen von 6% und schlieBlich den groBten Wert beim Menschen mit 9%.

In den klassischen Arbeiten von HATSCHEK (1907) und MONAKOW v. (1909,1910)
wird der Nucleus ruber beim Menschen in eine pars magnocellularis (=palaeo-

ruber) und eine pars parvocellularis (=neoruber) unterteilt.Die pars magno-
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cellularis liegt am kaudalen Pol des Kerns (HATSCHEK,1907;MONAKOW v.,1909;
CROSBY und LAUER,1959;VERHAART,1962 ;MASSION,1971 ;WILLIAMS und WARWICK,1975;
CARPENTER,1976) .Sie stellt bei den niederen Siugern den Hauptbestandteil des
roten Kerns dar und ist der Ursprung des Tractus rubrospinalis.Im Gegensatz
dazu ist bei den Primaten und besonders beim Menschen der groBzellige Anteil
des Nucleus ruber zusammen mit der rubrospinalen Bahn nur noch rudimentir
ausgebildet (HATSCHEK,1907 ;MONAKOW v.,1909;STERN,1936;KRIEG,1953;NATHAN und
SMITH,1955;BUCY,1959;MASSION,1971).Bei den Primaten bildet der kleinzellige
Anteil,dessen Entwicklung parallel mit dem Anwachsen der Kerne des Kleinhirns,
besonders dem Nucleus dentatus,verlduft (CARPENTER,1976),die Hauptmasse des
Nucleus ruber.

Da in der vorliegenden Arbeit Faserverbindungen nicht direkt untersucht

wurden,sollen sie vorweg an Hand der Literatur kurz dargestellt werden.

Die Verbindungen des Nucleus ruber zu anderen Kerngebieten und zur Hirnrinde
sind Bestandteil von Regelkreisen mit Riickkopplungseffekten (BUCY,1942;
HASSLER,1956).

Afferenzen erhdlt der Nucleus ruber von der prazentralen Rinde (POLYAK,1932;
HIRASAWA und KARIYA,1936;METTLER,1945;LEVIN,1936 und 1949),vom Nucleus sub-
thalamicus LUYSI (METTLER,1945;GLEES und WALL,1946) und der Substantia nigra
(BRODAL,1948) .Der griofte Teil der Afferenzen des roten Kerns stammt aber

vom Globus pallidus (RANSON und RANSON,1939;PAPEZ und STOTLER,1940) und dem
Nucleus dentatus cerebelli (BAILEY,1949).

Bei den Efferenzen hat der Tractus rubrospinalis bei den Primaten und besonders
beim Menschen seine Bedeutung zugunsten der zentralen tegmentalen Bahn des
Hirnstamms eingebiiBt (PAPEZ und STOTLER,1940;WO0DBURNE,CROSBY und Mc COTTER,1946).
In der zentralen Haubenbahn verlaufen in kurzen Strecken efferente Fasern,

die aus der pars parvocellularis stammen (WEISSCHEDEL,1938;KELLER und HARE,1934;
PAPEZ und STOTLER,1940;METTLER,1944),zur Substantia reticularis und zu den

unteren Oliven.
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Eine andere wichtige efferente Bahn des Nucleus ruber stellt der dentato-
rubro-thalamische Tractus dar,der in der hinteren H@lfte des ventro-lateralen
Kerns des Thalamus endet (WALKER und BOTTEREL,1937;WALKER,1938;PAPEZ und
STOTLER,1940).Der Thalamus sendet zur pradzentralen Rinde ein dickes Faser-
biindel weiter (WALKER,1938;PAPEZ und STOTLER,1940).AuBerdem verlduft in der
Ndhe des medialen Ladngsbiindels eine Verbindung zwischen dem Nucleus ruber und
den okulomotorischen Kernen (PAPEZ und STOTLER,1940).

PAPEZ (1938) ordnete den roten Kern in ein Pallidum-Ruber-Substantia reticularis-
System ein,das er einem Striatum-Nigra-System gegeniiberstellte.VERHAART (1938)
stellte fest,dap der kleinzellige Anteil des Nucleus ruber zusdtzlich in ein
Cerebello-Rubro-0livares-System eingeschaltet ist.

Aus den vorhergehenden Ausfiihrungen wird die zentrale Stellung des Nucleus
ruber im extrapyramidal-motorischen System deutlich.AuBer den Hauptverbindungen
mit den extrapyramidal-motorischen Kernen im iibergeordneten Tel- und Di-
encephalon (Corpus striatum,Pallidum,Nucleus subthalamicus) sowie den Kernen
des Tegmentum (Substantia nigra,Formatia reticularis) bestehen Verbindungen
mit dem Cortex cerebri,dem Cerebellum und der Medulla spinalis.

Auf der Grundlage neuroanatomisch festgestellter morphologischer Daten und
unter Beriicksichtigung der oben dargestellten Faserverbindungen des Nucleus
ruber beim Menschen sol1 die vorliegende Arbeit einen Beitrag liefern zur
Erforschung der Anatomie und Lokalisation des pathologischen Prozesses bei

Choreaerkrankungen.
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2.MaTerIAL.METHODEN UND STATISTIK
2.1 MaTeERIAL

Es wurden insgesamt 37 Hemisphdren von 29 menschlichen Gehirnen untersucht.

Hierbei standen folgende Gehirne aus der VOGT schen Sammlung in zwei

Gruppen einander gegeniiber:

16 Hemisphdren von 13 extrapyramidalmotorisch unauffalligen Gehirnen wurden

als Kontrollgruppe gewdhlt fiir 20 Hemisphdren von 15 Fdllen,die von Menschen
stammen mit verschiedenen choreatischen Bewegungsstidrungen.

Folgende Gehirne wurden ausgewertet:

Gruppe 1: KONTROLLGRUPPE=NORMALGEHIRNE

Als Normalgehirne gelten in dieser Arbeit Gehirme von Menschen,bei denen
laut Krankengeschichte und Sektionsprotokoll kein Verdacht auf eine Gehirn-
erkrankung,besonders im Bereich des extrapyramidalmotorischen Bereichs,
aufkam.
Untersuchte Fille:
1. A 58: Rechte und linke Hemisphére
- mannlich
Todesalter: 24 Jahre
Hauptleiden: Lungenruptur nach Messerstich
Todesursache: Verblutungsschock
Hirngewicht: 1383 g in Formol
2. A 85: Linke Hemisphdre
"~ weiblich
Todesalter: 30 Jahre
Hauptleiden: Polytraumatisierung bei Verkehrsunfall
Todesursache:Herz-Kreislaufversagen bei Fettembolie und
hypovoldmischem Schock

Hirngewight: 1 150 g in Formol
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3. A 70: Linke Hemisphére
weiblich
Todesalter: 35 Jahre
Hauptleiden:Veronalvergiftung

Todesursache: Lungenentziindung
Hirngewicht: 1240 g in Formol

"

4. A 77: Linke Hemisphire

mannlich

Todesalter: 37 Jahre

Hauptleiden: -

Todesursache: Dekapitation (1943)

Hirngewicht: 1468 g in Formol

5. A 6l: Linke Hemisphire
ménnlich
Todesalter: 38 Jahre
Hauptleiden:Chronische Glomerulonephritis
Todesursache:Herz-Kreislaufversagen bei Coma uraemicum
Hirngewicht: 1550 g (Frischgewicht)

6. A 97: Linke Hemisphidre
ménnlich
Todesalter: 39 Jahre
Hauptleiden: Pleuritis exsudativa unklarer Genese
Todesursache:Rechtsherzversagen bei Lungenarterienembolie
Hirngewicht: 1322 g in Formol

7. A 74: Linke Hemisphdre
minnlich
Todesalter: 40 Jahre
Geltungsbediirftiger Psychopath;Tochter mit Status dysmyelinatus
des Pallidum mit Krdmpfen (Fall C 57) seit der Geburt
Hauptleiden: -
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Todesursache: Dekapitation (1935)
Hirngewicht: 1298 g in Formol

8. A 65: Linke Hemisphare
weiblich
Todesalter: 40 Jahre
Hauptleiden: Veronalintoxikation
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen
Hirngewicht: 1310 g (Frischgewicht)

9. Al02: Linke Hemisphdre
weiblich
Todesalter: 41 Jahre
Hauptleiden: Uterusatonie post partum
Todesursache:Herz-Kreislauf-Versagen
Hirngewicht: 1165 g in Formol

10. A 56: Rechte und linke Hemisphare
mannlich
Todesalter: 61 Jahre
erbliche Sehschwidche und Schwerhdrigkeit
Hauptleiden: Larynxcarcinom
Todesursache:Herz-Kreislauf-Versagen bei intraoperativer
Aspiration
Hirngewicht: 1330 g (Frischgewicht)

11. A 88: Linke Hemisphare
ménnlich
Todesalter: 62 Jahre
Hauptleiden:metastasierendes Magen-Carcinom
Todesursache:Herz-Kreislauf-Versagen bei Peritonitis

Hirngewicht: 1380 g in Formol
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12. A 64: Rechte und 1linke Hemisphdre
ménnlich
Todesalter: 84 Jahre
Hauptleiden: Pneumonie
Todesursache: Herz-Kreislaufversagen
Hirngewicht: 1400 g (Frischgewicht)
13. A 76: Linke Hemisphidre
weiblich
Todesalter: 99 Jahre
Hauptleiden: Pneumonie
Todesursache: Herz-Kreislaufversagen

Hirngewicht: 1080 g in Formol

Gruppe 2: CHOREA HUNTINGTON

Das von HUNTINGTON 1871 erstmals beschriebene Krankheitsbild ist ein Erb-
leiden mit dominantem Erbgang,das einen nicht heilbaren ProzeB darstellt.
Die Schwierigkeit bei diesem Krankheitsbild besteht darin,daB sich die
Krankheit erst relativ spdt manifestiert;zwischen dem 25. und 55.Lebensjahr.
Nach PANSE (1942) liegt das mittlere Manifestationsalter bei 37 bis 38 Jahren.
Das klinische Bild der Chorea Huntington besteht in der Progredienz
einerseits der Bewegungsstdrungen,andererseits der erheblichen psychischen
Verdnderungen,die spater oft auch mit einer Demenz einhergehen.
Der Tod tritt meist durch Kachexie und intercurrente Infekte ein (BODECHTEL,1974).
Untersuchte Fdlle:
1. C 35: Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 40 Jahre

F.A.:Schulbesuch nur bis zur 3. Klasse;mit 13 Jahren doppelseitige

Pneumonie,mit 18 und 30 Jahren Pleuritis.Ab 32.Lebensjahr

choreiforme Bewegungen,Grimassieren und Halluzinationen.
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Mit 40 Jahren erhebliche Demenz,Euphorie.Dauer der Chorea
Huntington 8 Jahre.
Hauptleiden:Chorea Huntington
Todesursache: Pneumonie,Herz-Kreislauf-Versagen
Hirngewicht: 948 g (Frischgewicht).
2. C 47: Rechte und linke Hemisphire
weiblich
Todesalter: 41 Jahre
F.A.:Mutter unruhig,leicht erregbar,Schwester der Mutter hat
E;gabfe

E.A.:Mit sechs Jahren Laufen und Sprechen gelernt;Schulbesuch bis

zur dritten Klasse der Hoheren Schule;erstes Hindezittern und
schleppender Gang schon vor der Hochzeit mit 27 Jahren;bald
darauf "sehr zappelig",undeutliche Sprache,gleichgiiltig.Mit 34
Jahren Anstaltsaufnahme;Diagnose:Chorea Huntington.Die Bewegungs-
stirungen nahmen zu,daneben bestand iiber Jahre das Bild einer
katatonie-@hnlichen Psychose,die mit Grimassieren,Sinnestduschungen
und Wahnvorstellungen einherging.
Mit 41 Jahren zeigte sie ein dement-euphorisches Verhalten.
Dauer der Chorea Huntington: 15 Jahre
Hauptieiden: Chorea Huntington
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Pneumonie
Hirngewicht: 956 g (Frischgewicht)

3. C 50: Linke Hemisphdre
weiblich
Todesalter: 48 Jahre
F.A.:Mutter mit 30 Jahren Chorea Huntington,starb mit 50 Jahren;
i;;aér der Mutter geisteskrank.Vater beging mit 50 Jahren Suizid.
Ein Bruder ist Epileptiker,die iibrigen Geschwister sind unauffillig.

Kind:debil,Zuckungen.
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C 14:

. C 45:
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E.A.:Mit 33 Jahren Endometritis post partum,danach erstmals

Zuckungen,Gleichgewichtsstdrungen.Mit 46 Jahren Intelligenz-
verlust,Geddchtnisschwund und Depressionen.48 jahrig akute
Nephritis,anschliessend exsudative Lobdrpneumonie;Dauer der
Chorea Huntington: 15 Jahre

Hauptleiden:1.Chorea Huntington,2.Rezidivierte Lungenarterien-
embolie,Lungeninfarkt,Pleuraempyem,Thrombose der Vena cava inf.
Todesursache:Rechtsherzversagen bei fulminanter Lungenarterien-
embolie.

Hirngewicht: 1056 g (Frischgewicht)

Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 55 Jahre

F.A.:Vater und Bruder Chorea Huntington;vier Kinder unauffidllig.

E.A.:Ab 39 Jahren Zuckungen.Mit 49 Jahren hospitalisiert,Demenz,

zunehmende Versteifung.

Dauer der Chorea Huntington: 16 Jahre

Hauptleiden: 1.Chorea Huntington,2.Abszedierte Bronchopneumonie
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen

Hirngewicht: 872 g (Frischgewicht).

Rechte und linke Hemisphdre

mannlich

Todesalter: 56 Jahre

F.A.:GroBmutter mit 59 Jahren und Mutter mit 51 Jahren an Chorea

Huntington erkrankt.

Die Frau des Patienten erkrankte in allen sieben Schwangerschaften
an Chorea gravidarum.Von ihren vier Kindern erkrankten drei an
Chorea minor,das eine davon mehrmals und spiter mit 22 Jahren an
Chorea Huntington.

E.A.: Schulbesuch bis zur zweiten Klasse.
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Mit 41 Jahren periodischer Trinker,Erregungszustidnde,motorische
Unruhe;Mit 54 Jahren geistig erheblich reduziert.

Dauer der Chorea Huntington: 15 Jahre

Hauptleiden: Chorea Huntington

Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Kachexie
Hirngewicht: 1117 g (Frischgewicht)

Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 72 Jahre

F.A.:Vater hatte Zuckungen der Schulter und des Kopfes.Zwei
EFEEér (einer ist Vater von C 35),litten an Zittern und
Zuckungen.

E.A.:Mit 54 Jahren leichte Zuckungen,mit 67 Jahren starke

Bewegungssttrungen.Wegen Debilitdt Aufnahme in eine Nervenklinik.
Mit 70 Jahren Mamma-Ca.

Dauer der Chorea Huntington: 18 Jahre

Hauptleiden: 1.Chorea Huntington,2.Schwere Lungentuberkulose,
3.Metastasierendes Mamma-Carcinom

Todesursache: Respiratorische Insuffizienz

Hirngewicht: 950 g (Frischgewicht)

Gruppe 3a: CHOREA MINOR (SYDENHAM) ET GRAVIDARUM

Die Chorea minor ist eine parainfektidse oder pararheumatische Erkrankung

im Gefolge einer Angina,Endocarditis,Myocarditis oder Polyarthritis.AuBerdem

gibt es noch dtiologisch ungekldrte Fidlle.

Nach uncharakteristischem Beginn treten alimdhlich die Zeichen der chorea-

tischen Bewegungsstdrungen an Arm-,Bein-,Rumpf- und Gesichtsmuskulatur auf.

Sie machen geordnete motorische Leistungen unmdglich.Auch bei Teichtem

Verlauf ist die Feinmotorik gestdrt.Eine Muskelhypotonie ist in der Regel

sehr ausgeprégt.AuBerdem fdllt immer eine erhebliche psychische Labilitdt
auf (BODECHTEL,1974).
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Die Chorea gravidarum ist als Sonderform der Chorea minor aufzufassen,da

bei beiden Choreaformen die Hauptsymptome identisch sind (SCHEID,1966).

Die Chorea gravidarum kann von einer exogenen Psychose begleitet sein.

Nach BODECHTEL (1974) bevorzugt sie Primipare und manifestiert sich bevor-

zugt in den ersten drei Schwangerschaftsmonaten.

Sie zeigt meist einen schwereren Verlauf als die Chorea minor,sowohl

hinsichtlich der Bewegungsstdrungen,als auch der psychischen Erscheinungen

(PINELES,1913;WILSON und PREECE,1932;THIELE,1933).

Untersuchte Fdlle:

1.

2.

