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                    Summary
A case of slowly progressive and probably familial chorea is presented. The patient's accidental death permitted a precocious postmortem examination. Neuropathological changes were confined to the globus pallidus, substantia nigra and corpus Luysii. Profound alterations of axonal morphology were seen in these regions, unaccompanied by visible alterations in the cell bodies or significant tissue reaction. A modest increase of iron-containing and lipo-pigments was microscopically present.
It is considered that this case provides an unusually early and clearcut example of Hallervorden-Spatz disease, and implies the status of the latter as a topographically unique form of primary axonal disease. Hallervorden-Spatz disease is compared to other types of axonal dystrophy, and mechanisms for the dystrophic process are postulated.


Zusammenfassung
Ein Fall von langsam progressiver und wahrscheinlich familiärer Chorea wird beschrieben. Der durch einen Unfall verursachte Tod des Patienten ermöglichte eine frühzeitige Obduktion. Neuropathologische Veränderungen wurden nur im Paläostriatum, Nucleus niger und Nucleus subthalamicus gefunden. Schwerste morphologische Veränderungen der Axone wurden in diesen Gebieten ohne erkennbare Veränderungen der Zellkörper oder nennenswerte Gewebsreaktion festgestellt. Mikroskopisch war eine geringe Zunahme von Eisen- und Fettpigmenten bemerkbar.
Es wird angenommen, daß dieser Fall ein ungewöhnlich frühes und deutliches Beispiel von Hallervorden-Spatzscher Krankheit darstellt und daß diese Krankheit die Stellung einer topographisch einzigartigen Form von primärer Erkrankung des Axons einnimmt. Die Hallervorden-Spatzsche Krankheit wird mit anderen Formen der axonellen Dystrophie verglichen, und mögliche Mechanismen für den dystrophischen Vorgang werden diskutiert.
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