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Beitrag zm" Kenntniss der hereditiiren ltaxie 
und Kleinhirnatrophie. 

Von 

Dr. med. P. Menzel 
in IIainltz-GrosspostwHz bei Bautzen, 

(Hierzu Taf. V.) 

• ] ' a c h d e m  im Jahre 1863 F r i e d r e i c h  die ersten Fglle der nach ihm 
benannten Form der Tubes, der hereditgren Ataxie, beschrieben hatte: 
sind in der Folge eine grosse Anzahl gleicher Erkrankungen bekannt 
geworden, und im Auschluss daran wurden verschiedene, zum Theil 
yon einander abweichende Ansiehten fiber das Wesen dieser Krank- 
heit laut, die sieh theilweise auf Sectionsbefunde stfitzten. 

\u einige Autoren den Process als eine diffuse oder 
multiple Selerose tier Medulla spinalis und Medulla oblongata ansahen 
(F6rd,  S e g u i n  cf. No. 37 und Nr. 63 des Literaturverzeichnisses), 
H a m m o n d  (cf. No. 41) geneigt war, die Medulla oblongata als den 
prim~ren Sitz anzusehen mit ansehliessender Betheiligung des Cere- 
bellum, und C h a r e o t  (cf. Nr. 78) noch neuerdings die hereditare 
Ataxie in die Mitte zwisehen Tabes dorsalis und multiple Sclerose 
stellt, wurde zuerst yon K a h l e r  und P i ck  (ef. No. 17 und No. 28") 
der Charakter der Krankheit als der einer combinirten System- 
erkrankung auf Grund einer t~eredit~r vorhandenen Schw~iche und 
Entwicklungshemmung der spinalen Fasersysteme bezeichnet; sie 
nehmen ein Stehenbleiben auf einer gewissen Stufe der Markscheiden- 
bildung der spi~ter intensiver erkrankenden Fasersysteme an. Im 
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Wesentlichen diesen sieh ansehtiessend, nehmen F r i e d r e i e h (el. No. 12) 
nnd S e h u l t z e  (eft No. 39) eine Entwieklungshemmung im Rficken- 
marke und Praedisposition zu selerotischen Erkrankungen an; weder 
die Atrophic des Bulbus medullae noeh die R~ickenmarksdegeneration 
sei secundar, sagt F r i e d r e i c h ,  vielmehr scheine eine viSllige Aus- 
bildung und gntwicklung der Medulla spinalis und oblongata nieht 
stattgehabt zu haben. Und dieser Annahme'einer eombinirten System- 
erkrankung auf heredi~/~rer Grundlage sind zahlreiche andere Autoren 
beigetreten: L e y d e n  (eft No. 47), S e e l i g m f i l l e r  (eft No. 82), 
Smi th  (of. No. 74), R t i t i m e y e r  (of. No. 86) u. a. 

Von einer Anzahl yon Y~,llea sind die Seetionsbefunde ver6ffent- 
lieht worden, und diese stimmen darin fiberein, dass es sieh bier um 
degenerative Proeesse in den Itinterstr/ingen, Pyramidenseitenstrang- 
bahnen, Kleinhirnseitenstrangbahnen und Clarke 'schen Saulen ban- 
dolt; so bei K a h l e r  und P ick  (eft No. 17, 28), F r i e d r e i e h  (eft 
No. 3, 11, 12), Sehn l t z e  (eft No. 35, 39, 51), C h a r c o t  (eft No. 68, 
78, 92), L o n g u e t  (No. 57, 69), F e r r i e r  (No. 89) Rf i t imeyer  
(No. 48, 86, 98), Smi th  (No. 74), E r l i ek i  und R y b a l k i n  (No. 65, 
80), B o r g h e r i n i  (No. 99) u . a .  In einigen FSllen wurde die gr- 
krankuDg bis in die Medulla oblongata verfolgt: F r i e d r e i c h ,  Rfiti- 
meyer ,  B r o u s s e  (el. No. 36). 

Ist schon durch diese Untersuchungen das Wesen der heredit/iren 
Ataxie h/iufig genug behandelt, so dfirfte es doeh vielleicht nicht 
fiberflfissig sein, fiber einen Fall zu berichten, der in mehrfacher 
Beziehung einige Besonderheiten darbietet. 

Derselbe kam in der Districtspoliklinik des Herrn Prof. Heu b n e r 
in Leipzig zur Beobachtung, nnd das Sectionsmaterial wird im La- 
boratorium der Irrenklinik daselbst aufbewahrt. Ieh benutze mit 
Freude diese Gelegenheit, Herrn Prof. I-Ieubner ffir g/itige Ueber- 
lassung der Krankengesehiehte und Herrn Prof. F l e c h s i g  far viel- 
lathe Anregung und Untersttitzung bei der mikroskopisehen Unter- 
suehnng meinen Dank auszuspreehen, Ein T h e i l  der Sehnitte dutch 
das Gehirn ist yon Dr. B o g r o f f  in Odessa angefertigt worden. 

K r a n k e n g e s c h i c h t e .  

Robert Schweigel,  gab. 1840, Goldarbeiter, beim Tode 46 Jahre alt. 
Der Vater des Patienten war gosund, starb 70 Jahre alt an Gehirn- 

schlag, 
Die Mutter dessolben sell in tier Jugend ganz gesund gewesen sein, dick 

und stark und sol] yon Gesundheit gestrotzt haben. Spiiter abet ,,habe sic 
etwas bekommen", habe forCwS~hrend mit dem Kopfe gesohiittelt, einon ganz 
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taumeligen und sehliesslioh ganz unsiohoren Gang gehabt, so dass sie Jahre 
lang vor ihrem Tode nieht mehr auf die Strasse gekommen sM. Sie starb im 
Alter yon 60 Jahren. 

Ueber die Gesohwister des Patienten wird Folgendos in Erfahrung ge- 
bracht (dutch die Frau desselben): 

Der iilteste Bruder des Patienten ist jetzt hoch in den 40ger Jahren, 
lebt in Hamburg und soil ganz gesund sein. 

Ein zweiter Bruder wurde w~hrend der MilitRrzeit bereits krank und hat 
dana iiber zwanzig Jahre gesieeht. Er lilt an ,)Riickenmarksverzehrung", hat 
auch ,gesohiittelt", starb einige 40 Jahre alt, 

Ein dritter Bruder lebt in Naumburg; dieser ist sehwach im Kopfe, hat 
aber lieinen taumelnden Gang, keine sehiittelnden Bewegungen. 

Eine gltere Sehwester wurde ungefghr in Mitre der 30ger Lebensjahre 
krank. Sie bekam einen ,,tappliehen" Gang and war nioht im Stande, den 
Kepf still zu hMten, ,~der ihr fortwiihrend anf die Seite flog;" wenn sic yon 
Halle, we sie wohnte, zu Besuch kam, sah sic aus, wie eine Wahnsinnige; sie 
nahm sieh im Jahre 1878 das Leben. 

Eine zweite Sehwester hat sich im Sommer 1885 das Leben genommen 
im Alter yon 36 Jahren. Sie war eine starko, gesund aussehendo Person mit 
weisser ftaut, rothen Wangen; aber sie hatto etwas Unsicheres in ihrem Trite, 
fiel leieht hin und wurde auoh alim~lig schwgeher; als man sie wegen nicht 
mehr vorhandener ArbeitsfahigkMt in eine Anstal~ bringen wollte, lief sie 
in's Wasser. 

Eine dritte Sehwester~ die jiingst% ist in Berlin verheirathet; dieselbe 
ist zur Zei~ ,resolut",  aber auch sie ist norvensohwach. 

Also yon 7 Gesohwister sind 6 nieht normal in Bezug auf ihr Nerven- 
system. Die zwei Schwestern and violleicht der eine Bruder waren in ana- 
loger Weise afficirt wie Patient selbst. 

Der Kranke verlegte den Beginn seiner Krankheit in alas Jahr 1874, we 
das Leiden mit Unsieherheit und Schwiiche beim Gehen und mit greuzsohmer- 
zen begonnen haben sel l  Die Frau bemerkte abet schon vor der im Jahre 
1868 erfolgten Verheirathung Abnormititton an demselben. 

Als Knabe sell er gesund gewesen sein, habe sieh normal entwickelt, 
und er habe - -  berichtet die Frau nach den Erzghlungen des Mannes - -  bis 
zum 17. Jahre eine sehr sohSne Handschrift geschrieben. Schon yon da an 
abet sei ihm das Schreiben schwer geworden; er schrieb nieht mehr gern. In 
der Zeit tier Verheirathung (1868,  28 Jahre alt)sohrieb er schon ganz 
,)krakelig <(. Seit dem Jahre 1876 war das Sohreiben iiberhaupt gar nicht 
mehr mSglieh. 

Er war ein gesehieMer Goldarbeiter. Im Anfange nach der Verheira- 
thung maehte er auch feine und kleine Arbeiten nooh durohaus geschickt, aber 
die Frau merkte, class es ihm sohwer wurde~ ais ob er ungewShnliehe Hinder- 
nisse fiberwindeu mtisse. Ganz ailm~lig versehleohterte sich diese Fg~higkeit 
zu a~beiten. Seit 1880 konnte er absolut niehts mehr arbeiten, er konnte 
nieht einmal die geparaturen mehr riehtig besohreiben. 
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Als junger Mann soil or oin unverw/istlicher T/inzer gewesen sein; sohon 
wS, hrend der Verlobungszeit (1868) aber ring er an, wonigor gern zu tanzon; 
er sagte." es w~irdo ibm schwindlig beim Tanzen. Schon damals bemerkte die 
Frau, dass e re s  gern hatto, wenn man ihn ffihrto, dass or manohmal mit dem 
rechten Boino stark naeh ausw~rts sohleudorto, und dass or, wenn sic sich 
ffihrten, ihr 5fters zwisohon die Beine ,,quergelte". - - S c h o n  als jungor Ehe- 
mann blieb er gern zu Hause, Abends ginger  ohne Frau nicht aus, weft schon 
damals der Gang im Dunkeln ganz hochgrad/g sohlocht, sohwankend und tau- 
metnd war. Von hlitte dor 70ger Jahre an g i n g e r  immer sohlechtor und 
wollte t a r  ni&t mehr auf die Strasse, well die Leute ihn auf seine sonaer- 
baren Bewegungen hin ansahen. Er fuhr dann nur nooh Sonntags arts. Seit 
1884 kam er iiberhaupt nicht mehr auf die Strasse. 