Bu 61:

Ep 14: Linke Hemisphdre

mannlich
Todesalter: 11 Jahre

E.A.: Erkrankung im Alter von acht Jahren im AnschluB an eine

Angina an Chorea minor und starb an rekurrierender Endokarditis.
Hauptleiden:Rezidivierende Mitral- und Aortenklappenendokarditis.
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen

Hirngewicht: 1417 g in Formol

Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 34 Jahre

E.A.: Mit 15 Jahren kardial bedingte Ohnmachten,dann 19-jihrig

Chorea minor.Dauer ein Jahr.Als 29 Jihrige erkrankte sie an akut
fieberhaftem Gelenkrheumatismus.Sie 1itt ab dem 30.Lebensjahr an
zunehmender Herzschwiche,ein Jahr spdter an Enzephalitis,im
AnschluB daran postenzephalitischer Parkinsonismus.Mit 34 Jahren
treten akustische sowie optische Halluzinationen und Verfolgungs-
wahn hinzu.

Hauptleiden: 1.Pellagra,2.Postenzephalitischer Parkinsonismus

Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen
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Hirngewicht: 1176 g (Frischgewicht)
Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 54 Jahre

E.A.: Mit sieben Jahren schwere Chorea minor,mit zwanzig Jahren

starke Endokarditis;seitdem Vitium cordis mit Gfter auftretenden
Dekompensationserscheinungen.Mit 52 Jahren totaler Herzblock,zwei
Jahre spdter wiederum Adams-Stokes-Anfdlle.
Hauptleiden:Rezidivierende Endokarditis der Mitral- und Aorten-
klappe mit kombiniertem Vitium.
Todesursache:Herz-Kreislaufversagen

Hirngewicht: 1410 g in Formol.

Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 57 Jahre

E.A.:Zwischen dem 6. und 15. Lebensjahr dreimal Chorea minor.

Sehr schlechte Schiilerin.Vitium cordis.Mit 50 Jahren linksseitige
Lahmung.

Hauptleiden:Mitralklappenendokarditis mit kombiniertem Mitral-
vitium

Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen

Hirngewicht: 1020 g (Frischgewicht)

Fall der Chorea gravidarum

Linke Hemisphire

weiblich

Todesalter: 29 Jahre

E.A.:Niemals ernstlich krank gewesen;ab Mens III 1itt sie an
;;;;1gem Erbrechen,so daB sie kiinstlich ernahrt werden muSte.

Sie magerte innerhalb von sechs Wochen stark ab.Nach dem Auf-

hdren des Erbrechens begann ein Verwirrtheitszustand mit
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choreatischen,schlieBlich athetotischen Bewegungsstdrungen.
Hauptleiden: 1.Vitium cordis,2.Encephalitis haemorrhagica,
3. Chorea gravidarum
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Vitium cordis
Hirngewicht: 1113 g in Formol.

Gruppe 3b: CHOREA MINOR mit STRIATUMNEKROSEN - SONDERFALL-Bu 11

Das Gehirn Bu 11 wird in dieser Arbeit gesondert untersucht,da die die
Chorea minor begleitende Cerebralsklerose in beiden Striata zu erheblichen
Nekrosen gefiihrt hat.LANGE und THURNER (1974) stellten stark verminderte
absolute Nervenzellzahlen fest,die durch die umfangreichen Nekrosen
des Striatum mitbedingt sind.LEWY (1923) fand bei zwei Fdllen von arterio-
sklerotischer Chorea Vertdungsherde in der Hirnrinde und in erheblich
griBerer Ausdehnung im Striatum.Dagegen zeigte das Globus pallidus trotz
einer Erweichung keinen Nervenzellausfall.Ansonsten konnte er im iibrigen
Zentralnervensystem die bekannten Befunde bei Cerebralsklerose bestdtigen.
Untersuchter Fall:
1. Bu 11: Rechte und Tinke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 64 Jahre

E.A.: Mit 16 Jahren Chorea minor.Seit dem 33. Lebensjahr bis

;;;‘Tode hospitalisiert.

Iwangsbewegungen, Bewegungsstereotypien.

Hauptleiden: 1.Schwere allgemeine Arteriosklerose und Koronar-

arteriosklerose,alter Herzinfarkt,beidseitige Striatumnekrose,

2.Dementia praecox.

Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen

Hirngewicht: 1242 g (Frischgewicht)
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Gruppe 4: ATYPISCHE CHOREA

Als atypische Chorea beschreibt PATZIG (1939) F&lle progredienter Chorea-
formen,bei denen sich nach eingehenden genealogischen Nachforschungen
keine weiteren Erkrankungen von chronisch-progressiver Chorea bei Sippen-
mitglieder finden lassen.
HOPF (1952) stellt Bu 42 als eine Sonderform der Chorea dar,bei der sich
auf dem Boden einer Subchorea nach einem Infekt eine progrediente chorea-
tische Erkrankung entwickelte.
Untersuchter Fall:
1 Bu 42: Linke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 19 Jahre

F.A.: GroBvater und GroPmutter sowie Vater und Mutter sind

Cousin und Cousine.
Mutter macht einen schwachsinnigen Eindruck.

E.A.: Seit friihester Kindheit choreatische Zuckungen in den

Handen,mit zwi1f Jahren zweimal etwa einstiindige Krampfanfdlle
mit BewuBtlosigkeit.Sie sei als Kind immer kirperlich schwdchlich
gewesen,habe die Hilfsschule besucht.Sie lernte weder lesen,
schreiben noch rechnen.
Wochen vor dem Tod hochgradige motorische Unruhe und choreatische
Zuckungen am ganzen Kérper,in den letzten Tagen Fieber und
fiinf generalisierte Krampfanfidlle.
Hauptleiden: atypische Chorea
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Pneumonie
Hirngewicht: 1100 g (Frischgewicht).

Gruppe 5: SUBCHOREA

Die Subchorea wird ebenso wie die Chorea Huntington dominant vererbt,zeigt
aber keinen progredienten Verlauf und behdlt wdhrend des ganzen Lebens den

Status einer rudimentdren Chorea (VOGT,C. und 0.,1937;PATZIG,1939).
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Untersuchte Félle:(Halbschwestern)

1.

2.

C 15:

C 1z:

Rechte und 1inke Hemisphdre

weiblich

Todesalter: 78 Jahre

F.A.: Ober fiinf Generationen fand B.PATZIG in der Sippe von

C 15 und C 12 hdufig auftretende,leichte choreatische,nicht
progrediente Bewegungssttrungen:Greif- und Zupf-Bewegungen,
Stérungen der Mimik,sowie allgemeine motorische Unruhe.

E.A.: Mit zehn Jahren einmal "Krdmpfe" gehabt;widhrend des ganzen

Lebens leichte Bewegungsunruhe,besonders in den Hinden und in
der mimischen Muskulatur.

Hauptleiden: Pernicidse Andmie,funikulire Myelose
Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Kachexie
Hirngewicht: 1220 g (Frischgewicht)

Rechte und 1inke Hemisphire

weiblich

Todesalter: 89 Jahre

E.A.: Allgemeine Bewegungsunruhe,gehduft finden sich Greif- und

Zupfbewegungen,in den letzten zehn Jahren kommen zunehmend
athetotische Bewegungen der distalen Extrdmitdten-Abschnitte
hinzu.Ab dem 85. Lebensjahr - nach mehreren Schlaganfdllen und
voriibergehenden Ldhmungen - dauernd bettligerig.

Hauptleiden: Allgemeine Arteriosklerose

Todesursache: Herz-Kreislauf-Versagen bei Kachexie

Hirngewicht: 1015 g (Frischgewicht)

Die Aufbereitung der Serienschnitte erfolgte einheitlich nach der im VOGT"

schen Institut iiblichen Methode (VOGT,1940).

Die Gehirne wurden in 4% igem Formalin fixiert und nach Entfernung der

Hirnhdute fotografiert.Ober die aufsteigende Alkoholreihe wurden die
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Gehirne entwdssert,in Paraffin eingebettet und anschlieBend wurden
Frontalschnittserien angefertigt.

Die Schnittdicke der Prdparate betrug 20 Pm.deder 20. Schnitt wurde zur
Zelldarstellung mit Kresylechtviolett geférbt,jeder 50.Schnitt zur Mark-

scheidenfarbung mit Hamatoxilin nach Heidenhain-Woelcke.

2.2  MeTHODEN

2.2.1 HIRNGEWICHT

Die Hirngewichte wurden den Krankengeschichten entnommen.Faktoren,die auf
das Hirngewicht EinfluB haben,sind bei SPANN und DUSTMANN (1965),BAUCHOT
(1967) und BLINKOV und GLEZER (1968) dargestellt.

2.,2.2 SCHRUMPFUNGSFAKTOR

Die histologische Prdparation bewirkt eine Schrumpfung des Materials,deren
Umfang mittels Schrumpfungsfaktor wiedergegeben werden kann (BLINKOV und
GLEZER, 1968 ;ROMEIS,1968;HOPF und CLAUSSEN,1970;LANGE und THURNER,1974).
Er gibt das Verhdltnis des Hirnfrischvolumens zum Hirnvolumen nach der
Prdparation an.Die Schrumpfung wirkt sich nicht nur auf die Gesamtvolumina
der untersuchten Gebiete aus,sondern auch auf die numerischen Zelldichten,
da die Zellen ndher aneinanderriicken.
Der Schrumpfungsfaktor wurde mit Hilfe zweier Verfahren bestimmt.Zuerst
wurde das Schnittserienvolumen der Hemisphdre auf das Hirngewicht bezogen
und dann der Quotient der linearen Dimensionen der Hemisphdre vor und
nach der Prdparation bestimmt.Der Schrumpfungsfaktor wurde schlieBlich
als Mittelwert dieser beiden Faktoren wiedergegeben (LANGE und THURNER,
1974).

SF = ( SFg +SFy) 1 2

SF = Schrumpfungsfaktor
SFg = der auf das Gewicht bezogene Schrumpfungsfaktor

SFy = der auf die linearen Dimensionen bezogene Schrumpfungsfakror
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Beide Verfahren zur Bestimmung der Schrumpfung sind allerdings fehler-
behaftet.Durch die oben beschriebene Berechnung auf zwei unabhingigen
Wegen 14Bt sich aber der relative Fehler auf ca. 10% limitieren.

2.2.3 SCHNITTSERIENVOLUMINA

3 in unserer Arbeit,eines

Das Schnittserienvolumen (Ssv),gemessen in mm
Kerngebietes ist durch folgende Formel bestimmbar,wobei F=Schnittfldche
und D=Schnittabstand ist:

FXD

Ssv = i
(Tineare VergrtBerung)

Der Schnittabstand wurde definiert als die Summe der benachbarten Halb-
abstdnde zweier Schnittebenen.Dadurch wurde der Tatsache Rechnung ge-
tragen,dap die Schnittfolge nie villig regeiméBig ausfdllt.Zur Messung des
Schnittserienvolumens der Hemisphdaren und des Cortex wurden vergriBerte
Fotografien der Markscheiden-geférbten Schnitte im Abstand von 0,6 bis

2 mm planimetriert.Beim Nucleus ruber benutzten wir 10-fach vergrtBerte
Fotografien Niss1-gefdrbter Schnitte im Abstand von in der Regel 0,5 mm.
Zur Flichenmessung benutzten wir das elektronische Scheiben-Rol1-Plani-
meter Ott - Zuse.

Damit konnte das Schnittserienvolumen aus den Werten der Schnittabstinde
und der Schnittfldchen errechnet werden.Um die Frischvolumina der Ge-
hirne und des Kerngebietes zu bestimmen,muB das Schnittserienvolumen

mit dem Schrumpfungsfaktor multipliziert werden.Fiir die Frischvolumina
ergibt sich dann nach dem Potenzproduktgesetz ein relativer Fehler von

11%.
2.2.4 NuMERISCHE ZELLDICHTEN

Die numerischen Zelldichten sind definiert als die Anzahl der Zellen pro

Volumeneinheit des Gewebes,in unserem Fall pro m3.

Die Bestimmung der numerischen Zelldichten fiihrten wir mit Hilfe eines
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binokularen Mikroskops der Firma E. Leitz Gmbh mit achtfacher Okularver-
groBerung,einer ZwischenvergriBerung von 1,0 und einem Objektiv mit
25-facher VergridBerung aus.Die GesamtvergriBerung betrug somit das 200-
fache.

Da die gesamte Schnittdicke durchmustert wurde,zdhlten wir die Zellen in
jedem Gesichtsfeld in einem Gewebsquader aus,dessen Hohe durch die Schnitt-
dicke ( 20 pm ) des Prdparates und dessen Seitenldnge durch ein in das
Okular eingelegte HAUG sche Zahlgitter gegeben war.lLetzteres hatte 121
Schnittpunkte und eine Kantenlange von 0,51 mm nach Eichung.

Damit stand das Volumen des Gewebsquaders fest:

( 0,51 nm)? x 0,02 mm = 0,005202 mm".

Durch Multiplikation mit dem Faktor 192,2 ergab sich die Anzahl der Zellen
pro .

Gezdhlt wurden nur Nervenzellen mit Nucleolus und alle Gliazellkerne.Die
Zellen,die auf der oberen und der rechten Begrenzungslinie des Z#hl-
quadrates lagen,wurden mitgezdhlt,nicht dagegen die Zellen auf dem 1inken
und unteren Zghlgitterrand.

Die pars parvocellularis unterteilten wir auf den Frontalschnitten mittels
einer horizontalen und vertikalen Achse in vier etwa gleich groBe
Quadranten,die wir gesondert auswerteten.Die einzelnen Quadranten wurden
mit den Ziffern 1 bis 4 so gekennzeichnet,daB immer der dorso-mediale
Quadrant die Nummer 1 erhielt,der dorso-laterale die 2,der lateral-untere
die 3 und der medial-untere die 4.

Bei der Nervenzellzdhlung wurde folgendes Zdhlschema angewandt:im dorso-
medialen Quadranten wurden jeweils fiinf Gesichtsfelder,in den iibrigen

drei Quadranten jeweils drei Gesichtsfelder ausgezdhlt.Damit die Schnitt-
serien reprasentativ durchmustert werden konnten,wurden die Gesichts-

felder gleichmdBig iiber das ganze Kerngebiet verteilt.AuBerdem gewdhr-

leistete ein Hand-Scanningtisch einen konstanten Schrittabstand zwischen
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den einzelnen Gesichtsfeldern.Bei der numerischen Nervenzellzdhlung wurde
im medial-oberen Quadranten mit fiinf Gesichtsfeldern horizontal ein Abstand
von 0,7 mm und vertikal von 1,0 mm zwischen den einzelnen Gesichtsfeldern
gewdhlt,wdhrend dieser Abstand bei den iibrigen drei Quadranten horizontal
und vertikal 1,0 mm betrug.Auf Strichlisten notierten wir die gewonnenen
Daten,die anschlieBend per Computer ausgewertet wurden.
Die Gliazellen wurden insgesamt ohne Beriicksichtigung der bekannten Arten
erfaBt.Hierbei wurden in den vier Quadranten des Nucleus ruber jeweils
drei Gesichtsfelder ausgezdhlt.Der Abstand zwischen den einzelnen Gesichts-
feldern betrug dabei in allen Quadranten horizontal und vertikal 1,0 mm.
Es wurde ebenfalls mit dem oben erwdhnten binokularen Mikroskop der Firma
E. Leitz Gmbh gearbeitet:einer 8-fachen OkularvergroBerung und einem
Objektiv von 40-facher VergriBerung.Die GesamtvergrioBerung betrug somit
das 320-fache.
Die Kantenldnge desselben HAUG schen Z&hlgitters,das schon bei der
numerischen Nervenzellzdhlung verwendet wurde,betrug bei dieser Untersuchung
0,323 mm nach Eichung.Das Volumen des Gewebsquaders,der bei der Glia-
zellzdhlung durchmustert wurde,belief sich folglich auf (0,323 rm]2 X
0,02 mm = 0,00208658 mm°.Durch Multiplikation mit dem Faktor 479,3 ergab
sich die Anzahl der Gliazellen pro m3.01e Festlegung des Stichproben-
umfangs erfolgte so,daB der Prozentuale Fehler ( F% ),der den Standard-
fehler des Mittelwertes ( S ) in Prozent des Mittelwertes ( X ) angibt,
Sy - 100
F% =
X
nicht mehr als 10% betrug.Hierfiir muBten zur Bestimmung der numerischen
Nervenzelldichte 14 Gesichtsfelder pro Prdparat,fir die numerische Glia-
zelldichte 12 Gesichtsfelder pro Prdparat ausgezdhlt werden.

Die numerischen Zelldichten sind wesentlich durch die Schrumpfung des

Gehirns beeinfluft.Durch die Korrektur der in den Schnittserien erhobenen
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numerischen Zelldichten mit den jeweiligen Schrumpfungsfaktoren wird ein
interindividueller Vergleich erst mdglich.Die so gewonnenen korrigierten

numerischen Zelldichten beziehen sich auf einen nm3 Frischvolumen.

2.2.5 GLIAINDEX

Der Gliaindex stellt den Quotienten aus numerischer Gliazelldichte und
numerischer Nervenzelldichte dar.Er kennzeichnet die Anzahl Gliazellen
pro Nervenzelle in einem bestimmten Griseum.Dieser Index ist unabhangig

von Schrumpfungsvorgidngen.

