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I. Einleitung. Historische Entwickelung tier Lehre. 
Klassifikationsbestrebungen. 

Unter den Erkrankungen des Kleinhirns nehmen die Atrophien und 
Aplasien yon jeher ein grosses Interesse in Ansprueh. Die Geschichte 
der Lehre fiber diese Krankheitsform beginnt mit dem bekannten Fall 
,,Alexandrine Labrosse". Dieser yon Combet te  im Jahre 1831 be- 
schriebene Fall wurde yon Longer  als ein Beweis gegen die Gallsehe 
Lehre yore Kleinhirn als Zentrum des Gesehlechtsgeffihls ausgenutzt. 
In hohem Grade beherrsehte diese Lehre damals die Ansiehten der 
Forscher: man glaubte, auf Grund der Gallschen Meinung, aus der 
Konfiguration des Hinterhaupts die sexuellen 5Ieigungen des Mensehen 
erschliessen zu kSnnen. Obwohl die Beweise ffir die Gallsche Lehre 
nach Hi tz ig  ,,ungemein unbedeutend waren", war doch ,,zu ihrer Wider- 
tegung eine gewaltige Menge Arbeit der bedeutendsten Manner" erforder- 
lich. Nun konnte der erwahnte Fal! yon Combe t t e  in dem Sinne 
als ein Beweis gegen diese Lehre gelten, well bei der betreffenden 
Kranken, trotz vollkommenem Mangel des Kleinhirns, eine pathologisehe 
Steigerung des Gesehleehtstriebes beobachtet wurde. Es ist abet zu 
bemerken, class aueh die Falle yon Kleinhirnatrophie unter den Beweisen 
ftir die Lokalisation des Geschleehtsge~tihls im Kleinhirn angefiihrt 
wurden. Die betreffenden Angaben sowie fiberhaupt die Zusammen- 
stellung der Tatsachen, welche die Gallsche Theorie sttitzen sollten, 
findet man bei Burdaeh.  
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Der Fall yon C o m b e t t e  war abet noeh in einer anderen Beziehung 
beachtenswert~ und zwar war er im symptomatologischen Sinne bis zu 
eiaem gewissen Grade negativ~ das heisst~ obwohl in diesem Falle K|ein- 
hirnausfallerscheinungen (KoordinationsstSrungen) beobachtet wurden~ so 
waren sie doch nicht dem Grade der anatomischen StSrung - -  einem 
totalen Mangel des K l e i n h i r n s -  proportional: die Symptome waren 
nicht so erheblich und zahlreich, wie man es nach der Erfahrung mit 
anderen Kleinhirnl~isionen bei vollkommenem Fehlen des Kleinhirns er- 
warren kSnnte. Somit hatte man die Gelegenheit~ aus diesem Falle 
den Unterschied zwischen dem angeborenen und erworbenen Ausfall 
der einzelnen Teile des Zentralnervensystems kennen zu ]ernen und die 
MSglichkeit auf die kompensatorische Ersatzf~higkeit des Gehirns zu 
schliessen. 

Ueberhaupt zeigten die ersten Falle yon Kleinhirnhypoplasien und 
Atrophien einen grossen Unterschied~ es waren reine Ausfallserkran- 
kungen und komplizierte ,raumbeschri~nkende" und entzfindliche Prozesse 
darunter. Man hat aus diesem Untersehiede den Schluss gezogen~ dass 
ffir das Studium der physiologischen Funktion der einzelnen Gehirn- 
gebiete die reinen Ausfallserkrankungen: bzw. die atrophischen Prozesse 
yon grOsserer Bedeutung seien. Und das schien besonders f/Jr das Klein- 
him der Fall zu sein~ well dieses Organ naeh seiner Lokalisation bei 
,,raumbeschrankenden" Prozessen sehr kompliziert% auch aus anderen 
Gehirnteilen ableitbare Erscheinungen aufzuweisen pflegt~ w~ihrend atro- 
phische und aplastische Prozesse in diesem Organ nur eine einfache 
,Ausserfunktionssetzung" schaffen sollten. Diese Meinung war auch 
spater ein Grund f/ir das besondere Interesse, das den atrophisehen 
Prozessen im Kleinhirn entgegengebracht wurde. Ferner boten sie an 
und f/ir sich~ als Beispiele der partiellen Hemmung bzw. StOrung in 
der Entwicklung des Nervensystem G ein grosses Interesse dar. 

Die niihere Darstellung der Entwicklung der Lehre yon den K]ein- 
hirnatrophien wollen wir in der Weise geben~ dass wir die wesentlichsten 
Zusammenstellungen der betreffenden Fiille sowie die Versuche aus der 
Ffille dieser Ffille einzelne Gruppen za systematisieren~ anfiihren. Von 
diesen Zusammenstellungen sei zun~chst die yon N o t h n a g e l  veto 
Jahre 1879 erw~hnt. Hier wurden die Falle yon Kleinhirnatrophien 
haupts~ichlich als Material ffir die Darstellung einer Kleinhirnsym- 
ptomatologie ausgenutzt. Die Zahl der yon N o t h n a g e l  angeffihrten 
F~lle zeigt, wie selten diese Krankheitsform fiberhaupt vorkommt. Er 
konnte namlich nur 13 Fi~lle in der Literatar finden. Diese 13 Falle 
wurden veto Verfasser in symptomatologischer und anatomischer Be- 
ziehung in zwei Gruppen geteilt: ffir die erste Gruppe (8 Fiille) sind 
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eharakteristiseh drei Symptome: BewegungsstSrung, SpraehstSrung und 
Absehw'Xchung der Intelligenz. Anatomiseh ,betraf die Ver~inderung 
das ganze Organ, Wurm wie HemisphS.ren" und erwies sieh als ,skle- 
rotische Induration mit Untergang tier nervSsen Elemente". In diese 
erste Gruppe hatte N o t h n a g e l  aueh dei~ ,Unikum-Fall" yon Com- 
be t t e  eingetragen~ in welehem das Kleinhirn vollkommen fehite. Die 
zweite Gruppe bildeten 5 Fatt% die ,,sei es im klinischen Bilde, sei es 
im anatomisehen Befunde yon den F~llen der ersten Grappe sieh unter- 
sehieden". Yon diesen ffinf F~llen waren drei in der Beziehung beaeh- 
tenswert, dass sie, trotz eines bedeutenden Defektes des Kleinhirns keine 
bzw. fast keine KoordinationsstSrungen darboten. Die anderen zwei 
F'Xlle waren nach tier Ansicht des Verfassers wegen unvollkommener 
Besehreibung nieht welter zu verwerten. Die Analyse dieser F~tlle yon 
Kleinhirnatrophie and die Zasammenstellung derselben mit anderweitigen 
LS~sionen des Kleinhirns hatte den Verfasser zu dem Sehlusse geftihrt, 
class die ersteren eine grSssere Neigung symptomlos zu verlaufen haben, 
wahrend die ,,raumbesehrS.nkenden Erkranknngen ein ausserordentlich 
weebselndes and zusammengesetztes Bild erzeugen kSnnen". Aus der 
Zusammenstellung tier F~tlle semen ferner hervorzugehen, dass die Klein- 
hirnatrophie nur dann latent bleiben kann, wenn der Wurm nicht mit- 
betroffen ist. 

Die Zusammenstellung der P~ille yon Kleinhirnatrophie yon Biter hatte 
den Zweck einor Untersuebung fiber die psychischen Funktionen des Klein, 
hirns. Untor den verschiedensten Vermutungen~ welche man ffir die Erld/irung 
der physiologisehen golle des gleinhirns anzuffihren versuehte, hat es auch an 
dot Ansicht nioht gofehlt~ dass das Kleinhirn zu der psyehisehen TS, tigkeit 
intime Beziehung habo. Abgesehen yon glteren Angaben in diesem Sinne 
(Oaras, Jessen) ,  sei bemerkt, dass eben die orsten Fglle yon Kleinhirn- 

atrophien die Belle dieses Organs fiir die psyohisohe Funktion zu beweisen 
schienen. In den moisten dioser P~ille warden intellektuelle StSrungen 
beobachtet~ da aber das Kleinhirn allein erkrankt zu sein sehien, so lag os 
nahe, die Abh~ingigkeit tier psychisohon StSrungen yon der Kleinhirnlgsion an- 
zunehmen. So hatte Otto beider Besohreibung seines Palles die Vermutung 
ausgesprochen, dass das Kleinhirn zur intellektuellen T~itigkeit Beziehung babe, 
and zwar als ,ein Regulator des Willens". Die in seinem Faiie beobaehteten 
psyebischen Symptome (,,gesehwgehte Intelligonz~ Mangel jedes moralisehen 
Sinnes, triebartiges Handoln, ungewShnlich starker 6escbleehtstrieb, impul- 
slyer Charakter der Handlungen") bringt Otto in kausalen Zusammenhang mit 
den Ver~nderungen des Kleinhirns. Aueh Nothnage l  bespricht diese Frage 
in seinem oben erwghnten Werke. Er macht darauf aufmerksam~ dass in der 
-~iehrzahl der gleinhirnatrophiefalle geistige StSrangen beobaebtet warden. 
,Wir sind in der Tat", sagt Verfasser, ,,gestfitzt auf diese Boobaohtungen and 
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auf das vergleicbond-anatomisehe Fal~tum der aufsteigenden Massenzunahme 
der ZerebellarhemispMren in der aufsteigendon Tierreibe bis zum Mensehen 7 
geneigt zu meinen, dass diesolben irgend weloho Beziehungen zu den 
psyehiscbon Prozessen besitzen." Andererseits betont No t h n age I die Tatsaohe~ 
dass ~in oinigen F~llen doppelseitiger Hemisphgrenatrophio yon einer nor- 
malen Intelligenz beriehtet wit'd". Jedenfalls h~ilt er sich yon einer endg/iltigen 
L6sung der Frago zurtick und glaubt, dass ,viele sorgffiltige Beobaehtungen 
und viel tats~iehliches Material gesammelt werden m/isse", ehe eine Lokali- 
sation psychischer Funktionen im Kleinhirn angenommen werden l~5nnte. 

In seinor Arbeit ,~Lo eervelet participe-t-il h lYxerciee de l'intelligenee", 
spricht B i t e r  entschieden die Ansicht aus, dass das Kleinhirn zur psychischen 
Funktion Beziehung habe. F/Jr uns ist diese Arbeit in der Beziehung inter- 
essant~ well fiir die Begrfindung seiner Ansieht tier Verfasser sich ausschliess- 
lieh auf die Fglle yon Kleinhiraatrophie stfitzte; diese F~lle sollten nach seiner 
Meinung eben am besten die Tatsache beweisen~ dass das Kleinhirn eine 
~hShere Innervation a besitzt. Ausserdem verdient diese Arbeit Beachtung 
als der erste Versuch~ die Kleinhirnatrophien nach anatomisehen Grundlagen 
zu systematisieren. Im ganzen enth~lt die Zusammenstellung yon .Bi ter  
13 F~lle (11 die schon yon N o t h n a g e l  angeffihrt worden waren nnd zwei 
neue). Nach der niiheren Analyse l~ommt Verfasser zum Sehhss% dass bei 
Kleinhirnatrophie psyehische Stiirungen nur in den FNlen beobachtet werden, 
in welchen die Briieke resp. die Brfiekenarme betroffen sin& Die ZerstSrung 
der Kleinhirnhemisph~iren selbst hat keinenEinfluss auf die psychischeFunktion~ 
wenn die Brficke intal~t ist. Alle F~lle yon Kleinhirnatrophie teilt der Ver- 
fasser in vier Gruppen: 1 und 2 umfassen die F~lle~ in welchen ein- resp. 
beiderseitige Kleinhirnatrophie vorhanden war; das Gehirn und die Briicke 
sollen dabei intakt gewesen sein. In diesen F~lfen wurden keine resp. keine 
erheblichen StSrungen der Intelligenz beobachtet. In die 3. Gruppe gehSren 
die F~lle~ in welehen ein- oder beJderseitige Atrophie des ts mit Yer- 
~inderungen der Briieke verbunden waren. Ffir diese Fii]le sind die intellek- 
tuellen StSrungen oharakteristisch. Aueh f/Jr die 4. Gruppe (Fall Com b e t t  e) 
sind die intellektuellen StSrungen charakteristiseh. Anatomisch: Fehlen der 
Briieke und des gesamten Kleinhirns bei Intaktheit des Grosshirns. Diese Zu- 
sammenstellung ffihrt den Verfasser zum Sehlusse, dass: 1. Das Kleinhirn zur 
psyehisehen Funktion Beziehung habe und 2. die Brfickenarme die Bahnen 
seien~ durch welche die psychisehen Einflfisse des Kleinhirns vermittelt werden. 
Das Kleinhirn ist ein Organ~ dessen Elemente nm so mehr :~veredelt werden" 7 
je niiher sie der Briickenraphe stehen (,,s'6tablissent d'autant plus quails 
sent plus voisins du rapM protuberantiel"). Es ist sowohl ,ein Organ der 
Muskulatur als ein Organ des Psychismus". 

Die Arbeit yon B i t e r  stellt einen letzten Versueh dar, die psyehisehen 
Funktionen im Kleinhirn zu lokalisieren. Alle sparer gesammelten Tatsachen 
sprechen entschieden gegen diese Annahme. Die zahlreiehen Beobachtungen~ 
welehe besonders in der letzten Zeit gesammelt worden sind~ geben keine An- 
haltspunkte ffir die Vermutung der direkt psychisehen Fnnkt.ion des Kteinhirns. 
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Was den vermeintliehen Beweis: den man in den Fgllen yon Kleinhirnatrophie 
zu finden glaubte, betrifft, so hat man sparer mit Sieherhoit erkennen gelornt, 
dass bei diesen Erkrankungen es sieh keineswegs um eine isolierte Li~sion des 
Kleinhirns handelt~ sondern dass des ganze Nervensystem einen Defekg der Ent- 
wicklung aufweist~ welcher im Kleinhirn nur sti~rker ausgesiorochen ist, als in 
anderen Partien. Die yon Bi ter  erwiihnte Tatsaeh% dass bei Kleinhirn- 
atrophion die intellektuellen StSrungen hauptsgehlieh dann vorhanden sind, 
wenn die Brii@enfasern gelitten haben, ist an und ftir sich richtig. Die yon 
ihm angefiihrte Erkl~irung dieser Tatsaehe aber ist falseh: die Briiekenarm- 
l~sion ist ja nieht Ursache tier IntelligenzstSrnng, sondern eine Begleit- 
erseheinung derselben, denn die Briiekenfaseratrophie und Sehwachsinn sind 
beides Folge einer and derselben Ursaehe ngmlieh eines aasgebreiteten I)ofekts 
des neoeephalisehen Systems (Grosshirns) im Edingersehen Sinne. Die 
Brfiekenatrophie ist somit nur ein indirekter Beweis darer: dass in den be- 
treffenden Fi~llen yon Kleinhirnatrophie aueh das Grosshirn mitbetroffen war, 
obwohl des bei der Untersuehnng nieht immer naehgewieson wurde. Uebrigens 
sei bomerkt~ dass die psyehisehen St6rungen aueh in solehen F~illen yon Klein- 
hirnatrophie beobaehtet wurden, we die Briiekenfasern erhalten waren. Es 
fehlt abet aueh in diesen Fiillen nieht an Beweisen: dass der Krankheitsprozess 
auf das ganze Nervensystem ausgebreitet war. 

Als eine Fortsetzung der N o t h n a g e l s c h e n  Zusammenstellung hat 
F e r r i e r  in seinem Artikel ,,The regional Diagnosis of cerebral Disease" 
in A l l b u t t s  ,,System of Medicine" die F~lle yon Kleinhirnatrophien 
angefiihrt, welehe naeh dem Jahre 1879 besehrieben worden waren. 
Die 16 yon F e r r i e r  angefiihrten F~lle sind tabellariseh naeh ihren 
Symptomen und anatomischem Befund dargestellt~). Dabei unterseheidet 
F e r r i e r  drei Farmer der Kleinhirnatrophien: die Atrophie einer Klein- 
hirnhemisph~tre bei dauernden Erkrankungen tier gekreuzten 6rosshirn- 
hemisphere; Kleinhirnatrophien, als Folge der EntwieklungsstSrungen 
wS~hrend des intrauterinen Lebens; die sekund~iren Atrophien~ welehe 
sieh infolge eines entziindliehen Prozesses in der Hirnsubstanz oder in 
den Meningen entwiekeln k6nnen. 

Eine ausftihrliehe Zusammenstellung der bis 18~7 beschriebenen 
Kleinhirnatrophief~lle findet man in der wertvollen Monographie yon 
T h o m a s  ,,Le Cervelet". Ausser 86 aus der Literatur gesammelten 
PSllen besehreibt hier Verfasser drei neue FSlle eigener Beobachtung. 
Bei seiner Analyse der Kleinhirnatrophien unterscheidet T h o m a s  zwei 
Gruppen derselben: in der einen Reihe der F/~lle ist die ganze Masse 
des Kleinhirns yon dem atrophisehen Prozess betroffen. Die zweite 
Gruppe bilden die F~lle, in welchen nur die Rinde dureh den atrophi- 

1) Diese Zusammenstellung wird nur in der ersten Anflage (1899) des 
Handbuehs angefiihrt. 
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schen Prozess gesch~idigt war: w'~hrend die zentralen Kerne erhalten 
geblieben waren. Andererseits unterscheidet Verfasser beiderseitige und 
einseitige Atrophien. In Bezug auf die letzteren betont T h o m a s  die 
Tatsaeh% dass die einseitigen Kleinhirnatrophien symptomlos verlaufen 
kSnnen. Damit stimmen die Beobachtungen des Verfassers selbst fiber- 
ein, dass sich bei der Sektion auch anderweitige Herderkrankungen des 
KIeinhirns zufallig finden~ die im Leben keine Symptome hervorriefen. 
Einer naheren Betrachtung nnterzieht T h o m a s  sogenannte ,negative" 
F~lle und macht darauf aufmerksam~ dass es in manchen als negativ 
besehriebenen tatsachlich sieh nut um eine relative Symptomlosigkeit 
gehandelt hatte. In anderen dieser Falle handelt es sich nieht um eine 
echte Atrophi% sondern um eine angeborene Kleinheit des Zerebellums. 