Sohon seitdem die Frau den Mann kennt, ist or im Dunkeln 5~usserst un- 
gesehickt. Er konnte sehon im Beginn der Ehe im Dunkeln koine Lampe an- 
zfinden; wollto or bet Gelegenheit der ersten Entbindung seiner Frau (1869) 
Naohts etwas helfen, so stfirzte er sehr oft aus dem Bette und fiel in der Stubo 
hin, fund nioht, wonaeh or suchte u. dgl. 

Aber auch am Tage griff er schon in den ersten Ehejahren 5fters dane- 
ben, wenn or etwas in die Hand nehmen wollte. Das Essen wurde dam Manno 
schwor, so lunge die Frau sich erinnern kann: er stach sich 6fter mtt der 
qabel in den blund; fuhr mit dem Bissen neben dem Nunde verb@ so dass 
er manchmal ganz wtithond wurde and dfe Gabel welt yon sich weg waft. Er 
ass schon seit Jahren deshalb nieht mit der iibrigon Familie, sondern alMn 
far slob. In dan letzten Lebensjahren musste ihn seine Frau ganz fiittern. 
Fiseh hat die Prau nie bringen diirfen, well er die Grgten nioht erdentlioh zu 
eliminiren im Stando war. Im letz~on Lobonsjahro konnte er/iberhaupt Festes 
nieht mohr gut sohluoken. 

Die Stuhl- und Urinentleerung war bis zulotzt vollkommen ungest6rt. 
Ebenso konnte der Coitus ausgef/ihrt werden, Frau S. wurdo novh im 

Jahre 1884 gravida, es trat aber Fehlgeburt ein. 
Subjective sensible StSrungen bet or nie viol dar. In den Jahron 1874 

his 1881 litt er an anfailsweise auftretenden heftigen Kreuzschmerzen und 
yon da ab an Sehmerzen im Naeken. Letztere bestanden nicht eigentlich in 
heftigem Stechen als in einem Gefiihl dos Geschwollenseins. 

Psychiscbe Functionen waren nicht auff/illig gest6rt. Allerdizgs war 
Patient yon Anfang der Ehe an tremor sehr still fiir sieh und ruhig. Die Frau 
weinte anfangs hitufig dartiber, dass or so sehr in sieh gekehrt war und so 
wenig spraeh. 

Das Ged//~chtniss war und blieb stets gut, or konnte gut roohnon und 
dergl.; /iber gopfsohmerzen hat er niemals geklagt. 

Seit ungef/ihr 1879 ist die Sprache unbeholfen und sehwerf/illig gewor- 
den und fiihlt Patient eine wirkliehe Sehwgcho im rechton Arme neben der 
sehon l~ngst bestehenden Unsichorheit der Bewegungen. 

Er warde yon einer grosson Zahl von Aerzten behandelt; moist wurde 
die Diagnose auf multiple Solerose gestellt. 

11" 
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Im Juli 1882 sah ich den Kranlton zum orston Male and nahm dabei 
den folgendeu Status auf: 

Nieht gorade unkr~ftigor, mehr magerer, abet ziemlich muskul6ser K6r- 
per yon graubleioher F~rbung. Es f~Ilt sofort anf, dass Patient den Kopf 
naoh reahts gedreht h~It s and dass sich dieso Drohung bei jedor in~ondirten 
Bewegung fortw~hrend vormehrt. Steht or auf und macht einige Schritt% so 
wirft er boinahe bei jedem Schritto den Kopf etwas weitor herum, so dass or 
ganz naoh rechts und schliesslich fast nach reohts rticl~w~rts sieht; er hat 
dabei die Empfindung, als ob der Nacken ansehwOlle. Die Drehung beruht 
auf eiuer krampfhaften, immor stiirker wordenden Contraction dos linken 
M. sternocloidomastoideus. Um ihr einigermassen entgogenzuwirken, legt or 

die Hand an die linko I~ackeu- and Halssoite. Dasselbe tritt oin, worm er im 
Sitzon zu leson versucht; unwillkiirlieh wonden sigh dor Kopf und die Augen 
immmer weiter nach rechts, so dass or dos Buoh immer mehr naoh rochts 
bringon muss, es scfiliosslich ganz rochtsseitig hi~lt und die Augen ganz in 
den rechton Winkoln stehen. Hiilt man don Kopf fest, so kann er auoh mit 
gerado geriehtetem Bli@e ganz gut losen; fiberhaupt ist die Gosiohtsseh~rfe 
sowio aueh die Bewegung der Augen nach allen l~ichtungon hin ganz normal. 

Auch im Gesicht zoigon sioh krampfhafto Mitbowegungen: Erstlioh roisst 
Patient w~hrend des Gehens and Losens in fortw~hrendor Progression die 
Augon immer woiter auf, so dass das Gesicht schliesslich don Ausdruck des 
grSssten Sohrookons odor Staunens annimmt. 

Zweitens zeigt or eine Vortiofung dor Nasolabialfalto und eine Contrac- 
tion der Muskeln dos Mundos und Kinnos, wie man sic nut beim sehwersten 
Tetanus sonst sieht, and auch dioser ganz ungewShnliehe mimisoho Ausdtuok 
dos unteron Gosichtes wird immor ausgepr~gter, jo lgnger Patient intendirte 
Bowegungen vornimmt. 

])rittens ondlich zeigt sioh Analogos an der Sprache. Dieselbe ist eigen- 
thfimlioh mfihsam, gepresst, abgesetzt~ als ob es ibm Yiiiho machte, dos Weft 
herauszubringen, ungef~hr wie oin yon hSchst intensivon Leibschmorzen ge- 
peinigter Monsch spricht; daboi aber ist dos oinzolne Wort durohaus scharf 
articulirt. Diosos Hervorstossen dor einzolnon Worto wird immor starker und 
dabei in sehr auffallondorWeiso die Sprache immer lautor, je l~nger er spricht, 
also je zahlreiehere Impulse or vorwendot hat. 

Alle diose eigenthfimliohon Krampfbewegungon wordon sofort viol milder 
und geringer, worm man den Patienten eine Lage einnohmon l~sst, welcho 
mSgliohst wenig motorische Impulse in Anspruoh nimmt. Lfisst man ihn, den 
OborkSrper und Kopf vSllig uatersttitzt, eino m~glichst zwanglose Stellung ira 
Bette einnehmen, so vorsohwindet sogleich die tetanisohe Nasolabialfalto, die 
Augen werden nicht mehr so aufgorissen, er kann bei gerader Kopfhaltung 
lesen; ouch aioSprache wird weniger goprosst, and or kann sogar einen Bueh- 
staben mit Mfihe sehreibon. 

In aafreohter Stollung ist lotztoros absolut unm~glieh; donn es besteht 
die hoehgradigsto A~axie beider oberon Extromitiiten. Jede Bewogung go- 
sohioht im Ziokzack, sohloudornd, an don gosuohten Gegenst~,ndon vorbei etc. 
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KnSlofen , Binden, selbst Essen ist ganz unmSglich, Dieselbo Ataxie bestohb 
in don untoren Extromitiiten.. stampfoMer, sehloudornder, unsioboror Gang. 
Boi gosohlossonon Augon sofortiges Umfallen; sohon boi blossom Umdrehen 
mit offenon Augen Schwindol. Bei jedom Gang duroh's Zimmor muss Patient 
sieh an don MObeln anhalten. Die rechto KOrporhglfto soheint dabei noeh 
etwas stii, rkor atactisoh als die linko. 

Die rohe Kraft der oberon Extremitgten ist doutlich abgosohw~cht, daboi 
aber rechts wiedor mohr als links. 

Auoh boim Vorsuoho, auf einom Boino zu stohon, zittort dos rechte viol 
stSxkor als das linke. Die robe Kraft dos Quadrioeps femoris orsohoint boidor- 
soits unvorsohrt and gloioh, ebonso diojenigo tier Beugomuskoln am Obor- 
sohonkol. 

Die Pupillon sind ehor welt als eng; sio roagiron sowohl boi Lichteinfall 
wio bei Aor sehwaoh. 

Die Patollarsohnonrofloxo sind oher otwas gostoigert. 
Die Sonsibilit~t an den Armon und Beinon ist ffir die Borfibrungen voll- 

kommon unvorsehrt. Die feinsten Berfihrungen werden doutlich empfunden; 
Stroicheln, Knoipen, Steohon auf's sch~rfsto fiberall untersehioden; jedo Figur, 
die ibm auf Hand odor Fuss gomalt wird, wird sogloieh richtig orkannt. 

Der hior gosohildorto Status orlitt yon 1882 an, untor moinor - -  allor- 
dings oft monatelar.g untorbroehenen - -  Beobaohtung eino ganz langsamo und 
allmiilig sieh vollziehendo Vorsohlimmerung, wobei Zeiton vorkamon, in donon 
Patient, froilich subjoctiv, auch sieh bessor ffihlte. - -  So war or z.B. ira Sop- 
tember 1882 rooht zufrloden, gab an, seine Glieder solon gesohmeidigor ge- 
wordon, war ab und zu doeh real wieder ausgogangen u. dgl. 

In don Jahron 1883 und 1884 wurdo selton Hfilfe in dot Districts-Poli- 
klinik gesucht. Dor Zustand bet koine iolOtzliehon Vergndorungon odor Eroig- 
nisso, und ich habo in dieson beidon Jahren keino Notizon fiber den Pationten 
gemaoht. 

Im Herbsto 1885 stoigerton sich die Bosohworden dos Patienton wiodor 
mehr, und namontlioh klagte er fiber grosso Schlaflosigkeit, oine Erschoinung, 
die nou hinzugotreten war. 

i~,Iitto November 1885 wurdo wieder ein Status aufgonommen: Patient 
sieht viol schleoh~or aus als vor drei Jahren, ist bedeutond abgomagort, die 
Hautfarbo geradezu oachoctisch. 

Eino neuo Zwangsbowegung hat sich soit dora Fr/ihjahr d. J. eingostollt: 
sohr h~ufig roisst jotzt Patient don Mund ganz welt auf, wio boim Maximum 
des G~hnons, und an dieso Bowegung sohliesson sich dann mohrfaoho wiodor- 
Mite Kaubowogungen an. Dies goschioht, ehe Patient zu sprochen anf~ngt, 
wonn or sich aufriehtot etc. Patient ist h6ehstons im Liogen dann und warm 
im S~ando, dioso krampfhafto Bowogung zu untordriickon. 

Auch im roehten Armo bokommt Patient Otter unwillkfirlioho StOsso, die 
zu einer ehoroaartigon Bewegung f•hron. 