2.2.6 ABSOLUTE ZELLZAHLEN

Das Produkt der Multiplikation der numerischen Zelldichte (Zellen/ m3)
mit dem Schnittserienvolumen {nma) ist die absolute Zellzahl (Zellen pro
Griseum).Diese GroBe erlaubt bei gleicher Farbung der Schnitte sowohl

den intra- als auch den interindividuellen Vergleich von Gehirnen.

2.2.7 VoLwETRISCHE ZELL- UND KERNDICHTEN

Durch die volumetrischen Dichten wird der Volumenanteil einer Struktur in
Relativwerten bezogen auf die zugehtrige Volumeneinheit des Gewebes ange-
geben.Mittels der von HAUG (1955) angegebenen "Treffermethode" wurden die
volumetrischen Dichten bestimmt.Hierbei versucht man mit Hilfe von Punkte-
zdhlen in der zweidimensionalen Schnittebene den relativen Volumenanteil
von Strukturen zu bestimmen.Die relativen Fldchenanteile von Strukturen,
die durch Zufallstreffer bestimmt werden,entsprechen dem relativen
Volumenanteil.Nur durch Verwendung sehr hoher VergridBerungen ist es
moglich einen dreidimensionalen mikroskopischen Schnitt auf eine zwei-
dimensionale Ebene zu reduzieren,da nur dann die Tiefenschdrfe ausreichend

klein ist.Sie darf nach HAUG (1955) 1 pm nicht iiberschreiten.

Zur Bestimmung der volumetrischen Zell- und Kerndichten wurde ebenfalls

mit einem binokularen Mikroskop der Firma E. Leitz Gmbh gearbeitet bei
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einer 100-fachen Objektiv-VergrdBerung (U1-Immersion),einer Apertur von
1,32 sowie mit einem Okular von 10-facher VergriBerung.Bei einer einfachen
IwischenvergriBerung betrug die GesamtvergrdBerung 1000.

Dabei errechnete sich die objektive Tiefenschirfe auf 0,60 pm,die subjektive
auf 0,36 pm und damit die Gesamttiefenscharfe auf 0,96 pm.Hiermit waren die
Bedingungen nach HAUG hinsichtlich der Tiefenschdrfe erfiillt.

Das ins Okular eingelegte HAUG sche Zdhlgitter hatte 121 Schnittpunkte.

Als Treffer wurden nur solche Schnittpunkte des Zdhlgitters gewertet,die
uUber scharf erscheinenden Zellanteilen zu liegen kamen.Die mit Beginn der
Zéhlung eingestellte Ebene in Prdparatmitte wurde nicht verstellt.Wir
arbeiteten an einem Leitz-Orthoplan mit programmierbarem Scanningtisch,
durch den wir mittels Knopfdruck in exakten Schrittabstdnden die Priparate
auswerten konnten.

Beim volumetrischen Nervenzellzdhlen hatten wir in dem medial-oberen
Quadranten 20 Gesichtsfelder pro Schnitt,bei den iibrigen drei Quadranten
Jjeweils 13 Gesichtsfelder pro Schnitt,wédhrend bei dem volumetrischen
Gliazellkernzédhlen in dem medial-oberen Quadranten drei Gesichtsfelder,

in den librigen jeweils zwei pro Schnitt ausgewertet wurden.

Dabei hatten wir folgende Abstd@nde zwischen den einzelnen Gesichtsfeldern
gewahrt:bei den Nervenzellen im medial-oberen Quadranten horizontal 0,2 mm
und vertikal 0,4 mm.In den iibrigen Quadranten betrug der Abstand horizontal
0,3 mm und vertikal 0,6 mm.Bei den Gliazellen wurde ein Abstand in allen
Quadranten vertikal und horizontal von 1 mm gewdhlt.

Auch hier wurden die anfallenden Daten,wie bei den numerischen Dichten,

auf Strichlisten festgehalten und spater per Computer ausgewertet.
2.2.8 ABSOLUTE ZELLVOLUMINA

Durch Multiplikation der volumetrischen Zelldichten mit dem Frischvolumen
des Griseums erhdlt man das absolute Zell- und Zellkernvolumen in einem

bestimmten Kerngebiet.Um vergleichbare Ergebnisse zu erhalten,miissen,wie
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bei den numerischen Zelldichten,die Zellvolumina mit dem Schrumpfungs-

faktor korrigiert werden.

2.2.9 PerikarvoN-NUcLEUS-RELATION

Die Perikaryon-Nucleus-Relation ergibt sich aus der Relation von Plasma-
und Kerntreffern.

2,2.10 MrTTLERES EINZELVOLUMEN DER ZELLEN UND KERNE

Das mittlere Einzelvolumen der Zellen beziehungsweise der Kerne ergibt sich
als Quotient aus volumetrischer Dichte und numerischer Dichte.

Hierbei ist der Schrumpfungsfaktor der Gehirne zu beriicksichtigen.
2.3 STATISTIK

Fiir die Auswertung der Rohdaten,die bei der Zellzihlung und Planimetrie
ermittelt wurden,benutzten wir einen Taschenrechner und den Tischcomputer
Hewlett-Packard 9825 A des Instituts fiir Hirnforschung.Hiermit wurden
Mittelwerte,Standardabweichungen und relative Fehler der Parameter der
einzelnen Gehirne bestimmt (CLAUSS und EBNER,1972;SACHS,1968 und 1972).

Die ermittelten Ergebnisse wurden anschlieBend mittels des SPSS-Programms
(Statistical Package for the Social Sciences) (NIE et al.,1978) im Rechen-
zentrum der Universitdt Diisseldorf detailliert ausgewertet.

Die Mittelwerte der Dichten,die fiir jeden Serienschnitt eines jeden Gehirns
bestimmt wurden,untersuchten wir auf systematische Verdnderungen in fronto-
okzipitaler Richtung mit Hilfe von Diagrammen (SPSS-Scattergram) und Kor-
relationsanalysen (Rangkorrelationen nach KENDALL und SPEARMAN)(SIEGEL,1976).
Von jedem Gehirn wurden die Mittelwerte der Schnitte zu einem Gesamtmittel-
wert zusammengefaBt und auf Normalitdt gepriift durch den KOLMOGOROV-SMIRNOV-
Test.

Innerhalb der Kontrollgruppe sollten bei drei Gehirnen maskulinen Geschlechts,
A 58,A 56,A 64,durch den t-Test fiir abhingige Stichproben eventuelle

Differenzen zwischen rechten und linken Hemisphdren registriert werden.



- 29 -

AuBerdem wurden mit Hilfe des t-Testes fiir unabhéngige Stichproben und
des MANN-WHITNEY-Testes (= U-Test) eventuell bestehende Unterschiede
zwischen Gehirnen weiblichen und mdnnlichen Geschlechts gesucht.

Bei jeder einzelnen Hemisphdre und bei jeder Gruppe wurden die Zelldichten
der vier Quadranten mit der Zwei-Weg-Rangvarianzanalyse nach FRIEDMAN auf
signifikante Unterschiede gepriift.AnschlieBend wurden mittels der Rang-
korrelation nach SPEARMAN die Altersabhidngigkeit der morphometrischen
GrdBen gepriift.

Gruppenunterschiede priiften wir mittels der Ein-Weg-Rangvarianzanalyse
nach KRUSKAL und WALLIS (H-Test).Mittels t-Test wurde die Gruppe der
weiblichen Chorea-Huntington-Fdlle mit den weiblichen der Kontrollgruppe
verglichen.

Zuletzt wurden die Korrelationen zwischen Striatum,Pallidum,Nucleus
subthalamicus (Untersuchung von LANGE und THURNER,1974) und Nucleus

ruber parametrisch (Produkt-Moment-Korrelation nach PEARSON) und nicht-
parametrisch (Rangkorrelation nach SPEARMAN) untersucht.

Um die Zusammenhange zwischen den Variablen zu veranschaulichen,fertigten
wir mit Hilfe des Scattergram-Programms Grafiken in Form eines zwei-
dimensionalen Koordinatensystems an.

Zur Kennzeichnung des Signifikanzniveaus benutzten wir nach SACHS (1972)

folgende Sternsymbolik.
0,05 * p > 0,01 5 % Niveau *

0,01 ® p > 0,001 1 % Niveau .-
0,001 ® p 0,1% Niveau »"a
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3. ERGEBNISSE

3.1 HIRNGEWICHT.LINEARE DIMENSIONEN UND SCHRUMPFUNGSFAKTOREN DER HEMISPHAREN

3.1.1 HiRNGEWICHT

Das Hirngewicht zeigte einen deutlichen Geschlechtsdimorphismus.Der Unter-
schied zwischen dem Hirngewicht der Midnner und dem der Frauen betrug bei
unseren Normalgehirnen 15% und war auf dem 1% Niveau signifikant.Die Hirn-
gewichte der weiblichen Chorea Huntington-Fdlle lagen mit 19,4% unter den
Werten der Kontrollgruppe mit einer Signifikanz von 0,1%.Siehe hierzu die
Tabelle 1.Das Hirngewicht wurde in Bezug auf das Alter in Abbildung 1 dar-
gestellt.Hier zeigte sich,daB besonders die frilhverstorbenen Chorea-Fdlle
gegeniiber den Normalgehirnen verminderte Werte aufweisen,wdhrend sich keine
wesentlichen Differenzen der iibrigen pathologischen Fdlle zu der Gruppe 1
fanden.

Tabelle 1:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

des Hirngewichts ( g).

& relative Differenz ?
Gruppe | n = 5, Gi;;pe g- Gi;;pe n 3 s
1 |11 1400 84 - 18* 5 1190 89
2 2 1120 82 - 20 - 17 - 19 6 960 66
3 1 1420 0| + 1 - 20 -1 4 1180 167
Bu 11| - - - - 5 + 4 | 2 120 104
4 - * % = & - 8 1 1100 O
5 - - - - - - 6 4 1120 145

( * = Signifikanzniveau nach t-Test)

Zum Vergleich dienten uns die von JURGUTIS (1957) gefundenen Werte des

menschlichen Hirngewichts,die in Tabelle 2 zusammengestellt wurden.Es zeigte
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sich dabei eine gute Obereinstimmung mit unseren Ergebnissen.
Korrelationen zwischen KorpergrtBe und Hirngewicht wurden von CHRZANOWSKA
und KRECHOWIECKI (1975) bei 1664 menschlichen Gehirnen untersucht.Sie
fanden die niedrigsten Mittelwerte des Hirngewichts bei den kleinsten Korper-
1&ngen.
Tabelle 2:
Mittelwerte des Hirngewichts des Menschen und seine Variabilitdt innerhalb

zweier Altersgruppen.

Geschlecht Lebensalter Mittelwerte (X) des Zahl der Fille (n)

- (J) Hirngewichts (g)
o
> M~
o & % 21 - 30 1 309,1 65
=
= 9 41 - 90 1.218,0 28
A=
| e |
8 d 17 - 40 1 454,85 105
=
& a1 - 100 1 422,91 91

3.1.2 LineARE DIMENSIONEN DER HEMISPHAREN

In Tabelle 3 wurden die linearen Dimensionen der Hemisphdren vor der Prd-
paration zusammengetragen.Zwischen den Normalgehirnen und den Chorea-Fdllen

ergaben sich keine wesentlichen Unterschiede.

3.1.3 SCHRUMPFUNGSFAKTOREN

Die unterschiedlichen AusmaBe der Schrumpfung der einzelnen Gehirne zeigten
sich deutlich in Tabelle 4.Die groBe Schwankungsbreite des Schrumpfungsfaktors,
die von 1,65 bis 2,77 reichte,offenbarte,daB bei einem interindividuellen
Vergleich die verschiedenen Parameter nicht direkt miteinander verglichen
werden kdnnen.Der Mittelwert der Schrumpfungsfaktoren,der 2,05 betrug,zeigte
eine gute Obereinstimmung mit den fiir diese Methode angegebenen Schrumpfungs-
werten von BLINKOV und GLEZER (1968).Es ergaben sich keine signifikanten
Unterschiede bei der Priifung der Schrumpfungsfaktoren der weiblichen mit

denen der mé@nnlichen Normalgehirne,ebenso bei der Priifung der Schrumpfungs-
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Tabelle 3:

Lineare Dimensionen der Hemispharen vor der Prédparation.

Gruppe Geschlecht n Lange (mm) Breite (mm) Hdohe (mm)
Min Mittel Max Min Mittel Max Min Mittel Max

5 145 159 168 63 66 67 96 102 113

' i" 11 159 167 178 65 71 75 96 102 113
3 6 151 157 161 60 64 66 87 92 97

¢ J 2 165 170 174 70 71 72 102 104 105

. ] 6 166 168 180 68 69 70 87 93 1N
d" 1 170 72 105

4 [ 1 162 61 100

5 % 4 160 163 166 63 65 66 96 97 99

faktoren der weiblichen Normalgehirne mit denen der weiblichen Chorea
Huntington-F&llen durch den t-Test.
Tabelle 4:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der Schrumpfungsfaktoren.

Gruppe Geschlecht n _ SFg SFL SF

X SX X Sx X SK

5 2.01 .04 1.78 .17 1.90 .10

1" 2.23 .24 1.81 .18 2.02 .20

6 2.30 .55 1.83 .33 2.11 .44
2 2.63 .36 2.19 .28 2.41 .3

2.22 .29 1.83 .16 2.03 .22
1 2.38 .00 1.88 .00 2.13 .00

Bu 11 2 2.16 .33 1.73 .46 1.95 .18

1 2.25 .00 2.03 .00 2.14 .00

w
© |90 [0 [qo |yt [qw
[=)]

4 1.87 .03 1.73 .06 1.80 .0
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3.2 HeMISPHEREN- UND CORTEXFRISCHVOLLUMINA

Die Frischvolumina der Hemisphdren bezogen auf das Alter wurden in
Abbildung 2 dargestellt,die des Cortex in Abbildung 3.Die Gruppenmittel-
werte mit Standardabweichungen der Hemisphiren- und Cortexfrischvolumina,
die auf Signifikanzen nach dem t-Test gepriift wurden,stellten wir in
Tabelle 5 zusammen.

Tabelle 5:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der Hemisphiren- und Cortex-

frischvolumina (cm3}.

Gruppe Geschlecht n  Frischvolumen Frischvolumen t-Test
der Hemisphdren des Cortex
. (em*) _{em*)
X Sy X Sy
zwischen
; 2 5 477* 50 243 3 der Gruppe 1
d 11 535 43 2711 25
zwischen
2 ['] 6 357** 32 176" 18 de; Gr‘ugpe 1
un er
d 2 438 45 224 24 Sribne. 2
] 4 456 55 216 M
3 o
d 1 538 51 287 29
Bu 11 [ 2 475 52 212 34 -—
4 Q 1 445 48 216 40 -
5 [ 4 456 49 206 10 ---

{ * = Signifikanzniveau)

Aus der Tabelle 5 konnte ein Unterschied zwischen dem Hemisphirenfrisch-

volumen der weiblichen und dem der mé@nnlichen Normalgehirne von 11% abgelesen
werden,der auf dem 5% Niveau signifikant war.Dagegen ergaben sich bei dieser
Gruppe beziiglich des Cortexfrischvolumens bei einem Unterschied von 10% keine

Signifikanz,da hier eine stidrkere Streuung vorlag.
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Filr den Vergleich der weiblichen Normalgehirne mit den weiblichen Charea
Huntington-Fdllen 1ieB sich aus Tabelle 5 eine Signifikanz auf dem 1%
Niveau feststellen,sowohl fiir die Differenz bei den Hemisphirenfrisch-
volumina ( 23%),als auch fiir den Unterschied bei den Cortexfrischvolumina

( 24%).Fiir den ménnlichen Chorea Huntington-Fall 1ieB sich kein statistisch
gesicherter Unterschied zu den mdnnlichen Normalgehirnen feststellen,obwohl
er deutlich unter dem Vertrauensbereich lag.

Zwischen den Normalgehirnen und den iibrigen pathologischen Fdllen ergaben

sich keine wesentlichen Unterschiede.

3.3 MNucLeus RUBER

3.3.A Pars MAGNOCELLUILARTS DES NUCLEUS RUBER

Die histologischen Daten dieser Arbeit sollten sowohl in der Pars parvo-
cellularis als auch in der pars magnocellularis erhoben werden.

Doch zeigte es sich,daB der groBzellige Anteil maximal nur auf acht
Schitten getroffen war,da die Hemisphiren in Richtung der FOREL" schen
Achse geschnvitten waren.Der Nucleus ruber hat aber seinen gridSten Durch-
messer in Richtung der MEYNERT schen Achse.

Wir konnten bei unseren Schnittserien Zellzahlen zwischen einer und 15
groBen Nervenzellen pro Schnitt feststellen.Daraus lieB sich die absolute
Zellzahl der pars magnocellularis nur grob auf weniger als 300 Zellen
schdtzen .GROFOVA und MARSALA (1960) gaben eine absolute Zahl von 150-

200 Zellen fir die pars magnocellularis an.

Die durchschnittliche Linge der pars magnocellularis bei unseren Gehirnen
betrug 1,6 bis 3,2 mm.MASSION (1971) fand hierfiir eine L&nge von 3 mm,
wahrend OLZEWSKI und BAXTER (1954) einen Wert von 1 mm fanden.

