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Beitrag zur Pathophysiologie des Ballismus

Spontanremission der Hyperkinese bei einem Fall
von arteriovendsem Angiom im Gebiet der
A. vertebralis

Von
H. J. Avenarius, F. Gerstenbrand und K. Jellinger
Mit 7 Textabbildungen

Da sowohl die autoptisch untersuchten Fiille von Hemiballismus als auch
die arterioventsen Angiome im Stromgebiet der A. vertebralis nicht allzu
hiiufig sind, soll an Hand einer eigenen Beobachtung mit ungewthnlichem
Verlauf ein Beitrag zur Klinik dieser GefidBmiBbildung und zur Patho-
physiologie der ballistischen Hyperkinese geleistet werden.

I. Allgemeiner Teil

A. Das arteriovendse Angiom (Aneurysma®)

Nichtkapillire arteriovenose Anastomosen im Bereich der Hirngefifie werden
heute allgemein als kongenitale Fehlbildungen angesehen. Sie entstehen im zwei-
ten Stadium der Embryonalentwicklung des Hirnkreislaufes durch lokal begrenzte
Persistenz des primitiven Gefiilnetzes, wobei als Folge der unvollstindigen Aus-
bildung der Kapillarsysteme zwischen Venen und Arterien stark erweiterte und
oft als groBe Konvolute imponierende kurzschluBartige Verbindungen zwischen
zu- und abfiithrenden Gefiiien bestehen bleiben (Olivecrona und Ladenheim, 1957).
Das bedeutet in hiimodynamischer Hinsicht eine Steigerung des Venendruckes bei
gleichzeitiger Herabsetzung des arteriellen Druckes. Der dadurch entstehende Sog
bedingt bei vermehrter Blutvolumenaufnahme mangelhafte Ausnutzung des Blut-
sauerstoffes und damit Oligimie fiir das umliegende Gewebe. Bodechtel (1952)
beschrieh einen Fall, in dem 75%, F.Hoff (1957) solche, bei denen 50% des
Ruhe-Herzminutenvolumens von derartigen Gebilden aufgenommen wurden. Die
Mehrbelastung des Kreislaufes bewirkt im Laufe der Jahre eine Hypertrophie,
spiter Dilatation des Herzens und fithrt schlieBlich zur Dekompensation.

Wahrscheinlich sind nur der kleineren Zahl der so beschaffenen Anastomosen
neoplastische Eigenschaften zuzuschreiben (Hall, 1961), obwohl ein Wachstum
derselben fiir moglich gehalten wird und ihre GréBenzunahme auch nachgewiesen
werden konnte (T'énnis und Schiefer, 1955). AnlagemiBige Fehlbildung und Tu-
mor sind jedoch nicht unbedingt in Gegensatz zu bringen (Bergstrand und Mit-
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arbeiter, 1936; Manuelidis, 1951, u.a.). Die Mehrzahl dieser plexusartigen Gefif3-
milihildungen folgt jedenfalls withrend des Lebens den Gesetzen des allgemeinen
Korperwachstums und den Notwendigkeiten der speziellen himodynamischen Si-
luation.

Wiihrend Bergstrand und Mitarbeiter (1936), Henschen (1955), Ziilch (1956)
. a. den dafiir gebriuchlichen, aber bereits von Virchow (1863) fiir nicht passend
gehaltenen Begriff des arteriovenosen Aneurysmas (Dandy, 1928; Russell, 1941;
Bodechtel, 1952; u, a.) bzw. des kongenitalen arteriovenisen Aneurysmas (Sorgo,
1938) ablehnen und ihn durch ,.arterioventsen Angiom™ ersetzen, verbleiben Olive-
crona und Ladenheim (1957) bei der Bezeichnung ,angiomatises, arteriovendses
Aneurysma®. Henschen (1955) spricht von einem arteriovendsen racemésen Angiom;
Manuelidis (1951) von ,,Haemangioma arteriovenosum®, Am zutreffendsten erscheint
die von Ziilch (1956, 1958) sowie von Krayenbiihl und Yasargil (1957) gebrauchte
Bezeichnung ,,Angioma arteriovenosum aneurysmaticum”, wihrend der Begriff des
arteriovendsen Aneurysmas nach den Gepflogenheiten der allgemeinen Pathologie
den nichtkongenitalen, d. h. erworbenen offenen Verbindungen zwischen Arterien
und Venen vorbehalten bleiben sollte, die also erst im spiiteren Leben, etwa durch
Trauma, entstanden sind (Ziilch, 1956, 1958).

Die Hiufigkeit, mit der arteriovense ,.Aneurysmen zur Beobachtung kommen,
ist nicht groB, gemessen am Vorkommen der echten Aneurysmaformen. Bei 80 von
Wolf (1960) untersuchten Fiillen boten 70 ein sackférmiges und nur 10 ein arterio-
venises Aneurysma. Die Zusammenstellung von Krayenbiihl und Yasargil (1957)
umfafit insgesamt 1500 gesicherter und verdffentlichter Fille von arteriovendsem
ancurysmatischem Angiom aus den letzten 20 Jahren.

Olivecrona und Ladenheim (1957) fanden bei ihren 125 Beobachtungen das
kongenitale arterioventise Aneurysma in 107 Fillen im Bereich der A. carotis in-
terna, zwilfmal im Gebiet der A. carotis externa und nur sechsmal im Strom-
gebiet der A. vertebralis. Wolf (1960) u. a. bestitigen die Seltenheit dieses Be-
fundes im Vertebralisgebiet.