Die Sloraeho ist noeh viol sohweror. Naoh langem Aufroissen dos Mun- 
des~ violfaehon Kaubowogungen~ mohrmaligem Ansetzen bringt or endlich 
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stossweiso ein Wort horror; auch dies ist aber nieht mehr so deutlich wie 
friiher, sondern woniger gut artleulirt; die Stimme ist dabei sehr laut, fast 
iiberanstrengt. 

Dor rechte Arm zeigt doutlieh grtissere Schwaohe aIs der linke, 
Boim Gehen kommt or goradeaus gar nieht mohr vorwarts, well's ihm 

jedes Mal sofort don Kopf nach tier rechton 8eite herumwirft. In der Stube 
hilft or sieh abcr noch, sieh anhaltend, herum. 

Im Hinterkepf hat or ein heklommenes Gefiihl, in der reehten Sohulter 
die Empfindung des Angesehwollenseins. 

Februar 1886. W~hrend dos Winters hat sieh der Zustand immer mehr 
verschleohtert. Seit etwa Mitre Februar liegt Patient fest, ,,weft die Beine 
nioht mehr fortwollen ((. Beim Versuch zu gehen, gerEth or sofort in Gefahr 
umzufallen. Sehr viol Schwindel. Dos Naohts f/~llt er oft aus dem Bett. - -  
Dabei sind die Beine hochgradig abgemagert, alle Muskeln derselben aber in 
abnormer Spannung, deutlieh unter der fettlosen Haut sioh abhebend. 

Auoh in don Armen vielfach abnorme Spannungen; hat er etwas ange- 
fasst, so kann eres nieht wieder loslassen. 

Die Patellarreflexe deutlieh, aber nieht mehr erhhht. 
Am 1. MErz wurde noehmals die SensibilitEt an don unteren Extremi- 

t~on gepr/ift. Ber~hrung, ebenso Schmerz wird /iberali ganz deutlieh em- 
pfunden; jede Empfindung wird riehtig localisirt. 

Gesicht und Geh6r gut; Bewegung tier Bulbi frei. 
Im Laufo dos M~,rz immer mangelhaftero Nahrungsaufnahmc, zunoh- 

monde Abmagerung. 
Am 6. April 1886 kann Patient kaum mehr reden, ist oftonbar etwas 

benommen. Beine in Beugee0ntractur, H~ndo in Krallenstellung; die 2. und 
3. Finger beiderseits in Hyperext~nsion; Gelonko zwisohen 1. und 2. Phalanx 
nach vorn durchgedrfiokt. Dor Mund steht weir often, eingesch~ttete Milch 
wird noch gut gesohluokt. 

7. April 1886 friih 4 Uhr erfolgte der Ted. 

Sec t ion  ~odem die,  N a o h m i t t a g s  2 Uhr. 

Enorm abgemagerte Leiche. Beine in Beugeeontraetur. Geringer Decu- 
bitus. Sch~del sehr dick, asymmetrisoh. Dura mater sohlaft, ohne H~matom. 

An don horausgenommenen nerv6sen Centralorganen wird sofort di~ ganz 
hohgradige Atrophic dos Kleinhirns und tier Briioke wahrgenommen uud da- 
her Gehirn und R~ckenmark zun~ohst ohne eingehend~r~ Untersuohung auf- 
bewahrt. 

Von tier fibrigen Section ist noch folgendes hervorzuheben: 
In dot reohten Lungenspitze befindet sieh ~ine sohiefrige Induration mit 

narbiger Einziehung und geringer Verwaehsung. Der untere TheiI des rechten 
unteren Lappons ist brandig zerfallen, stark stinkeud; die Umgebung der 
Brandherde infiltrirt, yon kleinen eifrigen Herden durehsetzt. Auch im linken 
Oberlappen eine Pigmentinfiltration; tier ganze untere Lappen grhsser, d~rb, 
luftleer~ yon kleinen eitrigen und brandigen Herden durohsetzt. 
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Herzfleiseh blass, schlaff, Klappen und gr6ssere Gef~isse normal. Leber nor- 
mal gross, Galle dunkel, dickfl/issig. ~iilz schlaff, blass. Nferen y o n  normaler 
Consistenz, Gr/~sse und Farbe. ~Iagen und Darm ohne auffs Abnormit~ten. 
In der Blase klarer Urin. 

Kinder des g. Sohweigel: 
1. 1869 geboren, starb jung, 
2. 1871 geborenes Mgdohen, gesund, 
3. 4. jung gestorben, 
5. 1876 geborenes M~idehen, gesund, 
6. 1878 goborene Louise S. mit horeditSrer Ataxie behaftet, 
7. 1879 geborenes bl~dchen, gesund. 

Vergleicht man diesesKrankenbild mit dem yon F r i e d r e i c h  an- 
gegebenen Symptomencomplex - -  Romberg ' sches  Symptom, Ataxie, 
meist atactischer Nystagmus und Spracbst6rung, Fehlen des ['atellarre- 
flexes, Fehlen der lancinirenden Schmerzen und Par~tsthesien, Er- 
haltung der Hautsensibilit~t und des Muskelsinnes, lntactheit der 
Sphinkterenfunction, fehlende Neigung zur Deeubitusbildung und Fehlen 
des Robe r t son ' s chen  Symptomes-- ,  so ergiebt sieh eine grosse 
Uebereinstimmung beider, sodass die Diagnose der F r i e d r  eich 'schen 
Tabes in unserem Falle wohlbegrfindet erseheint. 

Die lange Dauer der Krankheit, der frfihzeitige Beginn - -  erste 
Zeichen im 17. Lebensjahre - -  entsprechen den Beobachtungen des 
ersten Autors; bei der Tochter des S. fibrigens traten die ersten Er: 
scheinungen schon in den Kinderjahren auf, wie dies auch van Rfiti- 
m e y e r  (cf. :No. 48 und No. 86 des Literaturverzeichnisses) und 
W~lle  (cf. No: 59) beobachtet ist. 

Zuerst zeigte sich bei S. Unsicherheit beim Schreiben, und bald 
stellten sieh danach Ataxie aller Extremit~tten und das Rom b erg'sche 
Symptom ein sowie die auffailende SprachstSrung, Erscheinungen, die 
sich his zum Tode des Patienten mehr und mehr steigerten, und zu 
denen sich allm~lig verschiedene Zwangsbewegungen gesellten. 

Nystagmus wurde nie beobachtet; derselbe fehlte auch in einigen 
FMlen yon F r i e d r e i e h ,  yon G o w e r s  (el. 31) und E r l i ek i  (cf. No.65). 

Das bei den meisten Erkrankungen dieser Art constatirte Fehlen 
der Patellareflexe blieb jedoch bier aus, im Anfange waren dieselben 
sogar eher etwas gesteigert, ein Verhalten, welches auch yon S eel ig-  
m/ i l l e r  und B o t k i n  (cf. No. 62) angegeben wurde. 

Die Hautsensibilit~t blieb stets intact; yon anderen Erscheinungen 
tier sensiblen Sph~tre wnrden nur im Anfange Kreuzsehmerzen an- 
gegeben und sp~ter das Geffihl des Geschwollenseins im Nacken und 
Hinterkopfe. 
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Wie auch sonst in welt vorgeschrittenen Fallen yon F r i e d -  
re ich 'scher  Tabes zur Beobachtung kam ( R f i t i m e y e r ,  W~l le) ,  
fanden sich schliesslich bet S. Contracturen der Beine und tti~nde. 

Behufs ether genauen mikroskopisehen Untersuchung warden 
Rfickenmark und Gehirn in Mfil ler 'scher L~sung and Alkohoi ge- 
h~rtet and alsdann Schnittreihen aus verschiedenen H~hen des Rficken- 
markes bis hinaaf in die Gegend des L i n s e n k e r n e s -  theils yon 
Dr. B o g r u f f  in Odessa, theils veto Verfasser - -  angefertigt, welche 
nach verschiedenen Tinetionsmethoden behandelt wurden. Es wa rden  
zum F~irben verwandt: Alauncarmin, Picrocarmin, Carminammoniak, 
Lithioncarmin, Safranin, Nigrosin, and die besten Priiparate wurden 
durch Anwendung des Weige r t ' s chen  und des verbesserten Pa l  'schen 
Verfahrens erlangt. 

Die Untersuchung ergab folgende Befunde: 

L u m b a r m a r k :  Gr~isso 8,7 : 6,5 Mm. Degeneration dot Hinterstr~nge 
und Pyramidenseitenstrangbahnen. Die gesehwundenon Nervenfasern sind 
durch bindegewebige Balken ersetzt. In den Hinterstr~ngen finden sieh or- 
haltene Nervonfasern in dem zwischen tIintorhorn und hinterer Commissar ge- 
legenen Theile. 

Die Peripherie ist fret yon Degeneration; ebenso keine Ver~nderung in 
dem fibrigen Theile dor Seitenstriinge and in den u 

Die Bindegewebssopta sind veto goradlinigen Vorlaufo abweichend zum 
Theil nach hinten abgebogen. 

Die h in te ren  Wurzeln  sind an Nervenfaserzahl sehr verringert. 
Die H in t e rhSrne r  wurden auf Grund der Lissauer 'sehen Forsohun- 

gen fiber den Faserverlauf in denselben (cfr. 84 der Literaturangabe) ether 
eingehendenUntersuchung unterzogen, wonach sich dasFolgende herausstellte. 

Die Randzone L i s s a a e r ' s  zeigt keinen Sohwand yon Nervenfasorn; 
einige transversale feine Faserzfige zwischen dem lateralon und dem medialen 
Theile der Randzone sind deutlieh, welehe die in die gelatinSse Substanz ein- 
tretendon hinteren wurzelbfindel durchsetzen. 

Substantia gelatinosa: In der spongiSsen Zone derselben sind fast keine 
markhaltigen Nervenfasern sichtbar; nur wenige direct aus den hinteren Wur- 
zeln kommende Fasern durchsetzen sic und einige Fasern am Rande der Sei- 
tenstr~nge. In der Snbstantia gelatinosa selbst sind feine Fasern fast ganz 
geschwunden, erhalten nut wenige grebe Nervenfasern aus den hinteren Wur- 
zeln~ keino veto [-Iinterstrang her eintretend. 

Zwisehen Substantia gelatinosa und Substantia spongiosa wohlerhaltone 
Querschnitte markhaltiger grober Faserbiindel, die longitudinal verlaufen (auf- 
steigende Oolonnen O 1 a r k o's), 

In tier Substantia spongiosa sind feine Fasern ziemlich zahlreich erhal- 
ten, dagegen keine Querschnitte feiner longitudinaler Fasern zu sehen. 