Wegen der geschilderten viel zu geringen Menge an auswertbaren Gesichts-
feldern in der pars magnocellularis muBten wir fiir den weiteren Unter-
suchungsgang den groBzelligen Anteil des Nucleus ruber vernachldssigen.
Die nachfolgenden Befunde konnten dann nur noch fiir die pars parvocellularis

erhoben werden.
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3.3.8  PARS PARVOCELLULARIS DES NUCLEUS RUBER

3.3.1 EINZELVOLUMINA,NUMERISCHE UND VOLUMETRISCHE ZELLDICHTEN
3.3.1.1 ALLGEMEINE ERGEBNISSE

Vor den Mittelwertsberechnungen und -vergleichen priiften wir,ob bei den
numerischen oder volumetrischen Zelldichten ein Trend in fronto-okzipitaler
Richtung vorlag.Wir benutzten dafiir die Rangkorrelationen nach KENDALL und
SPEARMAN.Es fand sich jedoch bei keiner Hemisphdre eine konstante Abhdngig-
keit der Zelldichten von der Lage in fronto-okzipitaler Richtung,wie in der
Tabelle 6 fiir die Normalgehirne und der Tabelle 7 fiir die pathologischen
Félle dargestellt wurde.Wir konnten daher die Zelldichten fiir jeden
Quadranten der pars parvocellularis zu einem gemeinsamen Mittelwert zusammen-
fassen und mit diesen mittleren Zelldichten weiterrechnen.

Danach priiften wir bei jedem Gehirn die vier Quadranten auf signifikante
Unterschiede beziiglich der numerischen und volumetrischen Zelldichten.

Beim FRIEDMAN-Test mit anschlieBendem WILCOX-WILCOXON-Test fanden sich

bei allen normalen und pathologischen Gehirnen gleiche Ergebnisse:aus der
Tabelle 8 war fiir die Normalgehirne,aus den Tabellen 9,10 und 11 fiir die
Chorea Huntington-,die Chorea minor- und Subchorea-Gruppe abzulesen,daB keine
signifikanten intra- oder interindividuellen Unterschiede fiir das Zellmaterial
in den vier Quadranten feststellbar waren.

Chi-Quadrat~R stellte die PriifgriBe des FRIEDMAN-Testes dar.In den Spalten
und Zeilen wurden die Rangsummen der vier Quadranten vermerkt.Signifikante
Differenzen wurden mit den entsprechenden Sternchen gekennzeichnet.Mit der
Abkiirzung n.s. wurden die nicht signifikanten Unterschiede bezeichnet.
Signifikante Differenzen fanden sich nur bei den numerischen Nervenzelldichten
zwischen dem dorso-medialen Quadranten und den librigen drei,nicht aber
zwischen den Quadranten zwei bis vier.Die Mittelwerte der Quadranten zwei

bis vier konnten daher fiir die einzelnen Gridfen zu einem gemeinsamen Mittel-

wert,den wir mit der Ziffer 9 kennzeichneten,zusammengefaBtwerden.
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Tabelle 6:

Signifikante Rangkorrelationen nach KENDALL und SPEARMAN zwischen Zell-

dichten und Position in fronto-okzipitaler Richtung der Normalgehirne.

Nﬁ?erische Dicggen Volumetrische Dichten

Areal 1234 1234 1234 1234

Gehirn

70L +
62R + + + -
62L

[
3
|
+
+

58R
58L +
85L
77L
61L
97L + -
74L -
65L
102L
56R
56L
88L
64R -
64L +
76L - - +

R - - - - 2 - I - I I I




Tabelle 7:
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Signifikante Rangkorrelationen nach KENDALL und- SPEARMAN zwischen Zell-

dichten und Position in fronto-okzipitaler Richtung der Choreagruppen.

Numerische Dichten

NZ
1234

GZ
1234

Volumetrische Dichten
Z

1234

1234

15R
15L
12R
12L

14L

3L
61L
82L
94L
11R
11L

42L

o0 o0o0o0o0o0on

35L
47R
47L
50L
14L
45R
45L
32L




- 41 -

Tabelle 8:

KONTROLLGRUPPE: Priifung nach dem FRIEDMAN- und HI'LCOX-HILCGXON-TeSt,
ob sich das Zellmaterial intra- oder interindividuell unterscheidet.

durchschnittliches numerische
Einzelvol. NZ 'Xz,m.* Dichte NZ ')(2=25:*
R R
12 3 a4t i 2 3 & 0.
45 33 29 23 R 52 26.5| 31 | 20.5 R
35 n.s. | n.s. ** | 45 1 52 ¥ *x *k 52
29 n.s. {n.s. | 33 2 |31.5 ] ** n.s.| n.s.| 26.5
32 ”..,_ n.s. | 29 3 |27.5 | ** | n.s. n.s.| 31
34 23 4 19 e n.s.| n.s. 20.5
R 35 29 32 34 R 52 |31.5 | 27.5| 19
§=g_97 durchschnittliches 2,27.2:—3 volumetrische Dichte NZ
n=13  Einzelvol. GZ n=13
numerische Dichte GZ XZ Gli X 2-23.8%
=14, F** jaindex =23.8
R R
1 2 3 4 oldw 1 2 3 4 n=13
47.5( 29.5| 29 24 R 13 37 39 41 R
47.5 * * * 147.5 1 40 kol *k *k 13
23 ik n.s. |n.s. |29.5 2 24 n.s. | n.s.| 37
31.5| n.s. | n.s. n.s. | 29 3 42 0-,,. n.s.| 39
28 * | n.s. [n.s. 24 4 37 41
R |[47.5] 23 |31.5| 28 R| 40 24 42 37
%15,5** volumetrische Dichte GZ XE=7-4 Plasma-Kern-Relation

n=13 n=13
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Tabelle 9:

CHOREA HUNTINGTON-GRUPPE: Priifung nach dem FRIEDMAN- und WILCOX-WILCOXON-Test,
ob sich das Zellmaterial intra- oder interindividuell unterscheidet.

durchschnittliches numerische
i 2 : 2
Einzelvol. NZ X R=7-6 Dichte NZ X f=12ee
1 2 3 g0 1 2 3 ™ naig
10 12 14 14 R 24 9.5 |13.5 1 R
18.5 * n.s.| n.s.| 10 1 24 ** In.s. * 24
11.5 n.s.| n.s.| 22 2 15 n.s. n.s. | n.s.| 9.5
13 % ns.| 14| 3 |12.5] * |n.s. n.s.| 13.5
17 14 4 8.5 ** |n.s. |n.s. n
R | 18.5] 11.5] 13 17 F—R 24 15 [12.5 | 8.5
§=3,25 durchschnittliches X§=|3*t volumetrische Dichte NZ
n=6 Einzelvol. GZ n=6
numerische Dichte GZ Xﬁud.s Gliaindex .X§=|3.4**
1 2 3 4 6 1 2 3 47 6
16 20 1 13 R 6 21 14 19 R
19.5 n.s.|n.s.|n.s.| 16 1 24 % n.s.| * 6
13 | n.s. n.s. |n.s. | 20 ? 12 * n.s.| n.s.| 21
11.5| n.s.| n.s. n.s. | 1 3 |8.5 ** |n.s. n.s.| 14
16 | n.s.| n.s. [ n.s. 13 g |15.5|n.s.[n.s. |n.s. 19
R | 19.5( 13 [ 11.5]| 16 R 24 12 |8.5. |15.5
2. ; ; 2213.25%%
g=3-75  volumetrische Dichte GZ R Plasma-Kern-Relation

n=6 n=6



Tabelle 10:

CHOREA MINOR-GRUPPE: Priifung nach dem FRIEDMAN- und WILCOX-WILCOXON-Test,
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ob sich das Zelimaterial intra- oder interindividuell unterscheidet.

durchschnittliches numerische 2
Einzelvol. NZ 'xg. 2 Dichte NZ R=12**
1 2 3 s 1 2 3 4 s
9 13| 14| 14| R 20 [ 14 ] 8| 8| R
18 9 20 n.s * * 20
2
13 . 13 12 | n.s. n.s.| n.s.| 14
12 % 14 7.5 | * [n.s n.s.| 8
7 14 10.5 | n.s. | n.s. | n.s 8
. 0 F N 1 R| 20 | 12 [7.5 |10.5

X §=7 durchschnittliches

2
X g=10*  volumetrisché Dichte NZ

n=5 Einzelvol. GZ 5 n=5 i
numerische Dichte GZ XR=2 G1iaindex x g=11.4%*
1 2 3 4% 12 4" g
14| 9 13 [ 14 R 50 11 |17 7] R
15 14 20 ns.| * | | s
9.5 % 9 7| * n.s. [n.s. | 1
13 4 13 13 | n.s.| n.s. n.s. | 17
12.5 14 10 | n.s.| n.s.n.s. 17
R| 15[9.5 | 13 |12.5 R 2 | 7|13 ] 10

volumetrische Dichte GZ

Z 11
R Plasma-Kern-Relation

n=5
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Tabelle 11:

SUBCHOREA-GRUPPE: Priifung nach dem FRIEDMAN- und WILCOX-WILCOXON-Test,
ob sich das Zellmaterial intra- oder interindividuell unterscheidet.

durchschnittliches > numerische 2
Einzelvol. NZ K g2 Dichte NZ Y
1 2 3 “ 1 2 3 4o
7 5 3 5 R 8 4 45| 3.5 R
5 7 1 8 8
7 %s 5 | 2|5 % a
4 2% 3 | 3|3 %s 4.5
4 5 4 4 3.5
R 5 7 4 “ R 8 5 3 4
-XZ 1.8 2 2 ;
g=1-8 durchschnittliches X §=4-2  volumetrische Dichte NZ
n=2 Einzelvol. GZ 3 n=2
numerische Dichte GZ XR*LS Gliaindex X§=3-6
1 2 3 4 T2 3 4"
6 3 5 6 R I 2 6 6 6 R
|
6 6 1|8 i 2
»
6 %8 3| 2 |s s 6
4 Q‘r 5 3 2 ”.‘r 6
&4 6 4 5 6
R 6 6 4 4 R 8 5 2 5
XE:Lz volumetrische Dichte GZ X§=5,4 Plasma-Kern-Relation

n=2 n=2
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Bei den Gliazelldichten war die Differenz zwischen dem dorso-medialen und
den iibrigen drei Quadranten nicht mehr signifikant,da die Werte des dorso-
medialen Quadranten nur noch geringfiigig liber denen der anderen lagen.

Bei den volumetrischen Dichten der Nervenzellen ergab sich bei der Kontroll-
gruppe ein auf den 0,1% Niveau signifikanter Unterschied zwischen dem dorso-
medialen und den iibrigen Quadranten,wdhrend dieser Unterschied bei der Chorea
Huntington-Gruppe nur noch auf dem 1% Niveau signifikant war.

Bei den iibrigen pathologischen Gruppen mit kleineren Stichprobenumpféngen
waren die Mittelwertunterschiede zum Teil nicht mehr signifikant,entsprachen
aber dem Trend der Kontrollgruppe.

Danach erst wurden beim Nucleus ruber signifikante Geschlechtsunterschiede
gesucht. Es zeigten sich jedoch weder bei den Zelldichten noch bei den Zell-
groBen Unterschiede,so daB fiir Frauen und Manner gemeinsame Mittelwerte
angegeben wurden.

SchlieBlich wurden bei drei ménnlichen Gehirnen aus der ersten Gruppe
zusdtzlich zur linken auch die rechte Hemisphdre ausgewertet.Zweimal,bei

A 58 und A 56,war die rechte, einmal,bei A 64,die linke Hemisphdre grifer
als die kontralaterale.Die griBere Hemisphdre enthielt in diesen Fdllen

auch jeweils den grdBeren Kern mit einer hdheren Nervenzellzahl.

3.3.1.2 Korr1GIERTE NUMERISCHE DICHTEN DER NERVENZELLEN

Bei den numerischen Nervenzelldichten ergaben sich keine statistisch nach-
weisbaren Geschlechtsdifferenzen nach ‘dem t-Test und dem MANN-WHITNEY-Test.

Die Altersverteilung der numerischen Nervenzelldichten des ersten und des aus
den iibrigen drei gemittelten Quadranten zeigen die Abbildungen 4 und 5.

Auch hieraus 1ieB sich kein Geschlechtsunterschied ablesen.

Die Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der numerischen Dichten der
Nervenzellen wurden in Tabelle 12 fiir die Kontrollgruppe und die pathologischen
Fdlle festgehalten. Gegeniiber der Kontrollgruppe zeigten alle Chorea-Félle
hishere Werte. Die Chorea Huntington- und Chorea minor-Gruppe hatten eine um

10% griBere numerische Nervenzelldichte,der Sonderfall Bu 11 sogar eine bis
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30% groBere Dichte. Dabei ist allerdings zu beriicksichtigen,daP alle Ab-
weichungen der pathologischen Fidlle von der Kontrollgruppe im Bereich der
Streuung der Normalgehirne lagen.

Tabelle 12:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

der numerischen Dichten der Nervenzellen ( NZ/ mm3}

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenz
= = zur Gruppe 1

X Sy X Sy pars 1 pars 9
1 16 768 132 361 106 - -

2 8 811 144 398 67 + 5.6 + 10.2

3 5 819 79 405 61 + 6.6 + 12.2

Bu 11 2 896 18 489 8 + 16.7 + 35.5

4 1 800 0 418 0 + 4.2 + 15.8

5 4 911 29 447 33 + 18.6 + 23.8

Bei allen Gruppen hatte der erste Quadrant deutlich hthere Dichten der
Nervenzellen als die iibrigen drei.Nach dem FRIEDMAN-Test waren diese Unter-
schiede bei den Normalgehirnen auf dem 0,1% Niveau,bei den pathologischen

Gruppen auf dem 1% Niveau signifikant.

3.3.1.3 KorrIGIERTE NUMERISCHE DICHTEN DER GLIAZELLEN

Die Abbildungen 6 und 7 zeigen die Altersverteilung der korrigierten numerischen
Gliazelldichten der Quadranten 1 und 9. Die Gruppenmittelwerte sind mit
Standardabweichungen in Tabelle 13 zusammengefaBt.

Wie bei den oben beschriebenen korrigierten numerischen Nervenzelldichten,

lieB sich auch bei den numerischen Gliazelldichten weder ein Geschlechts-

dimorphismus noch eine Altersabhingigkeit nachweisen.Die pathologischen

Fdlle hatten auch hier fast durchweg hthere Werte der numerischen Dichte der

Gliazellen als die erste Gruppe.Die Unterschiede zwischen den Normalgehirnen
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und den Chorea - Fdllen waren nicht signifikant.
Bei den numerischen Gliazelldichten hatte der erste Quadrant nahezu die
gleichen Werte wie die iibrigen drei Quadranten.

Tabelle 13:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

der numerischen Dichten der Gliazellen {103621m3).

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenz
- - zur Gruppe 1
X Sy X Sy pars 1 pars 9
1 16 51 5.89 46 4.60 - -
2 8 52 10.00 52 9.53 + 2.0 + 13.0
3 5 53 6.00 54 5.54 + 4.0 + 17.4
Bu 11 2 59 .91 50 .25 + 15.7 + 30.4
4 1 51 .00 51 .00 .0 + 10.9
5 4 60 2.12 59 2.92 + 17.6 + 28.3
3,3.1.4 GLIAINDEX

Beim Gliaindex, der von Schrumpfungsvorgingen unabhingig ist,konnte keine
Alters- und Geschlechtsabhdngigkeit nachgewiesen werden.

Bei den Normalgehirnen kamen im dorso-medialen Quadranten 68 Gliazellen

auf eine Nervenzelle,wihrend in den Quadranten zwei bis vier 139 Gliazellen,
also zweimal so viel,auf eine Nervenzelle kamen.Die pathologischen Fille
hatten durchweg einen niedrigeren Gliaindex als die Kontrollgruppe.

Die Differenzen der Chorea- zu den Normalgehirnen lagen alle im Streuungs-

bereich der ersten Gruppe.Siehe dazu Tabelle 14 und die Abbildungen 8 und 9.

3.3.1.5 VoLuveTRISCHE DICHTEN DER NERVENZELLEN

Die Altersverteilung der volumetrischen Nervenzelldichten geht aus den Ab-

bildungen 10 und 11 hervorEine deutliche Differenz zwischen den pathologischen
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Tabelle 14:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

des Gliaindex.