Im Jahre 1S93 ist yon P. Marie  der erste Versueh gemacht wor- 
den aus den Kleinhirnatrophien eine besondere Form zu isolieren, welche 
sowohl nach den klinischen~ wie nach den anatomischen Grundlagen 
einer nosologiscben Sonderstellung zug~inglieh sein sollte. Bei der Be- 
griindung dieser yon ihm als ,H6r6do.ataxie cdr6belleuse" genannten 
Form stfitzte sich Marie  auf die Falle, die yon F ra se r ,  Nonne,  
S. Brown und K l i p p e l  und D a r a n t e  beschrieben worden waren. 
Bald darauf wnrden zwei neue Fiille dieser Krankheit beschrieben: einer 
yon Br i s saud  und Londe  und ein anderer yon Londe.  Die Frage 
der ,H6r6do-ataxie c6r6belleuse" hat eine grosse Literatur gezeitigt. Die 
erste ausf~ihrliche Darstellung dieser Form ist in der These yon Londe  
gemaeht worden. Naeh ihrem W e s e n -  familiare bezw. hereditare 
A t a x i e -  hat die Krankheit mit der Fr iedre ichschen  Form viel Aehn- 
liches. Ohne diese Aehnlichkeit zu leugnen, vielmehr die innige Ver- 
wandtschaft beider Krankheiten anerkennendl), wies Marie  darauf hin, 
dass es doch F~lle gibt, welche als rein zerebellare famili~tre Ataxien 
yon der Fr iedre ichschen  Krankheitabtrennbar sind. Anatomiseh wer- 
den sie als ,,Atrophie des Kieinhirns bei vollstlindiger Intaktheit des 
Riickenmarks:' charakterisiert und dadurch yon der Fr iedre ichschen  
Krankheit unterschieden. Klinisch werden diese F'~lle yon der F r i ed -  
reichschen Krankheit dureh folgende Zeiehen unterschieden: die Heredo- 
ataxie beginnt im sp~tteren Alter; im Gegensatz zur Fr iedre iehsehen  
Krankheit sind bei der Heredoataxie die Sehnenreflexe gesteigert; die 

1) Marie (zit. nach Londc) hat selbst die MSgliehkeit zugegeben, dass 
dio boiden Krankheiten nichts anderes seien: Ms ~des modalitds diffSrentes 
d~une mSme esp~ce morbido: un m6me processus initial: d4ggn4ratif 7 hgrgdi- 
taire~ frapl~ant darts lo syst~me nerveux des syst~mes organiques analogues 
mais distincts". 
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der F r i ed re ichschen  Krankheit eigentiimlichen trophischen Stbrungen 
(Skoliosis, Pes cavus) sollen bei der zerebellaren Ataxie fehlen, wahrend 
die Sehnervenatrophie nut bei der letzteren Form vorkommt. 

Fast alles, was sparer fiber die M ariesche tteredoataxie mitgeteilt; 
worden ist, zielt auf die Widerlegung tier nosologisehen Selbst~ndigkeit 
dieser Form bin. Die Einw~nde bestehen darin, dass es zwischen der 
,zerebellaren Heredoataxie" und der Fr iedre iehschen  Krankheit so- 
wohl klinisch, wie anatomisch ganz fliessende Ueberg~nge gibt und in- 
folgedessen beide Formen von einander nieht abtrennbar sind. Die yon 
Marie als eharakteristisch ffir die ,H6r6do-ataxie eer6belleuse ~ erwahnten 
Symptome kbnnen nicht mit Sicherheit als solche gelten~ denn aueh die 
F r i ed re ichsche  Krankheit kann sich im sp~teren Alter entWickeln; 
die Steigerung der Sehnenreflexe wird auch bei der Fr iedre icbscheu  
Krankheit, nament]ich im Beginn beobachtet; die trophischen Stbrungen 
fehlen nicht selten bei Fr iedre ichscher  Krankheit, andererseits hat 
man sic bei den F~llen beobachtet~ die als Mariesehe Form gelten 
soliten. Auch die Sehnervenatrophie kann bei F r i ed re i chsche r  
Krankheit vorkommen und andererseits ist sie kein regelm~lssiger 
Befund bei der zerebellaren Heredoataxie. Ferner sind F~tlle be- 
schrieben worden~ in welchen bei einem und demselben Kranken den 
beiden Formen eigenttimliehe Symptome kombiniert auftraten (F~lle yon 
yon B r e t o n - P a i n b l a n e ,  Bing~ Sbderbergh)~ oder wo die erst als 
Mariesehe Form zu Tage getretene Erkrankung spater nach dem Bilde 
der Fr iedre ichschen  Krankheit verlief. Besonders spreehen gegen die 
Abtrennbarkeit der Marieschen Form yon der Fr iedre ichsehen  die 
Beobachtungen, welehe sich auf die Falle beziehen~ wo in einer und 
derselben Familie eines der Gesebwister Fr iedre ichsehe  Symptome 
darbot~ w~ihrend bei dem anderen mehr oder weniger ausgepr'~gte Er- 
scheinungen der Marieschen Form beobaehtet wurden (Bauer und Gy, 
Ra ym ond ,  Wutsche r ,  F e r r i e r  und Chaiss in  u.a.). Aueh in ana- 
tomiseherBeziehung ist vieles gegen dieAnnahme der zerebellaren Heredo- 
ataxie als selbst'~ndige Form angefiihrt worden. Es hat sieh niimlich 
erwiesen, class in den F'allen, wo das klinische Bild der Mariesehen 
Form entsprach, bei der anatomischen Untersuchung Ver~nderungen im 
Rfickenmark gefunden wurden. Und umgekehrt wurden in Fallen yon 
Fr iedre iehscher  Ataxie: wie das sehon lange bekannt ist~ Ver~nde- 
rungen des K|einhirns zuweilen nachgewiesen. Besonders ist aber die 
Tatsaehe hervorzuheben~ dass manche F~ille: we]cbe (kliniscb) yon Marie 
zur Begrfindung seiner Form ausgenutzt worden waren~ sp~iter zur Sek- 
tion kamen und in der anatomischen Untersuchung nieht die betreffen- 
den Vermutungen bestfttigen ]lessen. So hatten Thomas  und Roux 

Archiv f. Psyehiatrie.  Bd. 49. t tef t  1. 6 
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Gelegenheit den Fall K l i p p e l - D u r a n t %  der nach seiner klinischen 
Erscheinung yon Marie  als typischer Fall yon ,[-I&~do-Ataxie cSr~- 
belleuse" angesprochen worden war, anatomisch zu untersuchen. Dabei 
ergaben sich die fiir die Fr iedre ich~sehe  Krankheit charakteristischen 
Veranderungen des Rfickenmarks~ wahrend das Kleinhirn keine patho- 
logischen Veri~nderungen zeigte. Dasselbe hat B a r k e r  in bezug auf 
zwei yon Si~nger-Brown beschriebene F~lle festgeste]lt. Diese F~tlle 
waren yon Marie  ebenfalls als typische Fal]e der zerebellaren Heredo- 
ataxie f~ir die Begrfindung seiner Form ausgenutzt. In vie]en F~llen 
waren sowohl das Kleinhirn wie das Rfiekenmark ziemlich gleieh ver- 
-andert. Bing hat einen yon ihm beschriebenen Fall~ ,urn dem klini- 
schen wie dem anatomisehen Bilde gerecht zu werden", als spino-zere- 
bellare Heredoataxie bezeichnet. 

Die angeffihrten Tatsachen ffihrten zum Schlusse~ dass die ,H~r~do- 
ataxie c~%belleuse ~: als selbstandige Form im Sinne Maries  nieht an- 
zunehmen ist. Dabei gehen aber andererseits die Ansichten der Autoren 
fiber das Wesen der betreffenden Falle und ihre Stellung wieder ziem- 
lieh auseinander. 

Nach der Ansicht maneher Autoren kann die Mariesehe Form 
iiberhaupt keinen Platz in der Klassifikation der Nervenkrankheiten 
finden. So ist z. B. H o l m e s  der Meinung~ dass es keine Krankheit gibg 
ffir welche die Bezeichnung ,zerebellare Heredoataxie" angewandt wer- 
den kSnnte. Weder klinische, noch anatomische Erfahrung berechtigen 
hiernach zur Annahme dieser Krankheitsform. Auf demselben Stand- 
punkt steht Fe r r i e r .  Nach Bing ist es ,unmSglich am Krankenbette 
bei einer famili~tren Ataxie die Affektion oder Intaktheit des Zerebellums 
zu diagnostizieren". Nach R a y m o n d  soil die Mariesche Form niehts 
anderes sein als eine ,beginnende F r i ed re i chsche  Krankheit". Man 
kSnnte andererseits~ nach diesem Autor~ die Bezeichnung ,,zerebellare 
Heredoataxie vielleieht fiir eine grSssere Krankheitsgruppe anwenden: 
in welcher die zerebellaren Symptome das wesentlichste Zeiehen des 
klinischen Bildes" darstellen. Man sollte aber dann in dieser Gruppe 
verschiedene Typen unterscheiden. Diese Typen sind nach R a y m o n d  
die folgenden: 1. Spinaler Typus - -  F r i ed r e i chsche  Krankheit. 
2. Zorebellarer T y p u s -  Mariesehe Form. 3. Bulbitrer Typus (Er- 
breehen, Atemst~irungen~ HerzstSrungen). 4. B r f i c k e n -  bulb~rer Typus~ 
charakterisiert durch akustische St6rungen. 5. Generalisierter Typus 
(Fall yon Menzel). 

Naeh dieser letzten Ansicht wird also die Mariesche Form als 
eine der F r i ed re ichschen  Krankheit gleiehwertige nosologische Einheit 
betrachtet. Ungef~hr auf demselben Standpunkt stehen manche Autoren~ 
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die die ,H6r6do-ataxie c6r6belleuse" als ,zerebellare Form der F r i ed -  
reichschen Krankheit" betrachten. Auch nach Mingazz in i  ist die 
Mariesche Ataxie als eine tier F r i e d r e i c h e n  Krankheit gleichwertige 
Krankheitsform zu betrachten. Alle zerebellaren und spinalen Atrophien 
teilt Mingazz in i  folgenderweise ein: I. Z e r e b e l l a r e  A t r o p h i e n  
oder  Agenes ien :  a) heredit~r-familiale (Marie) und b) isolierte. 
II. Sp ina ] e  A t r o p h i e n :  a) hereditar, familiale (Fr iedre ieh) ,  b) iso- 
lierte, lII. Z e r e b e l l o - s p i n a l e  A t r o p h i e n :  a) hereditar-familiale 
(einige Mitglieder der yon S. Brow n beschriebenen Familie)~ b) isolierte. 
Die Ansicht der ]etztgenannten Autoren~ nach we]cher die M ariesche 
Form als eine der Fr iedre ichschen  Krankheit gleichwertige Einheit 
zu betrachten ist, wird wohl am besten den Tatsachen gerecht. Wit 
sind mit Mingazz in i  auch darin einverstanden~ dass das Verdienst yon 
P. Marie anerkannt werden muss, der zuerst die Aufmerksamkeit auf 
die hereditar-familialen Formen der Kleinhirnatrophien gelenkt hat. 
Wenn aueh die yon Marie  aufgestellte Form der Fr iedre ichschen  
Krankheit verwandt is L so muss doch zugegeben werden, dass man nut 
Dank Marie  die betreffenden Fi~l]e yon den anderen Kleinhirnatrophien 
zu unterscheiden gelernt hat. Das Yerdienst yon Marie  liegt also 
darin, dass er als erster aus der Ffille der Kleinhirnatrophien eine be- 
sondere Form ausgesehieden und dadureh zur Klarung dieser bis dahin 
undurchsichtigen Krankheitsgruppe den ersten Anstoss gegeben hat. In 
dieser Beziehung ist es ganz gleichgfiltig, ob alle Einzelheiten sp~iter 
sich besti~tigen liessen. Was die u bzw. Identitat mit 
der F r i ed re iehschen  betrifft: so muss anerkannt werden~ dasses  jeden- 
falls Falle gibt, welche~ wenn sie auch dm'ch Uebergange mit der F r i ed -  
reichschen Krankheit verbunden sind~ doch sowohl klinisch wie ana- 
tomisch wesentliche Unterschiede yon dem gewShnliehen Bilde der 
F r iedre ichsehen  Krankheit darbieten. Um diese Falle a]s F r i e d -  
re ich ' sehe  Krankheit zu betrachten, mfisste man den Begriff der letzteren 
bedeutend verandern. Wenn man aber den feststehenden Begriff der 
F r iedre ichsehen  Krankheit nicht andern will~ so muss man den ge- 
nannten F~llen eine selbst~ndige Stellung einriiumen. Info|gedessen 
dfirften die Autoren~ we]ehe beiden Formen eine gewisse Selbst~ndigkeit 
zuschreiben ohne den Zusammenhang aller dieser Affektionen dabei zu 
fibersehen, der Wahrheit am n~chsten kommen. 

Es kann nich L wie es behauptet worden ist, zugegeben werden, 
dasses  fiberhaupt keine F~lle glibe, welehe dem von Marie  aufgestellten 
Typus entsprechen. Man braucht in dieser Beziehung sich nur des Fails 
yon B r i s s a u d  zu erinnern~ in we]chem bei zwei Brtidern eine iiberein- 
stimmende ataktische Erkrankung beobachtet wurd% die in allen ihren 

6* 



84 H.Vogt und M. Astwazaturow, 

Z/igen der ,tt~r6do-ataxie c6r6belleuse" entspraeh. Noch mehr beach- 
tenswert in dieser Beziehung scheint uns der Fall zu sein~ der yon 
G. Holmes  beschrieben ist. Obwohl der Autor die Selbst~ndigkeit der 
Marieschen Form nicht annimmt, so gibt el" selbst zu~ dass sein Fall 
mit Marieschen Ansichten im Einklang steht. Es handelte sich in 
diesem Falle um eine progressive ataktische Erkrankung bei vier Ge- 
schwistern. Bei allen begann die Krankheit im vorgeschritteneren Alter 
(35.--38. Jahre). Die Sehnenrefiexe waren gesteigert. Einer you diesen 
F~llen kam zur Sektion: es ergab sich eine isolierte Erkrankung des 
Kleinhirns bei vollkommen normalem Rfickenmark. 

Ueberg~nge heben die selbstlindige Stellung einzelner Typen in der 
Klassifikation nicht auf. Man braueht sich nur der Muskelatrophien 
hierbei zu erinnern. Wfirde man das Vorhandensein der Ueberg~nge 
als ein absolutes Hindernis ffir die Feststellung distinkter Typen be- 
traehten, so mfisste man auf jede Systematisierung vollkommen ver- 
zichten. Wenn man aber irgendwe]che Ordnung und Klarheit in irgend 
einem Gebiete schaffen willy so muss man wenigstens eine ungefiihre 
Gm~ppierung typischer Formen zulassen. Dieselbe Unm6glichkeit einer 
scharfen Abtrennung findet man auch in bezug auf andere Formen der 
Kleinhirnatrophien, die man als selbsti~ndige zu betrachten versucht hat. 
Von diesen Formen m6chten wit zuerst die yon D e j e r i n e  und Thomas  
a]s , , o l i v o - p o n t o - z e r e b e l l a r e  A t r o p h i e "  besehriebene erw~hnen. 
Das betreffende Krankheitsbild ist in der Arbeit dieser Autoren und 
sp~iter in der These von Loew dargestellt. Die Krankheit beginnt im 
spateren Alter; sie ist weder herediti~r, noch familiiir, noeh angeboren. 
Das klinische Bild zeigt wenig Charakteristisehes: es wird aus denselben 
Symptomen zusammengesetzt~ welehe ,allen Kleinhirnatrophien eigen- 
tiim]ich sind": StSrungen der Equilibration und der Bewegungen; mus- 
kul~re Asthenie, Veranderungen der Sprache; leichtes Zittern der oberen 
Extremit'~ten; Pupillenreaktion und Augenhintergrund normal; Sehnen- 
reflexe normal oder gesteigert. Die Krankheit hat einen langsam pro- 
gressiven Verlauf; sie ist unheilbar. Die pathologisch-anatomische Grand- 
lage dieser Krankheit sehen die Autoren in einer ,prim~tren, systema- 
tischen, degenerativen Atrophie" der Kleinhirnrinde, der Oliven und 
Briiekenarme. Nach ihrer Natur ist diese Atrophie weder sklerotisch~ 
noch entzfind]ich; sie geh6rt in die Reihe der primi~ren Zellatrophien 
(,atrophies cellulaires primitives"). Die Aetiologie ist unbekannt. 

Ihrer ersten Publikation fiber die olivo-ponto-zerebellare Atrophie 
liessen D e j e r i n e  nnd Thomas  spitter eine allgemeine Klassifikation 
der Kleinhirnatrophien fo]gen. Sie unterscheiden folgende Formen: 
P a r t i e l l e  und a s y m m e t r i s c h e A t r o p h i e n .  In dieseGruppebringelt 
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die Autoren sekundare Atrophien naeh [tlimorrhagien und Erweichungen. 
Diese Formen sind sklerotischer Natur. In dieselbe Gruppe reihen aber 
die Autoren aueh die halbseitigen A genesien des KleJnhirns ein (Fall 
Neuburger -Edinger ) .  Die zweite Gruppe bilden die a l lgemeinen  
und symmet r i schen  At rophien ;  sie kSnnen entweder sk l e ro t i s ch  
sein (bezw. vasku]fir oder entzfind]ich) (Fall Spil ler) ,  oder ein- 
fache und angeborene  Entwickelungshemmung (Fall INonne), oder 
degene ra t iv  und parenchymatOs:  Atrophie und Verschwinden der 
Kleinhirnrindenelemente. Die Gliawucherung fehlt entweder oder sie 
tritt nur sekundar auf. Za dieser letztgenannten Gruppe soll auch die 
olivo-ponto-zerebellare Atrophie gehSren; sie unterscheidet sich yon an- 
deren degenerativ-parenchymatSsen Atrophien nur dadurch~ dass bei ihr 
auch die Brficke und die Oliven mitbetroffen werden. 

Gegen diese Klassifikafion ist mit Reeht der Einwand erhoben wor- 
den, dass sie die pathogenetischen Momente und die Zeit der Entwicke- 
lung der Atrophien nicht berfieksiehtigt (Lejonne und Lhermit te) .  
Was die nosologische Selbsti~ndigkeit der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie 
betrifft, so sind darfiber recht verschiedene Meinungen ausgesprochen 
worden, l~aeh Fer r ie r  ,gehSrt die Mehrzahl der Fi~lle yon progressiver 
Erkrankung des Kleinhirns in die Gruppe der olivo-ponto-zerebellaren 
Atrophie". Auch Holmes schreibt dieser Form klinisehe Selbst~indig- 
keit zu. Demgegenfiber sieht Mingazzini  in der olivo-ponto-zere- 
bellaren Atrophie keine selbst/~ndige nosologische Einheit und keine 
Systemerkrankung, sondern eine u der Atrophie des 
Kleinhirns mit einer solchen der Brficke und der Oliven. Aueh Sehweiger  
warnt davor~ die olivo-ponto-zerebellaren Atrophien als eine selbsti~n- 
dige Systemerkrankung anzusehen. ,Es geht wohl nicht an, Fiill% bei 
denen Systeme funktionell ungleichwertig~ mehr oder minder unvoll- 
kommen betroffen sind~ als systematische Affektionen zu betrachten, 
insbesondere deshalb nicht~ weil man mit dieser Bezeichnung dem 
Wesen des Prozesses in keinerlei Weise gerecht wird". Im Falle yon 
Schweiger ,  der einen Uebergang zur multiplen Sklerose darstellt% 
wurde die olivo-ponto-zerebellare Degeneration sekund/ir dutch den 
enzephalitisehen Prozess hervorgerufen. Demgegenfiber ist G. Holmes 
der Meinung, dass im Falle yon Schweiger  es sich um eine echte 
olivo-ponto-zerebellare Atrophie gehandelt habe. 