Di~ Einstrahlungsfasern aus den ttinterstr~.ngen in's Vorderhorn, die die 
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Spongiosa durchsetzen ( K S l l i o k e r ' s  innere Wurzelbiindel, F r o m m a n n ' s  
Strahlenfasern) sind vorhanden, ihr Verlauf zum Theil deutlieh bis zu den 
lateralen Theilen der VorderhSrner zu verfolgen. 

Die hintere Commissu r  weist wenige markhaltig~ Fasern auf, die vor- 
dere enth~ilt zahlreiche feine Fasern. 

Der C e n t r a l c a n a l  erseheint dicht gefiillt mit kSrnigen Massen. 
Im Vorde rho rn  sind die grossen Ganglienzellen an Zahl und Gr6sse 

vermindert und die vo rde ren  Wurze ln  zura Theft atrophiseh. 
Die hnteren Wurz e l ga ng l i e n~  schon makroskopisch verkleinert, zei- 

gon unter dem Mikroskop an Quersehnitten eine betr~chtliche Yerringerung 
der Biindel an markhaltigen Fasern. L~ingssehnitte ]assen an den degenerir- 
ten Nervenfasern einen starken Zerfall der Markseheide erkennen, yon tier nut 
stellenweise einzelne dunkel gefiirbte Tropfen siohtbar sind, w~hrend die 
S e h w an n'sche Soheide unregelm~ssig streckenweise mit zahlreichen unge- 
f~rbten KSrnehon erffillt, an anderen Stellen ihres Verlaufs vSllig leer und 
zusammengesunken ist. Yon Axencylindern ist niehts mehr nachgewiesen. Im 
umgebendon Bindegewebe finden sich zahlreiche Fettzellen eingelagort. 

Unteres  Dorsa lmark .  GrSsse 7,7:6~0 Mm. Degeneration derGol l -  
sehen und B u r d a c h'schen StrSnge~ der Pyramidenseitenstrangbahn und der 
direeten gleinhirnseitenstrangbahn. 

In den Hin te r s t r~ ingen  sind die KeilstrS~nge am moisten yon der De- 
generation betroffen~ und zwar die Zones radiculaires post(irieures Charcot~s 
(Bandelettes externes) bedeutend mehr als das hintero ~ussero Fold der Keil- 
stdinge; in den Goll'sehon S~r~ingen sind noeh violr 1%rvenfasorn erhalton, 
so dass sich d i e s e l b e n -  an nach Pa l  bohandolten P r ~ p a r a t e n -  deutlioh 
veto stark entfiirbten Gebiete der Keilstr~nge abheben. 

Wohlerhalteno Nervenfasern finden sieh in den Hinterstr~ngen ira Win- 
kel zwischen Hinterhorn und hinterer Commissur nnd am ganzen per[pheren 
Rando. 

In den S e i t e n s t r / i n g e n  betrifft die Degeneration, hier sehw~eher auf- 
tretend als in den H interstr~ngon, die Pyramidonseitenstrangbahn und direeto 
Kleinhirnseitenstrangbahn; seitliche Grenzsehicht und iibrige Theile der Sei- 
tenstr~nge und alas Gebiet derVerderstr/i, nge bleiben fret yon tier Degeneration. 

Die B i n d e g e w e b s s e p t a a u e h  bier im Bereiche der Hinter- und Sei- 
tenstr~nge zum Theft vom geradlinigen Vorlaufo abwoiehond. 

Die R an d z o n o zoigt dichtgedriingte erhaltene Nervenfaserquerschnitte. 
Die h i n t e r e n W u r z e 1 n erscheinen etwas versehm~chtigt. 
H in t e rho rn .  Die Substantia gelatinosa weist in ihrem tier Peripherie 

der Hinterstriinge anliegenden Theile viele feino Nervenfaserquerschnitte er- 
halten auf, im Uebrigon sehr wenige feine Fasern und einJge grebe Bfindel 
welche sic durohsetzend yon den hinteren Wurzoln zur Substantia spongiosa 
gehen. 

In der spongiSsen Substanz sind eine Anzahl erhaltener dicker Quer- 
schnitte markhaltiger, grober, liingsverlaufender Faserbfindel (aufsteigende 
Colonnen Clarke's) .  In ihrem hinteren hbsehnitte sindzahlreiohe quer- 
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verlaufendo Fasern erhalten, die aus den hinteron Wurzeln und Hinter- 
strS~ngen kommen, im vorderen hbschnitte eta erhaltenes Netzwork foiuor 
markhaltigor Fasern. 

Von den Einstrahlungsfasern in's Vorderhorn, die aus der Wurzelzone 
der Hinterstrgnge kommen, sind nur wenige in ihrem Verlaufe zum Vorder- 
horn zu verfolgen. 

Die Grundsubstanz der Clarke'schen S/ ta lon,  dureh relative gelligke~t 
vom iibrigon Theile tier Substantia spongiosa sich abhebond, wird yon vielen 
erhaltenen lgngsverlaufendon zarten Fasern darehsetzt. Die Zellen der 
Clarko'sehen S~ulen zeigen das Bild der fettig-pigmentSsen Degeneration, 
die Kerne derselben sind zum Theil noch sichtbar - -  besonders an Prg~paraten, 
die mit Picroearmin und nach Pal  gef~rbt s i n d . -  An den untersuehten 
Querschnitten sind weder Einstrahlungsfasern aus den Hinterstrgngen in die 
C 1 a r k o'schen S~iulen erkennbar, noch die P 1 e e h s i g 'sohen Kleinhirn bfindel ; 
ebensowenig lessen sieh Pasern nachweisen, die aus dem Vorderhorn and 
der Gegend der vorderen Commissur zu den C lark e'schen Sgulen verlaufen. 
Was des zarte Netzwerk feiner markhaltiger Fasern betrifft, des die Zellen 
der Clark o'sch.on SS.ulon umgiebt, so finden sich d arin einige Faserziige aus 
den ttinterhSrnern und Hinterstriingen, doch ist nirgends eine Yerbindung 
derselben mit jenen Zellen naehweisbar - -  ein fraglieher Punkt, auf welchen 
L i s s auer  (of. No. 84) in seinor oben citirten hrbeit aufmorksam gemacht hat. 

Die hintero 0 o m m i s s u r  enthglt einige erhaltene Faserbiindol, die 
vordere ist reich an feinen und groben Fasern. 

Der C e n t r a l c a n a l  mit kiirniger Masse angeffillt. 
Im Y o r d e r h o r n  finden sich zum Theft atropische Ganglienzellen and 

diesen entspreehend atrophische vo rde re  Wuze l fase rn .  
Des chore  D o r s a l m a r k  zeigt dasselbe gerhalten, doeh stud die (ira 

untern Theile) intacten Gebiete der ginterstr~nge hier kleiner, als im anteren 
Theile. 

C e r v i c a l m a r k :  Halsanschwellung, GrSsse: 1212 : 615 Mm. 
In den H i n t e r s r ~ n g e n  finder sich Degeneration der Goltlschen und 

mehr noch der Keilstr~nge, wenig afficirt ist der periphere Rand, intact die 
Region im Winkel zwisehen Hinterhorn und hinterer Commissar. 

In den SeitenstrS~ngen Degeneration der Pyramidenbahn und Klein- 
hirnseitenstrangbahn, doch nur schwach angedeutet; das iibrige fret. 

Ira u  keine Degeneration. 
B i n d e g e w e b s s e p t a  und Cen t r a l cana lve rha l t en  sich wie in den 

iibrigen Theilen des Rfickenmarkes. 
D i e R a n d z o n o i s t i n t a c t ,  d i e h i n t o r e n  Wurze ln  fiihrenzum Theil 

atrophische Nervenfasern. 
H i n t e r h o r n :  In dot spongi6son Zone tier gelatinSsen Substanz sind 

viele feine Nervenfasorn orhalten, im eigontliehen golatinSsen Theile einige 
diesen durehsetzende feine und grebe Faserbiindel, die zur Substantia sport, 
giosa gehen. Letztere zeigt die wohlerhaltenen diekon Quersehnitte dot auf- 
steigenden Colonnen Clarke 's  and eta Netzwerk feiner markhaitiger Fasern, 
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im hinteren Theile auch Quersehnitte feiner longitudinaler Pasern. E i n -  
s t r a h l u n g s m a s s e n  aus den Hinterstrgngen sind nicht nachweisbar. 

Die hintere C o m m i s s u r ist ohne markhaltigo Fasern, die vordere intact, 
Von den grossen Ganglienzellen des V o r d e r h o r n e s  sind nurwenigo 

vorhanden. 
Des o b e r e  C o r v i c a l m a r k - -  GrSsso 10 ,0 :7 ,7  Mm. - -  zeigt im 

Wesentlichen dasselbo Verhalten wie der Querschnitt der Halsanschwellu~g; 
in den H i n t e r s t r ~ n g o n  insbesondere sind auch hier die vorderen seitlichen 
Theile und der hintere periphere Rand intact. In don S o i t e n s t r ~ n g o n  er- 
scheint die Degeneration der Kleinhirnseitenstrangbahnon nioht sehr stark. 

In der M e d u l l a  o b l o n g a t a  fii,llt schon makroskopisch die starke Yer- 
kleinerung auf; je welter nach chert, umsomehr erscheint des Organ yon vorn 
naeh hinten zusammengedr/ick~. Ganz auffiillig ist bei den Querschnitten 
duroh Brficke und Medulla - -  his zum Riickenmark bemerkbar - -  eino be- 
Lr~chliche seitliche, taillenartige Einkerbung (eft Fig. I bei a) in der Gegend 
zwischen Vagus und Hypoglossus; dieselbe isr bedingt durch Volumen- 
reduction des seitlichen Feldes der Substantia r e t i c u l a r i s -  die hier vor- 
laufenden Fasern kommen yon der Brficke her - - ,  ausserdem sind die in 
dieser Gegend gelegenen Seitenstrangkerne stark verkleinert, und os fohlon 
auoh einige Fasern, die zur Olive ffihren. 

Die Kerno der Goll 'sehen und mehr noah die der B u r d a c h ' s c h e n  
Strg, n go,  besonders der ~ussere Kern der Keilstriinge sind stark verkloinert 
und arm an Zellen, - -  nicht nur degenerirt, sondern wesontlieh, um ca. die 
H~ilfte, kleinor als an normalen Pdiparaten. 

Ganz besonders auffallend stark atrophiseh ist im Keilstrange die ~iussere 
Abtheilung: hier fast faserlos, w~hrend sic normal einen starken Zapfon 
darstellt. 