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenz
b s X s zur Gruppe 1
. X X pars 1 pars 9

1 16 68 11.12 139 48.44 - =

2 8 65 2.32 130 12.46 - 4.4 - 6.5
3 5 65 2.33 134 20.39 - 4.4 - 3.6
Bu 11 2 66 .34 123 1.61 - 2.9 - 11.5
4 1 64 .00 122 .00 - 5.9 - 12.2
5 4 66 2.33 132 6.4 -2.9 - 5.0

Fdllen und der Kontrollgruppe konnte man schon aus den Abbildungen der
volumetrischen Nervenzelldichten erkennen.In Tabelle 15 wurden die Gruppen-
mittelwerte mit ihren relativen Differenzen und Standardabweichungen dar-
gestellt.Es TieBen sich keine statistisch gesicherten Einfliisse durch Alter
und Geschlecht nachweisen.

Wie bei den numerischen Nervenzelldichten zeigte der erste Quadrant bei

allen Gruppen auf dem 1% beziehungsweise 5% Niveau signifikant hhere Werte
als die iibrigen drei Quadranten.

Alle pathologischen Fdlle zeigten einen deutlichen Anstieg der volumetrischen
Nervenzelldichten im Vergleich zur Kontrollgruppe.Im ungepaarten t-Test lieB
sich eine auf dem 1% Niveau signifikante Differenz der ersten und der zweiten
Gruppe nachweisen.Diese Differenz war jedoch bei der Priifung mit der Ein-Weg-
Rangvarianzanalyse nach KRUSKAL-WALLIS (H-Test) nur noch auf dem 5% Niveau
signifikant.

Die Subchorea-Gruppe und die atypische Chorea zeigten mit 25% ein etwa gleich
hohen,aber nicht signifikanten Anstieg der volumetrischen Nervenzelldichten

gegeniiber den Normalgehirnen.
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Tabelle 15:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

der volumetrischen Dichten der Nervenzellen ( vol %,).
(Treffer/121 Punkte)

Gruppe Geschlecht n pars 1 pars 9 relative Differenz
- » zur Gruppe 1
X Sy X s, pars 1 pars 9
5 8.94 .46 3.47 .44
1 g - -
A 1" 8.62 .60 3.66 .35
3 % 6 10.45 .22 5.39 .48 + 16.9 + 40.2
& 2 10.49 .16 5.75 .21 + 21.7 + 57.0
g 2 4 10.48 .39 5.58 .41 + 16.9 + 52.9
o' 1 10.19 .00 4.76 .00 + 18.2 +30.0
Bu 11 3 2 11.30 .28 6.30 .80 + 29.6 + 75.0
4 3 1 10.10 .00 4.57 .00 + 15.8 + 26.9
5 q_ 4 9.83 .33 4,53 .27 + 12.7 + 25.8

3.3.1.6 VouuMETRISCHE DICHTEN DER GLIAZELLKERNE

Fiir die volumetrischen Gliazelldichten konnte keine Altersabhdngigkeit und
keine Beeinflussung durch das Geschlecht nachgewiesen werden.

Die Abbildungen 12 und 13 zeigen die volumetrischen Gliazelldichten in ab-
hingigkeit vom Alter.In Tabelle 16 wurden die Gruppenmittelwerte mit Standard-
abweichungen und relativen Differenzen angegeben.

Wie schon bei der numerischen Gliazelldichte fanden sich auch hier keine sig-
nifikanten Differenzen zwischen dem ersten und den iibrigen dreéi Quadranten.
Die pathologischen Gruppen hatten alle hdhere volumetrische Gliazelldichten
als die Kontrollgruppe.Zwischen der ersten und der zweiten Gruppe lieB sich
eine auf dem 1% Niveau signifikante Differenz nachweisen,die jedoch bei der

Priifung mit der Ein-Weg-Rangvarianzanalyse nach KRUSKAL-WALLIS (H-Test) nur
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noch auf dem 5% Niveau signifikant war.
Die Subchorea-Gruppe und die atypische Chorea hatten eine um 10% griBere
volumetrische Gliazelldichte als die Normalgehirne.

Tabelle 16:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichung und relativen Differenzen (%) der

volumetrischen Dichten der Gliazellkerne ( vol %).

Gruppe Geschlecht n pars 1 pars 9 relative Differenz
- zur Gruppe 1
X s, X Sy pars 1 pars 9
[ 5 8.42 .79 7.67 .86
1 a -
d 11 8.59 .97 7.87 .87
2 '} 6 11.12 .31 10.75 .30 + 321 + 40.2
& 2 11.30 .42 10.55 .07
3 $ 4 12.45 .93 11.73 .70 + 47.9 + 52.9
L 1 9.70 .00 10.13 .00
Bu 11 ' 2 15.10 .28 11.83 .80 + 76.8 + 51.5
4 2 1 9.80 .00 8.83 .00 + 14.8 + 13.1
5 2 4 9.20 .59 9.17 .46 + 7.2 + 17.4

3.3.1.7 EINZELVOLUMINA DER NERVENZELLEN

Die Werte der Einzelvolumina sind der Tabelle 17 und den Abbildungen 14 und

15 zu entnehmen.

Es konnten keine signifikanten Alters- und Geschlechtsdifferenzen festgestellt
werden.Die Nervenzellen der Kontrollgruppe hatten ein mittleres Einzelvolumen
der Nervenzellen von 11 000 me.Die grofte Differenz zu den Normalgehirnen

zeigte die Chorea Huntington-Gruppe mit 13 bis 30% griBeren Einzelvolumina.
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Tabelle 17:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der Einzelvolumina der Nerven-

zellen (10 pm°) und relativen Differenzen (%)

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenzen
X Sx X Sx pa::rleruppep;rs 9

1 16 11.73 2.47 10.78 3.49 - -
2 8 13.30 2.41 14.05 2.27 + 13.4 + 30.3
3 5 12.79 1.3t 13.55 1.64 + 9.0 + 25.7
Buil1 2 12.61 .57 12.91  1.86 + 7.5 + 19.8
4 1 12.63 .00 10.92 .00 + 7.7 + 1.3
5 4 10.79 .18 10.16 .65 - 8.0 - 5.8

Die Chorea minor-Fidlle und der Sonderfall Bu 11 hatten 25 beziehungsweise

20% groBere Volumina,wdhrend die atypische Chorea keine nennenswerte Differenz
zur ersten Gruppe zeigte.

Die Subchorea-Gruppe hatte als einzige pathologische Gruppe um 6 - 8% kleinere
Einzelvolumina als die Normalgehirne.Die Differenzen der Choreafdlle zu der

Kontrollgruppe waren nicht signifikant.
3.3.1.8 EINZELVOLUMINA DER GLIAZELLKERNE

Aus den Abbildungen 16 und 17,die die Altersverteilungen der Einzelvolumina
darstellen,lieBen sich keine Altersabhdngigkeiten ablesen.In Tabelle 18 wurden
die Gruppenmittelwerte der Einzelvolumina der Gliazellkerne aufgefiihrt.

Die Normalgehirne hatten ein durchschnittliches Gliazellkernvolumen von 170 |um3.
Die gréBten Einzelvolumina fanden sich bei der Chorea Huntington- und Chorea
minor-Gruppe, die 25 - 32% groBere Einzelvolumina als die Kontrollgruppe
hatten.Wie bei den Einzelvolumina der Nervenzellen hatten auch hier als ein-

zige die Subchorea-Fille kleinere Volumina als die erste Gruppe (9%).Die Unter-

schiede der Chorea-Gruppen zur Kontrollgruppe waren nicht signifikant.
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Tabelle 18:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der Einzelvolumina der Gliazell-

kerne (,.nna) und relativen Differenzen (%).

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenzen
x Sx X Sx pai:r16ruppep;rs 9
1 16 169 30 1 24 = -
2 8 220 43 213 44 + 30.2 + 24.6
3 5 224 33 216 33 + 32.5 + 26.3
Bu 11 2 255 9 197 13 + 50.9 + 15.2
4 1 193 0 174 0 + 14.2 + 1.8
5 4 153 6 156 7 - 9.5 - 8.8

3.3.1.9 PerixarYoN-NucLEUS-RELATION DER NERVENZELLEN

Es 1ieB sich keine Altersabhédngigkeit fiir die Plasma-Kern-Relation nachweisen.

Eine Geschlechtsdifferenz deutete sich mit einem Unterschied von 28% an.Die
Mittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen sind der Tabelle

19 zu entnehmen.Die Chorea-Fdlle zeigten alle in der pars 9 niedrigere Werte als
die Kontrollgruppe.Es 1ieBen sich jedoch keine signifikanten Ergebnisse nachweisen.

Tabelle 19:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen der Perikaryon-Nucleus-Relation und

relativen Differenzen.

Gruppe n pars 1 pars 9 relative Differenzen
i i zur Gruppe 1

X Sy x Sx pars 1 pars 9

1 16 1.97 .18 1.87 .56 o -
2 8 2.01 .05 1.49 .09 + 2.0 - 20.3
3 5 1.99 .07 1.47 .09 + 1.0 - 21.4
Bulil 2 1.90 .03 1.39 .05 - 3.6 - 25.7
4 1 1.89 .00 1.63 .00 - 4.1 - 12.8

15.5

5 4 1.89 .09 1.58 .04 -4
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3,3.2  ABSOLUTVOLUMINA UND ABSOLUTZAHLEN
3.3.2.1 LAnee DES NUCLEUS RUBER NACH DER PREPARATION

Die Nucleus ruber-Werte der Linge nach der Prdparation sind in Tabelle 20 auf-
gefilhrt.

Bei der Kontrollgruppe zeigte sich eine Differenz zwischen der kleinsten

(3,98 mm) und grdBten Linge (7,96 mm) des Nucleus ruber von 4 mm.

Alle Werte der pathologischen F&lle lagen in dieser Spannweite,zeigten also keinen
wesentlichen Unterschied zur Kontrollgruppe.

Die Fdlle,bei denen wir zur linken Hemisphdre zusdtzlich die rechte auswerteten,
zeigten keine signifikanten Differenzen zwischen den Nucleus ruber-Lingen der
beiden Hemisphdren.Es konnte auch kein Geschlechtsunterschied bei der Linge des
Nucleus ruber nachgewiesen werden.

Der Mittelwert von 5,72 mm der Linge des Nucleus ruber der Kontrollgruppe zeigt
eine gute Obereinstimmung mit dem ebenfalls beim Menschen gefundenen Wert (6 mm)
von OLZEWSKI und BAXTER (1954).Dagegen liegt die von MASSION (1971)angegebene

Ldnge der pars parvocellularis von 9 mm um 109,8% hdher.

3.3.2.2 KorRRIGIERTE FRISCHVOLUMINA

In den Abbildungen 18 und 19 sind die Frischvolumina des Nucleus ruber in Ab-
hangigkeit vom Alter dargestellt.Besonders die friihverstorbenen Chorea-Fdlle
zeigten kleinere Frischvolumina als die Normalgehirne.Die Frischvolumina des
Nucleus ruber sind der Tabelle 21 zu entnehmen.

Bei der Kontrollgruppe hatten die weiblichen gegeniiber den ménnlichen Féllen

ein um 10% kleineres Volumen.Dieser Geschlechtsunterschied setzte zwar den

bei den Hemisphiren- und Cortexfrischvolumina gefundenen Trend fort,lief sich
aber statistisch nicht sichern.Signifikante Differenzen zwischen der Kontroll-
gruppe und den pathologischen Fdllen lieBen sich nicht nachweisen.Die groBtén re-
lativen Differenzen fanden sich zwischen Normalgehirnen und Chorea Huntington-,

Chorea minor- und dem Sonderfall Bu 11.
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Tabelle 20:

Gruppenmittelwerte der Ldnge (mm) des Nucleus ruber nach der Priparation

und relative Differenzen.

Gruppe Geschlecht n Ldnge (mm) nach der relative Differenz
Praparation zur Gruppe 1
Min  Mittel Max Mittel
% 5 4.48 5.71 6.48
1 f =
11 3.98 5.97 7.9
[ 6 3.40 4.50 5.00 - 21.19
2
d 2 3.40 4.50 5.00 - 24.60
'3 4 4.56 5.57 6.50 - 2.50
3
o 1 5.06 - 15.20
Bu 11 2 2 5.10 5.53 5.96 - 20.30
4 '] 1 4.88 - 14.60
5 '] 4 5.4 6.04 6.60 + 5.60

Erhebliche Unterschiede der Frischvolumina zwischen rechten und 1inken Hemi-
sphdren lieBen sich bei den Fidllen,bei denen beide Hemisphiren untersucht wurden,

nicht nachweisen.

3.3.2.3 ABSOLUTE ZAHL DER NERVENZELLEN

Die Altersverteilungen der absoluten Nervenzellzahlen sind in den Abbildungen 20,
21 und 22 dargestellt.Hieraus konnte man bei den iiber 80 jihrigen etwas niedrigere
Zellzahlen ersehen.In Tabelle 22 sind die absoluten Nervenzellzahlen fir die
einzelnen Gruppen aufgefiihrt.

Die roten Kerne der weiblichen Normalgehirne enthielten im Mittel 22% weniger
Nervenzellen als die mdnnlichen Normalgehirne.

P.u\.e Grund der kleinen Anzahl linker weiblicher Hemisphiren der ersten Gruppe

(n = 5) gegeniiber den linken ménnlichen Hemisphéren (n = 11) erreichte sehr



Tabelle 21:

=L

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

der Frischvolumina (mn3} des Nucleus ruber.

Gruppe Geschlecht n pars 1 pars 9 total relative Differenz
- = = zu Gruppe 1
X Sx X SX X Sx total
.9, 5 58 9 221 21 279 28
1 @ - - 10.
11 65 18 243 38 308 53
3 6 50 6 200 15 250 21 - 10.4
2 & - 27.
2 5 0 258 0 317 0 + 3.0
'3 4 5111 211 52 261 62 - 6.5
3 ] - 10.
1 5 0 231 0 28 0O - 7.0
Bu 11 % 2 50 0 188 0 239 0 - 14.3 -
4 g 1 63 0 250 0 313 0 + 12.2 -
5 $ 4 58 4 232 6 291 10 + 4.3 -

Tabelle 22:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)

der absoluten Nervenzellzahl (10° NZ).

Gruppe n pars 1 pars 9 total relative Differenzen
= = . zur Gruppe 1
X Sy X Sy X Sy pars 1 pars9 total
1 16 48.12 15.1 84.89 26.5 132.98 38.0 = - -
2 8 41.19 11.1 85.25 19.4 126.38 28.9 -14.4 + .42 - 5.0
3 5 42.56 9.3 86.05 19.2 128.72 26.8 -11.7 + 1.4 - 3.2
Bull 2 52.12 10.7 113.32 31.6 165.32 42.4 + 8.3 +33.5 +24.3
4 1 50.44 .0 104.617 .0 154.96 .0 + 4.9 +23.2 +16.6
5 4 54,75 4.2 109.89 21.9 164.59 25.7 +13.8 +29.4 +23.8
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wahrscheinlich der angedeutete Geschlechtsunterschied im t-Test keine Signi-
fikanz.

Relativ hohe absolute Nervenzellzahlen hatten der Sonderfall Bu 11 und die
Subchorea-Gruppe.Alle Unterschiede der pathologischen Fdlle zur Kontrollgruppe
waren jedoch nicht signifikant,da sie durchweg im Bereich der Spannweite der
Normalgehirne lagen.

Nur der friihverstorbene Chorea Huntington-Fall C 47 und der frilhverstorbene
Fall von Chorea gravidarum Gr 3 zeigten erniedrigte Zellzahlen,wdhrend,wie
oben beschrieben wurde,die Félle mit hdherem und hohem Todesalter im Norm-

bereich liegende Nervenzellzahlen aufwiésen.

3.3.2.4 ABsoLUTE ZaHL DER GLIAZELLEN

Die Altersverteilungen der Gliazellen zeigen die Abbildungen 23,24 und 25.
Wie bei den absoluten Nervenzellzahlen fanden sich auch hier bei den iiber

80 jdhrigen etwas verringerte absolute Zahlen der Gliazellen.

Ein Geschlechtsunterschied 1ieB sich ni¢ht nachweisen.

Auch hier zeigen die beiden friihverstorbenen Chorea-Fdlle C 47 und Gr 3
deutlich erniedrigte Zellzahlen (-30%).

Die Chorea Huntington-,Chorea minor-Gruppe und die atypische Chorea zeigten
im Normbereich der Kontrollgruppe liegende Gliazellzahlen.

Wihrend der Sonderfall Bu 11 mit 25% erhdhten Gliazellzahlen an der oberen
Grenze der Spannweite der Normalgehirne lag,fand sich bei der Subchorea-Gruppe
eine absolute Gliose mit 30% erhdhten Gliazellzahlen.Dadurch unterschied sich

die Subchorea deutlich von der Chorea Huntington.
Aus der Tabelle 23 sind die Mittelwerte der einzelnen Gruppen mit ihren Standard-

abweichungen und relativen Differenzen zu entnehmen.
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Tabelle 23:

Gruppenmittelwerte mit Standardabweichungen und relativen Differenzen (%)
derabsoluten 611azellzahl (10° Gz).