Im Vordergrund der klinischen Symptomatik des arteriovenésen Angioms ste-
hen innerhalb der Symptomentrias: Subarachnoidalblutung- Epianfille und
Celiiligeriinseh (Bodechtel, 1952) — hiufig cerebrale Anfille. Thr morphologisches
Substrat ist in der oligimischen Parenchymschiidigung in der Nachbarschaft der
CetiBmiBbildung (vgl. Fekas und Mitarbeiter, 1959; u. a.), in kollateralem Odem
oder in der direkten Einwirkung einer Blutung oder hiimorrhagischen Nekrose zu
suchen, Der Anfall ist fast in der Hilfte aller Fille das erste Symptom (Bo-
dechtel, 1963). Von anderen Autoren wird die Subarachnoidalblutung hervorge-
hoben (Olivecrona und Ladenheim, 1957: 36% der Erstsymptome); jedenfalls fiih-
ren Blutungen in den Liquorraum und Wiihlblutungen in das Hirngewebe zu
mannigfaltigen Herdauoskillen, vorwiegend Paresen. Der Altersgipfel der Erstmani-
festation der arterioveniisen Angiome liegt im 2. und 3. Lebensjahrzehnt (Sorgo,
1938; Ziilch, 1956, 1958) oder auch erst um das 4. Jahrzehnt (Bodechtel, 1963).

B. Das Syndrom des Hemiballismus

Der Ballismus (Kussmaul), seit Charcot (1879) zuniichst unter dem
Namen , hémichorée postapoplectique™ bekannt, zihlt zu den sogenannten
extrapyramidalen Hyperkinesen und ist gegeniiber den choreiformen, athe-
totischen und torquierenden Bewegungstypen dieser Gruppe gekennzeichnet
durch das rasche EinschieBen von Impulsen vornehmlich in die Muskulatur
(los Schulter- und Beckengiirtels, so daB bei initialer Wirkung auf die
proximalen Extremitiitengelenke weit ausfahrende, rasch schleudernde Be-
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wegungen von einer Vielfalt resultieren, welche die klinische Abgrenzung
des Ballismus von anderen hyperkinetischen Bewegungsunruhen hiufig er-
schwert.

Auf Grund fritherer Mitteilungen von von Economo (1910) und Fischer
(1911) sowie eigener Beobachtungen spricht Jakob (1923) erstmals vom Syn-
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efterent

Abb, 1. Ubersichtsschema zur Veranschaulichung der im Text besprochenen Faserverbindungen
im Bereich der Basalganglien.

drom des Corpus Luysii (sive subthalamicum). Diese Konzeption wurde .in
den folgenden Jahren mehrfach bestitigt (Balthasar, 1930, u. a.) upd dahin-
gehend erweitert, daf3 auch eine Lision der Faserverbindungen d1ese.s Iferv
nes, wie seine retrograde oder transsynaptische Degeneration nach primérer
Lision des Pallidum oder Striatum die ballistischen Symptome auf der
Gegenseite hervorrufen kann. Nach der Zusammenstellung von Hafsl:’er
(1958) fanden sich in 71% der autoptisch verifizierten Fiille primire Lisio-
nen des der erkrankten Seite gegeniiberliegenden Corpus Luysii. Carpenter
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und Mitarbeiter (1950) bestitigten diese Vorstellung im Tierversuch (Maca-
cus rhesus) durch Elektrokoagulation des Corpus subthalamicum. Zahlreiche
Llinzeluntersuchungen, die sich bei Whittier (1947) und Hassler (1958) ver-
wertet finden, lassen heute die unmittelbare oder mittelbare Bedeutung des
Corpus Luysii fiir die Pathogenese der ballistischen Hyperkinese gesichert
erscheinen. Es wird sogar eine somatotopische Gliederung innerhalb dieses
Kernes angenommen (Santha, 1932; Juba und Rakowitz, 1937).

In ciner Anzahl von verifizierten Beobachtungen war allerdings das
Corpus Luysii selbst intakt, seine Verbindungen jedoch unterbrochen oder

Abb, 2, Elektrophysiologischer Regelkreis Abb. 2 b. Elektrophysiologischer Regelkreis.
innethalb der zentralen Regelung der Mo- Erweitert nach Hassler, II.
torik, Erweitert nach Massler, 1956, 1.

aber waren weder das Corpus subthalamicum noch seine Faserverbindungen
nachweisbar zerstort (Whittier, 1947, Macken, 1949; Martin, 1957). Es ist
anderseits auch erwiesen, dafl schon minutidse, nur kleinste Teile des Corpus
Luysii betreffende Lisionen (Carpenter und Mitarbeiter, 1950; Jech und
Seitelberger, 1953, u. a.) oder relativ geringe diffuse Parenchymschidigung
des subthalamischen Koérpers (Cordier und Mitarbeiter, 1961) zur Auslosung
des hyperkinetischen Bewegungssyndroms geniigen.

Die Aufklirung der Faserverbindungen des Corpus Luysii innerhalb des
extrapyramidal-motorischen Systems ist mit einer Reihe von Namen ver-
kniipft (Glees, 1947, 1957; Whittier und Metiler, 1949; Hassler, 1953, 1956,
u. a.). Abb, 1 dient zur schematischen Veranschaulichung der Verhiltnisse
nach der gegenwiirtigen Vorstellung. Das Corpus Luysii hat zwei efferente
Faserziige: eine Verbindung zum inneren Pallidum-Glied (Whittier und
Mettler, 1949) und eine zum groBzelligen Anteil des Nucleus ruber (Glees,
1947). Wiihrend Fulton (1949) beim Hund gekreuzte und ungekreuzte Ver-
bindimgen zur Gegend der Substantia nigra und des Nucleus ruber fand,
konnten Whittier und Mettler keine subthalamico-nigralen und -tegmentalen
Fusern nachweisen, AuBBer einer afferenten Bahn, die aus tieferen Schichten
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Impulse iibertrigt, beschriinkt sich nach der heutigen Anschauung die Af-
ferenz des Corpus Luysii auf eine pallido-fugale Bahn, die vom #duBeren
Pallidumglied ausgeht (von Monakow, 1895, u. a.).

