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Supplementary Material 9 - Original Neuropathology-Report from ‘Dt. Forschungsanstalt fiir Psychiatrie’ (Munich)

[Translation by BS Kasper]

Clinical diagnosis: Little’s disease, bronchopneumonia (was in psychiatric hospital before April 1933), see clinical his-
tory!

Anatomical Diagnosis: 710 g, 1 day formol-fixed brain [author’s note: formol is an old synonym for formalin], general
atrophic. Pons significantly small. The brain in most regions appears softened, esp. in both central regions, where the
cortex is secondarily shrunken. A harder consistency is felt in both occipital lobes, esp. at the poles, as well as in some areas
of frontal regions. Also hardened is pons, medullla and spinal cord. The pia over the convexity appears with a slightly red
aspect, not thickened. Single pial vessels seem thrombotically occluded, the basal vessels are of normal anatomy without
pathological alterations. Substantia nigra appears nearly without pigmentation. On frontal sections all regions display a
strange alteration of the cortical ribbon. The cortex is thinned and in its middle aspect shows a strip of yellowish spongious
change, that appears as kind of a gap in the cortical ribbon. The cortex looks split therefore. This alteration is the stronger,
the more occipital one moves: most pronounced in the central regions, the least in both temporal regions. While the cortex
is smooth in most regions, it has a hard consistency occipitally. One has the macroscopic impression, as if those are more
remotely acquired alterations. Profound enlargement of all ventricles, within the medulla the pyramidal areas appear
glassy-grey and hardened. Also the thalamus is of hard texture as well as white matter around the ventricles. Ammon’s
horn bilaterally seems normal macroscopically. Cerebellum looks normal from the outside. There is one circumscript area
of lobular atrophy in one hemisphere. Spinal sections show a glassy-grey discoloration in the dorsal columns, also in the
pyramidal areas and anterior pyramidal tracts. These alterations are clear in the lumbar cord, in cervical cord one sees
only the dorsal columnar pathology

Histology: in all areas ubiquitous process with thinning of the cortical laminae, loss of ganglion cells and pathologic
alteration of most of the remaining ganglion cells. They display a strongly ballooned, enlarged, light, sometimes homoge-
nous sometimes vacuolized protoplasm, the nucleus looks lighter also and is displaced to the periphery. Occipitally, those
alterations are more scarce while cortical thinning is much more pronounced there and many ,granular cells” loaden with
a green pigment are seen. Ganglion cell numbers are reduced while glial elements seem increased. The latter is also seen
in areas that are more affected be the neuronal change. In the fat-stain the neuronal content appears orange-red, in the
white matter many large, scarlet-red fat-drops are seens as well as dense similarily stained fat-deposits in the vessels. In
myelin-stains diffuse and patchy bright areas are seen. Holzer stain elicits a widely distributed white-matter sclerosis, in
some cortical areas large astrocytes with prominent processes. This process is strongly expressed in the cortex, but central
ganglia are strikingly affected. Within ammon’s horn only single cellular changes are seen in the endfolium and subiculum.
Medulla and spinal cord appear largely spared by the cellular pathology, only scattered balooned neurons are found in the
dorsal horns. In the ventral pons only sparse changes, here some neuronophagy is found. Typical cerebellar atrophy of the
cerebellipetal type. Typical granule cell loss while Purkinje cells seem rather well preserved. Ballooning or enlargement
only slightly. Moderate gliosis of the molecular layer

Diagnosis: Amaurotic idiocy
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Kiinifege Diegnofe: Little'sche Krankheit, Bronchopneumonie. (War vor April 1933
D der psychiatrischen Klinik). S. Krankengeschichte !