Gruppe n pars 1 pars 9 total relative Differenzen

- zur Gruppe 1
X Sy X Sy X Sy pars 1 pars 9 total

1 16 3.16 .73 10.71 1.01 13.87 1.53 - - =

2 8 2.67 .76 11.09 2.67 13.76 3.39 -15.6 +3.6 - .8
3 5 2.78 .65 11.46 2.52 14.24 3.12 -12.0 +7.0 - 2.7
Butt 2 3.44 .69 13.93 3.71 17.37 4.40 + 8.9 +30.1 +25.2

4 1 3.21 .00 12.73 .00 15.93 .00 + 1.6 +18.8 +14.9
5 4 3.63 .38 14.45 2.18 18.08 2.55 +15.0 +35.0 +30.4

3.3.2.5 KORRIGIERTE ABSOLUTE NERVENZELLVOLUMINA

Die Abbildungen 26,27 und 28 zeigen die Altersabhdngigkeit der absoluten
Nervenzellvolumina.Eine Altersatrophie deutete sich bei den liber 80 -
Jjdhrigen an.

Der Mittelwert der absoluten Nervenzellvolumina der Mdnner der ersten Gruppe
betrug 1,400 mmﬁ,der der Frauen dieser Gruppe 1,300 mm3.Damit deutete sich
auch hier ein Geschlechtsunterschied ( 14%) an.

Die Gruppen zwei,drei und finf zeigten im Mittel um 20% gridBere absolute
Nervenzellvolumina als die Kontrollgruppe.Dabei war aber nur die Differenz
der zweiten Gruppe im t-Test nach STUDENT auf dem 1% Niveau signifikant.
Die groBte Differenz zur ersten Gruppe fand sich bei dem Sonderfall Bu 11
mit fast 50%.Dabei ist allerdings die groBe Streuung der Einzelwerte,die
sicher auch methodisch bedingt ist,zu beriicksichtigen.

Die Gruppenmittelwerte der absoluten Nervenzellvolumina sind in Tabelle 24

festgehalten.



Tabelle 24:

Gruppenmittelwerte der korrigierten absoluten Nervenzellvolumina (m3)

mit ihren Standardabweichungen und relativen Differenzen (%).

Gruppe Geschlecht n pars 1 pars 9 total relative Differenzen
. _ = 2u Gruppe
X s, Xk s K s total g- d
[} 5 .52 .09 .76 .10 1.29 .18
1 7 - -12.2
11 .57 .17 .88 .16 1.44 .29
9 6 .50 .07 1.06 .12 1.56 .50 | + 21.3
2 P - 10.6
2 .51 .11 1.45 .00 1.73 .50
. 9 4 .53 .06 1.17 .29 1.71 .37 | + 32.7
+ .
' 1 .57 .00 1.10 .00 1.67 .00 22
Bull [ 2 .65 .11 1.43 .20 2.10 .30 | + 49.8 -
4 9 1 .64 .00 1.14 .00 1.78 .00 | + 27.6 y
5 [ 4 .60 .04 1.11 .16 1.70 .20 | + 21.7 E

3,3,2.6 KORRIGIERTE ABSOLUTE GLIAZELLKERNVOLUMINA

Die korrigierten absoluten Gliazellkernvolumina sind in den Abbildungen 29,30
und 31 dargestellt.Eine altersabhiingige Verteilung war hier nicht eindeutig
erkennbar.

Auch fiir diese morphologische GriBe deutete sich eine Geschlechtsdifferenz mit
12% an.

Wie bei den korrigierten absoluten Nervenzellvolumina fand sich auch hier fiir
die Chorea Huntington-Gruppe ein auf dem 1% Niveau signifikantes Ergebnis nach
dem gepaarten t-Test nach STUDENT.Nach der Ein-Weg-Rangvarianzanalyse nach
KRUSKAL-WALLIS war diese Differenz auf dem 5% Niveau sinifikant.

Mit einem 53%-Unterschied wies auch hier der Sonderfall Bu 11 die griBte
Differenz zur Kontrollgruppe auf.Bei der Beurteilung dieser Befunde muB

auch die groBe Streuung der Einzelwerte bedacht werden.

Die Gruppenmittelwerte der Gliazellkernvolumina sind in Tabelle 25 aufgefiihrt.
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Tabelle 25:

Gruppenmittelwerte der korrigierten absoluten Gliazellkernvolumina {mma}

mit ihren Standardabweichungen und relativen Differenzen (%).

Gruppe Geschlecht n pars 1 pars 9 total relative Differenzen
= - ~ zu Gruppe 1 -4
X s, X Sy X Sy total v?-
] 5 .51 .10 1.70 .10 2.17 .14
1 - - 14.4
& 11 .57 .20 1.93 .45 2.49 .60
) 6 .53 .07 2.11 .13 2.64 .20| + 21.6
2 - 9.8
' 2 .55 .11 2.77 .10 2.90 .64
9 4 .63 .12 2.45 .60 3.08 .69 + 42.0
3 + 6.5
d 1 .54 .00 2.3 .00 2.88 .00
Bui1 ? 2 .88 .15 2,76 .90 3.64 1.05| + 53.4 -
4 9 1 .62 .00 2.21 .00 2.83 .00 + 19.3 -
5 ] 4 .56 .08 2.25 .41 2.81 .50| + 18.4 -

3.3.3 KORRELATIONEN ZWISCHEN MucLEUs RUBER,HEMISPHARE ,CORTEX,STRIATUM,
PaLLipuM unD NUCLEUS SUBTHALAMICUS

Stochastische Zusammenhinge der Basalganglien priiften wir mit Hilfe der Rang-
korrelation nach SPEARMAN und der Produkt-Moment-Korrelation nach PEARSON.

In Tabelle 26 stellten wir die Korrelationskoeffizienten der Produkt-Moment-
Korrelation nach PEARSON mit ihren jeweiligen Signifikanzsymbolen zusammen.
Daraus waren keine signifikanten Zusammenhinge des Hemisphdren- und Cortex-
frischvolumens mit den Frischvolumina der Basalganglien zu erkennen.

Ebenso 1ieBen sich keine statistisch gesicherten Korrelationen zwischen den
Frischvolumina der Basalganglien untereinander feststellen,auBer die auf dem
5% Niveau signifikante zwischen der pars 1 des Nucleus ruber und dem Nucleus

subthalamicus.

Von grtiBerer Bedeutung als die Korrelationen der Frischvolumina waren die
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Tabelle 26:

Korrelationskoeffizienten der Produkt-Moment-Korrelation nach PEARSON

Absolute Nervenzellzahl
Hemi- | Cortex |Striatum|Pallidum| y N. ryber
. __|spire [ lat.|med.|subthal. | pars 1_{ total |
' 52475308 L1751 | .1619 | .2117 | k1. Nz
Striatum .2275 | -.1046
.3615.2032 -.0502 | .0492 | .1348 | gr. Nz.
Pall. lat 151 | L1703 | L4232 7044 .8541%1 .7564%4 Gago
Pall. med .2354 | 2125 .4494 | 7734 .6556% -3807 | 3251
N. subthal. .0850 | .0871 | -.0108 |.6649.4625 .7315%% 5493 %
o —
5 pars 1| -.2403 .0783 -.1812 |3286l.2362| .4777* -
UG S S _
o= ’.
total @ -.0586 | .2685 | -.4018 |1724-0049 .3808 5
: H
Frischvolumen

( * = Signifikanzniveau)
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Abhdngigkeiten der absoluten Nervenzellzahlen.Diese Korrelationen fielen im
allgemeinen hdher aus als die der Frischvolumina.Nur bei der Korrelation
Striatum - Pallidum war die Korrelation des Frischvolumens hiher,erklédrt
durch den hohen Anteil striofugaler Fasern am Pallidumvolumen.

Allerdings waren die positiven Korrelationskoeffizienten nur zwischen den
Nervenzellzahlen des Nucleus ruber und denen des Pallidum laterale und
denen des Nucleus subthalamicus signifikant. Mit diesen Kernen bestehen be-
kanntlich direkte Faserverbindungen.

In den Tabellen 27 und 28 und in den Abbildungen 32 bis 36 stellten wir

die bei den Normalgehirnen erhobenen Befunde der Basalganglien einander
gegeniiber.

Bei dem Vergleich der Chorea-Gruppen der Basalganglien untereinander fanden
sich keine positiven Korrelationen.Der Grund ist darin zu sehen,daB bei den
Chorea-Gruppen der di- und telencaphalen Kerne LANGE und THURNER (1974)
regeImiBig Nervenzellverluste feststellen konnten, wihrend sich beim Nucleus
ruber keine einheitlichen Zellverluste nachweisen 1iefen.

In den Tabellen 29 und 30 stellten wir die Befunde der Chorea-Gruppen im

Nucleus ruber zusammen.



Tabelle 27: Obersicht der trgebnisse bDeil den Normaigenirnen:

Striatum-,Pallidum- und Nucleus subthalamicus-Werte von LANGE und THURNER (1974) und die eigenen Ergebnisse vom Nucleus ruber.

e STRIATUM PALLIDUM s NCLELS RUBER
i kL. NZ R, NZ LAT MED Slj\[iﬂﬁﬂlﬂﬁn pars 1 | Pars2 | pars3 | pars U
1 '431 h 4lss 36:12 |31t 5 | 16226 [ 20229 |87+ 6 [3.8:5 | 36:5 | 34+ s
?hzﬁe) 1
7 4321114329 85: 3 i7.7: 9 |79:8|78:1
gl 20:2 {18+5 [19:5 | 200
Relation '
wz(x'u%rn-") 80+17 |9.4+20 | 80218 |69214 [11.7:25 |115:40 |106:39 l10&4::12
durchschnitt-
Tiches
Einzelvolumen
& () 6418 |69:18 170230 [170+27 {170+ 28 ;180225
Nz (\z/m®) | 11e1 | 6529 [440:80(330+50 | 202221292 5 {77010 E380:1;3(:: 380:120 ;'3502110
numerische (x10%) (x10%) ;
Dichte
6Z(10%2/m3 41134 67:8 | 637 Blee | 46:5 | 46:6 | 4527
T Sy B
614aindex 3.713 4 160: 38 |195+ 35 6812 14051 | 125249 | 145454
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Tabelle 28: Obersicht der Ergebnisse bei den Normalgehirnen:

Striatum-,Pallidum- und Nucleus subthalamicus-Werte von LANGE und THURNER (1974) und die eigenen Ergebnisse vom Nucleus ruber.

|

NUCLELS
X Sx T e PUBTHALANICLS i R
K. NZ | &R NZ LAT MED TOTAL 1 9
v 380 « 58 43224 | 1522 2.113: A 113‘ & g + 2 g + 2
kbsom 9 370 ¢ 97 39:14 [ 1526 | 2128 |[13:22 | D22 |O:
() O 5950 | 2e: 25:7 | 6:2 [19:s
Z 9Q 35:18 | 1.7+ 6 22:2 | Bbea [17:4
d 3 : 2 50+17 |85:19
109. 630 + 180 {520+ 160 {160+ 50 (30060 [135 ¢ 32
e ¢ 106« 1215 570 + :?3 470+ 170|140 30 [290¢70 ({12023 45+ 15 |75« 21
Absolut -
e o s 81 32:6 12 | 34:s | 110215
6Z(10%2) 318% ; ;2 63: f 266 3:2 | 30:7 | 105213
CAUDATUM | PUTAMEN '
brisch - o | 4Be7 | Bde1s [11702150 | 495265 [ 140220 | 31055 | 65:18 2454 39
v?:g“) Q| 42: .5[.‘ 103]4.7:. 5 [1090:220 [ 425290 | 123225 | 280:30 | 60:10 | 220:2
] | RS o S = P R : ad s =
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Tabelle 29: Obersicht unserer Ergebnisse im Nucleus ruber bei den Choreagruppen im Vergleich zu den Normalgehirnen.
- NORMAL GEHIRNE U'II]EA MINOR Sﬂ‘ﬂiﬁ;idl ATYPISCHE
X PARS 1 |PARS 9 | PARS PARS 9 [PARS 1 | PARS 9 [PARS 1 | PARS 9 |PARS PARS O [ PARS 1 | Pars 9

N 8,8 .6 /3,6 ,4|10,5 ,2(5,5 ,5|l0,4 ,4/54 ,5/11,5 ©O|6,3 ,8 |10,1 O (4,6 O0]10,1 ,2| 4,5 ,2
volumetrische

Dichte

( vol%e) L]

&z 8,6 ,91(7,8 ,8|11,0 ,1y0,7 ,3p11,91,5p1,4 ,9|15,3 o0f11,8 ,8 9,8 0|88 0| 9,2 ,6/ 9,2 ,6
O viion] 8% |8 2,01 | ,06 1,99 |,07 1,88| 0 1,89 |0 L9 | 01
M(lﬂapma) 11,7 2 (10,1 2 |12,8 3 (14,1 2 j12,8 1 13,6 2 }.3.0 of12,9 1,9|12,6 o0 |10,9 0| 10,7 ,1| 10,2 1
durchschnitt-

liches
Einzelvolumen
GZ{pma} 169 30 |171 20 |[220 40 (214 40 Pp24 30 [216 30 | 255 10 (197 10 |193 0174 0150 ,01] 153 ,01
NZ(NZ/HIIF) 770 130(378 100|848 148|398 67 |819 79405 61| 883 0489 8 |800 0(418 0935 "11 | 447 33
numerische

Dichte

3
GZ(103G2/III11) 51,2 6|(46,0 4 |52,4 10)51,8 9 |53,4 63,5 5|59,2 1|60,2 1 |50,8 0|50,8 0|61,2 1 |60,0 2
Gliaindex 68 111139 48 |65 21130 12 |65 2134 20| 66 ,31123 2 |64 01122 066 2 132 6
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Tabelle 30:

Obersicht unserer

Ergebnisse im Nucleus ruber bei den Choreagruppen im Veraleich zu den Normalgehirnen.

CHOREA SONDERFALL ATYPISCHE
& NORMALGEHIRNE HUNTINGTON CHOREA MINOR Bfu ?DHEA SUBCHOREA
PARS 1 | TOTAL PARS TOTAL PARS 1| ToTAL PARS TOTAL | PARS TOTAL | PARS 1 | TOTAL
NZ(102Nz) § [5:2 10 [12,9 1,6/5,4 ,4l16,7 1,0{5,3 9,5[17,0 3,7|6,6 1,0[20,9 2,9|6,4 O [17,9 O [5,8 ,5[16,7 2,3
#ls,5 1,5|14,4 2,9/5,1 1,1|17.4 4,5(5,7 0 16,7 O / / / / / /
Absolut -
Volumina
3
(mm )2 9 4,9 ,8|21,8 ,95,7 ,4|27,51,4/6,3 1,2/30,8 6,848,7 1,8[36,4 9,9|6,2 0 [28,3 0 |5,5 ,9[27,7 5,2
GZ(10°6Z) Tal5.5 1,6 |24,5 5,35,5 1,1[29,35,8/5,4 0 28,8 0 | / / / / /
\Z(10%2) & 46,5 14 |121 33|48,57 |141 13 |42,4 11 |132 29|52,1 11 |165 42 [s0,4 O |155 O | 54,84 |164 26
148,916 |139 40(33,89 [112 35(43,1 0 114 0O / / / / / /
Absolut-
Zahlen 4
&2(10%2) ¢ 2,9 ,6(13,4 1,3 3,2 ,.6|15,4 2,3 2,8 ,7|14,1 3,4 3.4 ,7|17,44,4/3,2 0159 0| 3,6,4[18,1 2,6
7| 3.2 ,8|14,1 1,4 2,2 ,6|12,1 3,7 2,7 0 |14,7 / / / / / /
Frisch. § |93 9 |280 30[51,7 4 |258 15(50,9 10 |261 62 58,0 10 |289 71 |63,1 0314 o0 59,2 6| 300 40
Volumen
(mm3) d7|63,6 15 |304 48|48,8 10 [270 59 56,0 01287 0 / / / / / /
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4, Diskussion
4,1 GrurPE DER NORMALGEHIRNE

Auf Arbeiten der Literatur iiber den Nucleus ruber bei Vigeln,Reptilien und

Karnivoren wird in der Diskussion nicht eingegangen,da die basalen Ganglien
dieser Tierarten strukturell und funktionell ganz verschieden von denen der
Primaten sind (KRIEG,1953).

Auch bei unseren Schnittserien zeigte sich,wie schon von HATSCHEK (1907),
MONAKOW v.(1909),STERN (1936),NATHAN und SMITH (1955),BUCY (1959) und

MASSION (1971) beschrieben,daB beim adulten Menschen die pars magnocellularis
nur noch rudimentdr ausgebildet ist.Sie liegt am kaudalen Pol der pars parvo-
cellularis (HATSCHEK,1907 ;MONAKOW v.,1909;CROSBY und LAUER,1959;VERHAART,1962;
TRUEX und CARPENTER,1969;MASSION,1971;WILLIAMS und WARWICK,1975;CARPENTER,1976).