Wir werden noch sp/iter Gelegenheit haben~ auf die Bespreehung 
der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie zurfickzukommen. Hier mSchten 
wir nut Folgendes anffihren: Wit glauben, dass die yon Mingazzini 
und Sehweiger  hervorgehobenen Einwi~nde nicht unberechtigt sind~ 
und dass jedenfalls keine Grfinde vorliegen~ die Mehrzahl der F~lle yon 
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progressiver zerebellarer Atrophie zur olivo-ponto-zerebellaren Form zu 
reehnen. Obwohl gegen die Annahme dieser Form als einer System- 
erkrankung yore a n a t o m i s c h e n  Standpunkt keine Hindernisse vorhan- 
den sind~ da alle betreffenden Teile anatomisch-physiologisch zu einem 
System gehSren~ so muss doch darauf hingewiesen werden: dass diese 
Teile auch in anderen Kombinationen erkranken ktinnen. So sind die 
,olivo-rubro-zerebellaren"~ ,olivo-zerebellaren" und ,ponto-zerebellaren" 
Kombinationen bekannt, und eine noch gr5ssere Zahl yon Fallen, welche 
verschiedene Uebergange zwischen diesen Formen~ bzw. zwischen ihnen 
und noch anderen Zerebellaratrophien darstellen. Es fragt sieh nun, ob 
es zweckm~tssig ware, alle diese Formen als se[bstandige nosologische 
Einheiten zu betrachten; diese Frage ist umsomehr berechtigt~ als diesen 
anatomischen Typen keine spezifischen klinisehen Symptomenkomplexe 
entsprechen. Andererseits ist auch darauf hinzuweisen~ dass fast in 
keinem der Falle, auf welche sich die Annahme einer olivo-ponto-zere- 
bellaren Fm'm grfindet~ es sich um eine isolierte Erkrankung dieses 
Systems handelte, sondern es waren auch audere Teile des Nervensystems 
(Rfiekenmark) mitbetroffen [FMle yon T h o m a s  (Fall IV), Thomas  und 
Dejer ine~ A r e n d t  u. a.]. Infolgedessen ist die Vermntung nieht yon 
der Hand Ztl weisen~ dass es sich hier nicht um eine Systemerkrankung 
im gewShnlichen Sinne handelt% sondern um eine starkere Beteili- 
gung bestimmter Teile des im Ganzen schwach angelegten Nerven- 
systems. Ferner glauben wir, dass die ,olivo-ponto-zerebellare" Form 
deshalb reine klinische Selbstandigkeit hat, weft es v o l l k o m m e n  an 
A n h a l t s p u n k t e n  fehlt~ auf  Grund  deren  man eine d e r a r t i g e  
D iagnose  am K r a n k e n b e t t e  s t e l l en  kSnnte.  Wenn dieser Ein- 
wand gegen die M ariesche Form angeffihrt wird, so glauben wir~ ist 
er vie] mehr am Platze in bezug auf die olivo-ponto-zerebellare Atro- 
phie. Unserer Ansicht nach ist die olivo-ponto-zerebellare Atrophie nur 
ein anatomischer Begriff, und zwar stellt sie nichts anderes dar~ als  
eine yon m e h r e r e n  U n t e r f o r m e n  der  p r i m a r e n  K l e i n h i r n a t r o -  
phien.  Diese Bedeutung schrieben der olivo-ponto-zerebellaren Atro- 
phie aach D e j e r i n e  und T h o m a s  zu und erst andere Autoren wollten 
aus dieser Form eine selbst~ndige Krankheit schaffen. Gegen diesen 
letzteren Begriff~ nicht gegen die ursprfingliche Darstellung der olivo- 
ponto-zerebellaren Atrophie yon De je r ine  und T h o m a s  sind infolge- 
dessen unsere Einwiinde gerichtet. 

Von anderen Klassifikationen der Kleinhirnatrophien ist die yon 
W a r r i n g t o n  und M o n s a r r a t  angegebene zu erw'~hnen. In der yon 
den Autoren konstruierten Klassifikation sind als Grundlagen das ana- 
tomische Wesen des Prozesses und die Pathogenese in Betracht gezogen. 
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Die Autoren nnterscheiden fiinf Arten von Atrophien bzw. Aplasien des 
Kleinhirns. In die e r s t e  Gruppe gehSren die Falle, welehe durch pri- 
mare Entwickelungshemmung bedingt sind. Das Kleinhirn fehlt in diesel 
Fallen fast vollkommen auf einer oder anf beiden Seiten. Die zwei te  
Gruppe bilden die Falle von ang'eborener Kleinheit des Zerebe]lums bei 
normaler histologischer Struktur. Zu dieser Gruppe rechnen (lie Autoren 
auch die Falle, we]che yon M a r ie als heredo-zerebellareAtrophie betrachtet 
werden. Die meisten Fiille der Kleinhirnatrophien gehSren abet in die 
d r i t t e  Gruppe. Anatomiseh wird diese Gruppe dutch Atrophie mit Sklerose 
charakterisJert; nicht selten sind dabei meningitische Erscheinungen vor- 
handen. Klinisch - -  Epilepsie ~md Schwaehsinn. Anamnestisch in manchen 
Fallen Infektionskrankheiten; fibrigens halten sich die Autoren yon der 
Angabe einer genaueren Pathogenese dieser F~lle zurtick~ und geben zu, 
dass in manchen Fallen die Infektionskrankheit nur ein auslSsendes Moment 
bildet~ w~thrend das Wesentliehe die angeborene Veranlagung ist. Es 
unterliegt keinem Zweifel, dass in diese Gruppe pathogenetisch ver- 
sehiedene Formen untergebracht werden 7 und zwar sowohl die primare 
(z. B. Fall yon Menzel) wie sekund~re (Falle yon C l a p t o n ,  Sommer~ 
I t a m m a r b e r g ) .  Diese Ungleichwertigkeit det" F~lie, welche zm" dritten 
Gruppe gerechnet werden~ bildet einen wesentlichen Fehler der Klassi- 
fikation yon War r ing ton  und Monsar ra t .  Als v i e r t e  Gruppe be- 
traehten die Autoren chronische interstitielle Erkrankungen mit vor- 
wJegenden ger~inderungen der weissen St]bstanz (Falle yon Schu l t z% 
Arndt) .  Sie vergleiehen diese Form mit der Nierenzirrhose, und glau- 
ben~ dass es sich dabei um primate Gefasserkrankung handelt. Die 
ffinfte Gruppe bilden die primaren Atrophien der Kleinhirnrinde mit 
Atrophie der Oliven und der Brficke~ keine Bindegewebswucherung, keine 
Gefassver~nderungen. Diese Form ist vollkommen primar (Analogie mit 
der D u c h e n n e - A r a n schen Riickenmarkvorderhornatrophie). 

Besondere Beactltung verdient die yon Mingazz in i  gegebene Zu- 
sammenstellung der Kleinhirnatrophiefiflle. Wir batten schon Gelegen- 
heir diese wertvoile Arbeit zt~ zitieren und werden auch welter die 
Angaben des Autors beriicksichtigen mfissen. Hier m6ehten wit abet 
eine zusammenfassende DarsteIlung seiner Ansichten anftihren. In der 
Arbeit yon Mingazz in i  ist zum ersten Mal eine scharfe Unterscheidung 
zwischen agenetischen (bzw. hypogenetisehen) und atrophischen Pro- 
zessen des Kleinhirns durehgeffihrt und dieses Moment als Grundlage 
der Klassifikation angenommen. Ausserdem hat Mingazz in i  besondere 
Aufmerksamkeit deL:Rolle zugewandt~ welche andere mitbetroffene Teile 
des Nervensystems in manchen Fallen yon Kleinhirnatrophien spielen. 
Auf diese Weise unterseheidet der Verfasser folgende Formen: 1. Reine 
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ein- and doppelseitige Agenesien des Kleinhirns. 2. Reine e in-and  
doppelseitige Atrophien des Kleinhirns. 3. Kleinhirnatropbien, assoziiert 
mit u tier fibrigen Teile des zentralen Nervensystems: 
a) Kleinhirn-Grosshirnerkrankungen~ b) Kleinhirn-Rfiekeamarkserkraa- 
kungen. Die Analyse der aus der Literatur zusammengesteHten Fiille 
ffihrt den Verfasser zu folgenden Schlfissen: Die Agenes ie  e iner  
K l e i n h i r n h / i l f t e  verl~uft im allgemeinen ohne Symptome. Die Atro-  
ph ie  e ine r  K l e i n h i r n h ~ l f t e  raft nur epileptische Kr~mpfe hervor, 
wean allein die Oberfi/iche der entsprechenden Kleinhirnhemisph~re atro- 
phisch ist. Bei der Yerbreitung des Prozesses aaf den Warm treten 
motorische StSrungen auf (Langsamkeit des Ganges). Die doppe l -  
s e i t i gen  Agenes i en  des Kleinhirns verlaufen entweder symptomlos 
oder sind dutch ataktische StSrungea des Stehens und Gehens charak- 
terisiert. Selten sind Tremor der Arme oder Hande~ Schw~che der 
Muskelkraft und Langsamkeit der Bewegungen und Sprache vorhanden. 
Auch die d o p p e l s e i t i g e n  A t r o p h i e n  kSnnen symptomlos verlaufen. 
In der Regel sind aber klinisehe Erscheinungen vorhanden, and zwar 
ataktische StSrangen der unteren Extremitliten. Die oberen Extremiti~ten 
and die Sprache sind bier 5fter mitbetroffen als bei den Agenesien. 
Ueber die mit  Veri~nderungen des Gros sh i rn s  a s s o z i i e r t e n  
K i e i n h i r n a t r o p h i e n  konnte Verfasser~ wegen deren kleiner Zahl~ 
keine endgfiltigen Sehlfisse feststellen. Jedenfalls verzeichnet er h~ufigeres 
Vorkommen der Inkoordination nicht nut in den unteren Extremit~ten~ 
sondern auch in den oberen~ ebenso Muskelschwiiche. Bei den mi t  
R f i ckenmarksve r~ inde rungen  a s soz i i e r t en  K l e i n h i r n a t r o p h i e n  
,~st das Syndrom reicher und umfassender als das der reinen doppel- 
seitigen Kleinhirnatrophien"~ und zwar wlihrend ffir reine Atrophien nur 
StOrungen des Stehens and Gehens charakteristisch sind, gesellen 
sieh bei gleichzeitigeu Rfickenmarksveranderungen eine gauze Reihe 
yon Symptomen hinzu: Dysarthrien, skandierende Sprache, iNystagmus, 
Tremor des Kopfes, der Zunge~ Parese der Lippen~ Hypalgesie. Diese 
Symptome sind nach der Meinnng des Verfassers auf die Ver/~nderungen 
in der Medulla and im Rfickenmarke zu beziehen. Einige als Kleinhirn- 
atrophiefMle beschriebene F~ille gehSren nach Mingazzini  in die Gruppe 
der multiplen Sklerose. 

Die angefiihrte Klassifikation yon Mi n g a z zin i scheint uns deshalb 
yon besonderem Weft zu sein, well hier ausser den pathogenetischen 
and anatomischen Momenten auch die klinische Symptomatologie in Be- 
tracht gezogen ist. Infolgedessen ist diese Klassifikation ffir klinisehe 
Zwecke brauchbar, was yon den anderen Klassifikationen nicht gesagt 
werden kann. Jedenfalls glauben wir~ dass die sp~iter gemachten Ver- 
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suehe, die Kleinhirnatrophien zu klassifizieren~ keine Vorztige vor der 
Klassifikation yon g i n g a z z i n i  haben. Yon diesen neueren Klassifi- 
kationen sind hier diejenige yon G. Holmes  und yon Le jonne  und 
L h e r m i t t e  zu erw~hnen. 

Naeh G. Holmes  sind unter den Kleinhirnatrophien folgende Formen 
zu unterseheiden: 1. Prim~re parenchymati3se Degeneration des Klein- 
hirns. 2. Olivo-ponto-zerebellare Atrophie. 3. Dureh vaskul~re oder 
interstitielle Ver~inderungen bedingte progressive Kleinhirnerkrankung. 
4. Akute Erkrankungen des Kleinhirns. 5. Degeneration der spino-zere- 
bellaren Bahnen bei normalem oder nur verkleinertem Kleinhirn. 6. Die 
mit Kleinhirnsymptomen assoziierte angeborene Kleinheit des zentralen 
Nervensystems. 

Gegen diese Klassifikation sind viele Einw~inde zu erheben. Erstens 
sind einzelne Gruppen, wie sehon ihre Bezeiehnungen zeigen~ naeh ver- 
sehiedenen Prinzipien konstruiert. Ferner weisen mit Recht Le jo n n e  
und L h e r m i t t e  darauf hin, dass yon seehs Gruppen dieser Klassifikation 
eigentlieh nur drei wirkliche Atrophien sind (1, 2 und 3); wenn man 
aber welter in Betracht zieht, dass yon diesen drei Gruppen zwei (1 und 2) 
tatsi~chlich nur eine und dieselbe bilden, da sie sich nur anatomiseh~ 
nicht pathogenetisch yon einander unterseheiden~ so bleiben aus der 
ganzen Klassffikatton nut zwei Formen: primi~re parenchymatSse und 
progressive~ vaskullirointerstitielle Atrophien. ~ Wit sind mit diesen Be- 
merkungen vollkommen einverstanden~ umsomehr als wir naeh den oben 
angeffihrten Tatsachen in der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie keine 
klinisch oder pathogenetiseh selbstiindige Krankheit sehen, sondern die- 
selbe als eine anatomische Unterform der parenehymatSsen Atrophien 
betrachten. 

Was die yon Le jonne  und L h e r m i t t e  vorgesehlagene Klassifika- 
tion betrifft~ so ist sie mit voller Konsequenz naeh pathogenetisehen 
Prinzipien durchgefiihrt. Bei einzelnen Typen sind~ wenn vorhanden~ 
auch anatomisehe Unterformen angegeben. So betrachten die Autoren 
die olivo-ponto-zerebellare Atrophie als eine Unterform der symmetri- 
schen akqnirierten prim~ren Atrophien. A]s reine pathogenetiseh-ana- 
tomische Klassifikation ist die yon L e j o n n e - L h e r m i t t e  angenommene 
Gruppiernng der Kleinhirnatrophien wohl einwandsfrei. Leider sind die 
betreffenden Typen nicht auch kliniseh eharakterisiert~ infolgedessen kann 
man diese Klassifikation fiir klinische Zwecke kaum gebrauchen. 

Le jonne  und L h e r m i t t e  haben ferner eine neue Form der pri- 
maren parenehymatSsen Atrophie besehrieben, und zwar die ol ivo-  
r u b r o - z e r e b e l l a r e  (Atrophie der Oliven~ Kleinhirnrinde, Nuclei den- 
tati~ Bindearme und roten Kern@ Dureh die Aufstellung dieser Form 
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haben die Autoren zu der Auffassung beigetragen, dass keine Grtinde 
vorliegen, alle F~tlle der prim~tren Atrophie in die olivo-ponto-zerebellare 
Gruppe einzureihen. 

Die glassifikation yon L e j o n n e  und L h e r m i t t e  ist im  einzelnen 
folgende: Sekund~t re  A t r o p h i e n :  zerebellare Hemiatrophiea naeh 
dauernden Grosshirnerkrankungen; Atrophien des Kleinhirns bei Tabes, 
F r i e d r e i e h s e h e r A t a x i e u s w .  Pr im~tre  A t r o p h i e n .  1. A n g e b o r e n e :  
a) symmetrisehe oder totale (F~tlle yon N o n n e ,  Miura) ;  b) asymme- 
trisehe oder partielle, lI. E r w o r b e n e  A t r o p h i e n :  a) asymmetrisehe: 
1. rein parenehymat6se (F~tlle yon Murri~ J. R o s s i  u. a.); 2. mit inter- 
stitiellen und vaskul~tren Ver~tnderungen (seniles Kleinhirn, entztind- 
liehe Herde und sekund~tre Sklerose, Fall yon Bond  u. a.); b ) symme-  
trisehe: olivo-ponto-zerebellare, olivo-zerebellar% olivo-rubro-zerebellare 
Atrophien. 

II. Eigene Beobachtungen und Untersuchungen~ 
Wir geben im Folgenden eine Darstellung der yon uns kliniscl~ 

beobaehteten und pathologiseh-anatomiseh studierten F~tlle. Der Fall II~ 
IlI, V sind yon uns selbst beob~.ehtet; in dem Falle I und I I  sind uns 
Krankenberieh te und Material freundliehst yon Herrn Direktor Dr. S e h m i d t- 
Goddelau und Dr. S e h n i t z e r - S t e t t i n  tibersandt worden. Wei*eres in der 
Arbeit verwendetes Material stammt yon Herrn Prof. Bruns-Hannover ,  
Dr. [-Ierwig-Niedermarsberg~ San.-Rat H a b e r m a a s - S t e t t e n  i. R., Dr. 
S e h n e i d e r - G o d d e l a u ,  Dr. Eeeard-Franken tha l .  Wir sagen ffir die 
wertvolle Unterstfitzung unseren ergebensten Dank. Ffir die Zweeke 
dieser Untersuehungen haben wir speziell noeh eine grSssere Reihe yon 
Serien mensehlieher embryonaler Gehirne und Kleinhirne angefertigt 
und verwertet~ ausserdem Kleinhirnpr~tparate aller mSgliehen Krank- 
heitsf~tlle yon angeborenen (nieht zerebellaren)Defekten des Zentral- 
nervensystems. 