Die Pathophysiologie des Hemiballismus ist nicht restlos geklirt. Einer-
seits kommt es durch den Ausfall der Corpus-Luysii-Wirkung auf das Palli-
dum internum dort zu einer ungeregelten Aktivitit, die sich auf die oralen
Ventralkerne des Thalamus und von dort auf die prizentralen motorischen
Rindenfelder, besonders die Area 6 ac sowie 4s und 6 aff {ibertriigt. Daher
kommt es zu einer ungeordneten Titigkeit der hier entspringenden Efferen-
zen, die entweder direkt oder nach Umschaltung in der Substantia reticu-
laris, im Pallidum oder im Nucleus ruber am Schaltzellenapparat des
Riickenmarkes enden. Anderseits hat das Corpus Luysii auch efferente
Fasern, die zum groBzelligen Anteil des Ruber ziehen. Hassler (1953), der
annimmt, daf die hier entspringenden Efferenzen besonders die rumpfnahe
Muskulatur versorgen, ist der Ansicht, daff der Fortfall der hemmenden
Wirkung des Corpus Luysii den Nucleus ruber unreguliert dem Einfluf} des
Kleinhirns (Nucleus magnocellularis) und des Pallidum externum iiberlaBt.

Man wird somit kaum fehlgehen in der Annahme, daBl dem Corpus
subthalamicum eine Hemmfunktion innerhalb der zentralen Regelung der
Motorik zukommt. Hoff (1957) charakterisiert die Funktion des Luysischen
Kérpers im extrapyramidal-motorischen System als , Filterung und Brem-
sung” der Bewegungen. Es ist in den von Hassler (1956) postulierten ,,Regel-
kreisen® der interpallidiren Verbindung parallel geschaltet und greift so
offenbar im NebenschlufB3 in das elektrophysiologische Geschehen ein (vgl.
Abb. 2 a und b). Die Regelkreise (vgl. Hassler, 1956) haben Afferenzen und
Efferenzen; ihnen selbst kommt eine modifizierende Funktion zu.

Die Auswirkung eines nicht kompensierten Erregungszustandes innerhalb
eines solchen Regelkreises auf die Skelettmuskulatur liBt sich theoretisch
auf zweierlei Weise unterbinden: einmal durch Zerstérung der Afferenzen,
die den Regelkreis erregen, zum anderen durch Unterbrechung der Effe-
renzen, Die Exstirpation der primotorischen Rindenfelder (Horsley, 1890)
und die artefizielle Lision der Pyramidenbahn fithrt neben dem gewiinsch-
ten Erfolg zu Paresen. Giinstiger ist daher die Unterbrechung afferenter
Systeme, die von tieferen Hirnschichten ihren Ausgang nehmen. Da die
Neurone des Pallidum internum in die Erregungsleitung zu den primotori-
schen Zentren eingeschaltet sind, stellt das Pallidum eine Afferenz fiir diese
Rindenfelder dar und wird beim Hemiballismus, bei dem durch Fortfall der
Hemmwirkung von seiten des Corpus Luysii die Eigenfunktion des Pallidum
internum ungeregelt abliuft, mit Erfolg und ohne Nebenwirkung ausge-
schaltet (Roeder und Orthner, 1956, u. a.). Hingegen operieren Riechert und
Mundinger (1963), ebenfalls erfolgreich, am Nucleus ventralis oralis anterior
thalami (Voa nach Hassler), der ebenfalls im Rahmen der Regelkreise fiir
die priizentralen Rindenfelder eine afferente Funktion hat. Es ist aber ohne
Zweifel zu erwarten, da3 die heutigen Modellvorstellungen von der zen-
tralen Regelung der Motorik noch modifiziert werden.
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II. Kasuistik

A. Krankheitsverlauf

1923: Patient E. G, 21 Jahre alt, spiirt nach einem Sprung ins Wasser, daB die
finke Gesichitshilfte plotzlich unempfindlich geworden ist. 2 Tage spiiter treten
Lihmung ond Unempfindlichkeit in den linksseitigen Extremitiiten auf, dazu Ubel-
keit und Lirbrechen. Riickbildung dieser Ausfille im Verlaufe weniger Monate.
Die seinerzeitige Krankengeschichte berichtet abschlieBend iiber geringes ..Zit-
lern™ nn _Iinkt'n Arm als Restzustand, das méglicherweise als erstes Zrichen. der
spiiter aultretenden ballistischen Hyperkinese zu werten ist.

1927: Ahnlicher Ablauf — neuerlich linksseitige Hemiparese mil Sensibilitiits-
slorung, Anfangs kurzdauernde BewuBtlosigkeit. Riickbildung binnen 5 Waochen.
Anch diesmal geringes |, Zittern™ als Restzustand, .

1937 (erste stationdre Aufnahme an der Wiener Nervenklinik): Der Patient
klugt iiber folgende Beschwerden:

I. Schwiiche der linken Extremitiiten,

2. intensives Druck- und Schweregefiihl in der linken Kérperhilfte.

3. messerschnittartige Schmerzen im Bereich der linken Brust und

1. unwillkiirliche Bewegungen im linken Arm, die seit etwa 3 Monaten be-

stehen,

_ Der organneurologische Befund ergibt: Ballistische Hyperkinesen, die sich auf
die linke obere Extremitit beschriinken und bei intendierter Bewegung verstirken,
so daB es gelegentlich zu grob schlagenden Bewegungen kommt. Daneben be-

stehen geringe Halbseitenzeichen links an der unteren und — soweit bei der
Hyperkinese feststellbar — auch an der oberen Extremitit mit leichter Reflex-

steigerung und ErhShung des Spannungszustandes ohne sichere Pyramidenzeichen.
Keine  zentrale Facialisparese. An  thalamischen Zeichen finden sich typische
Schmerzsensationen, die als unertriiglich, messerschnittartig beschrieben werden
und in der linken Thoraxgegend ihre grofBite Intensitit haben. Ferner Schwere-
pelihlin der ganzen linken Korperhiilfte. Metallgeschmack auf der linken Zungen-
hilfte. Danchen besteht eine typisch thalamische Sensibilititsstérung mit Er-
hishune der Schmerzschwelle, AusflieBen des Schmerzreizes. S:.-hmt-rzch]pﬁndum:
anl |\:I].|h'll'i'/. und Stérung der Tiefensensibilitit. Diese Storungen sind streng halb-
st hegrenel,

I der 2 Woche des Klinikaufenthaltes tritt eine Subarachnoidalblutung auf.
I stellen sich Doppelbilder ein; die Krankengeschichte vermerkt Paresen des
Mo reetin superior und des M. rectus externus. Zugleich kommt es zu einer Ver-
Uitk der thalamischen Symptomatik: Patient hat stindig das Gefithl, als flieBe
i ander linken Kirperseite Wasser herab. Nach Abklingen der akuten Er-
seheinungen verbleiben die neurologischen Symptome eines hinteren Thalamus-
syndroms, cines ansgepriigten Hemiballismus im linken Arm sowie leichte Pyra-
midenbahnlisionszeichen, '

1940: Patient klagl iiber platzliche Verstirkung der thalamischen Symptome
dhoe Klinische Zeichen ciner Subarachnoidalblutung, Er empfindet jetzt auch das
Reiben der Kleider am Krper als unangenehm.