MONAKOW v. (1909) und MASSION (1971) fanden in der pars magnocellularis etwa
zwei bis drei mal griBere Nervenzellen als in der pars parvocellularis,die in
kleinen Gruppen von jeweils 2 bis 6 Exemplaren zusammenlagen (MONAKOW v.,1909).
Bei unseren Normalgehirnen betrug die Linge der pars magnocellularis in fronto-
okzipitaler Richtung (FOREL"sche Achse) 1,6 bis 3,2 mm.Dieses Ergebnis stimmte
gut mit den angegebenen Werten von OLSZEWSKI und BAXTER (1954) lmm,GROFOVA und
MARSALA (1960) 3,2 mm und MASSION (1971) 3 mm iiberein.

Fiir die pars parvocellularis bestimmten wir bei unseren Normalgehirnen eine
gemittelte Lénge von 5,72 mm in fronto-okzipitaler Richtung (FOREL"sche Achse).
Auch diesesErgebnis 1ieB sich unter Berlicksichtigung der Achsenangabe in Ober-
einstimmung mit den Befunden der Literatur bringen.MONAKOW v. (1909) gab eine
Ldnge des gesamten Nucleus ruber in der MEYNERT schen Achse von 10 - 11 mm an,
WILLIAMS und WARWICK (1975) gaben ohne Achsenangabe einen Durchmesser des roten
Kerns von 5 mm an.Die Lidnge der pars parvocellularis in der MEYNERT schen Achse
gaben GROFOVA und MARSALA (1960) mit 9,6 mm an,wdhrend MASSION (1971) hierfiir
eine Ladnge von 9 mm in caudo-rostraler Richtung fand.

Der groBzellige Anteil des Nucleus ruber wurde bei unseren Frontalschnittserien
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jnsgesamt auf maximal 8 Schnitten pro Hemisphdre getroffen.Dabei TieBen sich
Zelizahlen zwischen 1 - 15 groBen Nervenzellen pro Schnitt feststellen.Somit
konnte die absolute Zellzahl der pars magnocellularis nur grob auf etwas weniger
als 300 Zellen geschitzt werden,das entsprach in etwa 2%eder Gesamtzahl der
Nervenzellen des Nucleus ruber.GROFOVA und MARSALA (1960),die die Form und
Struktur des Nucleus ruber beim Menschen an Hand von zwei Frontalschnittserien
und einer sagittal geschnittenen Serie untersuchten,gaben fiir die pars magno-
cellularis Nervenzellzahlen zwischen 150 und 200 an.

Auf Grund dieser niedrigen Nervenzellzahl 1&Bt sich vermuten,daP der groBzellige
phylogenetisch d@ltere Teil beim erwachsenen Menschen nur noch schwach ausge-
bildet ist zugunsten der griiBeren pars parvocellularis.

Den Befund von HATSCHEK (1907),MONAKOW v. (1909),STERN (1938),GROFOVA und

MARSALA (1960) und MASSION (1971),daB der groBzellige Anteil des Nucleus ruber
nicht auf den innerhalb der Ruberschale gelegenen kleinzelligen Anteil iibergreift,
konnten wir bestadtigen.

Die pars parvocellularis unterteilten wir auf den Frontalschnittserien mittels
einer horizontalen und vertikalen Achse in vier etwa gleich groBe Quadranten,die
wir gesondert auswerteten.OLSZEWSKI und BAXTER (1954) unterteilten beim Menschen
den Nucleus ruber in eine pars caudalis,oralis und dorso-medialis.PAPEZ und
STOTLER (1940) unterschieden ebenfalls beim Menschen eine pars dorsomedialis und
eine viel breitere pars ventrolateralis. Dieselbe Unterteilung wendeten KUYPER
und LAWRANCE (1967) beim Rhesusaffen an,wdhrend bei der Katze POMPEIANO und
BRODAL (1957) eine pars dorsomedialis,ventralis und ventrolateralis unterschieden
haben.

Wir haben unser recht willkiirliches Schema den oben beschriebenen Unterteilungen
vorgezogen,da nach morphologischen Gesichtspunkten die Grenzen in der pars
parvocellularis nicht exakt genug festzulegen waren.

In unseren vier Quadranten unterschied sich das Zellmaterial nicht signifikant,
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weder intra- noch interindividuell.Deutlich und signifikant nach der Zwei-Weg-
Rangvarianzanalyse nach FRIEDMAN unterschied sich jedoch der dorso-mediale
Quadrant von den iibrigen drei durch seine htheren Nervenzelldichten,wdhrend er
eine dhnliche Gliazelldichte wie die anderen Quadranten aufwies.

In der pars parvocellularis konnten wir keinen Trend bei den Zelldichten in
fronto-okzipitaler Richtung finden,entgegen der Angabe von STERN (1936),der
zwischen caudalen und oralen zelldichten Partien eine zellarme Partie fest-
stellte.

Das durchschnittliche Einzelvolumen der Nervenzellen im Nucleus ruber bei
unseren Normalgehirnen betrug 11 000 pma.i-lierzu waren in der Literatur keine
Angaben zu finden.

Jedoch fiir den Durchmesser der Nervenzellen des kleinzelligen Anteiles gab
MONAKOW v. (1909) Werte bis zu 40 ,.I.l.lnd MASSION (1971) Werte zwischen 30 und
40 [ an.Wir errechneten nach dem Einzelvolumen der Nervenzellen von 11 000 pma
mit Hilfe der Kugelvolumenformel,durch die der kleinste Durchmesser bestimmt
wird,einen Wert von 27,6 pm als Durchmesser.

Zu dem von uns ermittelten Gliazellkernvolumen von 170 pm3 gehtrt nach der
Kugelvolumenformel ein Durchmesser von 7 pm.Dagegen fanden im Pallidum LANGE
und THURNER (1974) ein durchschnittliches Gliazellkernvolumen von 70 pm3 mit
einem Durchmesser nach der Kugelvolumenformel von 5 pym.Andere Angaben dazu
lieBen sich in der Literatur nicht finden.

Fir den Nucleus ruber ermittelten wir ein Frischvolumen von 300 nln3,wa'hrend

ARTJUCHINA (1952) nur ein Volumen von 136,8 ﬂ'lll3

angab.Da diese Untersuchung von
ARTJUCHINA (1952) an zytoarchitektonischen Schnittserien durchgefiihrt wurde,

und keine weiteren Angaben zu dem methodischen Vorgehen zu finden waren,vermuten
wir,daB sich ihre Volumenangaben nicht auf Frischwerte bezog.Dagegen konnten wir
die Angabe von ARTJUCHINA (1952),die fiir das Verhdltnis zwischen dem Volumen des
Nucleus ruber und dem Volumen des Mittelhirns beim Menschen einen Wert von 9%

fand,bestdtigen.Hierfiir ermittelten wir bei unseren weiblichen linken Hemi-

sphiren der Kontrollgruppe einen Wert von 8,8%.
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Fiir die von uns gefundenen Werte der absoluten Nerven- und Gliazellzahlen

(135 000 Nervenzellen,14 Millionen Gliazellen) waren fiir den Nucleus ruber keine
Vergleichswerte in der Literatur zu finden.

Die von uns ermittelten numerischen Nervenzelldichten in den Quadranten zwei bis
vier von durchschnittlich 363 Nervenzellen pro Kubikmillimeter lagen zwischen
den Nervenzelldichten im Pallidum laterale und mediale (THURNER et al.,1975).
Unsere Werte der volumetrischen Dichten der Nervenzellen lagen mit 3,6% so hoch
wie im Pallidum laterale (THURNER et al.,1975).In den Quadranten zwei bis vier
des Nucleus ruber war der Gliaindex mit 140 Gliazellen pro Nervenzelle fast so
hoch wie im faserreichen Pallidum (THURNER et al.,1975),wdhrend der erste
Quadrant nur halb so hohe Werte adfwies.

Bei den Absolutzahlen und den Frischvolumina des Nucleus ruber hatten die weiblichen
Fdlle um 5 - 15% niedrigere Werte als die midnnlichen.Dieses Ergebnis stimmte
auch mit den von LANGE und THURNER (1974) ermittelten Befunde iiberein.

Insgesamt nahmen die 135 000 Nervenzellen der pars parvocellularis ein Volumen
von 1,5 mma.und die 14 Millionen Gliazellen ein Volumen von 2,5 m° ein,bei
einem Frischvolumen des Nucleus ruber von 300 mna.Entsprechende Angaben waren in
der Literatur nicht zu finden.

Die Nervenzellen des Nucleus ruber mit einem Einzelvolumen von etwa 11 000 pm3
waren groBer als die Nervenzellen im Nucleus subthalamicus und Pallidum (LANGE
und THORNER,1974).Auch die Kerne der Gliazellen waren mit 170 pm3 grifer als

im Pallidum (THURNER et al.,1975).Das Ergebnis beruht wahrscheinlich auf einem
htheren Anteil an griBeren Gliazellen.GLEES (1952) und KRYSPIN-EXNER ( 1952)
gaben einen Anteil der 0ligodendrogliazellen an der Zahl der drei Gliazelltypen

im Nucleus ruber des adulten Menschen von 77,5% an.
4.2 (HOREAGRUPPEN

Um die Einzelwerte der Choreafdlle besser vergleichen zu kinnen,wurden sie in

Prozent des Mittelwertes der Kontrollgruppe in Tabelle 31 angegeben.
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Tabelle 31: Einzelwerte aller Choreafdlle in Prozent des Mittelwertes der Vergleichgruppe.

(FV = Frischvolumen)

C15 C12 EpTd  Grd Bubl BuBZ Bu94 Bull BudZ  C35 ca/ 0 C14 .1 C3e

_ R L R L R _L R _L R L
Haw. 105 85 100 95 100 120 85 105 95 80 80 90 75 80 80
Hemisph. FV. 105 110 90 95 100 95 100 115 90 105 105 95 80 80 75 0 75 80 80
Cortex FV. 115 120 90 100 90 105 100 110 105 115 110 95 80 80 75 90 75 80 85
N.RUBER FV-total 128 106 97 98 94 66 107 115 85 121 86 112 95 M n 97 85 106 103 91
pars 1 114 105 95 92 86 67 107 98 78 112 87 108 93 60 63 97 80 87 90 85
pars 9 131 106 97 99 95 66 107 120 87 123 85 13 95 74 74 97 87 111 107 92
Abs.Zahl NZ-total 165 139 118 123 84 77 135 119 107 161 112 128 112 64 58 128 104 105 105 122
pars 1 126 125 109 111 86 67 122 89 87 128 9% 109 109 52 51 124 88 82 8BS 96
pars 9 189 147 124 130 83 84 143 137 119 182 122 140 114 70 62 131 113 119 117 138
Abs.Zah1 GZ-total 160 138 116 126 102 69 132 115 107 153 106 19 117 63 60 139 99 106 106 107
pars 1 138 128 110 113 81 65 126 94 91 132 99 108 113 52 49 133 85 79 80 94
pars 9 166 140 117 128 109 69 133 120 111 158 108 121 117 67 64 140 102 115 114 110
§ Vol NZ pars 1 91 92 92 88 113 118 95 122 100 104 112 108 95 132 146 87 100 124 124 103
pars 9 86 97 95 88 142 117 104 136 122 106 131 101 113 144 164 102 120 143 134 114
@ Vol GZK pars 1 95 93 87 B84 19 147 11 158 132 148 156 15 105 157 164 93 124 147 142 116
pars 9 97 88 91 87 116 149 109 149 14 12111 103 105 157 169 93 113 133127 114
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4,2,1 GrupPE DER CHOREA HUNTINGTON - FALLE

Bei den Gehirnen dieser Gruppe fand sich eine auf dem 0,1% Niveau signifikante
Verringerung des Hirngewichts um 20%.Dieses Ergebnis stimmte mit Vergleichs-
werten anderer Untersuchungen (DUNLAP,1927;BRUYN,1968) iiberein und bestdtigte
die bei dieser Krankheit bekannte Atrophie des Gehirns.

Eine gleich hohe auf dem 1% Niveau signifikante Abnahme um 20% zeigten die
Hemisphdren- und Cortexfrischvolumina.

Die gemittelte Ldnge des Nucleus ruber nach der Prédparation hatte fir diese
Gruppe gegeniiber den Normalgehirnen einen um 21.5% niedrigeren Wert.Man muB
allerdings bei der Interpretation dieser GrioBe beriicksichtigen,daB die

lineare Dimension ein wenig verldssliches MaB darstellt,da man nicht weiB,

wie diese GriBe durch die Schrumpfung und den Schnitt verdndert wurde.

Das Frischvolumen des Nucleus ruber war im Gegensatz zur Ldnge im Mittel nur
10% kleiner als bei der Kontrollgruppe.ALCOCK (1936),DUNLAP (1927) und

CARLIER et al.(1974) konnten keine sichere Volumenreduktion des roten Kerns
bei Chorea Huntington-Fidllen feststellen. Dagegen fand SCHRUDER (1931) bei
sechs Fidllen von Chorea Huntington eine Atrophie des Nucleus ruber.

Andere Kerngebiete,besonders Striatum,Pallidum und Nucleus subthalamicus sind
dagegen regelm@Big und in grdBerem AusmaB betroffen (ALZHEIMER,1911;PFEIFFER,
1913;D° ANTONA, 1914 ; KIESSELBACH, 1914 ;MARGULIES,1914;MARIE und LHERMITTE,1914;
HUNT,1916;VOGT,C. und 0.,1920;STERN,1921;JAK0B,1922 ;BIELSCHOWSKY ,1922;LEWY,1923;
SCHRUDER, 1931 ;VERHAART, 1962 ; LANGE et al.,1976).

Die absoluten Nerven- und Gliazellzahlen sowie die numerischen Dichten unserer
Chorea Huntington-Fille Tagen in derselben GriBenordnung wie bei der Kontroll-
gruppe.Nur ein einziger,der friilhverstorbene Fall C 47 zeigte einen Nervenzell-
ausfall von 35% und eine Verminderung der Gliazellzahlen von 30%.Daraus konnten
wir ersehen,daB bei unseren Fdllen der Nucleus ruber weder regelmdBig noch
primdr von der Chorea Huntington-Krankheit betroffen war.Die leichte Schrump-
fung des Kerngebietes beruht somit offenbar auf einer Reduktion des Neuropils.

Diese ist wahrscheinlich bedingt durch einen Ausfall afferenter Fasern aus dem
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Pallidum laterale und dem Nucleus subthalamicus, da beide Kerngebiete erhebliche
Nervenzellausfélle aufweisen,wie LANGE et al.(1976) an demselben Material zeigen
konnten.Ob auch ein Ausfall dentato-thalamischer Fasern eine Rolle spielt, muB
offen bleiben, da eindeutige quantitative Daten iiber Zellausfdlle im Nucleus
dentatus nicht vorliegen.

Auch DUNLAP (1927),ALCOCK (1936) und CARLIER (1974) konnten bei den von ihnen
untersuchten Chorea Huntington-Fdllen ebenfalls keine histopathologischen
Befunde im roten Kern feststellen.Dagegen beschreiben SCHRUDER (1931) und
VERHAART (1962) im AusmaB wechselnde Nervenzellausfalle,wdhrend BIELSCHOWSKY
(1922) ,HEMPEL (1938) und JERVIS (1963) nur ganz diskrete pathologische Befunde
im Nucleus ruber bei infantilen Formen von Chorea Huntington fanden.

Bei den durchschnittlichen ZellgriBen unserer Fille hatten die Gliazellkerne
und die Nervenzellen bis zu 30% griBere Volumina als bei den Normalgehirnen.
Volumenzunahmen von Zellen und Zellkernen wurden als ein Anfangsstadium einer
akuten Nervenzelldegeneration von SPIELMEYER (1922) und SCHOLZ (1957) und bei
funktioneller Oberlastung von WOSTENFELD und HALBFAS (1965) beschrieben.
THIEBAUT (1968) stellte fest, daB es bei Chorea minor-F&1len neben atrophi-
schen auch vergriBerte Nervenzellen gab.

Es wdre denkbar,daB bei Chorea Huntington-Fdllen eine funktionelle Ober-
lastung der Zellen des Nucleus ruber eintritt mit einer resultierenden Zell-
vergriBerung.Denn die Hyperkinesen,die ja ein positives Symptom der Chorea-
erkrankungen darstellen, zeigen Aktivitdten eines Zentrums an,welches nicht
von destruierenden Prozessen,die notwendigerweise zu einem Ausfall von
Funktionen fiihren,betroffen ist.Positive Symptome wie Hyperkinesen sind

sehr wahrscheinlich auf den Wegfall der Hemmung eines libergeordneten Zentrums
zuriickzufiihren (VOGT,C. und 0., 1920). Der untergeordnete Kern verarbeitet

dann die frei von der iibergeordneten Kontrolle ihm zuflieBenden Impulse.
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VERHAART (1938) postulierte eine weitgehend unabhingige Stellung des Nucleus

ruber vom Striatum.Er weist darauf hin, daB das Striatum in der Phylogenese keinen
Verdnderungen unterworfen ist,wdhrend der Nucleus ruber weitgehende Strukturver-
dnderungen mitmacht. Dies konnte auch erkldren,warum der Nucleus ruber nicht

an der von Cortex und Striatum absteigenden Degeneration bei der Chorea

Huntington-Krankheit reqelmdBig beteiligt ist.