Fa l l  I (Katal. Nr. 160). Juliane g., 43 Jahre alt. Ueber die Anamnese 
und die Familie ist nichts zu eruieren. Es is~ nut bekannt~ dass die Pat. yon 
Anfang ihres Lebens an geistig und in ihren Bewegungen hinter ihren Altars- 
genossen zurfiGkgeblieben ist.  Sie war yon Jugend an idiotiseh uncl hat nie 
die Sehulo besueht und aueh ihr Leben yon Kindheit bis zum Tede in dot An- 
stalt zugebracht. In ihrer geistigen Entwieklung ist sic fiber die unteren 
Stufen der Idiotie nie hinausgekommen, versteht Spraehe nieht~ sprieht einige 
lallende Werte, z. B. Mamma, ferner ,drei" und einige ander% die sie sinnlos 
anwendet; erkennt ihre Umgebung night, ist unsauber; niemals Kr~mpfe, 
braueht zu allem I-liKe. In der kSrperliehen Entwicktung sehwgchlieh, abet im 
grossen ganzen dem Altar entsprechend. Menstruation normal. 
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Die Pat. hat WS~hrend ihres ganzen Anstaltsaufenthaltes oin ziemlieh un- 
ver~indertes Bild geb0ten. Als Status ergibt sich: Kopf yon normaler GrSss% 
nicht schmerzhaft. Pupillen reagieren in normaler Weise. Augenbewegungen 
sJnd fre% sic ist nicht mit Sicherheit zum Fixieren vorgehaltener Gegenstiinde 
zu bewegen, sioht aber. GehSr normal. Feinere Qualit~iten nioht zu prtifen. 
Zung% ZS~pfchcn, Gaumenbogen normal innerviert. Gebiss sehr sebloeht. Die 
inneren Organe mit husnahmo eines Spitzenkatarrhs beiderseits gesund. 

Pat. kannnieht allein gehen and stehen~ auch letzteres nur mit Unterstatzung. 
Hinsiehtlich tier selbst~indigen Beweglichkeit zeigt sic folgendes merkwiirdige 
Bild: es besteht ein in ziemlich regelm~ssigem Turnus wiederkehrender perio- 
discher Woehsel der Beweglichkeit. Freies selbstiindiges Gehen oder aueh 
sieheres Gehen mit Unterstfitzung ist hie mbglich gewesen: doch kann sieh 
Pat. zeitweilig auf die Beine erheben und stark schwankend und taumelnd 
einige Sehritte welt vorwgetsgehen. Sic ger~t dabei oft so stark ins Taumeln, 
dass sic plStzlich wie mit einem Ruck zur Seite fliegt~ vet Anrennen gegen 
ein ttindernis abet meist sich wieder fgngt und den gSrper in eine andere 
gichtung ablenkt. Ruhiges Stehen ist aueh in dieser Zeit nicht mSglieh~ an- 
gelehntes Stehen und Sitzen nut bei stark hervortretender statiseher Ataxie. 
Dieser Zustand besteht racist Tage oder wenige Wochen~ dann nimmt die 
StSrung so stark zu~ dass Pat. nut noch anf allen Vieren stark sehwankend 
sich durch den Ranm bewegt. Sehliesslich steigert sich aueh hierbei die Be- 
wegtmgsstSrung und gleichzeitig nimmt die statische Ataxie zu~ so class Pat. 
mehrere Wochen dana zu Bett liegt. Sic erholt sich hier: steht dana hash 
dieser Zeit auf und ist im Stande wieder: wie zu Anfang beschrieben: Sich auf 
den Beinen einige Zeit zu bewegen. In der beschriebenen l%ihenfolge be- 
steht jahrelang ein wie gesagt ziemlich regelmgssig wiederkehrender Turnus. 
Die UnteIsuehung der Motilitg~t im einzelnen ergibt hoehgradige Ataxie der 
Arme und Beine. Pat. greift an vorgehaltenen Gegenst~inden ausfahrend vorbei. 
Der Gang ist taumelnd~ dem des Betrunkenen g, hnlich, night tier tabischen 
Ataxie verwandt. Die tlaltung ist eine nach vorn fibergebeugte. Bei etwas er- 
hobenem KSrper stiirzt die Pat. regelmSssig naeh hinten urn. Keine Spasmen, 
keine Atrophien. l~luskalatur schwach entwickelt. Feinere Untersuohungen 
sind nioht mSglich. Die Sohmerzempfindung ist jedenfalls erhalten. Auch die 
Beriihrungsempfindlichkeit soheint vorhanden zu sein. Die Sehnenreflex% 
namentlich das Kniephiinomens sind iebhaft. Kein Babinsld. In der letzten 
Lebenszeit wiederholt OhnmaehtsanNile, starke Zunahme der Bewegungs- 
stSrungen~ sohliesslieh dauernd zu Bett. Ted an Tuberkulose. 

Sektion: Lnngontuberkulose. Herzmuskelatropbie. Darmtnberkulose. 

Hirnsektion: Dicker Schg, del. Dura glatt~ starke Leptomeningitis 
chronica. Hirngewicht 945 g. Gehirn zeigt sehr breite Furchung~ Makrogyrie. 
RiMe sehr breit. Ventrikel nicht erweitert. Das Kleinhirn kolossal reduziert~ 
frontaler Durchmesser 4 em~ sagittaler 1.5~ grSsste ttbhe 1 em~ nut tier Wurm 
und mittlere Tell zeigt Ansg~tze zur Windung und in geringem Grade auch die 
5,ussere Spitze der Xleinhirnhemisphiiren. Das iibrige Kleinhirn zeigt tells 
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glatte: teils leich~a gerunzelte 0berflgche. Medulla und tlCickenmark makro- 
skopisch nicht vergndert. 

Ana tom i s ehe  U n t e r s u e h u n g .  

Die makroskopisehen Bilder (Fig. 1~ a und b) zeigen die hochgradige 
Makrogyrie und die Yerkleinerung des Kteinhirns. Auf Fig. g i s t  ein normaler 

Fig. 1 a. 

Frontalschnitt vergleiohsweise zur Orientierung der gesamten Konfiguration bei~ 
geg'eben. 

Das Rleinhirn selbst liisst auf seinem grSssten Durohsehnit~ (frontal~ 
Fig. ~9) sehon makroskopiseh eine auffallende allgemeine Deformitgt konstatieren. 
Das ganze Kleinhirn stellt nur ein ca. 1 em diekes Band dar~ welches in 
seiner Mitre unter einem st,ampfem Winkel gebogen ist. Yon dieser Mitte~ die 
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a) Ansieht des Gehirns Fall 1 yon oben, plumpe makrogyre Windungen, nur- 
die primiiren ]~urehen sind angelegt, b) dasselbe yon der Basis. Am Gross- 
hirn abermals die plumpe ~Tindungsbildung sichtbar. Das Kleinhirn attsser- 

ordentlieh reduziert, nur an den seitliehen und mittleren Teilen geringe 
Windungsansii~ze. 

dem medialen Teila des KleinMrns entspricht~ geht auf beiden Se[ten ganz 
symmetrisch nach aussen und unten je ein L/ippchen~ welches reehts und links 
die Kleinhirnhemisphiire repriisentiert. Der iiberwiegencl% grSsste Teil der 
0berfiiiehe des Kleinhirns entbehrt vollkommen der Rindensnbstanz. A u f  
der Pig. 2 sieht man, dass die t~indensubstanz nut in der medialen Partie 
der dorsalen Oberfl~che vorhanden ist. Dieser Absehnitt stellt den rudi- 
men~ren Oberwurm dar. Die ganze ~brige ctorsale Oberfl~ich% naoh aussen 
yon der erw~hnten schmalen Pattie in der medialen Abteilung~ enth~ilt keine 
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Fig. ~ a. 

l{inde; hier liegt die Pia unmittelbar der weissen Substanz an. Auf den late- 
rulsten Partien der Hemisph~iren tritt wieder in geringer Ausdehnung l~inden- 
substanz auf; sic ist bier aber nur in ganz geringer Ausdehnung zu verfolgen 
and geht fast far  nieht auf die ventrale Oberfliiehe dos Kleinhirns fiber. Diese 
letztere enthglt keine Rinde. In den medialsten Partien der ventralen Ober- 
fl/iehe sieht man eine unfSrmige Anhiiufung' grauer Substanz, welehe naeh ihrer 
Lokalisation dem unteren Warm entsprieht. Dieses Fehlen der t{inde ist auf 
den Seriensehnitten dutch das ganze Kleinhirn zu verfolgen. Nur in den 
kaudalsten Partien erseheint an tier dorsalen Oberflgehe eine schmale Se]aicht 
graner Substanz ausserhalb des medialen Teiles. Die Orientierung in dem 
auf diese Weise defermierten Organ wird nut dadureh erleiehtert~ dass beide 
Nuclei dentati voIlImmmen unveri~ndert sind and sehon bei makroskopisoher 
Untersuehung erkannt werden kSnnen. 

Bei der mikroskopisehen Ontersuehung der wenigen Partien: an denen 
l~indensubstanz erhalten ist~ findet man in ihr hocbgradige histologische Ver- 
~nderangen. Im a l l g e m e i n e n  kaun  man s a g e n ,  dass  der  n o r m a l e n  
K l e i n h i r n r i n d e n s u b s t a n z  e n t s l o r e c h e n d e  S t r u k t u r  n u t  in don dem 
obe ren  Wurm e n t s p r e c h e n d e n  P a r t i e n  zu l i n d e n  is t .  Und zwar  
s i n d  b i e r  4--5  ty lo ische  K l e i n h i r ~ l a m e l l e n  v o r h a n d e n ,  in welohen 
man die bekannten Schichten unterscheiden kann; diese Lamellen sind z. T. 
etwas verkleinerio: weisen abet keine gr/iberen strukturellen Abnormitg~ten auf. 
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Gegenfiberstellung des Frontalschni~es (a) yon Fall 1 mi~ einem gleiehgelegbn 
Frontalsehnitt eines normalen Gehirns (b); zeigt die P~eduzierung des,Kleinhirns. 

Ausser diesen wenigen Lamellen, welohe iibrigens nieht auf allen Serien- 
scbnitten zu finden sind, sieht man in den dem oberon Warm entspreehen- 
den Teilen atypische Rindenstellen, in welchen die ffir die Kleinhirnrinde 
charakteristische Schichbn verkleinert odor verIagert sind und nar mit 
Schwierigkeit erkannt werden k5nnen. Nach aussen yon dieser schmalen, dem 
oberon Warm entsloreohenden Partie finder man, wie gesagt~ a u f  der  g a n z e n  
d o r s a l e n  0 b o r f l g c h e  dos K l e i n h i r n s  ke ine  S p u r e n  yon g r a u e r  
S u b s t a n z .  Sic orscheinl wioder in den labra lsbn  Partien der Hemisphiren 
(Fig. 2), zeigt aber bier so hochgradige strukturelle Vergnderungen, dass man 
in ihr nur schwer die Kleinhirnrinde erkonnen kann. Diese Ver~nderungen 
sind heterotopischer Natur~ in ihnen sind die verschiedenen Elemenb tier 
Kleinhirnrinde ganz unregelm~ssig durcheinander gelagert (Fig. 1,4~5 Taf. III). 
In don moisten dieser Stellen kann man in der Rindo die Elemente der mole- 
kularen Schieht yon denen der KSrnerschicht unterscheiden ; das ist aber nicht 
immer mSglich. Von diesen ganz atypischen Rindenbildern kann man ver- 
sohiodene Ueberginge ztlm normalen Verhalten sehen. So finder man an 
manchen Stellen einfache Verdoppelungen der Rindo (Fig. 4, Taf. III) oder es 
sind grosse Einwaehsungen der KSrnersehicht in die weisse Snbstanz zu 
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Fig. 3 a. 

Fig, 3 b. 

konst~tiere~ w~hre~ die ~'Iol~kul~sch~ht ~i~m~i~h r~rm~ie Verhigl~is~e auf- 
weist. (Fig. 1~ Taf.III). Pi~ss Konfiguration: Molekularsohicht ezhalten~ dar- 
untor KSrn~r- und Purkinjo~lemente bunt vermengt, bildot sozusagen das 
typischo Rindenbild yon Fall L Was dio Purkinjezdlon botrifft~ so sind si~ 
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fast iiberall vorhandon, zoigen abor erhobliGho strnkturello Ver~ndorungen, 
Anstatt normaler birnfSrmiger Zolleu sieht man klein% spindolfSrmige, go- 
sohrumpffe, stark pigmentierte Gobilde~ die kaum als Purkinjezellon erkannt 
werden kSnnon. ]n don hoterotopisch vorlagerten Schiehton zoigon die 
Purkinjezollon eiue deutlioho Neigung in don Teilen zu liegen, welcho dot 
molekularen Schicht entsproohon, und zwar sowohl in der Tiefo diesor 
Partien wie am l%ndo (resp. an don Grenzon zwischon l~Iolokular- and 
K6rnerschichtelementen); soltener~ fast ausnahmsweise, worden sie in den der 
KSrnerschicht entspreohenden Partien gefunden. In manchen Stellen sind die 
Ver~nderungen so hochgradig, dass irgendwolohe topographisehe Tronnung dor 
Schichten nicht zustande gekommen ist. Auch in solcheu atypischen An- 
hEufungen der grauon Substanz sind deformiorto Purkinjezellen vorhanden. 
Ausser den zwei erw[ihnton Gobioten ist die ltindonsubstanz auch im modialen 
T~i~e der ventralen Oborfl/iohe des Kloinhirns erhaite~. (Vi der Fig, 1.) Dies~r 
Abschnitt~ der auf dem Quersehnitt rundo Form hat und mit seiner oberon 
Partie in die modia]e Abtoilung des Kleinhirns (Wurmteil) eingowach~en ist 
(Fig. 1, a, b)~ stoht im Zusammenhange mit den Nuclei tecti und zwar in fol- 
gender Weise: Wenn man die Serionschnitte yon vorn nach hinten untersueht~ 
so kann man in den vordoren Partien die Nuclei tecti mit ihrem Fasersystem 
gauz doutlich un~,ersoheid~n, Je mehr man aber an Ser~enschnftten naeh hinten 
geht~ desto mehr treten die Nuclei tecti yon unten mit der grauen Substanz zu- 
sammen~ die yon dem ventralen Rande des Kleinhirns her in dieses Goblet ein- 
dringt. Dieso graue Substanz stellt eine Anhgufuug unregelm~.ssig verlagerter 
Kleinhirnrindenelemente vor. Nach ihrerLokalisation entspricht sie dora unteren 
Wurm. Trotz ibres Verwachsensoins mit dem unteren Wurm ist die Unter- 

Archiv f. Psy~hiat~'~e. l~d, 49, }Iefs 1. 7 
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Fig. 3d. 

Fig. 3a--d. Frontalsehnitf~e des gleinhirns yon Fall 1. a) Sehnitt dutch die 
Mittelhirn- und Brfiekengegend, b) Sehnitt dureh den vorderen, e) dutch den 
mittleren, d) dureh den hinteren Teil des Kleinhirns, darunter die betreffenden 
Sehnitte der Medulla oblongata. Man sieht, dass das Kleinhirn nur ein sehmales, 
naeh unten konkav gekniektes Band darsf~ellt, nut im Wurmteil und zwar 
nut an dessen dorsaler Fl~Lehe unter dem iiusseren Teile der tlemisph~ire An- 
lage yon Windungen. Nuclei dendati am inneren a n d  gusseren Markbelag 
normal. Seitlieh davon ausgedehntc I-Ieterotopie. Der grdsste Teil der ttemi- 
sphiirenoberflgehe wird yon Mark, nieht yon I~inde gebiidet. An der Basis des 
Wurms eine grosse erbsenfdrmige Masse grauer Subs~anz (Ileterotopie). Die 
Medulla oblongata normal gegliedert, normale Otive. In den Brfiekenabsehnitten 
fehl~ das Graue der Brfieke und die Strata pontis. Die ]?ussetage ird nur yon 

den Pyramiden gebildet. 

scheidung der Nuclei teeti immer mdglich, da sic ihre normale Struktur un- 
vergndert erhalten haben und yon der umgebenden heterotopischen grauen 
Substanz deutlieh abgegrenzt sind (Fig. 5). Bei der mikroskopischen Unter- 
suehung der dem unteren Wurm entspreohenden grauen Masse sieht many dass 
sis aus vollkommen verlagerten~ unregelmS~ssig geformten Abschnitten besteht, 
in welchen man die Struktur dcr Molekular- und KSrnerschichten der Klein- 
hirnrinde andeutungsweise erkennen kann. Auch die Purkinjezellen sind in 
dieser heterotopisehen Anh~ufnng deutlich zu unterseheiden. Sic zeigen das- 
selbe Verhalten wie in den oben besehriebenen Heterotopien, d. h. sic sind 
deformiert und liegen in den der Molekularsehicht entsprechenden Teilen, resp. 
an deren Grenze mit den K5rnersehiehtelementen. 

An Markfaserpr~paraten fallen in der Tiefe der Markmasse der Hemi- 
sph~ren ausser zahlreiohenkleineren~ fiber die ganze weisse Substanz zerstreuten- 
Fleeken besonders zwei grosse Streifen auf~ welche durch die ganze Hemi- 
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gindenlamellen aus dem Gebiete des Wurms, gerschm~ilerung der Sehiehten, keine 
Purkinjesehen Zellen, im iibrigen ~-rchitektonik etwa der Norm entsprechend. 

sphere auf beiden Seiten symmetrisch ausgedehnt sind (Fig. 3) und naeh 
aussen yon den Nuolei dentati liegen. Bei der mikroskopisehen Untersuchung 
ergibt sich, dass diese ungefs Partien aus einzelnen mitten in des weissen 
Substanz liegenden [nseln grauer Substanz bestehen, ferner: dass sie ganz 
atypiseh gebaut sind: und zwar stellen sie eine diehte unregelm~ssigo 
1VIischung aller Kleinhirnrindenelemente dar, die kaum voneinander unter- 
schieden werdes kSnnen. Vielleieht entspreehen die helleren Partien der Mole- 
l~ularsehicht. Uebrigens ist der Hard auf seiner ganzen Ausdehnung ziemlich 
gleichm/~ssig gebaut und enth/itt zahh'eiehe ZeJlen, welehe ~ach ~brer Struktur 
deformierten Purkinjezellen entsprechen. 

Derartige Anh~ufungen kommen in versehiedenen Teilen des Kleinhirns 
yon Fall I vor; wit warden uns mit der Frage des Baues dieser tteterotopie 
spRter noch beseh~iftigen. Hier sei nur erwiihnt~ dass hash ihrer Struktur diese 
Anh~iufungen keineswegs gleiehartig sind. Am meisten finder man Abschnitte 

7* 
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Fig. 5. 