Auf der einen Seite zeigt sich das zwischen aufsteigende Trigeminus- 
wurzel und Keilstrang sich einsenkende (~ebiet, welches nach D a r k s c h e -  
wi t  z als ein Ursprungsgebiet des Accessorius*) anzusehen ist, atrophisch. 
Atrophische Fasern finden sich auch im Accessoriusstammo dieser Seite. 

Bedeu tend i s td ieAt roph ie im S e i t e n s t r a n g k o r n e ,  de rnurwenige  
erhaltene Zellen aufweist. 

Ebenso sind die g r o s s e n  Ol iven  stark atrophisch und ihr Gehalt an 
Zellen und markhaltigen Fasern deutlich verringert. Auch in der L~ngs- 
ausdehnung sind die grossen Oliven reducirt: we das Corpus restiformo auf- 
zutreton anfiingt, zeigen sioh an normalen Pr~paraten die Oliven gross, bier 
sind sic in dieser Gegend ganz klein geworden. 

Des Stratum zonale ersoheint arm an Fasern; yon den Fibrae arcuatae 
extornao sind keine markhaltigen Fasern wahrzunehmon. Vielmohr ist ein 
starker Defect hinter der die grossen Oliven umgebenden Sohieht bemerkbar; 

*) L. D a r k s c h e w i t z ,  Ueber den Ursprung und don centralen Vorlauf 
des Nervus aceessofius Willisii. Archly f. Anat. und Physiol. 1885, auatom, 
Abtheil. S. 361, 
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jedenfalls fehlt aber nur eines der dort vorlaufenden Systeme; zu bedenken 
ist dabei allerdings, dass dies Bfindel aus dem Kleinhirn kommend aussen 
herablaufen k6nnte. 

In der Olivenzwisehenschicht ist kaum ein Ausfall yon Fasern zu con- 
statiren, ebenso kaum verminderto markhaltige Fibrae arouatao internae. 

Di~ P y r a m i d e n  ersoheinen gegon/iber dora goringen Querschnitt dor 
ganzen Medulla re~ht gross; ihre GrSsse entspricht otwa der in einer nor- 
melon Medulla. In ihrem Gebiete ist kein Ausfall markhaltiger Fasern nach- 
weisbar; ihre F~rbung ist an Weigert-H~matoxylinpr~paraton kaum etwas 
schw~eher als die tier Olivonzwisohensehioht. 

Deutlieh ist die Degeneration der directen K l e i n h i r n s o i t e n s t r a n g -  
hahn ,  in dor sioh nur wenigo markhaltigo Fasern naohweisen lessen. 

Zwisohen don sioh kreuzenden Fasorn der Fibrae arcuatae intornao in 
der Rapho erseheinen einige perivasoul~re R~,ume mit darin liegenden Gof~ss- 
quersehnitten als ziemlich weite Spalten. 

An oinem Pr~parato aus dem unteren Theilo der Medulla oblongata bo- 
merkte ioh etwa in der Mitto des Kernes d~r Burdaeh 'sehon Strange eino 
Anh~ufung auf dem Quersohnitto getroffenor markhaltigor Fasorn deutlieh yon 
tier Umgebung sich abhebend; dioselben dfirfton violleieht identiseh sein mit 
dem im Burdaeh ' sohen Strange hier intact gebliebenen Theilo, von dora 
P. F l o c h s i g  annimmt, dass seine Fasern im Kerno dor Koilstr~ngo naeh 
aussen vorlaufen und sich beim Embryo frfihzeitig mit Markscheiden umgebon. 

Im H y p o g l o s s u s k o r n  ist r m~ssigr Atrophic der Zellen wahrzu- 
nehmen , u n d  die austrotende Hypoglossuswurzel erscheint an markhalti- 
gen Fasern verrfngert; das Marklager, welches den Hypoglossushauptkern veto 
Ventrikel trennt, ist wohIerhalten. 

Das Corpus  ros t i fo rme stellt sich arm an markhaltigen Nervenfasern 
und betrS~ehtlich verkloinert - -  auf etwa ~/4 roducirt - -  dar, so class die auf- 
steigende Aeusticus- and Trigominuswurzel nur durch ein6 schmalo Sehieht 
veto peripheren Rande des Schnittes getrennt sind (of. Fig. I. c.r.); der Kern 
des StriokkSrpers ist besser erhalten als die Poripherie. 

Die aufsteigonde T r i g e m i n u s w u r z e l  ist durohaus normal: 
An hShor golegenen Sehnitten in's Goblet der B rfi ok e fibergehend, sieht 

man den F a o i a l i s k e r n  etwas geschrumpft und in der austretenden Facialis- 
wurzel oinon Thoil der Fasern entf~rbt. Auf s~mmtliehen vorhandenen Sehnit- 
ton - -  die Roihe ist alierdings nieht lfiokenlos d ist der Faoialis nut auf 
einer Soite anzutreffen; hgchst auff~llig ist dabei eine Thoilung dos Norven in 
zwei Strange, yon denen dot eine nach aussen abbiogend and lango im oen- 
tralen HShlengrau vorlaufend, sich zum Kleinhirn verfolgen l~sst. Wahr- 
seheinlich handelt es sich um oinon abgesprengton Faserzug, der veto Klein- 
hirn herkommt und eine Strecko mit dora Facialis verlaufond sioh dann in die 
Briickenfasern begiebt; mSglicher Woise ist dioses Btindel auoh als verlagerte 
Stria aoustiea anzusehen. 

In den Ursprungsgebieten des Aeus t i ous  ist niohts Abnormes naohzu- 
weisen; die normal gelagerten Striae aoustioae sind schwaoh entwiokelt. 
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A b d u c e n s - K e r n  und Wurzel  sindnormal; das Corpus  t r a p e z o i -  
d u m weist starkgef~rbte Nervonfaserz[ige auf. 

Der sensorisehe T r i g e m i n u s k e r n  ist wohbrhalten, man sieht die star- 
ken, gut gef~rbten Faserzfige tier sonsorischen Wurzel (of. Fig. IL V. s.) und 
ebenso den stark gef~rbten yon der Raphe kommenden Faserzug, der den go- 
kreuzten Ursprung dos Quintus darstellt; dagegen ersaheint der motorische 
Kern betr~chtlioh kleiner und arm an Nervenzellen, die zum Theil kleiner sind 
als die dos sensorischen Kernes. Die mit der Thr~nenseeretion in Zusammen- 
hang gebraohten Zellen des oberon Trigeminuskerns zeigen ausser ihrer Ver- 
minderung an Zahl noch ein anderes sonst nicht beobaehtetes Verhalten, in- 
dem die nach aussen gelegenen derselben mit sohwarzemPigment erffillt sin& 

In der H6he dos Trigeminusaustrittes ist die hochgradige Verkloinerung 
des ganzen Quersohnittes sehr auff~llig; sowohl in der Breitendimension, be- 
senders aber ersoheint die Br/ieke im sagittalen Durohmesser verschm~ilert, 
so dass dieser nur 2/3 yon dem ethos vergliehenen normalen Pr~parates zeigt. 
Diese Verkleinerung betrifft nun haupts~ichlieh die vordere ventrale Abthei- 
lung, so dass dieselbe an Quersehnitt die dorsale kaum wesentlioh iibertrifft. 
Diese Reduction des Q~erschnittes (und auch Lgngssehnittes) beruht auf einer 
hochgradigen Verminderung der markhaltigen Fasern in den Brfiekenschenkeln 
dos Kleinhirns und einem fast vollstgndigen Fehlen dos grossen Briickengan- 
glions, welches nur wenige erhaltene Ganglienzellen und ganz wenig Y%tze 
aufweist. Gleichzeitig sind die aus der vorderen Briiekenabtheilung in der 
Raphe dorsalws ziehenden Faserziige fast vollst~ndig geschwunden. Quer- 
fasern in der Brfioke sind nooh vorhanden (of. Fig. IL). 

Sehr sehSn erhalten ist der obere Cen t r a lke rn .  
In der Mitte der Brficke erscheint die Sehleife ziemlieh gut tingirt 

(of. Fig. H.); des Bindegewebe etwas mehr entwickelt als normal und die 
Markfasern der Schleife (laterale Schleife), die um den Bindearm laufend, in 
des vordere Marksegel gehen, weisen nur eine geringe htrophie auf, die viol- 
loicht nur als einfache Verd/innung anzusprechen ist. Die stark pigmontirten 
Ganglienzellen dos Locus  ooe ru leus  treten deutlich horror; die Faserb(in- 
deldor a b s t e i g e n d e n  T r i g e m i n u s w u r z e l  sind gut gef~rbt; der Quer- 
schnitt des h i n t e r e n  L~ngsb f inde l s  ist ziemlichbetdiohtlieh und hebt 
sioh gut yon tier helleren Umgebung ab. 

Die oen t r a lo  H a u b e n b a h n  tritt deutlioh horror, indem sio sich stark 
gefiirbt yon dot hellen Umgebung abgrenzt; das Fold dahinter ist hier atro- 
phisch, wohl vorhanden, aber schleeht entwickelt. 

Im ventralen Theile ersoheinen die stark tingirten Querschnitte der Py-  
r a m i d e n  yon wenigen markhaltigen Fasern umgeben (of. Fig. II. f.) 

Der Querschnitt dos B i n d e a r m e s  ist relativ vergrSsSert, die markhal- 
tigen lqervenfasern desselben mit W e i g e r t ' s  H~imatoxylin tief blau gefiirbt 
(of. Fig. II. Brej.). 

In d e r h i n t e r e n  V ie rh f ige lgegendze igen  sioh die hintoren Lii.ngs- 
biindel, Schleifenschicht, die sich kreuzenden Fasern der Bindearme stark ge- 
f~rbt, der Troohloariskern wohlerhalten. 
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In der vorde ron  VierhCige lgegend erscheint der vordere Vierhfigel 
selbst sehr abgeflaeht, dos Corpus genioulatum mediale gar nioht vorragend 
uad die Thalami optJci beider Seiten n~l~er an eiaander gedtokt als normal. 

Bindearme and hintero Lgngsb~indel haben normale F~rbung. Die im 
Zusammenhange mit der Brfioke stehende Substantia nigra SSmmeringii ist 
zwar gut gef~rbt, aber deutlich verschm~lert und enth~lt g~ussert wenig pig- 
mentirte Zellen. 