1918: Interkurrent mehrfache Kopfschmerzattacken mit Brechreiz, die je-
weils eine Verstirkung der bestehenden Symptome zur Folge haben. Im neuro-
logisehen Status finden sich zusiitzlich: eine Thalamushand links und eine links-
witive cerchellare Ataxie, ferner geringe ballistische Hyperkinese des linken Ar-
mes Aulierdem emplindet Patient von links kommende akustische Sensationen
(Musils Bundfunk nsw.) als unangenehm und hiufig unertriglich.
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1958: Eine vor 14 Tagen begonnene Kopfschmerzattacke steigert sich plotzlich
hochgradig; Patient wird bewuBtlos und erbricht. Dabei besteht Nackensteifigkeit.
Wiihrend bis dahin eine so hochgradige ballistische Hyperkinese bestand. dal3 Pa-
tient die Hand hiiufig anbinden muBte, um Verletzungen zu verhindern, fillt den
Angehirigen jetzt auf, daBl mit Auftreten des akuten Zustandsbildes die Unruhe-
bewegungen der rechten Hand zuniichst geringer werden und schlieBlich fast vol-
lig verschwinden. Die neurologische Kontrolluntersuchung bestiitigt, daB die bis
dahin therapieresistente Hyperkinese bis auf ganz geringe Restsymptome ver-
schwunden ist. Hingegen findet sich eine Zunahme der Halbseitenzeichen, Die

Abb. 3. Arteriographic der A. vertebralis links: siche Text.

thalamischen Symptome sind unveriindert. Daneben liegen Augenmuskelsymptome
im Sinne einer peripheren Okulomotoriusparese, ausgepriigte meningeale Zeichen
sowie eine héhergradige organische Demenz vor.

Hilfshefunde: Liguor xanthochrom.

EEG: Abnormes Kurvenbild, starke Dysthythmie; generalisierte, rechtsseitig
iiberwiegende Theta-Delta-Titigkeit. Slow-spike-wave-Titigkeit beiderseits hoch-
frontal mit weiter Ausbreitung rechts mehr als links. Alpha-Seitendifferenz zuun-
gunsten von rechts.

Schéiidel-Rintgen: o. B.

Luftencephalogramm: Nur der 4. Ventrikel enthiilt Luft; er ist weit und sonst
unauttiillig. Das iibrige Ventrikelsystem kommt nicht zur Darstellung,

Arteriographie der A. carotis rechts: Die A, carotis interna ist gefiillt und zeigt
im Siphonbereich wechselndes Kaliber. Die A. cerebri media verliuft mit ver-
mehrten Schlingen und deutlichem Kaliberwechsel. Auffallend ist im Teilungs-
bereich des Circulus arteriosus eine gegabelte, kaliberstarke GefiBzeichnung, die
aus dem vorliegenden Bild nicht niiher differenziert werden kann,

Arteriographie der A. vertebralis links (Abb. 3): Die A. vertebralis links ist gut
getiillt. Die A. basilaris, die Aa. cerebri posteriores und die Aa. communicantes
posteriores sind deutlich erweitert. Von diesen Gefillen ausgehend sind patholo-
gisch erweiterte GefiiBe iiber die mittlere bis zur vorderen Schidelgrube zu ver-
folgen, sowohl nach vorne und supratentoriell als auch subtentoriell nach riick-
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wiithe Diese erweiterten GeliiBe gehen unmittelbar in gleichfalls erweiterte veniise
Aflisse tiber. Dazwischen finden sich unregelmiiBige ausgedehnte Gefi3konvolute.
Diagznose: Arteriovendses Angiom mit supra- und infratentorieller Ausdehnung,

1961 Die erhebliche Besserung des Ballismus hat unveriindert angehalten. Es
bestehen neben dem sonst unveriinderten Status Anfille von Bewultlosigkeit, bei
deren der Patient nach aufsteigendem Hitzegefithl zu Boden schligt. Tonisch-
klonisehe Kriimpfe, Secessus und ZungenbiBl usw. werden negiert.

162: Ermeute Aufnahme wegen hiiufiger BewuBtlosigkeit. Es hat sich zusitz-
lich vine cardiale Dekompensation eingestellt. die zu Hypertrophie des Herzens
sowie zuciner héhergradigen Lungenstauung gefithrt hat. Der Patient erlieat
sehliefilich der unbeherrschbaren Kreislaufdekompensation.

Zusammenfassend handelt es sich klinisch demnach zuniichst um ein
apoplektiform aufgetretenes hinteres Thalamussyndrom. zu dem im Laufe
der Jahre nach intermittierenden apoplektiformen Attacken die Symptome
ciner Beteiligung der vorderen Thalamusabschnitte hinzutraten. Auberdem
bestand eine sich langsam verstiirkende spastische Hemiparese links sowie
cin Hemiballismus im Bereich des linken Armes, der zunichst hochgradig
war und nach rund 21jihriger Dauer 1958 unter den Zeichen einer neuer-
lichen Subarachnoidalblutung bis auf geringe Restsymptome zum Stillstand
kium. Das Krankheitsbild kann artdiagnostisch durch die Kontrastmittelunter-
suchungen als Angioma arteriovenosum aneurysmaticum in den zentralen
\bschnitten der rechten GroBhirnhemisphiire geklirt werden. Die Todes-
ursache ist eine cardio-vasculire Dekompensation, die wenigstens zum
urisleren Teil auf die durch die cerebrale GefiimiBbildung bedingten hiimo-
(ynamischen Veriinderungen zuriickzufithren sein diirtte.