Grosso erbsonfSrmige Hc~erotopic an der Wurmbasis yon Fall 1. Sic wird von 
Feldern mangelhaft geglicderter grauer Subs~anz gebildcL die yon Markfasern 

eingeschlossen sind (Typus 2 der Heterotopien). 

mit ganz unregelmiissigem Bau der grauen Substanz~ in welehen keine typische 
Struktur zu erkennen ist. Seltener sind die Herde, in welchen die Elemente 
derMolekularschicht yon denen der KSrnerschicht untersehieden werden kSnnen. 
Noch seltener finder man einzelne I-Ierde, we typische Struktur der Kleinhirn- 
rinde mit vollkcmmener Deutlichkeit ausgesprochen ist; es handelt sich &bet 
um typische Kleinhirnrindenlamellen, welche heterotopisch in die weissa 
Substanz verlagert sind. Auf der Fig. 6 sieht man eine solche Heterotopie mi~ 
Erhaltung der typischen Struktur der Kleinhirnrinde, sic stellt alas vordere 
obere Ende der ganzen Masse dar. In allen diesen Heterotopien sind defor- 
mierte Purkinjezellen zu sehem 

Die ganze nach aussen yon den Nuclei dentati iiegende grosse fIetero- 
topic l~isst an Serienschnitten ihren Zasammenhang mit der grauen Subsganz 
der Rinde feststellen. Man sieht n~imlich~ dass in den vordersten Teilen des 
Kleinhirns die dem oberen Wurm entsprechende Rindensubstanz an manchen 
Stellen in die zentrale weisse Substanz eindringt. Wenn man nun diese ein- 
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gedrungene Rindenpartie an SerienprSoparaten Veffolgt, so s]eht man, dass sic 
sich immer mehr yon der oberfl~ehlichen Rinde atgschniirt und zuletzt ihre 
Verbindung mit der 0berfl~iche vollkommen verliert~ um mitten in der weissen 
Substanz zu liegen. Diese yon der ginde allm~ihlieh abgesehn/irte und in der 
weissen Substanz liegende Partie besteht aus typisehen Kleinhirnlamellen (tt5~ 
Fig. 6). Nit dieser typischen Heterotopie stehen naeh unten diffuse Massen grauer 

Fig. 6. 

Sehnitt durch die Mitre und den inneren Teil der Hemisphgre des Kleinhirns 
yon Fall 1. Man sieh~ das normale Band des Nucleus dendatus mit seinem 
Markbelag. Sei~lieh davon eine grosse graue ungegliederte Masse, die das Hemi- 
sphgreninnere ausfiillende Heterotopie (ttl). Die Oberflgehe 0 besitzt keine Rinde. 

tt 5 Heterotopie mit vollkommen normaler Bildung der Xleinhirnrinde. 

Substanz im Zusammenhang% welche dieerwghnte, naeh aussen vom Corpus den- 
tatum liegende atypisehe Heterotopie bilden. Die gauze hineinwaehsende graue 
Substana nimmt die Riehtung naeh aussen und unten parallel dem gusseren 
Rande des Corpus dentatum an. Von diesem letzteren wird die heterotopisehe 
Masse auf ihrer ganzen Ausdehnung dureh einen sehmalen Streifen diehter 
weisser Sabstanz (Vliess)abgetrennt (Fig. 6). Es fgllt auf: class gegeniiber 
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den starken allgemeinen VerS~nderungen und Deformation der 5~usseren Klein- 
hirnteile die z e n t r a l e n  Kerne  vollkommen unbetroffen sind. Weder in ihrer 
Form~ noch in der Struktur zeigen diese Gebilde irgendwelche pathologisehe 
Verg~nderungen (Fig. 3~ 6). Das normale u der Nuclei tecti haben wir 
schon erw~ihnt. Die anderen zentralenKerne (Nuclei globosi~ emboliformes und 
dentati) sind ebenfalls gut ausgebildet und zeigen keine pathologischeu Ver- 
iinderungen. Auch des Fasersystem der Nuclei dentati - -  Vliess - -  ist gut er- 
halten. 

In der weissen Substanz des Kleinhirns sieht man bedeutende Veriinde- 
rungen. Obwohl die genaue Ofientirung in dem Fasersystem infolge hoeh- 
gradiger Deformit~t des Kleinhirns sehr sehwierig ist~ so kann doch folgendes 
mit Sicherheit festgeste]lt werden. Des Fasersystem der Nuclei teeti ist nor- 
mal: die,grosse vordere Kreuzungskommissur", die,Decussatio interfastigialis" 
sind deutlich zu unterscheiden. Auch der Traetus cortieo-tegmentalis ist, 
wenigstens teilweis% erhalten. Das innere Vliess ,fibrae intraeiliares" zeigt 
keine Spnren yon Degeneration. Ebenso vollkommen normales Verhalten 
zeigen die iibrigen naeh innen yon den Corpora dentata liegenden Fasern 
(Fibrae semiciroulares internae). Die Fortsetzung dieser Fasern in die Braehia 
eonjunetiva ist auf Seriensehnitten deutlich zu verfolgen. Die B r a c h i a  
c o n j u n c t i v e  selbst weisen auf der ganzen Ausdehnung bis in die Nuclei 
rubri keine pathologischen VerS~nderungen auf. 

Die unmittelbar nach aussen yon den Nuclei dentati liegenden Faser- 
systeme sind, wie sehon erwiihnt, auch gut erhalten und bilden die Grenz- 
sohieht zwisehen dem Nucleus dentatus und der oben beschriebenen grossen 
Heterotopie. Von anderen normal erhaltenen Partien der weissen Substanz ist 
noch die Eintrittsstelle der Corpora restiformia zu verzeiehnen. Alle iibrigen 
Fasersysteme des ](leinhirns fehlen resp. sind so hochgradig deformiert und 
reduziert~ dass sie nicht identifiziert werden kSnnen. Besonders sei darauf 
aufmerksam gemacht~ dass die Fibrae semieirculares externae sowie die den 
Br~ckenarmen entsprechenden Teile vollkommen fehlen. 

Die B r i i c k e n h a u b e  zeigt keine pathologisehe Veri~nderungen; alle Be- 
standteile sind erhalten und normal gebildet. Demgegenfiber stellt die untere 
Pattie der Brfiekengegend ein ungewShnliches Bild dar. Sowohl die Strata 
pontis wie die Nuclei fehlen beiderseits vollkommen~ so class tier untere Toil 
der Brtiekengegend nut durch die Pyramiden gebildet wird (Fig. 3b). Dem- 
entsprechend fehlen aueh an den lateralen RS~ndern der Brfieke die normalen 
miiehtigen Faserb/indel. Auch weiter nach hinten sieht man keine Spuren der 
,,Braehia ad pontem" bis heran an die Marklager des Kleinhirns, we, wie 
wie sehon erw~ihnt, eben die Teile fehlen~ die als Eintrittsstellen der Briicken. 
arme betrachtet werden (Fibrae semicireularesexterna% ~feutragesous-lobaire"). 
Die M e d u l l a  o b l o n g a t a i s t  ohne VerSmderung. Besonders ist zu betonen~ 
dass die O l i v e n  weder in ihrer GrSsse noeh in histologischer Ilinsicht ver- 
~indert sind. Auch die Nebenoliven sind volllmmmen normal. Die Tractus 
olivo-eerebellares sind gut entwickelt. Ebenso haben die Corpora restiformia 
normale GrSsse and sind bis zur Eintrittsstelle in alas t(leinhirn ohne Ver- 
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~nderung zu verfolgen. Alle Kerne der Oblongata sind normal entwiokolt und 
zeigen koine Erscheinungen yon Atrophio, Auch im l~,iiekenmark konnten 
keiao Yer~nddrungen nachgewieson werden, Besonders sei hervorgehohen~ dass 
boide Tractus spino-cerebollare% die Clarkeschon S~iulen und die hinteren 
Striingo nicht ver~indert sind. 

Fa l l I .  Zusammenfassung .  43j~ihriges M~tdehen. Id io t ie .  
H o c h g r a d i g e  angeborene  a t a k t i s c h e  Bewegungss tSrungen ,  Sta-  
t i s c h e A t a x i e .  P e r i o d i s c h e r W e e h s e l  d e r I n t e n s i t i i t  d e r a t a k t i -  
schen StSrungen.  Niemals  Kr~mpfe.  S e h n e n r e f l e x e  l ebha f t .  
Makrogyr i e  desGrossh i rns .  D e f o r m a t i o n u n d  h 0 e h g r a d i g e  Hypo- 
p las ie  des Kle inh i rns .  Im Kle inh i rn :  Fas t  vo l l k o m m en es  F e h l e n  
de rRinde~  nur  Tei le  d e r W u r m r i n d e  e r h a l t e n  und Spuren  der-  
se]ben an den Hemisphi i ren.  Versch iedene  H e t e r o t o p i e n  der 
grauenS~bst ,~uz .  A n h ~ f f u n g e n  u n g e g l i e d e r t e r  g r a u e r  Massen 
im zen t r a l en  Mark des Kle inh i rns ;  e i n z e l n e H e t e r o t o p i e n  mit  
E r h a l t u n g  a l lo t  R i n d e n s e h i e h t e n ;  Ve rdoppe lung  der Riude. 
Deu t l i ehes  E i n d r i n g e n  der Rinde in die z e n t r a l e  weisse Sub- 
stanz. A t r o p h i s e h e  E r sche inungen  in den e r b a l t e n e n  Rinden-  
por t ion.  Defo rma t ion  dcr  P u r k i n j e z e l l e n :  s p i n d e l f S r m i g e  
K o n f i g u r a t i o n  and ge rk l e ine rung ,  [n tegr i t l i t  der zen t r a i en  
Kerne.  F e h l e n  der F i b r a e  s e m i e i r e u l a r e s  ex te rnae .  Brt ieken-  
haube  und ro te  Kerne  normal .  Vol lkommenes  Feh len  der 
S t r a t a  und Nucle i  pontis.  Ob longa ta  und Rf iekenmark  ohne 
Ver i inderung,  besonders  0 l i v e n  normal .  

B e m e r k u n g e n  zn Fa l l  I ,  Der besehriebene Fall stellt naeh 
seinem anatomisehen Wesen eine Itypoplasie mit Heterotopie des Klein- 
hirns dar. Die Entwiekelung des Kleinhirns ist bier nieht nur gehemm% 
sondern aueh pervertiert. Yore entwiekelungsgesehiehtlichen Standpunkt: 
aus i s t e s  sehwer zu sagen, ob das Primftre die Hemmung der Ent- 
wickelung oder die primar ungeniigende Anlage der Elemente bildeto 
Die Zeit des Eintretens dieser StSrange~ l~ss~ sich ziemlich genau fest- 
stelien. In dieser Beziehung i s tes  wichtig, darauf zu achten: dass der 
gr6sste Tell der 0berfi~iche des Kleinhirns der Rinde vollkommen ent- 
behrt. Die letztere war nur in den Gebieten des Wurms und in den 
lateralsten Portion der Hemisph~ren vorhanden. Daraus geht horror, 
dass die Entwickelungsst6rung in unserem Falle in dem Stadium ein- 
getreten ist: wo die Rinde nut [m Warmgebiet angelagert ist, wi~hreud 
die fibrigen Teile des gleinhirns dieselbe noah nicht besitzen. Diese 
u entspreehen ungef~ihr dem vierten Monat des fStalen Lebens. 
Wenn wit den Quersehnitt dureh das Kleinhirn unseres Falles mit dem- 
jenigen des FStus im 3.--4. Monat vergleiehen~ so ergibt sieh sofort 
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eine auffallende Aehnlichkeit des Verhaltens der Rindenelemente. Auf 
der Fig. 6~ Taf. IV~ welehe einen Querschnitt dutch alas Kleinhirn eines 
3monatigen Mensehenembryo darstellt~ sieht man, dass sowoh] die den 
Rindenwindungen entsprechende Fa]tung wie die Differenzierung der Rand- 
zellen in zentralen Partien der dorsalen Oberfl~tehe vorhanden ist (Wurm), 
Dieselben Zeichen der begim~enden Rindenbildung zeigen die lateralsten 
Partien der ventraIen Oberfl~ch% welche allem Ansehein nach den 
Flocken entspreehen. Wenn man annimmt~ dass die weitere Entwieke- 
lung tier Rinde nur in den diesem Stadium angelegten Partien gesehehen 
ist~ wi~hrend in der tibrigen Oberfli~che des Kleinhirns das nicht der 
Fall gewesen ist, so wird der Zustand der Rinde in unserem Fall I 
ziem]ieh verst~ndlich. Eine ganze Reihe yon Tatsachen weist aber daratff 
bin: dass es sich nicht um eine einfache Hemmung der Entwickelung 
gehaudelt hatte~ sondern auch das Wesen bzw. die Richtung der Ent- 
wiekelung gest6rt war. Von diesen Tatsachen sind in erster Linie die 
verschiedensten Formen der Missbildungen und Heterotopien der grauen 
Substanz zu verzeichnen. Das u der heterotopisehen grauen 
Massen mitten in der zentralen Substanz des Kleinhirns weis~ darauf 
hin, class die Richtung tier Entwiekelung der Kleinhirnrindenelement% 
bzw. der topischen Anlage in einem verkehrten Wege geschehen ist. 
Von diesen heterotopischen Massen verdienen besondere Beachtung die 
nach aussen yon beiden Nuclei dentati liegenden grosseu Anhi~ufungen 
der grauen Substanz. Wie das schon in der anatomischen Beschreibung 
erw~hnt wurde, konnte der Zusammenhang dieser Heterotopien mit der 
Rinde nachgewiesen werden. Infolgedesseu liegt die Annahme nab% 
dass die Entwiekelung der Rinde anstatt auf der Oberfl~che stattzufin- 
den~ einen verkehrten Weg einnahm~ indem die sich entwiekelnden Ele- 
mente in die zentrale Masse des Kleinhirns hineingewachsen sind. 

Im ganzen bietet der Fall ein Beispiel ziemlieh reiner neozerebellarer 
Erkrankung bei Integriti~t tier palaeozerebellaren Teile E d i n g e r  hat 
auf Grund vergleichend-anatomischer Studien die neozerebellaren Hemi- 
sph~ren prinzipiell dem Wurm und der Flocke als palaeozerebellaren 
Teilen gegeniiberstellt. Von der Rinde sind nut Wurm und Floceulus (?) 
erhalten~ wiihrend die Hemisph~ren (wenigstens deren Rinde) vol]st~tndig 
fehlen. Ebenso fehlen die Brfickenarme. 

Sehr beachtenswert ist die Integriti~t der Oliven. Auf die anato- 
mische Bedeutung dieser Erscheinung wollen wir spi~ter ausffihrlicher 
eingehen. Jedenfalls halten wir uns auf Grund der oben angefiihrten 
Ueberlegungen davon zuriick, den Fall als besondere ponto-zerebellare 
Form zu betraehten. 

In klinischer Beziehung ist der Fall dutch StSrungen des Stehens 
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und Gehens sowie durch die ataktischen Erscheinungen in den oberon 
Extremit~ten charakterisiert. Die intellektuelle Schwfiche finder ge- 
nfigende Erkl~rung in Ver~nderungen des Grosshirns. Der Fall best~tigt 
die Ansicht ~on Mingazz in i~  class bei den mit Grosshirnl~isionen asso- 
ziierten angeborenen K]einhirnatrophien die klinischen Erscheinungen 
sich aus ataktischen StSrungen in den oberen und unteren Extremit~ten 
zusammensetzen. Andere KleinhJrnsymptome pflegen dabei zu fehlen. 
Sehr interessant sind die periodischen Besserunffen der ataktischen StS- 
rungen. Eine Erk]~rung dieser Erscheinung ffihren wit- sp~ter an. 

Fa l l  H (Katal.-Nr. 202). Hermann H.: 14 Jahre alt. Der Grossvater war 
trunksfichtig~ sonst nichts Besonderes in der Anamnese. Der Junge entstammt 
den kfimmerlichsten l~ndliehen Yerhgltnissen undes  ist deshalb fiber die u 
geschiohte niehts Sicheres zu erfahren. Die Krankheit wurde im Laufe der 
Entwiekelung nach und naeh bemerkt. Pat. hat sich geistig hie ordentlich 
entwickelt, sell urspr[inglich gut haben gehen kSnnen und ouch leidlich ge- 
sproohen haben, sp~iter beides wieder verlernt haben. 

Kleiner und sehw~iohlicher Jung% sehr angmiseh. Sch~del ziemlich klein~ 
Horizontalumfang 50~ Ohrbogen 26, L~ngsdurchmessor 17:5~ Breitendureh- 
messer 14 cm. Der Seh~de[ nicht schmerzhaft, symmetrisch gebaut. Gerueh, 
GehSr: Gesehma@ anscheinend normal. Dos SehvermSgen hat in den letzten 
Jahren des Lebens sieh langsam vermindert. Ein Jahr vor dem Tode Ab- 
blassung der Papillen, sparer ausgesproohene Optikusatrophie beiderseits. 
Pupillen gleichweit, reagieren prompt. Die Augenbewegungen im ganzen frei; 
dooh besteht geringer im letzten Lebensjahre sich erheblich steigernder Nystag- 
mus. Sehr degoneratives Gebiss und degenerative Gaumenbildung. Zung% 
Z~pfehen, Gaumenbogeu normal innerviert. Die Sprache sohlecht, skandierend~ 
abgehackt, undeutlich, sohr weebselnd in ihrem Verhalten. Dauernd starke 
Speichelabsonderung. Mund steht fast immer often. Sohtucken in der letzten 
Lebenszeit wesontlieh verschleehtert. 

Die inneren Organe im grossen un/[ ganzen gesund. Dos Herz schwaeh~ 
zeitweilige Anf~lle yon Dyspnoe~ Puls sehr schwankend in seiner Frequenz, 
qualitativ nieht ver~ndert. Der Gang w~hrend der ganzen Zeit unserer 31/2j~h - 
rigen Beobachtung breitbeinig, spastiseh, ataktisch, mit ganzer Sohlo auftretend 
(Fig. 7), dabei Spannungon in den unteren Extremit~ten ausgesprochen~ in don 
oberon Extremit~ten vorhanden: aber geringer. Soweit sioh der Befund zurfick- 
verfolgen l~sst, besteht diese GehstSrung seit dem 5. oder 6. Lebensjahre ziem- 
lich unver~ndert, sie hat sich auoh bis zum Tode nieht mehr ver~ndert. Keine 
Atrophien. 

Kniereflexe beiderseits erhSht, ebenso sind die Sehnenreflexe an den 
oberon Extremitaten s~imtlich sehr lebhaft. Babinski- und Oppenheimreflex 
sind vorhanden. Die Hautreflexe and die l~eflexerregbarkeit der Haut normal. 

Die Kr~nkheit verl~iuft unter den bezeichneten Symptomen langsam sich 
steigernd. Es treten aber in Pausen yon mehreren Monaten Attacken auf~ die 
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in Kopfsehmerz, eintiigigem Fiebe% starker Benommenheit, hoehgradigen Er- 
scheinungen yon Ataxie bestanden. Ausserdem litt der' Pat. dauernd, aueh in 

Fig~ 7. Bettlage an heftigem Sehwindel: Schwindelzustiinde 
beeintrSehtigten aueh seinGehverm0gea, Das Gehen 
seigst w~ a'og~sehe~ wn gem ~rw~ih~ten spastiseh- 
alakti~chen breitbeinigen Gang dutch Taumel und 
Schwindel stark beeintr•ehtigt. 