Der Hirnsohenkelfuss ist um ein Drittel verkleiner~. 
An Schnitten aus der Mitre des vorderen Vierhtigels ersoheint der normal 

gefg, rbte rothe Kern der Haube, wohlerhaltene Fasern des Nervus oculomoto- 
rius und dos m~ohtige B~indel des Traetus opticus~ der in das Corpus geni- 
culatum laterale eintritt. Der L uys 'sche KSrper ersoheint betr~chtlieh abge- 
platter und verkleinerto 

Sohnitte duroh den vorderen Rand des vorderen Vierh~igels zeigen deut- 
lich gefiirbt die Fasern, die yore Vierhfigel zum Thalamus opticus fCihren, die 
Bfindel, die vom lateralen l~ande des rothen Kernes ausstrahlen, die m~ohtigen 
Zfige der hinteren Commissur und deren ventrale Fasern, die um den Aquae- 
duotus Sylvii zu den nooh erkennbaren hintere~ L~ngsbiindeln verlaufen. Nir- 
gends ist hier ein Ausfall markhaltiger Fasern erkennbar. 

Der v ie r te  Ven t r ike l  ist ungewShnlich gross im Verh~ltniss za dem 
ver~ingerten Querschnitte; seine Gestalt ist breit gezogen, maulf6rmig, an den 
Seiten mit tiefen Einsenkungen (of. Fig. I. und II. V. IV.); ebenso ist dos 
oentrale HShlengrau, in dem sehr sohSne Zellen erhalten sind, relativ sehr 
entwickelt, und der Aquaeduotus Sylvii ist welter als an normalen Pr~paraten. 

Dos Kle inh i rn  (of. Fig HI.) zeigte sohon makroskopisoh ebenfalls eine 
hoohgradige Yerkleinerung; genaue Masse desselbea fehlen~ da ich dasselbe 
nioht mehr in toto vorfand. 

Die Bt~tter ersoheinen als sohlaffe schmale Lamellen, die were Zwisohen- 
r~nm~ zwisohen sich haben ; eioe bessere Consistenz zeigen nur Mandel, Wurm 
und Flocke, deren Lamelien ouch makroskopisoh auf dem Quersohnitte breiter, 
diohter gelagert und stg.rker gef~rbt sioh darstellen; ebenso ist sehon makro- 
skopisch ein besser erhaltener Zustand erkennbar an den einander zugekehr- 
ten L~ppohen, die des Vorderfi&che des Lob. semilunar, post. und der hinteren 
Fl~iehe des Lob. lunar post. angohSren. 

Die mikroskopisohe Untersuchung einer Reihe von Sehnitten, deren 
Richtung in die Transversalebene fAllt, ftihrt zu den nachstehenden gesultaten. 

Die Zellen des Nuc leus  d e n t a t u s  stehen ziemlioh dioht gedr~ngt, 
sind stark gef~,rbt - -  naoh Weigert --~ zum Theft gesehrumpfC. Daehkern, 
Kugeikern und Pfropf zeigea nichts Abnormes. 

In der M a r k f a s e r s e h i c h t  ersoheint der Markkern des Corpus denta- 
turn nor in seiner ventralen Pattie mit gut gef~rbien Fasern; dos dos Corpus 
dentatum umgebende Vliess dagegen arm an markhaltlgen Fasern; nooh 
starker ist tier atrophisohe Zustand in den Faserb~indeln der einzelnen 
Lgppehen; an diesen atrophisehen Stellen bemerkt man viele ungef~rbte 
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Bindegewebsfasern zwisehen den vereinzelt vorhandenen markhaltigen Nerven- 
fasern. 

In der g inde  ersoheint die K6rnerschicht gegeniibor normalen Prg- 
paraten etwas versehmS~lert und s an I(Srnern; die moleeulgre Sohieht ist 
ebenfalls verschm~lert. Am auffglligsten ist der Aus fa l l  der g ros sen  
Purkinje ' sehen Zel len,  dagegen sind die horizontalen Plexus in der Klein- 
hirnrinde sehr wohl erhalteu, ouch de, we die P urkinje 'sehen Zellen vSllig 
fehlen. 

We die Zellen fehlen, ist ihr Ausfallen ein vollstgndiges, nirgends trifft 
man Spuren degenerirter Zellen. 

Ueberall, we die Markleisten besser erhalten sind, zeigen sich aueh 
deutlich zahlreiehere Zellen; stellenweise finden sich Lgppshen ohne jede 
Spur yon Zellen und 5[arkfasern. 

Im Allgemeinen erscheinen die oberen Partien des Kleinhirns yon der 
Atrophie viel mehr betroffen als die unteren; im Einzelnen lgsst sich folgen- 
der Befund feststellen. 

Im Wurme (of. Fig. I. Vr. i.) fmden sich verhiiltaissmgssig wenig De- 
feete markhaltiger Fasern ; auch die P u r k i nj e'sehen Zellen sind noeh ziem- 
lich reiehlieh vorhanden, wenn aueh siehtlieh vermlndert. Wahrseheinlieh 
gehen viele des erhaltenen Fasern nicht zu den Purk in je ' sehen  Zellen 
sondern zu den Plexus, die mit jenen Zellen nioht in Zusammenhang stehen. 
Die vorderen Theile des Wurmes sind etwas weniger gut erhalten als die 
hinteren, doeh ist tier Untersehied nieht betrgchtlich. 

In gutem Zustande befinden sieh Tonsille, Uvula and Nodulus, deren 
Rinde zahlreiehe Purk in je ' sehe  Zellen, deren Markschieht wohlgef~rbte 
Fasern aufweisen. 

Eine wohlerhaltene, wie erwiihnt sehon makrosl~opiseh sieh deutlieh ab- 
hehende Partie stellen auch die einander zugewandten, der Vorderfl~ehe des 
Lob. super, poster, s. semilunaris und der [tinterflaehe des Lob. lunat, poster. 
angeh6renden L//ppchen dar (el. Fig. III). 

Ab und zu finden sich im Lob. cuneiform~s gute Partien, doeh zeigt 
sieh hier keine gleiehmgssige Vertheilung des Guterhaltenen, nut seheinen 
im Allgemeinen die vorderen Theile des Lob. euneiformis, die nach der 
Flooke zu liegen, besser erhalten. 

In den fibrigen Theilen triff~ man nur ganz vereinzel~ hier and da auf 
Purkin je ' sehe  Zellen, and zwar finder man an solehen Stellen moist mehrere 
derselben zusammengedriingt. 

Be ide r  Vergleiehung der vorliegenden Kleinhirnsehnitto mit fStalen 
Priiparaten ergiebt sieh, dass an unserem t<leinhlrn diejenigen Theile am 
besten erhalten sind, welehe besonders frfihzeitig (Wurm)odor zu allerletzt 
ihre l~larkseheiden entwickeln (Mandel ,  Gebiet des Lob. semilunar, post. 
und Lob. lunar, post.), wiihrend die bezfiglieh ihrer Entwieklangszeit in der 
Mitts liegenden am sohleehtesten ausgebildet sind; letztere sind gleiohzeitig 
die Theile, die sieh durch des Vorhandensein yon Bogenfasern auszeichnen. 
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Es liessen sich einige Beobachtungen betreffs der Verbindungon des 
Kleinhirns mit andoren Gehirntheilon machen. 

So scheinen aus don zuleizt erw~hnton schleeht ausgebildeten Partien 
gerade haupts~chlich die Fasern zu kommen, welche in die gress~en Oliven 
gehen; ausserdem zeigte sich auch die Zahl der aus dcm sehr rducirten 
Corpus restiforme in die Oliven einstrahlenden Fasern sehr goring. 

Im Wurm tritt eine Anzahl guterhaltener Fasern auf, die aus dem or- 
haltenen Theile dos Corpus restiforme s[ammen. 

Deutlich zu verfclgen ist, wie markhatige Fasern yon don Kleinhirn- 
seitenstrangbahnen her in die Markfaserbiindel dos Kleinhirns eintreten. 

Fiir die Bindearme ist zu beobaehten, dass sich dieselbeu relativ wenig 
in die hinteren und oberon Partien der KleintfirnhemisphEren v~rzweigen~ 
sondern vorzugsweise naeh don basalen Theilen gehen~ and dass dieselben 
naeh der Mitte dos Kleinhirns zu ausstrahlen, nicht sieh nach aussen wenden; 
in ihrem Verlauf deutlieh zu verfclgen sind einige Biindel dos Bindearmes, 
die sieh in die hier wohlerhaltene Gegend dos Lob. lunat, post. und Lob. 
semilun, post. fortsetzen und deft Fasern abgeben. - -  

Die P ia  mater  haft~t don nervSsen Centralorganen ziemlich fest an, 
besonders im unteren Dorsal- und im Lendenmark, doeh so~ dass sie ohne 
Substanzverlust abgelSst werden kann. 

Die im Yorstehenden dargestelltcn Rcsultatc stellen sich, soweit 
sie sich auf das Rfickenmark beziehen, den oben angeffihrten Sections- 
befunden, die Falle F r i e d r e i c h ' s c h e r  Tabes bctrafen, gleichlautend 
zur Seitc; anderseits aber enthalten sie einige Ergebnisse, weiche in 
keinem der frfiheren Fiille zur Beobachtung gelangt waren: die Klein- 
hirnaffection und die Yer~nderuugen in Medulla oblongata und Pens; 
allerdings ist yon H a m m o n d  (cf. No. 41 des Lit.-Verzeichnisses) 
ein Causalnexus dieser mit der vorliegcnden Krankheit angenommen 
werden. 

Dis Zahl der in dcr Literatur bekannten Fi~lle yon Cerebellar- 
atrophie ist nicht sehr gross - -  am Schlusse folgt sine Zusammen- 
stellung derselben - - .  Alle diese Fiills weisen schr viel Ueberein- 
stimmendes auf: fiberall zeigt der atrophische Process das n~mlichs 
pathslogisch-anatomische Verhalten: Schwund der Rindenschicht und 
Ausfall der Pu rk i n j e ' s chen  ZcUsn sowie Bindegewebswucherung in 
dsr Markschicht; ebenso constant erscheincn als Folge der Klein- 
hirnatrophie Motilitlitsstiirungen - - (yon  H u p p e r t  (cf. No. 120), K o h t s  
( V i r c h o w ' s  Archiv, Bd. LXVII S. 425), S c h u l z e  (cf. No. 134), 
F r a s s r ( N s .  124), S e p p i l l i  (No. 123), K i r s h h o f f  (No. 127), C l a u s  
(No. 125), F e r r i e r  (No. 133) u. A. beobachtct) - - ,  Anomalisn der 
A u g s n b e w e g u n g e n -  ( F e r r i e  r,  S s h u l z s ,  Budge ,  W e g n c r ) - - ,  
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Spraehs tOrungen- - (Hupper t ,  S c h u l z e ,  F r a s e r ,  S e p i l l i ,  Ki rch-  
ho f f ,  S o m m e r  (cf. No. 131). - -  

K i r e h h o f f  bemerkte die Aehnlichkeit atrophischer Kleinhirn- 
parthien mit gewissen Stadien der embryonalen Entwicklung desselben 
und kam zu dem hypothetiseheu Resultate, dass auf entwieklungs- 
geschichtlicher Basis entstandene Kleinhirnatrophie mit folgender 
Sclerose zu Motilitatsst6rungen ffihren kann (cf. No. 127). 