B. Morphologischer Befund?®

Karperobduktion  (Pathologisch-anatomisches  Institut der Universitiit  Wien,
1022 G2, Dr. Regele): Angioma cavernosum cerebri in regione thalami dextri,
'neumonia lobularis inferioris pulmonis utriusque, Bronchitis mucopurulenta, Dila-
tutin cordis tatius, Prostatitis purulenta.

Makroskopischer Hirnbefund (Neurologisches Institut. P.Nr, 110,62): Durch
Frontalsehnitte vorseziertes Gehirn, Die Meningen iiber der Konvexitiit leicht ver-
diekt ind getriibt mit erweiterten vendsen Cefilen. Basale Meningen gering ver-
liehto Die Arterien im vorderen Anteil des Cirenlus arteriosus Willisii auller ge-
rmeer Kaliberdifferenz der A, cerebri media und anterior zngunsten von rechts
owie millizer Atheromatose der A. carotis interna unauffillie. Die riickwiirtizen
\hsehuitte des Cireulus und seine Zufliisse sind dagegen abnorm weit: Die rechte
\. verlebralis besitzt einen dufleren Durchmesser von 6.5 mm. die linke A. verte-
hralis von 5 mm: die A. basilaris von 6 mm. Die besonders tief von der Vertehralis
shechende linke AL cerebelli caudalis ist ausgeweitet (Kaliber am Ahgang rund
2mm). Die weiter oral abgehende rechte A. cerebelli caudalis 3t diinn und zeigt
vinen stark geschlungenen, doppelt-S-formigen Verlauf zwischen Medulla oblon-
wile ymd  Kleinhimvorderfliche. Die Aa. cerebelli media heiderseits, besonders
rechite aaffallend zart. Von der A, basilaris gehen reichlich plexusartize Kste zum
o Die linke A cerebelli superior ind A, cerebri posterior mit regelrechtem

e die Uberlassung  des Sektionsprotokolls und des Gehirns sind wir dem
Vorstid des Pathologischen anatomischen Tnstituts der Universitit Wien. Herm
Prol D 1 Chiar. i besonderem Dank verpflichtet,
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Kaliber und Verlauf. Hingegen weitet sich die am Abgang etwa 2mm starke
rechte A. cerebelli superior an der lateralen Ventralfliche des Kleinhirns bis auf
4 mm Kaliberstiirke aus und verschwindet dann in die Tiefe. Auch ihre Aste an
der Kleinhirnoberfliche sind stark ektatisch. Die rechte A. cerebri posterior mit
cinem Kaliber von 4 mm. Von ihr wie von der stark ausgeweiteten A. communi-
cans rechts gehen mehrere weite und stark geschlingelte Aste ab. die mit weit-
lumigen, stark geschlingelten Venenkonvoluten in der Cisterna ambiens und
Fossa interpeduncularis ein dichtes Gefiilschlingenwerk bilden.

Abb. 4. Frontalschnitt 4 in Infundibulumhbhe. Bleistiftstarkes pathologisches GeFill im rechten

vorderen Thalamus, in den Seitenventrikel vordringend. Zystische Nekrosen sowie {frischere

und diltere Blutungen in der Umgebungszone mit Lision des oralen Ventralkerns. GroBe ab-
fiihrende Venen beiderseits basal.

Die Windungen der Grolihirnkonvexitiit leicht abgeplattet, die Furchen ver-
strichen. Tentorielle Druckfurchen am Uncus hippocampi sowie ausgeprigt an der
Kleinhirnoberfliche beiderseits,

Bei weiterer Zerlegung des GroBhirns in Frontalscheiben von je etwa 5mm
Dicke sind die Windungen unauffiillig. Im Frontallappen die Zeichen des chroni-
schen Odems mit diffuser grauer Verfirbung der Marklager und tiefer Hyperiimie.
Vorderhdrner des Seitenventrikels symmetrisch ausgeweitet. Corpus callosum un-
autfillig. Nervus opticus, Chiasma und Tractus opticus regelrecht.

Auf dem Schniti in Hiéhe des vorderen Linsenkernpols (1) erkennt man meh-
rere weite Venenlumina vor dem rechten Temporalpol sowie in der Fissura Sylvii.

Der Schnitt durch die Columnae fornicis und die vordere Conmunissur (2) zeigt
mehrere weitgestellte basale Venen iiber der Area olfactoria. Fornixschenkel und
Commissura anterior beidseits unauffillig. Tm rechten oralen Thalamus liegt der
Anschnitt eines gut bohnengroBen, von speckigem Gerinnsel erfiillten GefiiB-
lumens mit verdickter, teils kalkharter Wand, das knollenartig in den Seitenven-
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ventrikel vorragt und sich von oben her aufl die konkav deformierte und verdriingte
mnere Kapsel legt, wm lateral bis an den Schweifkernkopf zu reichen. Das ekta-
tsche Getils verliduft in schriiger Richtung von dorsolateral nach ventromedial und
Lalit sich bis in Hohe des Tuber cinereum verfolgen. Es zerstort den Nucleus
anterior sowie die Pars reticularis und den Nucleus lateropolaris des rechten Tha-
Limus, Mit Ausnahme des subependymiiren Abschnittes ist es von einem etwa
I bredten, briunlich tingierten und briichigen Gewebssaum umgeben. Linsen-
Lo beiderseits unauftillie,

Al 5. Frontalschnitt 6 durch hinteres Corpus mamillare (Schnitt seitenverkehrt). Grofies, teil-

wrbve thrombosiertes GefiiBkonvolul im medialen und lateralen Thalamus rechts mit breiter

ekintiseher Randzone, welche den posterodorsalen Lateralkern sowie den hinteren oralen

Ventialkern teilweise zerstirt. das Corpus Luvsii aber verschont. Grofe, blutgefiillte Venen in
der Fissura hippocampi.