Blasen. and MastdarmstSrungen w~ihrend der 
ganeen Krankheit nicht aufgetreten. Die Sensibilii~it 
normal Pat. ist ein [mbeziller, hat in der ersten 
Ze{t: ats er iu ~.er ansta~t ~a~ 7 die knstaltaseh~e 
besaeh% damals etw~s Lesen und aucb wenig Sohrei- 
b~n gelernt. Bei der zunehmenden Bewegungs- 
stScung ging ihm namentlieh letzteres wieder ver- 
loren. Er kennt Gegenstgmde, ftihrt Bewegungen 
richtig aus, spricht kleine S~itze richtig nach~ weiss 
N~men~ Heimat and Altair, Stimmu~g ~ufr~den, 
manehmal wein~rlicb, ist sauber: kann sieh mit 
Hilfe aus- und ankleiden: finder sich im Hause 
zarecht, kennt die anderenPat.: maeht kleineHand- 
rei&angen auf der Abteilung. Ted an Lungen- 
tuberkulose. 

Die Sektioa etgi6~ aasser gungent.uherkulose 
]~eine taberkulSs~n VeTanderungen der inneren Or- 
gan% insbesondere keine Tuberkulose am Gehirn. 

Gehirnsektion: dicker SeMidel~ Hirngewicht 
10~95 g. Die Hirnhiiute zar% das Gehirn blutarm, 
f/ihlt sich ziemlieh derh an. Die Ventrikel sind eng, 
die Farehung ist ~ehr primitiv, die Rinde ziemlieh 
breit. Das Kl~inbirn ist s~hr velldeine~t and zeigt 
yon der Basis aus geme~sen folgende M~sse: fron- 
taler Durchmesser 8; sagittaler Durchmesser 78/4: 
grSsste HShe 3 em (Fig. 8). Man sieht die Klein- 
hirnwindungen verschmglert, dtinn, unscharf, kon- 
turiert~ nieht glatt verlaufend. Das R~i&enmark 
g~ein und zi~li~h, bei mal~os~pischer Belraeh~ng 
unver~ndert. 

A n a t o m i s e h e  U n t e r s u c h n n g :  Die l~Ienin- 
gen zeigen keine pathclogisehe Veriinderungen. Die 
Kleinhirnrinde ist tiberM1 erhalten, fi~llt abet dutch 

Gehspur yon Fall 2. ihre gersehmglerung auf. Die Verarmung an l~inden- 
Spast, isck.a~ktischer, breit- substzn~ ist, ziemlic~ gleie~mii,s~ig (iber die guaze 

basiger Gang, Pint,fuss. l{leinhirncberfliiche velbreitet. Die L/ippchen sind 
klein and ~e~gen verminderte F~rbbarkeit. Basset als andere l>artien sind 
Warm und Floceulus erhalten (Fig. 9). Bei mikrcskopiseher Untersucbung er- 
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gibt sich, dass der atrophisehe Prozess ziemlieh gleiohmissig fiber a lb  Rinden- 
schiehten verbreitet ist. Die molekulare Sehieht ist sehr versehmilert; die 
.Rindenzeilen" sind vermindert. Besonders stark veriindert ist die I(Srner- 
schieht; ihr Gehalt an KSrnern ist in dem Grade herabgesetzt~ dass man kaum 
die Kgrnersehicht yon der molekularen unterseheidon kann. Diese Unter- 

Fig. 8. 

Hirnbasis yon ~'all 2. Des tfleinhirn verkleinert, die L~mellen desselben 
ausserordentlieh sehmal, die J?urchen vertieft. 

seheidung wird nur dadurch ermSglieht, dass zwisehen den beiden Sehiehten 
eine sehmale Zellenreihe vorhanden ist. Die Zellen dieser Grenzsehieht sind 
denjenigen der KSrnersehieht sehr ~ihnlieh~ sind abet etwas grSsser. Die ZahI 
tier Purkinjezellen ist nieht in allen Teilen gleish. In einzelnen Lamellen 
zeigt sieh eine merldiche germinderung der genannten Zellen. Im allgemeinen 



108 H. Vogt und i~I. Astwazaturow, 

kann man abet annehmen~ dass die Purkinjezellen nioht nur mcht vermindert 
sind, sondern ihre Zahl erscheint an vielen Stellen vermehrt; es handelt sich 
aber wohl um eine relative Vermehrung infolge der Verkleinerung der 

Fig. 9 a. 

Fig. 9 b. 

L~Lppchen. Wiihrend so die absolute Zahl tier Purkinjezellen keino erhebliche 
Vers aufweist~ zeigt die Anordnung und Struktur sehr wesentliche Ab- 
normit~iten. Besonders auffallend ist die UnregelmEssigkeit der Anordnung der 
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F urkinjezellen. Von einer ganglioniiren Sehicht im:ggwShnlichen Sinne kann 
hier kaum die Rode sein. start in einer Linie nebeneinander zu liegen sind die 
Purkiniezellen vollkommon verlagert: nur einzelne yon ihnen liegen normaler- 
weise zwischen der Moiekular- und der K6rnersohieht ; andore sind ohne ieg- 
liche Ordnung welt in diese Sehichten selbst verlagert. Man findet die Par- 
kinjezellen in den tiefsten Partien der K/h'nerschieht wie an tier Peripherie der 
Moiokularsehicht. Auch die Axenriehtung der Purkinjezellen ist nicht normal: 
anstatt mit ihren langen hxen mit der Grenzlinie der beiden Schiohten einen 
rechten Winkel zu bilden, sind die Zellenaxen ganz unregelmiissig geriehtet, 
indom viele yon ihnen keine radi/ire, sondern eine tangentiale (,,horizontate u) 
Steilung habon. Was die Struktar der Purkinjezellen betrifft, so ist in erster 

Fig. 9 c. 

Fig. 9a--c. Frontalschnitte dureh das Eleinhirn yon Fall 2. Corpus dentatum 
mi~ Markbelag und Flocke (f) normal gebildet Die Kleinhirnhemisphgre hoeh- 
gradig atrophisch. Der Wurm zeigt leidliehe Erhaltung der 1~inde. Nedulla 

oblongata: normales Faserbild, normale Olive. 

Linie darauf hinzuweisen, dass die moisten yon ihnen keine normale birnen- 
fSrmige Konfiguration zeigen, sondern eine vier- und dreieckige den Pyra- 
midenzellen 5~hnliehe Form. Aueh eine spindelfSrmige Form der Parkinjezellen 
ist sehr hgufig. Piir diese spindelfSrmigen Zellen ist die oben orwS~hnte hod- 
zontale Anordnung besonders eharakteristiseh (Fig. 4, Tar. III). Die meisten 
Purkinjezellen zeigen versohiedene Stadien der Degeneration: Kernlosigkeit, 
gandstellung des [ferns, Undeutliehkeit des Kerns, Verschwinden der Nissl'- 
sohollen, kSrnige Pigmentablagerung. Von manshen Purkinjezelien sind nut 
undeutliehe Konturen (Zellsehatten) zu sehen. 

Die weisse Substanz der L~ippchen zeigt eine hochgradige Rarefizierung 
der Fasern. 
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Alle angeffihrten Ver~inderungen sind symmetrisch und gleichmgssig fiber 
die ganze RiMe verbreitet. Der Flocculus und Wurm sind nur in bezug auf 
die Marl~fasern besser erhalten, sonst sieht man auch in diesen Teilen die oben 
angefiihrten Vergnderungen (Schichtenverschmglerung, Zellenverlag-erung usw.). 
Die zentrale weisse Substanz des Kleinhirns ist erheblich verldeinert und zeigt 
bei der Markfaserfiirbung eine bedeutende Aufhellung der /ateralen und be- 
senders unteren Partien. Demgegentiber ist die yon aussen dem Nucleus den- 
tatus anliegende Partie gnt erhalten. Auch die inneren Fasern des Nucleus 

Fig. 10. 

Kern grauer Substanz (K) im Bereich des Corpus restiforme yon Fall 2. 

dentatus (Fibrae intraeiliares) wie die iibrige Fasersubstanz dieser Gegend 
(Fibrao semieireulares internae) sind gut erhalten. Der Nucleus dentatus selbst 
ist normal; seine Zdlen sind weder vermindert noch degeneriert. Aueh die 
anderen grauen Kerne des Kleinhirns --Nuclei globosi, emboliformes, sowie die 
D a c h k e r n e -  sind gut ausgesprochen und zeigen keine pathologischo Ver- 
gnderungen (Fig. 9). 

Die Brf icke  lgsst keine wosentliche Ver~nderungen konstatieron. Viel- 
leicht ist nur eine a]lgemeine Verkleinerung dieses Teiles zu verzeiehnen; alle 
einzelnen Bestandteile sind gut erhalten. Die Bindearme kSnnen auf der ganzen 
Ausdehnung yon den Corpora dentata bis zu dem roten Kerne verfolgt werden~ 
sie zeigen keine Ver~inderungen. 
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D i e M e d u 11 a o b 1 o n g a t a: ist ~in ihrem alIgemeinen Umfange etwas ver- 
ldeinert. Die Pyramiden sind leicht abgeflacht und diinn. Die Pibrae areuatae 
externae slnd erbaIten, ganz normal entwickelt.. Die Oliven raft ihrem Faser- 
system (Traetus thalamo-olivaris: Fibrae oiivo-oerebellares) sind gut erhalten. 
Neder Form~ nooh Strnktur der Oliven zeigen pathologisehe VerS, nderungen. 
Die Nebenoliven sowohl die medialen als die dorsalen sind vellkommen nor- 
mal. Sehr deutliehe Vergnderungen weisen die Kerne des XII. und IX. bis 
X. Nerven auf. Im Hypoplossuskern ist die ZahI der Zellen bedeutend vermin~ 
derL Die moisten erhaltenen Zelten ze/gen verschiedene Stadien der Degene- 
ration. Dasselbe gilt fiir die dorsalen Vaguskerne. 

Fig. 11. 

Die Stelle gross g der Fig. 10 bei st~irkerer VergrSsserung. Man siehr dass 
der t%rn yon grauer Grundlage gebildet is~, in weleher einige grosse gut aus- 

gebildete Ganglienzellen eingebettet sind. 

Die Corpo ra  r e s t i f o r m i a  sind in ihrem allgemeinen Umfango ver- 
kleinert~ zeigen aber keine Zeichen yon Degeneration oder garefizierung. Mitten 
im Corpus restiforme: auf der HShe des Akustikuseintritts finder sieh (im Fron- 
talsehnitte) eine AnhS~ufung yon grauer Substanz mit Ganglienzollen (Fig. 10 
und 11). Auf Seriensehnitten sieht man, dass dieses Gebilde mit keinem yon 
don Oblonga~akernen in Verbinclung steht und ein sehr ldeines Votumen hat. 
Eine etwas grSssere Anh~iufung grauer Substanz im Corpus restiforme konnte 
aueh (auf einer Seite)auf der I-lShe des Eintritts ins Kleinhirn konstatiert 
werden. Hier/iber spi~ter NS~heres. - -  Die Olivenzwischensehieht nimmt an der 
allgemeinen u der Oblongatabestandteile tell: zeigt aber sonst 
keine degenerativen Erseheinungen. 
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Das Rfiekenmark. Wie man an den Pr/iparaten des oberen Halsmarks 
mit Deutliohkeit sehen kann, betreffen die pathologischen Ver~inderungen aus- 
sehliesslieh das Gebiet der Seitenstrgnge, und zwar handelt es sieh um eine 
deutliche garefizierung der Markfasern und Bindegewebewueherung. Diese 
Vergnderungen sind beiderseits fiber das ganze Gebiet der Soitenstriinge ver- 
verbreitet; sic erreichen aber einen bedeutend hSheren Grad in den peripheri- 
sohen Partien (Gebiet der beiden Traetus spino-cerebellares)~ besonders stark 
sind die den Traetus spino-olivares entspreehenden Gebiete betroffen. Es 
handelt sieh nicht um eine diffuse Degeneration~ sondern um eine einfaohe 
Rarefizierung der Markfasersubstanz (Fig. 13). 

/?ig. 12. 

l~[iekenmarksbild ~,on Fall % Degeneration im 6ebiet der Seitenstrgnge, besonders 
der gteinhirnsoitens~:rangbahn. 

Fa l l I I .  Zusammenfassung .  14 J a h r e  a l t e r  Pa t ien t .  Al lm~h-  
l i e h e E n t w i e k e l u n g v o n S t S r u n g e n  d e s G e h e n s u n d d e r S p r a c h e .  
Imb ezillit'2tt. O p t i k u s a t r o p h i e .  Nys tagmus .  H o e h g r a d i g e  
Atax ie  der oberen and un te ren  Ext remi t~ ten .  Spas t i s ch -  
a t a k t i s e h e r  Gang. Sehnenre f l exe  lebhaf t .  S k a n d i e r e n d e  un- 
deu t l i ehe  Spraehe.  Herz-  und Atems t6 rungen .  Sehwindel .  
Ana tomi seh :  I - Ioehgradige A t r o p h i e  des Kle inhi rns .  Ver- 
s e h m ~ l e r u n g  der Rinde. Degenera t ion~ Deformi t~ t  und Ver- 
l a g e r u n g  der P u r k i n j e z e l l e n .  Der Wurm und F loeeu lus  sind 
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besser  e r h a l t e n  als die i ibr ige Rinde. D:i,ffuse D e g e n e r a t i o n  
der  z e n t r a l e n  weissen Subs tanz  d e s K l e i n h i r n s .  Nucleus  den- 
t a t u s m i t s e i n e m F a s e r s y s t e m s o w i e d i e a n d e r e n z e n t r a l e n K e r n e  
sind e rha l t en .  Die Oliven unve r~nde r t .  D e g e n e r a t i o n  der 
XII- und X-Kerne .  Anh~ufungen  der g r a u e n S u b s t a n z  im Cor- 
pus res t i fo rme .  Degene ra t i on  der z e r e b e l l a r e n  Bahnen des 
Ri lekenmarks .  

B e m e r k u n g e n  zu Fall  II: Die in diesem Falle gefundenen anatomi- 
sehen u weisen auf eine intrauterine Entstehung der Kleim 
hirnerkrankung bin. in dieser Beziehung ist besonders der Zustand der 
Purkinjezellen massgebend. Es unterliegt keinem Zweifel~ dass die Ver~ 
lagerung der Purkinjezellen, welche bier beobaehtet wurde~ nur im 
Entwiekelungsstadium zustande kommen kann. Da die Reifung der 
Purkinjezellen im 6.--7. Monate des embryonalen Lebens sieh vollzieht, 
so kann man annehmen~ dass die erste StSrang der Kleinhirnentwicke- 
lung im Falle 1I nicht spfiter als im 6.--7. Monat eintrat. Ausser der 
Yerlagerung der Purkinjezellen koni~ten in diesem Falle verschiedene 
regressive Erscheinungen sowohl in der Rinde wie in anderen Teilen 

d e s  Kleinhirns konstatiert werden. Die mangelhafte Anlage des Nerven- 
systems gussert sieh aber ausser den Kleinhirnvergnderungen in einer 
allgemeinen Verkleinerung der anderen Teile und ferner in atrophischen 
Erseheinungen im Rfickenmarke nnd in der Medulla oblongata. Sowohl aus 
dem anatomisehen Befunde wie aus den klinisehen Erscheinungen daft 
man den Sehluss ziehen, dass die erwghnten Vergnderuugen nicht stationgr 
blieben~ dass sich ihnen eine weitere regressive Erkrankung in Form 
einer forlschreitenden Atrophie hinzugesellte. Es entsprieht dies dem 
Wesen derartiger endogener Prozesse. 

Klinisch ist der Fa]l lI dureh das etwas sp'~tere Auftreten der Sym- 
ptome als im Fall 1 charakterisiert. Ausserdem ist die Nannigfaltigkeit 
der klinischen Erscheinungen charakteristiseh: ausser den ataktischen 
St6rungen sind zu erwghnen: Optikusatrophi% Nystagmus~ skandierende 
Sprache, Sehwindel~ Schluekst0rsngen~ Anfalle yon Dyspnoe~ Iterz- 
stSrungen~ Babinski ~ 8teigerung der Sehnenreflexe. 

Die genaue Stellung des Falles in der Klassifikation ist nicht leicht. 
Am besten ]gsst sich dieser Fall als isolierte (d. h. nicht familiare) 
spino-zerebellare Form (Mingazzini)  oder als Kombination des zere- 
bellaren und bulbgren Typus (Raymond)  betraehten. Aueh die Be- 
zeiehnung ,Fr iedreich-Mariesche.Ataxie"  (Fickle, ' )  wfirde ffir diesen 
Fall passen. Jedenfalls handelt es sieh am eine angeborene  p r i m a r e  
Erkrankung. Besonders zu betonen ist das Vorhandensein der ausserhalb 

Arehiv f. Psychiatrie. Bd. 49. Hei~ 1. 8 
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des Kleinhirns liegenden Ver~nderungen~ dutch welche die Mannigfaltig- 
keit des klinischen Brides erkl~rt werden kSnnte. 

Weitere Betrachtungen fiber diesen Fall  werden spater bei der Be- 
sprechung des Fall II1 angeffihrt werden. 