o %
PRSI

fuad der Karperfektion : Jgij
| AMogol  Stilicke | Tormol *| Sonpriges
‘ F.F. in 96 % Gehirn
p. Priperate: 126 Fett, Nissl, Holzer, X.7r. 809 | Mikropfotogramme, Ecichn.:
Bielschowsky L.K.: 765

afomifde Disgnoje: TLO g schweres, einen Tag in Formol anfixiertes Gehirn,all
8in atrophisch. Besonders klein erscheint die Briicke. Das Gehirn
t sich in den meisten Regionen auffallend weich an, bes. in der Ge=
"beider Zentralregionen, in welchen die Rinde sekundiér geschrumpft
on hiirterer Konsistenz sind die beiden Occipitallappen, bes. an
len, und einige Stellen in beiden Frontalregionen. Ebenso ist von
nsistenz Briicke, Medulla und Rilickenmark. Die Pia ist r der
xitdt leicht rdtlich verfirbt, nicht verdickt. Einzelne Gefis
Scheinen thrombosiert. Die basalen Gefdisse sind von no:
ime krankhafte Vandveridnderungen. Substantia nigra
ontalschnitten zeigt sich in allen Hirnregione
ang der Rinde. Die Rinde iat"vaﬁuchnllcfi'u:g

inen spongids aufgelockerten Streifen von gelblicher Farbe
U einem spaltférmigen Raum aufgelockert ist. Dadurch ersche
: palten. Diese Verinderung ist umso stérker, je weiter wir o
~_ Warts schreiten. Am stérksten ist sie musgeprigt in den Zentralregio
B en stark ist vielleicht die Rinde beider Temporalpole befalle:
Wahrend die Rinde in den meisten Regionen von mehr weicher Konsisten
ist sie in den Occipitalpolen von harter Konsistenz. Man hat nach de
skopischen Befund den Eindruck, als ob es sich in diesen Regionen um
VerZnderungen handle. Starke Dilatation sdmtlicher Ventrikel, in de:
sind die Pyramidenbahnareale von glasig-grauer Farbe und harter Kon
Der Thalamus ist beiderseits von auffallend harter Konsistenz, eben
trikelnahe Markpartien. Die Ammonshdrner beiderseits erscheinen make
pisch nicht veréndert. Das Kleinhirn zeigt Husserlich keinen patholg
Befund. Man findet an einer umschriebenen Stelle in einer Hemisph
Lé&ppchenatrophie.
Durchschnitte durch das Riickenmark zeigen eine eigenartige glasig
fidrbung vor allem in den Hinterstriéngen, aber auch im Pyramidenbak
wie in den Pyramidenvorderstringen. Diese Verinderungen sind dew
im Lumbalmark, im Cervikalmark kann man mit Sicherheit nur noch
graue Verfdrbung der Hinterstrédnge beobachten.
Histologisch: Uber sidmtliche Hirnabschnitte ausgedehnter Rinder
Verschmélerung der einzelnen Schichten, Ganglienzellausfall und
eines grossen Teiles der iibrigen Ganglienzellen. Sie zeigen ein |
bléhtes, ‘vergrdssertes, helles, teilweise homogenes, teilweise w
Vakuolen durchsetztes Protoplasma, der Kern erscheint ebenfalls %
was aufgehellt, hiufig an die Peripherie verdringt. Occipital i
die Ganglienzellveridnderungen weniger, dagegen ist hier die Wi
der Rinde viel stidrKer, es finden sich zahlreiche, mit einem
ment beladene Korrchenzellen. Die Ganglienzellen sind hier &
es besteht eine leichte Vermehrung glidser Elemente. Diese
in den von den charakteristischen Ganglienzellveranderunge

nen Gebieten. Im Fettbild ist der Zellinhalt orangerot
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grosse, scharlachrot geférbte Fettropfen, sowie dichte, eber
 Fettablagerungen an den Geféissen, Im Markscheidenbild di
rmige Aufhellungen. Das Holzerbild lésst eine ausgedehnt
 erkennen, in menchen Rindengebieten grosse Astre
dtzen, Der Prozess ist am ausgedehntesten in ¢
sind auch die zentralen Ganglien sehr stark

der grosste Teil des
nur vereinzelt findet

Typische Kornefzellichtungen bei relativ gutem Erhaltenbleiben de
kinjezellen, Zellbliéhungen und Auftreibungen nur angedeutet. ME
Gliose in der Molekularschicht. ' 3

Diagnose: Amesurotische Idiotie.