Der Schuitt durch das Chiasma opticum (3), etwa 2 mm hinter Schnitthéhe 2,
creibl analoge Verhiltnisse im rechten Thalamus, Medial des groBen pathologi-
s«hen GefiiBes. das die vorderen Kernabschnitte zerstort und bis an das Caudatum
‘owie die innere Kapsel heranreicht, findet sich ein briunlich tingierter Streifen,
dem orale Abschnitte des Medialkerns entsprechen diirften. In der Fissura hippo-
campi beiderseits groBe, blutgefiillte Venenlumina, die bis in die Cisterna chias-
malis reichen.

Aul dem Sehnitt durch das Tuber cinereum (4) ist fast der gesamte rechte
Fhulamuns von dem etwa bleistiftdicken GefdB durchsetzt, das in den Seitenven-
tikel vorragt, Medial davon liegt ein 2,5 mm breiter Streifen briunlichen, mor-
sohen Gowebies, dem Teile des Nucleus anterior, Griseum periveniriculare und
orale Abschinite des Medialkernes entsprechen, Durch das Angiom villig zerstort
cinchetnen die vorderen Teile des Medialkerns und die oro-medialen Teile des ven-
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tralen Lateralkerns. Die lateral und caudal dem pathologischen Gefdl anliegen-
den Abschnitte desselben, vorwiegend der vordere orale Ventralkern (V. 0. a. nach
Hassler) sind eystisch veriindert und von dilteren hiimorrhagischen Nekrosen durch-
setzt (Abb. 4). Rechter Fasciculus thalamicus und Linsenkern beiderseits sind in-
takt. Der rechte Fornix weitgehend destruiert. Oberhalb des rechten Nucleus
amygdalae ein erbsgroBes, blutgefiilltes Venenlumen, das mit der V. cerebri ba-
salis kommuniziert. Links mischt sich eine ektatische Vene in gleicher Position
oberhalb des Tractus opticus in die innere Kapsel ein.

Abb. 6. Frontalschnitt 7 durch hinteres Putamen. BRechter Thalamos durch teilweise thrombo-
sicries Gefiiikonvolut Fast villig zerstiirt. Die basale himorrhagische Randnekrose umfalit das
rechte hintere Corpus Luysii. Kleines Gefiilillomen im linken Himschenkelful3,

In der Schnittebene durch die Mitte des Corpus mamillare (5) ist das patho-
logische, teils thrombosierte CGefiill von mehreren plexusartigen Schlingen um-
geben, Es umfaBt den gesamten Medialkern und den inneren oralen Ventralkern.
Im vorderen Anteil des Dorsolateralkerns liegt eine grifere himorrhagische Cyste.
Das pathologische GelaB wird lateral und basal von einem durch briunliche
Cysten und iltere Nekrosen durchsetzten Gewebsstreifen von 2mm Breite um-
siumt, der groBe Teile des vorderen oralen Ventralkerns, insbesondere dessen
ventro-medialen Abschnitt, umfaBt. Es erscheint nur ein kaum 1 mm breiter basaler
Streifen dieses Kerns erhalten, Die Lamella lateralis thalami, Fasciculus thalamicus
und lenticularis (Biindel H1 und H 2 nach Forel). die Zona incerta sowie das in
seinem oralem Pol angeschnittene Corpus subthalamicus Luysii erscheinen da-
cegen makroskopisch intakt. Der Tractus mamillo-thalamicns nur in seinen basalen
Teilen erhalten; im iibrigen in die Destruktionszone einbezogen, In der Fissura
hippocampi beiderseits je ein etwa 1 em Durchmesser haltenies venoses Lumen.
das von frischem Gerinnsel erfiillt ist und sich links tief in den Pes pedunculi
einnischt. rechts dem Mandelkern dorsal anfliegt.
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Aul dem Schnitt durch das hintere Vierlel des Corpus mamillare (6) umfal3t
s v KieseharoBe. ein blutgetiilltes zentrales Lumen umgebende plexusartige
CooluBkonvolut im rechten Thalamus den gesamten Medialkern. den inneren oralen
Ventralkern (V. o.1.) sowie die Pars dorsalis posterior des Lateralkerns, in welcher
cime erbsgroBe; briunlich tingierte Cyste his gegen das Caudatum und die innere
kapsel iibergreift, Die briunliche Randzone erfaBt teilweise den hinteren Ab-
chitt des oralen Ventralkerns (V. o.p. nach Hassler). withrend Fasciculus lenti-
culiris, Zona incerta sowie das in voller Ausdehnung angeschnittene Corpus Luysii
mtakt windd (Abb. 5). Linsenkern heiderseils regelrecht. GroBe, blutgefiillte Venen-
liming in der Fissura hippocampi beiderseits,

Aile 0 Firomlalschnitt 8 in Hihe des Nueleus ruber, Fast komplette Zerstiirung des rechten

Binteren Thalumus durch miichtigen GefiBplexus, der in die innere Kapsel eindringt. Dorso-

lterule: Teile und Markkapsel des Buber. hinteres Drittel des Corpns Luysii und  rechter
Fornix in die nekrotische Umgebungszone einbezogen,

In der Sehnittebene durch das hintere Putamenviertel knapp vor der Com-
misstra posterior (7) ist der rechte Thalamus fast vollstindig von einem kleinpHau-
mengrofien, teilweise thrombosierten GefiilBkonvolut mit einigen griiBeren Schlin-
gen durchsetzt, welches dem Boden des Seitenventrikels anliegt und gegen den
sur Gegenseite verdriingten 3. Ventrikel vordringt. Es zerstort den gesamten
Medialkern und das Centrum medianum sowie den caudalen Ventralkern (V. c.
nach Hassler). Die von kleinen Cysten durchsetzte briunliche Nekrosezone um das
Angiom reicht bis in die innere Kapsel und bezieht die Zona incerta sowie das
teehte hintere Corpus subthalamicum Luysii vollstindig mit ein (Abb. 6). Die
Stammpanglien linkerseits unauffillig, doch findet sich knapp caudal des intakten
Curprn Luysii ein glasstecknadelkopfgroBies, blutgefiilltes Venenlumen.