F a l l  II[ (Katal.-STr. 147). Daniel W.: 11 Jahro alt. Die Familie sell 
gesund sein: in einer Seitenlinie der Familie sind angeblich Ner~'enkrankheiten, 
die schon im frfihen Lebensolter aufgetreten sein sollen: mehrfach beobachtet. 
N~heres darfiber ist nicht zu erfahren. Vater und Mutter des Pat. leben und 
sind gesund. Von Geschwistern existiert nur ein jfingerer Bruder, der gesund 
ist. Geschwister sind nicht gestorben. Der Pat. warde urspr/inglieh yon seinen 
Eltorn for gesund gehalten. Im Alter yon 3 Jahren sollen schon leiohte Zitter- 
bewegungen des Kopfes aufgetreten sein. Deutlicher wurde die Krankheit 
zwischen dem 6. und 7. Jahre. Von do an entwi@elte sich zunehmend der zur 
Zeit bestehende ausgesprochene Krankheitsbefund. Seit etwa 3 oder 4 Jahren 
ist namentlieh der Gang versehlechtert. Die Bewegungen wurden erst auf- 
fallend breitbeinig, dann immer unsieherer. In derselben Zeit wurden auch 
die Bewegungen der Hgnde unsieher. Zur Zeit erinnert der Gang dos Pat. 
durehaus an den eines Tabikers, doeh taumelt der Pat. beim Gehen mehr als 
ein Tabeskronker, sehleudert abet die Beine wie dieser. Auffallend ist das 
ausserordentlich starke Sehwanken im Stehen (statische Ataxie)~ des ouch im 
Sitzen hervortritt. Ilierbei und selbst im Liegen sind gelegentlieh ruekweise 
Bewegungen des KSrpers zu beobachten. Bei geseblossenen Augen beginnt der 
Pat. stark zu schwanken~ doch st~rzt er nicht hin. Trotzdem ist auch des 
Stehen ohne Unterstfitzung wegen des hochgradigen Sehwankens reeht ersehwert~ 
doeh korrigiert der Pat. meist die schwankende Bewegung reehtzeitig. Gegen 
Ende des Lebens im letzten 1/2 bis 8/4 Jahre wnrde die Ataxie so hoehgradig, 
class ffeies Stehen fiberhaupt nicht mehr mSglich war, Gehen nur bei doppeI- 
seitiger Unterstfitzung. Es trat dabei das Sehwanken and Taumeln etwas mehr 
zurfiek und die Unsicherheit der Beine und Schleuderbewegungen derselben 
mehr in den Vordergrund (Fig. 13). Auch die H~nde waren zur Zeit der Unter- 
suchung (1 Jahr vet dem Tode) in ihren Bewegungen hoehgradig ataktisch. 
Der Kniehackenversuch und analogeVersuche mit den H~nden waren schon da- 
rnels ganz unmSglieh. Deutlich war besonders um diese Zeit auch des hoeh- 
gradige Schwanken des Kopfes, das gegen Ende des Lebens sehr zunahm und 
ffir den Pat. zeitweise unertr~gliche Grade erreieht. Die robe Kraft tier ~lus- 
kulatur bleibt dauernd erhalten. Elektrische Erregbarkeit der Muskulatur yon 
Nerven und Musl~eln ffir alle Qualitgten normal. Es besteht ein ausgesproehener 
Pes ecfuino-varus. Atrophien der Muskulatur odor Paresen sind nirgends vet- 
handen. Auch der Tonus der Maskulatur ist nirgends erhSht. Zur Zeit un- 
serer Beobachtung und bis ztlm Tode besteht eine zunehmende Kyphoskoliose 
der Wirbels~ule. 

Die Sensibiiit~t am ganzen I(Srper normal sowohl ffir die oberfl/iehliehen, 
wie ffir die tiefen Q~a[it~ten. Schmerzsinn, Temperatursinn, Lagesinn erhalten. 
Keine Sehmerzen. I(eine Par~sthesien. 
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])as Kniophiinomen fehlt beidersoits. Die Seh- 
nenreflexe der oberon Extremitgten (Bizeps- und Su- 
pinatorreflexe) sind herabgesotzt, der Trizepsreflex 
fehlt beiderseits. Die Gefiisserregbarkeit der Haut 
ist orhSht. Bauehdockenreflex vorhanden, Kre- 
mas~orreflex ebenso. Babinskirefiex positiv~ eb'enso 
Tibiaperiostreflex. Keine Blasen- und Mastdarm- 
stSrungen. 

Kopfsehmerzen und VerS.nderungen dos Schg- 
dels fehlen. Der Kopf zeigt folgendo Masse: Hori- 
zontalumfang 49~5: Ohrbogen 25, sagittaler Kopf- 
durchmesserl7, querer 14. DerJunge zeigt schw~ich- 
lichen und grazilen Bau. Die inneren Organe sind 
gesund, insbesondere des Herz. Linksseitige Krypt- 
orchie. Kopf auf Druck und Boklopfen nieht 
schmerzhaft. Keine Nervendruckpunkte am KSrper. 
Gesehmaek~ Gesicht, GehSq Gerueh nieht herab- 
gesotzt. Augenhintergrund normal. Pupillen reehts 
gleich links, reagieren gut auf Licht nnd Akkom- 
modation; sehr starker Nystagmus horizontalis, go- 
ringer Strabismus divergenz links. Zgpfehen~ Gau- 
menbogen ohne Besonderheiten. Die ausgestreckte 
Zunge zeigt ein .wogendes Zittern. Die Sprache ist 
skandierend, stossend, trotz grosser Anstrengung 
kaum verst~indlieh~ mit langen Pauson oft innerhalb 
der Worto, die Worte selbst moist lang gezogen. 
Konsonanten undeutlich, Vokale doutlich. 

DerFat. war yon Anfang seiner Entwickelung an 
psyehisch in geringem Grade defekt, etwaeiner mitt. 
leren :][mbezillitiit entspreehend. Er kannte Namerl, 
Alter, Herkunft~ erkannte Personen, wusste die Bo- 
stimmung und Verwendung yon Gegenst[inden zu 
nonnen, hatte Interesse fiir die Umgebung~ war ge- 
sellig~ freute sieh fiber Gesehenke, Siissigkeiten 7 
den Besuch der Mutter~ erinnerte sich ganz gut des 
letzten Besuches~ kannte die Feste, z~hlte his 20. 

Ted an einer interkurrenten Erkrankung (in 
Gangriin fibergegangene Pneumonie). 

Die Sektion ergab einen sehr sehwS~chlich 
gebauten Jungen, Gewicht 23 kg, L~ingo 121 cm. 
Gangriin der linken Lunge~ sonst inhere Organe 
ohne nennenswerte VerSmderungen. 

Gehirnsektion: Seh~ideldaeh sehr durchsioh- Fig. 13. Gehspur von Fall 3, 
tig~ dtinn, symmetrisch. Dura glatt und gliinzend, ataktiseher, fabiseher Gang 

Pes equino-varus. Dorsal- 
StarkerHydrocephalus externus. Hirngewicht 1073g. s~ellung tier grossen Zehe. 

8* 
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Pie sulzig, nieht getritbt. Gef~isse zart. Seitenventrikel in geringem Masse 
erweitert. Des Grosshirn l~iss~ makroskopiseh niehts Besonderes erkennen. Des 
Kleinhirn ist hoehgradig verkleinert~ sieht sehr blass aus. Die Windungen 
sind iiusserst sohmal. Die Spalten zwischen denWindungen sehr breit. Makro- 
skopisch sah des Kleinhirn genau wie das yon Fall II aus. Die Maasse des 
Kleinhirns sind yon der Basis her gemessen: frontaler Durehmesser 9era,  
sagi~taler Durchmesser 6~5~ grSsste HShe 3~5 era. Des gtickenmark klein und 
d[inn, auf dem Durchschnitt Verf~rbung der ttinterstriinge mit blossem Auge 
wahrnehmbar. 

A n a t o m i s c h e  U n t e r s u e h u n g :  DasKleinhirn zeigt eine bedeutende 
Abnahme seinesVolnmens and starke VersehmS~lerung der einzelnen Uippehen. 
W~ihrend in der Norm die Kleinhirnlamellen mit ihrer grauen Substaez dicht 
nebeneinander liegen~ siehtmanhierziemliehbreiteZwischenr~um% durchwelehe 
die benaehbarten Lamellen~ bzw. Lgppehen yon einander getrennt sind (Fig. 14). 

Fig. 14a. 

Bei nS, herer Untersuchung sieht man, dass die Verldeinerang der Liippchen 
hauptsiiohlieh durch Atrophie der grauen Substanz bedingt ist~ wg~hrend die 
Markfaserleisten dor L~ppchen verh~iltnismiissig besser erhalten sin& In d e r  
glade betreffen die pathologisehen Verg~nderungen sowohl die Molekular- und 
KSrnersehieht~ wie die Purkinjezellen. Die Molekulasehicht ist sehr versehmS~- 
lert~ ihr Gehalt an Zellen soheint wie im vorigen Fall etwas (abet nur relativ) 
vermohr~ zu sein. Die KSrnerschieht zeigt in ihrer Breite keine bemerkliohe 
Abweiehung yon der Norm. Demgegen/iber ist ihr Gehalt an KSrnerzellen 
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hochgradig vermindert~ was sich in beme~'klleher Auf'hellung tier S:ehioht often- 
bart. Diese Yerminderung der KSrner ist so erheblieh~ dass der in tier Norm 
bestehendeUnterschied zwischen Molekular-undt(Srnerschichtvollkommen fehlt. 
Die Grenze zwischen beiden Schichten wird durch die erhaltenen Purkinjezellen 
sowie durch eine schmale Schicht kleiner runder Zellen gebildet. Diese letzteren 
liegen in einergeihemit denPurkiniezellen und sindnachihrer Strul(tur den Zellen 
d er gSrnerschicht iihnlieh (Fig. 3, Tar. iII). Die Purkinjezellen sind fast iiberall er- 
halten. Nur in sehrwenigen Lamellen istdie Verminderung~ bzw. das Fehlen der 

Fig. l~b. 

Fig. 14. 2) Die atrophisohon KleinhirnlameIlen des PaNes 3, Versehm~lerung sg~mt- 
lioher S~hiehten. In der HShe der Purkinjesehen ZelIen durohzieht ein Band yon 
iKSrnern parallel der OberflSohe die Rinde, dioses hebt sieh deutiioh yon der 
gelieh~eten KSrnersehioht ab, es entsprieht tier ~usseren gSrnersehioht, b)Nor- 

male Kleinhirnlamellen zum Vergleieh in derselben VergrSsserung. 

Purkinjezellen zu konstatieren. [mallgemeinen aber sind dieseStellen sehr selten 
und in den moisten Lamellen seheint die Zahl der Purkinjezellen vermehrt zu 
sein; sio liegen dieht nebeneinander; manehmal bilden sie sogar 2--5 iiberein- 
ander liegende Reihen. In der Anordnung bzw. Axenriohtung tier Purkinje- 
zellen sind keine nennenswerten Abnormitiiton zn konstatieren. Aueh sind keino 
Yerlagerungen der Purkinjezellen in die M01ekular- odor KSrnersohicht zu 
findon. Es sei aber bemerkt~ dass infolge der Anwesenheit tier oben erw~ihnton 
sehmalen Sehieht yon runden Zellen die ganglioniire Sehieht mit der KSrner- 



118 H. Vogt und M. Astwazaturow, 

sehicht verschmolzen zu sein seheint, oder mit anderen Wor~en~ es scheinen 
die Purkinjezellen nieht an der Grenze zwischen beiden Schiehten, sondern 
in der Tiefe tier KSrnerschioht zu liegen (Fig. 3, Tar. III). Des tritt besonders 
an den Stellen hervor~ we die obon erw~ihnte Vermehrung der Purkinjezellen- 
reihen beobaohtet wird; an solchen Stellen liegen diese Reihen fief in der 
K5rnerschieht. Bei Nisslfiirbung zeigon die Purkinjezellen erhebliche Struktur- 
ver~ndorungen~ die meisten yon ihnen sind geschrumpft und verkleinert. Statt 
der normalen birnenfSrmigen Zellon findet man kernlose runde und spindel- 
fSrmige Zellen~ die verschiedene Stufen der Degeneration darstellen. Neben 
wenigen~ ziemlich gut gef~irbten Zellen sieht man zahlreiche blasse oder umge- 
kehrt~ durch ihre unnatfirliche Fiirbediohtigkeit auffallende Zellen. Im altge- 
meinen sind Verkleinerung und undeutliches~ verwasohenes Aussehen das 
Hauptcharakteristikum der Veriinderungen der Purkinjezellen. Was die we i s s  e 
S u b s t a n z  der  Lg~ppchen betrifft~ so besteht hier keine wesentliche diffuse 
Degeneration. Bei derMarkseheidenfgzbung sieht man kleine herdartig, ungef~irbt 
gebliebene Stellen. Solche Aufhellungen sind sowohl in der Umgebnng yon Ge- 
fiissen win in gefiissfreien Gebieten zu finden (Fig. 14@ Diese Ver~nderungen der 
weissen Substanz sind in der linken Hemisphere stiirker als in der rechten aus- 
gesprochen. Bei der Gliafiirbung sieht man, dass diesen Aufhellungen herd- 
fSrmige Gtiawucherungen entsprechen. Bei dieser F~rbemethode sieht man 
ausserdom~ dass die gliSsen Horde nicht nur in der weissen Substanz, son- 
dern auch in den tl.indensehichten vorhanden sind. Hier sind sic aber ziem- 
lich selten. 

Die z e n t r a l e  we i s se  SubsLanz  des K l e i n h i r n s  zeigt beiMark- 
faserf~irbung eine diffuse Aufhellung und Rarofizierung der lateralen Partien. 
Diese Ver/inderung ist auf der linken Seite starker als auf der reehten aus- 
gesprocben. Die in der weissen Substanz der L~ppchen beobaohteten gliSsen 
Herde fehlen in der zentralen weissen Substanz fast vollkommen. Im Gegen- 
satz zu den lateralen Partien zeigt die den Nuclei dentati yon anssen und innen 
anliegendeFasersubstanz keine pathologischen Veriinderungen. Die Nuclei den- 
tati selbst sind gut ausgesprochen; ihre t~onturen sind nioh~ verwasche% der 
Zellengehalt ist normal. Auch die anderen Kerne des t(leinhirns (Dachkerne , 
Nuclei globosi nnd emboliformes) sind normal gebildet. 

Im P e n s  finder man ausschliesslich quantitative VerSmderungen. Die 
Fibrae transversales sind erheblieh vermindert, die Nuclei pontis spg, rlich, 
die Pyramidenbiindel verschmglert. Demgegenfiber sind die Bestandteile der 
Bdiekenhaube gut erhalten. Besonders sei darauf hingewiesen, dass die Binde- 
arme in ihrer ganzen Ausdehnung veto Nucleus dentatus bis Nucleus ruber 
vollkommen normal sind. 

In d e r O b l o n g a t a  istfolgendes zuverzeichnen: die Pyramiden sind deut- 
lieh rarefiziert. Die Oliven und Nebenoliven sind von normaler GrSsse; der 
Zellengehak und die Zellstraktur dieser Teile ist normal. Die den Oliven an- 
liegende weisse Substanz zeigt eine allerdings miissige Verminderung des Mark- 
fasergehalts. Die zwisehenolivare Schieht ist ohne Veriinderung. Die Corpora 
restiformia sind etwas verdLinnt. Mitten in der weissen Substanz des Corpus 
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restiforme (der rechten Seite) finder sieh eine Anhiiufnag grauer Substanz~ die 
Gai~glienzellen entbiilt (Fig. 15). Nach ihrer Lage entsprioht diese Anh~iufung 
tier grau~n Sahstanz tier////he des veatral~z Aknstikusl~erns. Sie hat l~eine 
Verbindung mit anderen Oblongatakernen und i s t  yon allen Seiten yon den 
Narkfasern des Corpus restiforme umgeben (Fig. 15). 

Fig. 15. 

Kerne (K) im Gebiet des Corpus restiforme yon Fall 3. 

Das R/ickenmark.  Wie aus der Fig. 16 zu sehen ist~ sind in diesem 
Fallo die Hinter- und Seitenstrgnge ver~ndert, und zwar sind im Hinterstrange 
die Gollsohen Ss vollkommen degenerier~j w/ibre~ in den Bur~lachsvben 
SXulen nur in den lateralen Partien unbedeutende Spuren yon den Markfasern 
erhalten sind. Auch im ventralenHinterstrangsfeld sind kleine geste geblieben. 
In den SeitenstrS.ngen sind die Tractus eerebello-spinales dorsal~s vollkommen 
degeneriert. Ferner sind die Pyramidenbahnen degeneriert~ wiihrend die,Grenz- 
schieht" vollkommen versehont bleibt. Die fibrige weisse Substanz des Riieken- 
marlees zeigt keine pathologiscben Yergnd~rungen. In der grauen Snbstanz ist 
eine hoehgradige Degeneration der Cl~rkesehen SS.uIen zu verzeiehnen, hier 
besteht fast totaler Zellenmangel. [m ganzen entspreehen die Riiekonmarksver- 
5mdorungen denen derFriedreiehsehenKrankheit; das untenstehendo Pr@arat 
entst~mmt der entspreehenden ttShe des Riiokenmarks eines Falles yon l~ried- 
re;.ehseher Kranl~heit (Fig. 16a nnd b). 
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Fig. 16a. 

Fig. 16 b. 

Fig. 16. a) R, Eckenmarksbild yon Fall 3, Degeneration der ftinterstrgnge und 
der KIeinhirnseitenstrangbahn. b) R~iekenmarksbild eines typisehen Falles 

yon Friedreiehseher Ataxie. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  l l j g h r i g e r  g l l abe .  H e r e d i t g t  n i e h t  
v o r h a n d e n .  B e g i n n  d e r K r a n k h e i t  mi t  K o p f t r e m o r  i m 3 .  J ah re .  
Im 7. J a h r e  a t a k t i s e h e  6 e h s t 6 r u n g ;  aueh  S e h w a n k e n  beim 
S tehen .  A t a x i e  de r  o b e r e n  Ext remi t~ t ten .  Pes e q u i n o - v a r u s .  
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Kyphoskol iose .  Foh len  de rPa t e !~a l r r e f l ex : e . : :Bab insk ipos i t i v .  
Nys tagmus .  A u g e n h i n t e r g r u n d n o r m a l .  S k a n d i e r e n d e S p r a e h e .  
Imbez i l l i t~ t .  Ana tomi sch :  u  des Zerebe l lums .  
A t r o p h i e  der Rinde mit  sehr  s t a r k e r  Verschmi i le rung der 
M o l e k u l a r s c h i c h t .  K S r n e r s e h i c h t  r a r e f i z i e r t .  Die P u r k i n j e -  
zel len erhal ten~ de fo rmie r t .  Anwesenhe i t  e iner  besonderen  
nach aussen yon der  K S r n e r s c h i e h t  l i egenden  Ze l l en re ihe .  
GliSse Horde:  hauptsi~ch]ich in der weissen Subs tanz  der 
L~ippchen. Diffuse D e g e n e r a t i o n  der z en t r a l en  weissen Sub- 
s tanz  des Kle inhi rns .  Die zen t ra len  Kerne normal .  Anh~u- 
fung der g rauen  Subs tanz  im Corpus r e s t i fo rme .  Degenera -  
t ion der H i n t e r s t r ~ n g e  und der Trac tus  s p i n o c e r e b e l l a r e s  im 
Rf ickenmarke .  Die R i i e k e n m a r k s v e r l i n d e r u n g e n  sind den- 
j e n i g e n  der F r i e d r e i e h s e h e n  Ataxie  v o i l k o m m e n  analog.  

B e m e r k u n g e n  zu Fa l l  liI: Dieser Fall ist in vielen Beziehungen 
dem Fall I[ ~hnlich, obwohl keineswegs mit demselben identisch. Auch 
lassen die Kleinhirnveri~nderungen an eine angeborene Entwickelungs- 
hemmung denken. ]hrer Lage nach haben die Purkinjezellen ein ,fStales 
Aussehen"~ auch die Struktur der Zellen l~sst nicht nur regressive Ver- 
iinderungen, sondern auch EntwickelungsstSrung annehmen. Ausserdem 
sind andere klinisehe Erscheinungen vorhanden~ die auf eine zurfick- 
gebliebene Entwiekelung hinweisen (Kryptorchie). 