Nun ist die Frage zu entscheiden, wodurch im vorliegenden Falle 
die Ataxie bedingt ist. Es ergiebt sich, dass aile Gebiete des Centrai- 
organes, in denen Centren ffir die Coordination der Bewegungen ge- 
legeu sind: Kleinhirn, Corpora quadrigemina, Pens und Kleinhirn- 
schenkel*) yon dem Krankheitsprocesse ergriffen sind, und dass auch 
die Bahnen, die yon der Peripberie her zu denselben leiten, ins- 
besondere die yon C h a r c o t  als anatomisches Substrat der Bewegungs- 
ataxie bezeiehneten Zones radiculaires post6rieures von demselben 
betroffen sind; a priori wird also kein einzelner dieser Factoren fiir 
die resultirende Ataxie verantwortlieh zu maehen sein. Setzen wit 
aber eine Entwicklungshemmung sowohl des Kleinhirns wie der Me- 
dulla oblongata und spinalis und verlegen wir diese in die Zeit des 
7. bis 8. embryonalen Monates, so habeu wit damit die l~rklarung 
f/Jr ein dem Entwicklungsgrade dieser Zeit entspreehendes Cerebellum, 
dessen Weiterbildung unterbrochen wurde, als die Entwieklung der 
Purkinje ' schen Zellen eben erst zum Theil begoune~ hatte,  und 
anderseits flit ein Riickenmark, dessen Fasersysteme auf einer be- 
stimmte n Entwieklungsstufe stehen blieben and fiir spatere sclerotische 
Processe pr~disponirt waren ( F r i e d r e i e h ) .  

Im Sinne der Annahme einer congenitalen Abnormit~it einzelner 
Gehirnparthien ist~ abgesehen yon der hereditaren Belastung auch 
die auff~dlige relative GrSsse des vierten Veutrikels und dee eentr~len 
H6hlengrau herbeizuzieben. 

Die Atrophie des Kleinhirns erklart zun~chs~ die Atrophie der 
Oliven: dureh yon G u d d e n ' s  Experimente, die March i**)  be- 
sti~tigt hat, ist Atrophie der Oliven bei Kleinhirnexstirpation nachge- 
wiesen; derselbe zeigte, class bei der gleichen Operation auch das 
Corpus restiforme und die Kleiahirnseitenstrangbahn der operirten 
Seite atrophiren; so kOnnte in unserem Falle die theilweise De- 
generation dieser beiden Gebilde yon der Cerebellaraffection abhi~ngig 

*) F r i ed re i ch .  u  Archly Bd. 68. S. 208. 
**) cf. Gudden,  Neurol. Centralbl. 188~. S. 455. - -  Marchi, Rivista 

speriment~le di fron. 1888. XIII. p. 446. 
Archly  f. Psyohiatr ie .  XXII ,  1. I=Ioft. 12 
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sein, anderseits wird aber dieselbe auch durch den aufsteigenden de- 
generativen Process im Rfickenmarke erklart, sodass gewissermassen 
die yore Kleinhirn und yon dem Rfickenmark ausgehenden Einfl~'isse 
sich in der Medulla oblongata entgegengearbeitet haben, und als 
Begriindung ffir diese Anschauung lasst sich wohl der Umstand her- 
beiziehen, dass im obersten Cervicalmarke die Veranderung der Klein- 
hirnseitenstrangbahnen welt weniger bemerkbar ist als in den ober- 
und unterhalb davon gelegenen Segmenten. Oder aber, es kSnnte 
die Annahme noch naher liegen, dass die dureh die Kleinhirnatrophie 
geschwachten Corpora restiformia und Kleinhirnseitenstrangbahnen 
der zerstSrenden Wirkung des yore Spinalmark aufsteigenden Pro- 
cesses um so leiehter erlagen. 

Nicht absolut unmSglich, abet  dutch keine sieheren Beweise ge- 
st/itzt, ware es, dass die bier gleichmassiger als bei Tabes dorsalis 
auftretende Hinterstrangdegeneration secundi~r absteigend das Resultat 
der K!einhirnatrophie sei: dass in Folge der Kleinhirnatrophie dig 
Kerne der Hinterstrange degenerirten, und dass die degenerirten 
Zellen der Kerne mit den geschrumpften Fasern der Hinterstriimge 
zusammenh~ngen, wi~hrend die nieht degenerirtea Hinterstrangsfasern 
dureh die erhaltenen Zellen der Kerne zum Grosshirn vorliefen. 

Die Ansicht nun, als ob die Y eranderungen in Kleinhirn~ Br/icke 
und verli~ngertem Marke Secundi~rerseheinungen im Anschlusse an die 
Kiiekenmarkserkrankung seien, erachte ich durchaus ftir nicht statt- 
haft; es finden sich in den genannten Organen keineswegs die Zeichen 
einer regressiven Metamorphose, "~ielmehr imponiren dieselbea als 
yon vornherein mangelhaft ausgebildet: so finden wir im Kleinhirn 
keinerlei Spuren geschrumpfter Elemente, sondern dieselben erscheiuen 
nur kleiner und weniger zahlreich als normal, es gelingt zum Bei- 
spiel an den Stellen, wo die Purk in je ' schen  Zellen fehlen, absolut 
nicht, aueh nut die geringsten Residuen yon ursprtinglich daselbst 
vorhanden gewesenen Zellen zu entdecken. Das scheint mir hin- 
reichend fiir eine primitive Erkrankung des Organes zu spreehen; 
was einige im Marke des Kleinhirns anzutreffende Fasern betrifft, 
welche das Zeichen einer wirklichen Degeneration tragen, so ist 
deren Alteration, ohne der obigen Ansicht zu nahe zu treten, reeht 
wohl dureh die spater eingetretene aufsteigende Degeneration zu 
erklaren. 

Ebenso ist daraus, dass die Kerne der Goll 'schen und Bur- 
dach 'schen Strange nicht nur atrophisch sondern um die It~Ifte 
kleiner als normal sind, anzunehmen, dass sie schon congenital" 
geringer an Volumen waren, und dass diese GrSssenverminderung 
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nicht lediglich als eine Folge der anfsteigenden Hinterstrangs- 
degeneration aufzufassen ist. 

Danach ist nan sofort plausibel, dass in den ersten Jahren ffir 
den Patienten seine mangethaft ausgebildeten Centralorgane, in die 
wir die Coordinationseentren verlegen, ihre physiologischen Functionen 
noch vSllig normal verrichten konnten, so lange die zuleitenden 
Bahnen im R~ckenmarke noch intact waren; es ist ja auch dutch 
das Experiment nachgewiesen, dass Kleinhirnl~sionen, die nur einen 
Theil desselben betreffen, ganz symptomlos verlaufen kSnnen; eine 
Aenderung trat erst dann ein, als sich zu jener ursprfinglichen 
Affection die Erkrankung der centripetalen Bahnen gesellte, and je 
weitere Fortschritte dieser aufsteigende Process machte, um so inten- 
slyer traten auch die in Frage kommenden Erscheinungen zu Tage, 
wie aus der Krankengeschichte hervorgeht. 

Darum erscheint mir die yon den Hinterstrangen, welche primitiv 
erkrankten, ansgehende R~ickenmarksaffection -- sei es, dass deren 
Propagation auf die anderen Rtiekenmarksabschnitte durch directe 
transversale Verbreitang auf graue Substanz and Seitenstrange oder 
dm'ch Ausbreitung auf die Seitenstrange unter Vermittelung einer 
durch die Hinterstrangsdegeneration angeregten Leptomeningitis spi- 
nails chronica*)erfolgte , -  als die hauptsachlichste Ursache der 
vorliegenden CoordinationsstSrungen anzusprechen zu sein, durch 
welche das an sich immerhin noch leistungsf~hige Kleinhirn ausser 
Th~tigkeit gesetzt wurde. 

Sind danach im Allgemeinen die Erscheinungen der Ataxie, die 
der Kranke darbot~ hinsichtlich ihrer u klargelegt, so 
erfibrigt es noch, mit einigen Worten auf einzelne besondere Symptome 
einzugehen. 

Die Sprachst6rungen zunachst, anfangs in Schwerf~lligkeit be- 
stehend und sich sparer immermehr steigernd, kamen nach mehr- 
j~hrigem Bestande der Krankheit in fast alien F/illen der Fried-  
reich'schen Tabes zur Beobachtung und wurden anderseits auch 
meist bei Kleinhirnatrophie als hervorragendes Symptom angegeben; 
so beschreibt dieselben Hupper t  (cf. No. 120 des Lit. Verz.) in 
einer unserem Falle ganz analogen Weise; sie lassen sich recht wohl 
einfaeh als eine Theilerscheinung der allgemeinen motorischen Ataxie 
auffassen, indess ist im vorliegenden Falle aueh eine Alteration im 
Ursprnngsgebiete des Hypoglossus und in der austretenden Wnrzel 
desselben deutlich erkennbar. 

*) Friedroich, Virchow's Archly Bd. 70. S. 150. 
12'* 
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Von Seiten der Augen lagen hier keine Abweichungen yon der 
Norm vor, mit Ausnahme der spi~ter zu bespreehenden Mitbewegungen ; 
es lassen sich auch im Gebiete der in Frage kommenden Nerven, Opticus~ 
Oculomotorius, Trochlearis, Abducens, keinerlei u nach- 
weisen. 

Bemerkt sei an dieser Stelle, dass im oberen Trigeminnskerne 
nut wenige and degenerirte Zellen gefunden wurden~ beim Nach- 
fragen ergab sich, dass der Kranke in den letzten Jahren trotz hiia- 
figen Niedergesehlagenseins und gedrfickter Stimmung nieht im Stande 
gewesen ist za weinen, ein Umstand, der mSglicher Weise fiir den 
behaupteten Zusammenhang jener Ze|len (,Weinzellen C') mit der 
Thri~nenseeretion gedeutet werden kann. 