Diew Sehmitt durch den Nueleus ruber (8) zeigt eine praktisch totale Zerstorung
e peehiten Thalanmmes durch das miichtige GefiiBkonvolut, das fiir den Boden des
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Seitenventrikels und den 3. Ventrikel randbildend ist und die innere Kapsel weit-
gehend zerstort. aber auch bis in den dorsolateralen Teil des Nucleus ruber vor-
dringt und ihn samt seiner Markkapsel zerstort. Einbezogen sind demnach der
Dorsomedialkern und das Centrum medianum, der Nucleus lateralis dorsalis sowie
der gesamte Nucleus ventrocaudalis sowie die hintersten Abschnitte der Zona in-
certa und des Corpus subthalamicum Luysii (Abb. 7). Die Lision reicht bis an
die oralen lateralen Gruppen der Substantia nigra heran, die aber weitgehend
unversehrt erscheint, Der Fornix der rechten Seite ist stark verdiinnt, geschidigt
und briiunlich tingiert.

Auf dem Schnitt durch das Balkensplenium (9) ist der rechte Pulvinar thalami
zur Ginze von dem pathologischen GefiBkniiuel durchsetzt, das sich in die
Cisterna ambiens erstreckt und auch dorsolaterale Anteile der rechten Mittelhirn-
haube erfalt.

Auf weiter occipital gelegenen Schnitten erkennt man weite GefiiBBlumina, die
aus der Cisterna ambiens zu dem pathologischen Gefillkonvolut ziehen.

Der Mittelhirntrennschnitt zeigt in der rechten Haube ein gegen die lateralen
Abschnitte der Substantia nigra vordringendes ektatisches Venenlumen.

Weitere Schnitte durch Kleinhirn und Hirnstamm, senkrecht zur Hirnstamm-
achse, ohne makroskopische Autfilligkeiten.

Eine histologische Untersuchung des Gehirns erfolgte nicht.

Zusammenfassung des Hirnsektionsbefundes: Es handelt sich um ein

groBes kongenitales arteriovenéses Angiom (,,Aneurysma’) in den zentralen
Abschnitten der rechten GroShirnhemisphire, das offenbar aus dem abnorm
ausgeweiteten Vertebralis-Basilarissystem der rechten Seite gespeist und
iiber die stark ektatischen Venae basales beiderseits drainiert wird. Das
Angiom umfalit groBe Teile des rechten Thalamus, wobei sich im rostralen
Teil ein groBes, teilweise thombosiertes und wandverkalktes Gefill mit
knollenférmiger Vorwdlbung in den rechten Seitenventrikel findet, wiithrend
die hinteren Abschnitte von einem dichten. plexusartigen GefiBBkonvolut
durchsetzt sind. Vom Angiom direkt zerstirt sind der Medial- und Ventro-
audalkern, Pulvinar und Teile des Nucleus anterior, der Pars dorsalis
posterior des Lateralkerns sowie vermutlich auch innere Teile des oralen
Ventralkerns des rechten Thalamus. In der Umgebung der GefiBmiBbildung
finden sich ausgedehnte sekundire Gewebslisionen — iltere hiimorrhagische
Nekrosen und Blutungszystchen verschiedener Stadien —, welche das hin-
tere Drittel des rechten Corpus subthalamicum Luysii, innere Kapsel. dorso-
laterale Teile des Nucleus ruber und seiner Kapsel, hinterste Abschnitte der
Zona incerta sowie groBe Teile des oralen Ventralkerns unter Bevorzugung
der vorderen gegeniiber den hinteren Abschnitten desselben umfassen. Be-
trotfen ist der rechte Fornix. Putamen, Pallidum und Bindearme sind beid-
seits intakt. Ein griBeres pathologisches Gefi3 reicht bis in die rechte
Mittelhirnhaube.

IIL. Epikritische Betrachtungen

Die Krankengeschichte der mitgeteilten Beobachtung umfaBt einen Zeit-
raum von 39 Jahren, withrend dessen eine Vielfalt von neurologischen Aus-
filllen auftrat, die sich den umschriebenen Syndromen des Thalamus, der
Capsula-interna-Lision sowie des Hemiballismus zuordnen lassen. Die Hirn-
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woktion ergibt die Klirung des klinischen Endzustandes und seiner Atiologie,
i Anamnese aber gewisse Hinweise [iir den Ablauf des pathomorphologi-
sehen und -physiologischen Geschehens.

Zuniichst zum anatomischen Substrat des eindrucksvollen klinischen
kiankheitshildes: Vordere, hintere und caudale Anteile des rechten Thala-
i sind durch das arterioveniise Angiom weitgehend zerstort (vgl. Schnitt
2 his 9). eine Lision der inneren Kapsel ist vorwiegend in deren riickwiirti-
vem Anteil (Schnitt 7 und 8) zu erkennen. Das Corpus subthalamicum
[.uysii erscheint in seinen ventralen und mittleren Anteilen intakt (vgl.
Sehinitt 5 und 6), wihrend sein hinteres Drittel in die nekrotische Rand- und
Uimpebungszone des Angioms eingeschlossen ist (Schnitt 7 und §). Diese
hetrilft vorne auch groBe Teile des Nucleus ventralis oralis anterior thalami
(vl Schnitt 4 und 5), geringer auch die hinteren Abschnitte des oralen Ven-
tralkerns (Schnitt 6) und reicht anderseits bis in die dorsolateralen Teile des
Nucleus ruber (Schnitt 8).