4,2.2 GrurPE DER CHOREA MINOR SIVE RHEUMATICA (SYDENHAM) ET GRAVIDARUIM

Die Hirngewichte,Hemispharen- und Cortexfrischvolumina unserer Fdlle ent-
sprachen denen der Kontrollgruppe.

Ebenso lagen die Lénge und das Frischvolumen des Nucleus ruber in der Spann-
weite der Normalgehirne.

Bei dieser Gruppe bestanden in unseren Fdllen keine einheitlichen Ver&nderungen.
Die Chorea gravidarum hatte als einziger Fall dieser Gruppe erniedrigte Nerven-
zellzahlen (-25%) und Gliazellzahlen (-30%).Ahnliche Werte bei Gr 3 fanden

auch LANGE und THURNER (1974) im Striatum,Pallidum und Nucleus subthalamicus.
Dagegen fanden sich bei unseren Chorea minor-Fallen durchweg normale Nerven-
zell- und normale bis leicht erhdhte Gliazellzahlen.

Der Grund dafiir,daB in dieser Gruppe nur bei der Chorea gravidarum Verdnderungen
nachweisbar waren,ist eventuell darin zu sehen,daB die Chorea gravidarum meist
einen viel schwereren klinischen Verlauf aufweist als die Chorea minor (PINELES,
1913;WILSON und PREECE,1932;THIELE, 1933).

Die Einzelvolumina waren auch in der Chorea minor-Gruppe erhdht.Die Gliazellkerne
hatten 30%,die Nervenzellen 26% groBere Volumina.Auch hier kinnte die oben bei der
Chorea Huntington kurz diskutierte Erkl&drungsmiglichkeit zutreffen.Allerdings
muB man beriicksichtigen,dap die Einzelvolumina eine starke Streuung der Einzel-
werte zeigten.Deshalb miissen diese Befunde mit Zuriickhaltung interpretiert
werden.

Aus der Fachliteratur (HALLERVORDEN,1957;GREENFIELD,1963;THIEBAUT,1968) geht

hervor,daB ein spezifisches neuropathologisches Substrat bis heute noch nicht
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fir die Chorea minor nachgewiesen wurde.THIEBAUT (1968) stellte fest,daB
von den angiitisch-encephalitischen Veranderungen Cortex,Striatum,Thalamus
und Nucleus subthalamicus betroffen waren.Er beobachtete neben atrophischen
auch vergriferte Nervenzellen mit mehr oder weniger Chromatolyse und Phago-
cytose.In der Literatur waren nur bei LANGE und THURNER (1974) quantitative
Angaben zu finden.Bei ihren Fdllen lag der Schwerpunkt des pathologischen
Prozesses im Striatum und Pallidum.Leichtere Verdnderungen konnten sie auch

noch im Nucleus subthalamicus feststellen.

4,2,3 SonpeErFALL Bu 11:EIN CHOREA MINOR FALL MIT STRIATUMNEKROSEN

Bu 11 ist ein Chorea minor-Fall,der durch eine Cerebralsklerose mit nach-
folgenden Nekrosen kompliziert wurde.Oberraschenderweise hatte der Sonder-
fall jedoch ein normales Hirngewicht und normale Hemisphiren- und Cortex-
frischvolumina.

Die Ldnge des Nucleus ruber nach der Prédparation war um 20% und das Frisch-
volumen um 14% kleiner als bei der Kontrollgruppe.Bu 11 war damit unser
einziger Fall,bei dem wir einen geschrumpften Nucleus ruber vorfanden.
AuBerdem war noch auffdllig,daB der rote Kern der linken Hemisphdre um

30% stirker schrumpfte als der rechte.Zusdtzlich hatte der Kern der linken
Hemisphdre einen 30% htheren Nervenzellverlust als der rechte.Dieser Befund
stimmte auch mit den Ergebnissen in beiden Pallidum-Anteilen iiberein (LANGE
und THURNER,1974).Auch das Pallidum der linken Hemisphire war stirker als
das rechte von dem pathologischen ProzeB betroffen.Ober Zellverluste im
Striatum in diesem Fall war leider nichts bekannt.

Die Schrumpfung des roten Kerns konnte aber nicht allein durch die abge-
laufene Chorea minor erkldrt werden.Die Cerebralsklerose mit einer
resultierenden Minderdurchblutung hatte sehr wahrscheinlich die weitere
Schiddigung verursacht.

In diesem Fall lagen die absoluten Zellzahlen und die numerischen Zelldichten

an der oberen Grenze der Spannweite der Normalgehirne.Wir konnten also trotz
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Schrumpfung des Nucleus ruber keinen Nerven- oder Gliazellausfall feststellen.
Die erhthten numerischen Dichten 1ieBen sich hinreichend durch die Kern-
schrumpfung erkldren.
Auch bei diesem Chorea-Fall waren die Einzelvolumina grtBer als bei der Kontroll-
gruppe.Auch LANGE und THURNER (1974) fanden bei Bu 11 im Pallidum laterale
das Nervenzellvolumen grioBer (+ 25%).Aber auch hier muf man wieder die starke

Streuung,die sicher auch methodisch bedingt war,der Einzelwerte beriicksichtigen.

4,24 ArvpiscHE CHOREA

Auch in diesem Fall fanden sich ein normales Hirngewicht und normale Hemisphdren-
und Cortexfrischvolumina.

Das Frischvolumen zeigte eine normale GriiBe,widhrend die Linge des Nucleus ruber
nach der Prdparation um 15% kleiner war.Aus diesem Befund wird ganz deutlich
welch vages MaB diese lineare Dimension darstellt.

Dagegen war bei diesem atypischen Chorea-Fall das Striatum verkleinert (VOGT,C.
und 0.,1937 und 1942;HOPF,1952;LANGE und THURNER,1974).

Im Nucleus ruber hatte dieser Fall unverdnderte Zellzahlen,wdhrend er im
Striatum,Pallidum und Nucleus subthalamicus deutliche Nervenzellverluste und
eine Gliose im Striatum und Pallidum aufzeigte (LANGE und THURNER,1974).

Die Einzelvolumina der Zellen des Nucleus ruber waren bei Bu 42 unwesentlich
griBer.Auch LANGE und THURNER (1974) fanden im Pallidum laterale die Einzel-
volumina der Zellen im Bereich der Spannweite der Normalgehirne.

Damit konnten wir auch in diesem Fall feststellen,daB der Nucleus ruber bei

Bu 42 nicht primdr von der Chorea-Erkrankung betroffen war.

4,2.5 SuBCHOREA

Auch bei den Subchorea-Fdllen fanden sich normale Hirngewichte und normale
Hemisphéren- und Cortexfrischvolumina.
Die Frischvolumina und die Lénge des Nucleus ruber lagen in diesen Fdllen

geringfiigig hther als die entsprechenden Werte bei der Kontrollgruppe.
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Als wesentlichsten Unterschied zu den anderen Chorea-Gruppen zeigten

die Subchorea-Fdlle im Nucleus ruber eine absolute Gliose mit 30% erhdhten
Gliazellzahlen.Die Nervenzellzahlen waren dagegen bei dieser Gruppe nicht
wesentlich verdndert.

Im Striatum und Pallidum fanden LANGE und THURNER (1974) ebenfalls eine
absolute Gliose mit um 30% erhdhten Gliazellzahlen.

Die kleinsten Einzelvolumina,die allerdings nur unwesentlich kleiner waren
als die der Normalgehirne,stellten wir bei den Subchorea-Fallen fest.

Wenn wir auch hier von einer funktionellen Oberlastung der Zellen des Nucleus
ruber ausgehen,miissen wir beriicksichtigen,daB sich die Subchorea-Fdlle
klinisch durch eine mildere Form der pathologischen Bewegungsformen von

den anderen Chorea-Formen unterscheiden.Daraus konnte man den SchluB ziehen,

daB es deswegen zu keinem Anschwellen der Zellen kommt.

5. ZUSAMMENFASSUNG

Der Nucleus ruber wurde bei Normalfillen und bei Fdllen von Chorea einer
morphometrisch-statistischen Analyse unterzogen.

Als Normalgruppe standen 16 Hemisphiren 13 menschlicher Gehirne von Fillen ohne
extrapyramidal-motorische Erkrankung (5 Frauen,8 Ménner im Alter von 24 bis 99
Jahren) zur Verfiigung.

Die Choreagruppe bestand aus 20 Hemispharen von 15 Chorea-Fdllen (Chorea
Huntington = 8,Chorea minor et gravidarum = 5,Chorea minor mit beidseitiger
Striatumnekrose = 2,atypische Chorea = 1,Subchorea = 4 ).

Folgende Grifen wurden ermittelt:

Frischvolumen des Nucleus ruber,korrigierte numerische und volumetrische
Dichten der Nerven- und Gliazellen,Gliaindex,absolute Zahlen der Nerven-
und Gliazellen,absolute Volumina der Nerven- und Gliazellen,Einzelvolumina
der Nervenzellen und Gliazellkerne und die Perikaryon-Nucleus-Relation.

Aus vorangegangenen Untersuchungen (SCHRUDER,1970;LANGE und THURNER,1974)
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waren das Hirngewicht,das Schnittserienvolumen der Hemisphédren,des Cortex,
der Basalganglien und deren numerische und volumetrische Zelldichten,sowie
die Schrumpfung fast aller Gehirne bekannt,so daB alle Werte als Frischwerte

angegeben werden konnten.

5.1 NORMALGEHIRNE

a) Hirngewichte,Hemisphdren- und Cortexfrischvolumina waren bei den weiblichen
Fillen etwa 10% niedriger.Die Unterschiede waren an vorliegendem Material
nur teilweise statistisch signifikant.

b)Die pars magnocellularis des Nucleus ruber muBte unberiicksichtigt bleiben,

da sie jeweils nur auf 4 - 5 Schnitten mit 1 - 15 Nervenzellen pro Schnitt
getroffen war.Daraus 1ieB sich die absolute Nervenzellzahl der pars magno-
cellularis nur grob auf etwas weniger als 300 Zellen schitzen.Diese Schatzung

stimmt mit den Angaben in der Literatur iiberein.
Auch die Ldnge der pars magnocellularis,die zwischen 1,6 und 3,2 mm in

fronto - okzipitaler Richtung betrug,deckte sich mit den Befunden der
Literatur.

c)Die innerhalb der Ruberschale gelegene pars parvocellularis unterteilten wir
auf den Frontalschnittserien mittels einer horizontalen und einer vertikalen
Achse in vier etwa gleich groBe Quadranten,die wir gesondert auswerteten.
Die Zelldichten aller vier Quadranten zeigten keine signifikanten Abweichungen
von der Normalverteilung und auch keine signifikanten Trends in fronto-
okzipitaler Richtung.Daher 1ieBen sich die Zelldichten fiir jeden Quadranten
zu einem Mittelwert zusammenfassen.
Bei allen Hemisphdren unterschied sich der dorso-mediale Quadrant signifikant
von den iibrigen drei durch seine htheren Zelldichten,wdhrend letztere unter-
einander keine signifikanten Differenzen aufwiesen.
Die ZellgriBen waren in allen vier Quadranten gleich.

d)Wihrend bei den Zelldichten und -grtiBen kein Geschlechtsunterschied festgestellt
werden konnte,war bei dem Frischvolumen des Nucleus ruber ein Geschlechts-

unterschied von etwa 10% nachweisbar.
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-g)Insgesamt nahmen die 135 000 Nervenzellen der pars parvocellularis beim Mann

ein Volumen von 1,5 mm3,und die 14 Millionen Gliazellen ein Volumen von 2,5 ﬂm3

ein bei einem Frischvolumen des gesamten Kerngebietes von 300 mm3.
f)Die bei dieser Untersuchung gefundenen Ergebnisse wurden mit denen von LANGE

und THURNER (1974) in Striatum,Pallidum und Nucleus subthalamicus ermittelten

verglichen.Positive Korrelationen fanden sich zwischen den Nervenzellzahlen des

Nucleus ruber und denjenigen der di- und telencephalen Kerne,wobei nur die

Korrelationen mit dem Pallidum laterale und dem Nucleus subthalamicus signifikant

waren.
5.2 CHoreA HUNTINGTON-FALLE

Eine Abnahme des Hirngewichts,der Hemisphdren- und Cortexfrischvolumina 1ieB sich

statistisch nachweisen.

Nur ein einziges Gehirn,der friihverstorbene Fall C 47 unserer Chorea Huntington-
Gruppe zeigte einen Nerven- und Gliazellausfall ( - 35% bzw. - 30%).Sonst waren
die Nerven- und Gliazellzahlen normal,obwohl das Frischvolumen des Nucleus ruber
im Durchschnitt 10% kleiner war.

Die durchschnittlichen Einzelvolumina der Nerven- und Gliazellen waren bis zu 30%
grioBer als bei den Normalgehirnen.Als Erkldrungsmiglichkeit flir das Anschwellen
der Zellen wird eine funktionelle Oberlastung des Nucleus ruber durch die Chorea
Huntington diskutiert.

Wir konnten feststellen,daB der polytope KrankheitsprozeB der Chorea Huntington
den Nucleus ruber in der Regel nicht primdr betrifft.Nur in Einzelfillen zeigten
sich deutliche Nerven- und Gliazellausfdlle.

5.3 CHOREA MINOR ET GRAVIDARUM-FALLE

Bei diesen Choreaerkrankungen fanden sich keine einheitlichen Verdnderungen.

Im Falle der Chorea gravidarum war die Nervenzellzahl um 25% und die Gliazellzahl
um 30% vermindert,dhnlich wie bei den von LANGE und THURNER (1974) untersuchten
Basalganglien,
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Bei den Chorea minor-Fdllen fanden sich normale Nervenzellzahlen und normale
oder leicht erhthte Gliazellzahlen.RAhnlich wie bei der Chorea Huntington-Gruppe
waren die Einzelvolumina der Zellen erhtht.Auch hier wurde auf die Mdglichkeit
einer funktionellen Oberlastung der Zellen des Nucleus ruber hingewiesen.

Unter Beriicksichtigung der Untersuchung von LANGE und THURNER (1974) lag der
Schwerpunkt des pathologischen Prozesses bei diesen Fdllen im Striatum und
Pallidum. Im Einzelfall,wie hier bei dem Fall von Chorea gravidarum,kann aber

auch der Nucleus ruber in Mitleidenschaft gezogen sein.

5.4 CHOREA MINOR MIT BEIDSEITIGEN STRIATUMNEKROSEN

Bei dem Sonderfall Bu 11 war das Frischvolumen des Nucleus ruber um 14% kleiner.
Dabei war zu beriicksichtigen,daB der Nucleus ruber der linken Hemisphdre ein um

30% kleineres Frischvolumen als der rechte,und auch einen 30% htheren Nervenzell-
verlust als der rechte ausfwies.Dieses Ergebnis deckte sich mit den Befunden in
beiden Pallidum-Teilen,nicht aber mit den Ergebnissen im Striatum (LANGE und
THURNER,1974) .

Die Zellzahlen lagen in diesem Fall an der oberen Grenze der Spannweite der Normal-
gehirne.

Das Anschwellen der Zellen des Nucleus ruber war bei Bu 11 weniger stark ausgeprigt.
Die Schrumpfung des roten Kerns filhrten wir auf die die Chorea minor begleitende
Cerebralsklerose zuriick.

5.5 AryriscHE CHOREA

In diesem Fall fanden sich keine Anzeichen fiir eine Schrumpfung.Hirngewicht,

Hemisphdren- und Cortexfrischvolumen und das Frischvolumen des Nucleus ruber
zeigten normale Werte.

Der atypische Fall chronisch-progredienter,nicht-familidrer Chorea,der im Striatum,
Pallidum und Nucleus subthalamicus deutliche Nervenzellverluste gezeigt hatte
(LANGE und THURNER,1974),besaB im Nucleus ruber unverdnderte Nervenzellzahlen.

Es 1ieB sich auch keine Gliose feststellen,wie sie von LANGE und THURNER (1974)

im Striatum und Pallidum nachgewiesen werden konnte.
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5.6 SUBCHOREA

Auch bei diesen Fdllen lieBen sich keine Anzeichen einer Schrumpfung des
Nucleus ruber finden.

Deutlich hatte sich die Subchorea-Gruppe von allen iibrigen Chorea-Fdllen
unterschieden durch eine absolute Gliose im Nucleus ruber ( + 30%).
Dagegen waren die Nervenzellzahlen in diesen Fdllen unverindert.

Die Einzelvolumina der Zellen der Subchorea-Félle waren im Durchschnitt
geringfligig kleiner als die der Normalgehirne.Als Ursache dafiir wird

die mildere Verlaufsform der Subchorea-Erkrankung angesehen.
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