Sehr auff~llig waren bei dem Kranken die krampfhaften Mit- 
bewegungen im Gesicht beim Gehen und Lesen, die sich steigerten, 
je li~nger derselbe intendirte Bewegungen vornahm. Bei der Be- 
deutung der erkrankten Partien des Centralorganes ffir harmonische 
Ausffihrung der Bewegungen erseheinen dieselben ohne Weiteres er- 
kllirlich; und der Umstand, dass die Erscheinungen sieh steigerten, 
je zahlreichere Impulse Patient verwendete, dagegen geringer wurden, 
wenn er sich in einer Lage befand, die mSglichst wenig motorische 
Impulse erforderte, zei~t, dass sie als die Folgen der Sehw~che und 
physiologischen Insufficienz jener Gehirntheile anzusprechen sind. 
Ausserdem finden sich aber auch die die betreffenden Gesiehtspartien 
versorgenden motorischen Nerven afficirt. 

Es warden beobachtet Aufreissen der Augen, Vertiefung der 
Nasolabialfalte und Contraction der Kinn- und Mundmuske|n, hierffir 
ist der Facialis verantwortlich zu machen; spii, ter traten weites Auf- 
reissen des Muudes und Kaubewegungeu beim Sprechen hinzu; die 
dabei betheiligten Muskeln fallen in das Gebiet der motorischen 
Trigeminusfasern; es zeigten nun der Facialiskern wie der motorische 
Quintuskern geschrumpfte Kerne und ihre austretenden Wurzeln de- 
generirte Fasern. 

Ausserdem bot Patient Rechtsdrehen des Kopfes und der Augen 
bei intendirten Bewegungen dar, z. B. beim Lesen im Bette, im 
weiteren 7erlaufe dieseibe Erseheinung beim Gehen; hierftir ist 
mSglicher Weise die oben erwi~hnte Atrophie in dem yon Dark -  
s che w i t z nachgewiesenen Accessoriusursprungsgebiete zwischen auf- 
steigender Trigeminuswurzel und Keilstrang*) verantwortlieh zu 

*) s f. Anat. a. Physiol. 1885, ~nat. Abtheil. S. 361. 
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machen, indem in den hier entspringenden Accessoriusfasern eine 
Bahn ffir die Kopfhaltung zu sachen ware. 

Fiir den auffalligen Umstand, dass die Ataxie auf der rechten 
Seite starker, die robe Kraft daselbst mehr vermindert war und zum 
Schlusse im rechten Arme sich choreaartige Zuckungen bemerkbar 
machten, lasst sich eine anatomische Ursache nicht nachweisen, da 
im Uebrigen in keinem der untersuchten Theile eine einseitig mehr 
hervortretende krankhafte Veranderung deutlich erkennbar ist. 

Von den fibrigen Symptomen, die der motorisehen Sphare an- 
geh(iren, sind diejenigen zu bemerken, welche yon den grossen Ganglien- 
zellen des Vorderhornes und yon den Pyramidenbahnen abhangig 
sind. Wir finden denn auch in Folge der allmalig entwickelten Atro- 
phie eines Theiles der Vorderhornzellen eine theilweise Atrophie der 
vorderen Wurzeln und das Auftreten yon Schwache und Atrophie in 
den Muskeln, noch nicht aber Li~hmung, da ein Theil der 6anglien- 
zellen noch intact ist. Die Erscheinungen der Muskelatrophie traten 
nicht sehr in den u da die Seitenstrangaffection jeden- 
fails erst spat hinzutrat, wie sie sich auch auf den Querschnitten 
welt weniger ausgepragt zeigt; daher treten auch die abnormen 
Spannungen in den Muskeln und die Contracturen einzelner Glieder 
erst spat in dem Krankheitsbilde auf. 

Bemerkenswerth und abweichend vom gew~ihnliehen Verlaufe 
ist das Erhaltenbleiben, zeitweise sogar gesteigerte Verhalten des 
Patellarrefiexes, trotz der Veranderungen in den Keilstrangen, durch 
welche die tiefen Reflexe ziehen; man kann hier wohl annehmen, 
dass der Weg derselben gerade die Theile jener Strange beriihrt, 
welche in nnserem Falle yon der Degeneration verschont blieben, 
und die thei|weise Steigerung dfirfte die Folge der Seitenstrang- 
erkrankung oder einer erh6hten Reizbarkeit der grauen Snbstanz sein. 

Von sensiblen Erscheinungen finden sich in der Krankengesehichte 
im Beginn einmal Kreuzschmerzen, dann das Geffihl des Geschwollen- 
seins in Naeken, Schulter und Hinterkopf verzeichnet; diese sind 
theils darch Betheiligung der Rfickenmarkshaute, theils dutch Rei- 
zung der erhaltenen sensiblen Fasern dnrch den Degenerationsprocess 
der tibrigen zu erklaren. 

Von eigentlichen St6rungen der Sensibilit~t ist aber nicht die 
Rede; die Erhaltung derselben bei fast vSlliger Degeneration der 
Hinterstr~nge und ausgebreiteter Affection tier hinteren Wm'zeln, wie 
sie aueh yon F r i e d r e i c h  (cf. No. 2, 11, 1"2), P r e v o s t  (cf. No. 15), 
S c h u l t z e  (cf. No. 25, 39, 51), E r I i c k i  (cf. No. 65, 80) beobachtet 
wurde, legt die Anschauung nahe, class die Bahnen fiir Schmerzgeffiht 
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und Tastsinn nicht in den Hinterstr~ngen verlaufen, und macht die 
Ansicht Sch i f f ' s  wahrscheinlich*), dass diese Leitung lediglich dutch 
die grane Substanz vermittelt wird, wenn wir nicht anuehmen wollen, 
dass diese Bahnen gerade die Gebiete durchlaufen, welche in den 
Hinterstr~ngen hier yon der Krankheit verschont geblieben sind; als 
solche kommen die L i s s a u e r ' s c h e  Randzone und das Feld zwischen 
hinterer Commissur und Hinterhorn in Betracht. Das letztere zeigt 
sich bei der gew~hnlichen Tabes constant intact, w~hrend bei dieser 
Krankheit die Sensibi|it~tsst6rungen zu den charakteristischsten 
Symptomen gehSren; aus diesem Grunde kann dieses Feld nicht in 
Frage kommen; anders verh~lt es sieh mit der L i ssauer ' schen  Rand- 
zone, welche bei gewShnlicher Tabes ergriffen, bei der F r i e d -  
reich~schen Ataxie dagegen immun erscheint; und dieser Umstand 
kann in Verbindung mit der Sensibilit~,tsstSrung bei Tabes uud dem 
Mangel dieses Symptomes bei der heredit~ren Ataxie zur Vermuthung 
eines Zusammenhanges zwischen Randzone und Sensibilit~tsleitung 
ffihren. So w~re es m5glieh, dass unbeschadet der obenangeffihrten 
Meinung yon S chi ff die Leitungsbahnen ffir die Sensibilit~t (Sehmerz- 
geffihl und Tastsinn) in denjenigen feinen Fasern zu suehen sind~. 
welche nach L i s s a u e r ' s  Untersuchungen (cf. No. 84) aus den hinteren 
Wurzeln kommend zwischen Hinter- und Seitenstr~ngen eben die ge- 
nannte Randzone bilden, zun~chst eine Phase longitudinalen u 
durehmachen und, im Einzelnen verschieden lang, schliesslich alle in 
die graue Substanz eintreten und also, ohne die Hinterstr~nge zu 
passiren, centralw~,rts verlaufen. 

Directe Beweise ffir diese Annahme fehlen allerdings. 
In der mehrfach erw~hnten Abhandlung macht L i s s a u e r  noch 

auf einen Punkt aufmerksam, welcher in Folge dessert bei der vor- 
liegenden Untersuehung eine besondere Sorgsamkeit erfuhr; er ffihrt 
an, class mSglicher Weise bei der F r i e d r e i c h ' s c h e n  Tabes trotz 
der Atrophie der Ganglienzellen der Clarke~schen Si~ulen die Ein- 
strahlungsfasern in dieselben aus den Hinterstr~ngen verschont blieben, 
und dass aus dem Verhalten der feinen markhaltigen Fasern zwischen 
den Zellen "~ielleicht Aufschluss fiber die Bedeutung derselben er- 
halten werden kSnne. Diese Hoffnung erwies sich bei unserem Falle 
aber leider als vergeblich; denn wie schon oben bei der Beschrei- 
bung der mikroskopisehen Befunde ausgeffihrt wurde, waren an den 
untersuchten Querschnitten weder Einstrahlungsfasern aus den Hinter- 
str~ngen in die Cla rke ' schen  S~ulen, noch Fasern aus dem Vorder- 

*) Lehrbuch der Physiologie des Nervensystems 1858--59. 
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horn, die zu denselben verlaufen, noeh die FleehsigTschen Klein- 
hirnb/:indel nachzuweisen, und ebensowenig war eine Verbindung der 
feinen Markfasern des die Zellen der Clarke ' schen Siiulen um- 
gebenden zarten Netzwerkes mit jenen Zellen irgendwo erkennbar. 

Wir kSnnen nun zum Schlusse die gefundenen Resultate dahin 
zusammenfassen, dass dem ges.childerten Krankheitsbilde ein com- 
plicirter anatomischer Process zu Grunde liegt, der sich zusammen- 
setzt aus einer auf Entwicklungshemmung beruhenden combinirten 
Systemerkrankung, wie eine solche als Ursache der hereditaren Ataxie 
angenommen wird, und einer daneben bestehenden mangelhaften Aus- 
bildung yon Kleinhirn, Brficke und verl•ngertem Marke - -  es sei 
hierbei noch auf deren gemeinsame Abstammung aus dem dritten 
Hirnbl~tschen hingewiesen. - -  Der erstere Factor ist als der wichtigere 
anzusehen: der fortschreitende Process im R/ickenmarke hatte die 
langsame abet stetige Weiterausbreitnng der Krankheitserscheinungen 
zur unmittelbaren Folge, wobei der Cerebellaraffection die tlolle eines 
unterstfitzenden Mementos zukam. 
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Fig. II. Sohnitt in der HSho des s der sensiblen Trigeminus- 
wurzo]. 

V. s. Sonsible Trigominuswurzol. 
Broj. Biudearm. 
Py. Pyramidon. 
f, Dio Pyramiden umgobendo Fasorn. 
cb. Cerebellum. 
V. Iv. Viortor Ventriko]. 

Fig, III. Transversalsohnitt duroh das K[einhirn. 
am. Amygdala. 
c. d. Corpus dentatum. 
x, wohlerhaltene Partie zwischen 
1. 1. p. lob. lunar, post. und 
1. s. p. lob. super, post. s. semilunar, 
1. o. lob. ouneiformis. 