Der klinische Verlauf ist gekennzeichnet durch die schubweise, nicht
swelten yvon Symptomen der Subarachnoidalblutung oder anderer cerebro-
vasculiirer Attacken eingeleitete Progredienz der Ausfallserscheinungen. Die
reitliche Auleinanderfolge der Symptome erlaubt den Schluf3, daB sich das
dineh die sekundiire Parenchymschiidigung in der Umgebung des arterio-
venidsen Angioms bedingte Verlaufsgeschehen vornehmlich in einer Rich-
ling, nimlich von riickwiirts nach frontal, ausbreitete: Zunichst beschriink-
ten sich die Lisionen auf die vom angiomatdsen Konvolut weitgehend zer-
diirten hinteren Thalamuskerne einschlieBlich der sensiblen Ventralkerne
(hinteres Thalamussyndrom 1923—1937) und die innere Kapsel. Erst wesent-
el spiter, nidmlich 1948, traten die klinischen Zeichen einer schweren
Schiidigung der vorderen Thalamusabschnitte hinzu. Dem entspricht die
antoptiseh - verifizierte Zerstérung in den entsprechenden Gebieten des
techiten Thalamus, die jedoch keine zeitliche Differenzierung der Lisionen
comoelicht,

iy hemiballistische Syndrom manifestierte sich bereits 1937, also offen-
I noeh vor der klinisch nachweisbaren Beteiligung der vorderen Thalamus-
Lerne, Man wird daher annehmen diirfen, daB8 das rechte Corpus subthalami-
cim. das in bezug auf die ventralen Thalamuskerne dorso-caudal liegt, vor
denselben in den schubweise verlaufenden reaktiven Gewebsdestruktionspro-
o um das zentrale Angiom einbezogen wurde. Dieser erreichte im Jahre
1455 endlich auch die oralen Ventralkerne des Thalamus (Schnitt 4 und 5)
und damit anch den fiir die zentrale Regulation der Motorik nach Hassler
wichtizen Nucleus ventralis oralis anterior sowie den Nucleus lateropolaris
(Schnitt 2 und 3), deren Schidigung autoptisch verifiziert werden konnte.
In diesem Zusammenhang ist erwithnenswert, daBB die hinteren Abschnitte
dew oralen Ventralkerns in geringerer Ausdehnung betroffen scheinen als
soine ovalen Anteile, obwohl auch diese nicht vollstindig zerstort sein
dietton und ihre pallidiiren Afferenzen weitgehend intakt erscheinen. Durch
diese Llwion st offenbar spontan eingetreten, was heute mit Erfolg durch
storeataktisehe Eingrille operativ erzielt werden kann (vgl. Mundinger und
Iiechert, 10680 der weitgehende Stillstand der ballistischen Hyperkinese —



422 H. ]. Avenarius, F. Gerstenbrand und K. Jellinger:

alamicum Luysii — durch Zerstorung oder
zumindest weitgehende Liision der vordersten thalamischen Kerngruppen.
Eine histologische Bestitigung dieses aus der klinischen Lingsschnittbeob-
achtung und dem makroskopischen Gehirnbefund abgeleiteten pathophysio-
ns erscheint bei der ungewonhlichen Dauer und

des Syndroms des Corpus subth

logischen Verlaufsgeschehe
Ausdehnung des Prozesses ohne signifikante Bedeutung.
Zusammenfassung

Die Beobachtung eines kongenitalen arteriovendsen Angioms (,-Aneurys-
Stromgebiet der Arteria vertebralis, die klinische Symptome von
Lisionen des vorderen und hinteren Thalamus, der inneren Kapsel und des
Corpus subthalamicum Luysii (Hemiballismus) bot, gibt Anlaf} zur kurzen
Erorterung dieser GefaBmiBbildung sowie der Pathophysiologie der ballisti-
schen Hyperkinese. Der mitgeteilte Fall ist deshalb von Interesse, weil der
Ballismus nach iiber 20jihriger Dauer unter den klinischen Zeichen einer
Cerebralblutung weitgehend zum Stillstand kam. Unter Beriicksichtigung
des Gesamtverlaufes und des Hirnsektionsbefundes wird fiir diese Spontan-
remission die zumindest teilweise Zerstorung der oralen Ventralkerne des
Thalamus angesehen. Diese Beobachtung erscheint zur Bestitigung der bis-
herigen Erfahrungen stereotaktischer Eingritfe beim Ballismus ceeignet.

mas'’) im

Summary

The observation of a congenital arteriovenous angioma in the territory of the
vertebral artery, which produced clinical symptoms of lesions of the anterior and
posterior thalamus, of the internal capsule. and of the Corpus Luysii (Hemi-
ballismus), provided an opportunity for a short discussion of the vascular mal-
formations and of the pathophysiology of ballistic hyperkinesia. The case reported
is of interest because the ballismus. after lasting for 20 years, terminated in as-
sociation with the clinical signs of a cerebral haemorrhage. In regard to the whole
course and to the findings in brain sections, it is considered that for spontaneous
remission to occur there must be an at least partial destruction of the oral-ventral
nucleus of the thalamus. This observation scems to confirm the previous experi-

ences of stereotactic operations in ballismus,

Résumé

1 ohservation d'un angiome artérioveinenx congénital, dans a région de l'artére
vertéhrale, qui donna des symptomes cliniques de lésions du thalamus antérieur et
postérieur, de la capsule interne et du corps du Luys (hémiballisme) fournit T'oc-
casion d'une courte discussion sur les malformations vasculaires et la pathophysio-
logie de Uhyperkinésie ballistique. Le cas rapporté ici est d'un certain intérét
parce que le ballisme, aprés une durée de 20 ans, s¢ termina avec les signes
cliniques d’une hémorragie cérébrale. En considérant le cours entier de la maladie
et les découvertes faites dans des sections du cerveau, I'on considére que, pour
quune rémission spontanée survienne, il doit v avoir une destruction au moins
partielle du noyau ventral antérieur du thalamus. Cette observation semble con-
firmer les expériences précédentes d’opérations stércotaxiques dans le ballisme.

Riassunto

Losservazione di un angioma arterovenoso congenito nel territorio della arteria
vertebrale, che portd a sintomi clinici di lesione del talamo anteriore € posteriore,
della capsula interna ¢ del corpo subtalamico del Luys (emiballismo), ha permesso
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