Deutliche klinische Symptome sind in diesem Falle erst im 6. bis 
7. Jahre aufgetreten. Ihren klinischen Zfigen nach zeigt die Krankheit 
eine auffallende Aehnlichkeit mit der Fr iedre ichschen Form: Beginn 
im fi'fihen Alter, Ataxie, Nystagmus, skandierende Sprache, Fehlen der 
Knieph~nomene, positives Babinskiphlinomen, Kyphoskolios% Pes equino- 
varus (s. Fig. 13). Wie wit schon erwiihnt haben, sind die Rficken- 
marksveranderungen mit denjenigen der Fr iedre ichsehen  Krankheit 
vollkommen identisch. Als ffir die Fr iedre ichsche  Form nicht ge- 
wShnliche Momente sind nut das isolierte Auftreten in der Familie und 
die starke Beteiligung des Kleinhirns zu erw~ihnen. 

Noeh weniger begrfindet w~ire aber die Annahme, dass es sieh hier 
um eine ,Mariesche Form" handelt. Abgesehen yon dem anatomischen 
Befunde entspricht der Fall sehon klinisch gar nieht dieser Erkrankung 
(Fehlen der Sehnenrefiexe: der Optikusatrophie~ Beginn im frtiheren 
Alter, trophische StSrungen usw.). Der Fall stellt ein Beispiel der 
Uebergangsform zwischen zerebellaren Atrophien und Fr iedre ichscher  
Krankheit dar. Er zeigt, dass die Annahme einer ,isolierten spino- 
zerebellaren Atrophie" im Sinne yon Mingazzini  vollkommen berech- 
tigt ist. Von den in der Litei'atur beschriebenen Ffdlen steht unser Fall 
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am n~chsten demjenigen yon Bing. In diesem letzteren Falle war kein 
einziges fiir die M ariesche Form charakteristisehes Symptom vorhan- 
den; das k]inische Bild entsprach vollkommen der Fr iedre ichschen  
Krankheit. Anatomisch wurden Veranderungen sowohl im Kleinbirn 
wie im Riickenmarke konstatiert. Diesen Fall hat Bing a]s spino- 
zerebellare Atrophie bezeichnet. 

Auch den Fiillen yon R a y m o n d - L h e r m i t t e  und S w i t a l s k y  ist 
unser Fall~ wenigstens anatomisch, sehr ~hnlich. 

Welche Bedeutung kann unser Fall fiir die Lehre yon der M arieschen 
Form haben? Er zeigt~ dass bei hochgradiger Entwickelung der ffir 
die F r i e d reiehsche Krankheit eharakteristischen R[ickenmarksveriinde- 
rungen gleiebzeitig bestehende Ver~inderungen des Kleinhirns dureh 
keine spezifischen Symptome manifestiert werden. Wenn aber die Riieken- 
marksver~inderungen, bei vorhandener Kleinhirnatropbie~ mi~ssig sind und 
aussehliesslich in den Seitenstrltngen ]okalisiert sind~ wie alas in unserem 
Fall II der Fall war~ so werden spastische Erscheinungen und Steige- 
rung der Sehnenreflexe beobachtet. Mit anderen Worten: je mehr die 
zerebello-spinale Form nach ihren a n a t o m i s e h e n  Ziige, yon den typi- 
schen F ri ed rei  e h schen Symptomen abweieht and denjenigen der Mari e- 
sehen Krankheit sieh n~hert~ um so mehr wird auch das k l i n i s e h e  
Bild dem zerebellaren Symptomenkomplex im Sinne yon Marie  ~hnlieh. 
Unsere Falle II und i l l  sind nach dem Grade der Kleinhirnveri~nde- 
rungen ziemlich gleieh~ w~hrend die Rfickenmarksverlinderung nur im 
Falle III  als fiir- die F r i ed re i chsche  Krankheit charakteristisch be- 
zeichnet werden kann. Dementsprechend sind im klinischen Bilde des 
Falles II einzelne Zfige des M arieschen Symptomenkomplexes vorhan- 
den~ wiihrend der Fall llI vollkommen das Bild der F r i e d r e i c h -  
schen Krankheit darstellt. Aus der Zusammenstellnng der ange- 
fiihrten zwei Falle kann man den Schluss ziehen~ dass das u 
der Sehnenreflexe ftir die Beurteilung der zerebellospinalen Atrophien 
in dem Sinne yon Bedeutung ist, dass das Er]0schen derselben ffir die 
der Fr [edre ichschen  Krankheit sich n~thernden Formen charakteristiseh 
ist~ w~hrend das Vorhandensein bzw. Steigerung derselben das Ueber- 
wiegen der Kleinhirnver&nderungen vermuten Igsst. 

Die spino-zerebellaren Formen, welche so oft als Bowels gegen die 
Mariesche ,H6r6do-Ataxie" betrachtet wurden~ sehei,en uns somit 
keineswegs diese Bedeutung zu haben. Vielmehr weist die Zusam- 
menstellung unserer Fglle darauf hin, dass auch in den Uebergangs- 
formen alas klinische Bild umsomehr dem zerebellaren ( M a r i e ) o d o r  
spinalen ( F r i e d r e i c h )  Symptomenkomplex sich nlihert, je mehr die 
anatomischen Veranderungen diesen (reinen)Grundtypen entsprechen. 
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Und dieses u zeigt, dass die yon Mar ie  angegebenen klinisehen 
Untersehiede zwisehen zerebellaren und spinalen Formen nieht ohne 
Bedeutung sind. 

Noeh sei auf die Gehspuren (Fig. 7 und 13) aufmerksam gemaeht. 
Fig. 1~ gibt eine reine F r i e d  re iehsehe  Gehspur, tabisehes Sehwanken~ 
Pes equino-varas. Fig. 7 l~isst im kleinen Sehritte, dem sehweren Ab- 
wiekeln des Fusses veto Boden~ dem Aufsetzen der ganzen Sohl% der 
Lage der Fussspuren zu einander die spastisehe Komponente deutlieh 
erkennen. Vielleieht ist aueh der Plattfuss yon Bedeutung. 

F a l l  IV (Katal.-Nr. 311). Adolf T., 29 Jahre alt. Aus der Familien- 
geschichte ist niehts Besonderes fiber Nervenkrankheiten bekannt. Hat sieh 
yon Anfang an sehr sehlecht entwickelt~ lernte spS~t laufen~ spg~t sprechen, 
blieb kSrperlich und geistig zurfick. Seit dem 5. Jahre seltene epileptische 
Anfiille ; eine Versehlechterung des Gehens und Stehens hat sich etwa seit dem 
8. Jahre zunehmend entwickelt. Der Status im Alter yon 24 Jahren ist folgen- 
der: schlecht gebauter Mann, Kopf asymmetrisch, reehts st~irker entwiekelt, 
unregelmg, ssiges und schleehtes Gebiss~ ziemlich mager und blutarm~ inhere 
Organ% auch das Herz: gesund. 

Doppelseitiger Strabismus convergens~ Sehen~ Hgren~ Geschmack nieht 
naehweisbar verg, ndert, kein Zittern bei Augenbewe~ung, Augenhintergrund 
normal, Pupillen reagieren. Spraehe unvollkommen: abgesetzt, mit nasalem 
Beiklang~ oft skandierend. Im Bereich der Hirnnerven im fibrigen keine Stii- 
rung. Die Sehnenreflexe e}'h5ht, beiderseits gleich: insbesondere Kniereflexe 
und Aehillessehnem-efiexe lebhaft. Die fibrigen Refiexe: auch ttautrefiexe, vor- 
handen. S~imtliche sensible Qualitiiten am ganzen KSrper intakt. Keine L~ih- 
mung, keine Parese; der Gang tastend, stampfend: schwankt dabei~ geht ohne 
Unterstfitzung sehr unsieher, schiebt naeh rechts, husserdem ausgesproehene 

statische htaxi% auch schwankende und zitternde Bewegungen des Kopfes. 
Blase und Mastdarm ungest5rt. Fiillt of~ hinten fibeL Die Neigung hinten- 
iiberzufallen~ ist manehmal so stark, dass Pat. sieh fiberhaupt nieht aufrecht 
halten kann und deshalb dauernd oft ffir lange Zeit das Bert hiiten muss. 
Morgens nach dem Aufstehen ist die Neigung zum Fallen am grSssten. 

Psyehiseh wenig entwickelt: Imbezili'it~it schweren Grades~ kennt aber 
@egenstS~nd% Namen~ geimat~ benennt und gebraucht die Gegenst~nde riehtig: 
z~hlt bis 5. 

Ted an Lungentuberkulose. 

Sekt ion :  Tuberkulose der Lunge~ adhiisive Pleuritis, Herzmuskelatro- 
phie. Hirnsektion: Sch~ideldach nicht besondcrs verdiekt und auch ohne Be- 
sonderheit. Die Dura aussen glatt und gl~inzend, innen in etwa ltandteller- 
grSsse blutiger Belag. Pia nicht verdickt~ Grosshirn und Stammganglien ohne 
Besonderheit. Ventrikel nieht erweitert, das Kleinhirn hat etwa ein Drittel 
tier normalen GrSsse mit ganz schmalen: bliittchenartigen Windungen und 
Tg, lern~ teiIweise leicht ldaffenden Furehen yon harter Konsistenz und dunkler 
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Farbe. Die Verkleinerung betriff~ die beiden Hemisphgren und den mittleren 
Teil in gleicher Weise. Gesamthirngewioht 1070 g. 

A n a t o m i s c h e  U n t e r s u c h u n g :  Auch in diesem Falle bildet die Ver- 
schm~ilerung derRindedie auffallendsteErseheinungderKlejnhirnvergnderungen 
Fio" 17a und b). Bei der mikroskopischen Untersuohung ergibt sich aber hier 

Fig. ITa. 

Fig. 17b. 

Fig. 17. a) gleinhirnlamellen yon Fall4~, an der Basis atrophisch, an der Peripherie 
!eidlich erhalten, b) NormMes Pr~part~t bei derselben VergrSsserung zum Vergleieh. 
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eine Eigentiimliehkeit~ weIche Wit  ii~: kefnem :vQn ~del~ ~iorher besehriebenen 
Fgtlen beobachtet haben. Sie besteht darin, dass die proximalen und distalen 
Partien derL@pohen in bezug auf den Grad derAtrophie si& ganz verschieden 
verhalten. Und zwar sind die proximalen der zentralen weissen 8ubstanz 
nS~heren Lamellen hoohgradig atrophisch, wiihrend die distalen~ peripherischen 
Lamdlen ein vollkommen normales Bild zeigen. In den basalen (proximalen) 
Teilen fehlen die Narl{fasern vollkommen; die moleknlare 8chieht ist hoch- 
gradig verschmglert, die KiSrnerschicht verdiinnt, bis zu fast vollkommenem 
Verschwinden tier t~Srner~ so dass der normale Unterschied der PSzbedichi.ig- 
kei~ zwischen Molekular- und KSrnerschieht nicht zu lmnstatieren ist. Je mehr 
man yon den proximalen Partien der Uippehen nach der Peripherie geh b desto 
mehr nghert sieh das Bild dem normalen Yerhalten. Die Molekularschieht 
wird immer breiter: die RSrnersehieht reicher an KSrnern, die Lamellen werden 
grSsser~ ihr l~larlffasergehalt reicher. Die Pig. 18 zeigt diesen allmghliehen 

Fig. I8. 

Kleinhirnlamellen yon Fall 4, den Uebergang aus den atrophisehen basalen in 
die gut erhaltenen peripheren Lamellen zeigend. An der Basis oSn feines, der 
Obcrfl?iehe parallel verlaufenr]es Zellb~nd a. I{. siohtbar, die sogenannte 

gmssere KSrnerschiehf. 

Uebergang veto Pathologischen zum Normalen an den nebeneinander stehenden 
Lamellen eines nnd desselben L~ippohens. kuoh die Purkinjezellen zeigen das- 
selbe Verhalten des allmghliehen Uebergangos veto Pathologischen znm Nor- 
malen in der Riohtung yon den basalen Partien der Lgppchen zu den periphe- 



I26  H. Vogt und N.kstwazaturo% 

rischen. So tlndet man in basalen Lamellen keine Purkinjezellen. Wenn man 
nun yon diesen Lamellen ausgehend die Stelle der Purldnjezellen in der Rich- 
tung nach derPeripherie verfolgt, so sieht man~ class in den mittleren Lamellea 
nut einzelne, meistens degenerierte (kernlose~ geschrumlafte ) Zellen vorhanden 
sind. Je mehr man aber der Pcripherie tier Lamellen sich n~,hert~ umsomehr 
entsprieh~ die Zahl und die Struktur der Purldniezellen dora normalen Ver- 
halten. In den peripherslen Lamellen erreichen die Purkinjezollen sowohl in 
ihrer Zahl wie in ihrer Struktur vollkommen normale Gestaltung. Denselben 
[Jebergang veto Normalen zum Pathologisohen in der Riehtung nach der Peri- 
pherie kann man in bezug auf des Yerhalten der Markfasern konstatieren. Sic 
fehlen vollkommen in den basalen Lamellen~ sind vermindert in den mittleren 
und normal in den periphere n. An den Eintrittsstellen in die L~ppchen sind 
keine Degenerationserscheinungen in den ~Iarkfaserleisten zu l~onstatieren 
(s. Fig. 18). 

In den hoehgradig atrophierten basalen gumellen~ in welohen die KSrner- 
schiohg vollkommen aufgehellt ist und die Purkinjezellen fehlen, sieht man an 
der Grenze der Molekular- und K6rnerschiehg eine linienartig gelagerte Sehicht 
yon Zellen. Sic ist auch in den Lamellen vorhanden~ we die KSrnerschicht 
nur teilweise atrophiert ist; an solchen Stellen kann man mit Sieherheit leon- 
statieren, dass die Zellen der ,Grenzschioht ~: dureh ihre Gr~Ssse diejenige der 
l(Srnersohieht iibertreffen, 

An einigen wenigen Stellen (zwei etwa erbsengrosse Partien der Basis 
der Hemisphgren) erstreckt sieh die Windungsatrophie aueh auf die peripheren 
Absohnitte derLiippchen. Man kann also sagen, es existieren Horde mit v/Jlliger 
Rindenatrophi% weitaus die meisten Partien der 7ginde zeigen aber den be- 
schriebenen Befund. 

Die zentralen grauen t(erne des Kleinhirns~ besonders der Nuclei tecti 
zeigen deutliche Verminderung der Zellen. Der Nucleus dentatus ist in seiner 
GriSsse normal. B e i d e r  Marl~faserNrbung ist eine deutliche diffuse Auf- 
hellung im Gebiete des u des Nucleus dentatus zu konstatieren. Auch 
die naeh innen vom Nucleus dentagus liegende weisse Substanz (Fibrae semi- 
circulares internae) zeigt eine, allerdings nicht starke Verdiinnung des Mark- 
fasergehalts. Ziemlieh starke Degeneration zeigt auch die weisse Substanz der 
Wurmliippchen. [ n d e r  Umgebung des Nucleus globosus und Nucleus rectus 
sieht man eine deutliohe diffuse Verdiinnung der Markfasersubstanz. Die gauze 
iibrige zentrale weisse Subslanz des Kleinhirns ist nicht ver~indert. Besonders 
gut sind die unteren Partien (,feutrage souslobaire") erhalten. 

Die Br i icke  ist in ihrem allgemeinen Umfange etwas verkleinert. Uebri- 
gens sind alle Teile gut ausgesprochen. Die drei Ponsstrata sind erhalten und 
weisen keine Degenerationszeiohen auf. Die Nuclei pontis sind sowohl in ihrer 
Gr6sse wie in ihrem Zellengehalt vollkommen normal. 

[m Gebiete der Brfiekenhaube ist eine nicht bedeutende garefizierung der 
Markfasersubstanz in den Bindearmen zu konstatieren. Alle iibrigen Bestand- 
teile der Br/ickenhaube zeigen keine pathologischen Veriinderungen. 

In der M e d u l l a  o b l o n g a t a  fallen die Oliven durch ihreVerschm~lerung 
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und Zellverarmung auf. Das innere und ~ussere Oiivenfasersystem ist sehr 
deutlieh rarefiziert. Allo olivaren Bahnen zeigen eine merkliche u 
besom]ors stark ist der Traetus olivo-cerebellaris betroffen. Die Fibrae arcuatae 
externae und die Nuclei arciformes sind erhalten. Die Corpora l'estiformia 
weisen deutliche Versehm~ilerung auf. Die Oblongatakerne sind normal. Nur 
die Nuclei externi der Burdachschen Kerne (Monakowscho Rerne) sincl 
deutlieh degeneriort. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  2 9 j ~ h r i g e r M a n n .  Yon Anfang  an k~r-  
p e r l i c h  und g e i s t i g  z u r i i e k g e b l i e b e n .  Se i t  dem 5. J a h r e  epi-  
l e p t i s e h e  Anf~tlle. Sei t  dem 8. J a h r e  S t S r u n g e n  des S t e h e n s  
u n d G e h e n s .  S t r a b i s m u s  convergens .  A u g e n h i n t e r g r u n d  a n d  
P u p i l l e n r e a k t i o n  normal .  K n i e r e f l e x e  l ebha f t .  Z i t t e r n  des 
Kopfes .  Imbezi l l i t -~t .  A n a t o m i s e h :  A t r o p h i e  der  ba sa l en  
L a m e l l e n  des K l e i n h i r n s ,  ] n t e g r i t ~ t  der  p e r i p h e r i s c h e n .  
L e i c h t e  D e g e n e r a t i o n  tier z e n t r a l e n  Kerne  des K l e i n h i r n s  
und der  b e t r e f f e n d e n F a s e r s y s t e m e .  D e g e n e r a t i o n  d e r O l i v e n  
und des O l i v e n f a s e r s y s t e m s .  In der B r t i ekenhaube  R a r e f i -  
z i e r u n g  der  M a r k f a s e r n  in den B i n d e a r m e n .  Verschm~t lerung 
der  C o r p o r a  r e s t i f o r m i a .  

B e m e r k u n g e n  zu Fa l l  IV: Sehon die eigenttimliche Verteihmg 
des atrophischen Prozesses in der Kleinhirnr inde-  Atrophie der basalen 
Lamellen bei Integrit~t der per ipher i sehen-  weist darauf hin, dass es 
sich in diesem Falle um eine primare Erkrankuug der Kleinhirnrinde 
handelt. In der Tat ist es schwer sich vorzustellen, wie eine solche Loka- 
lisation des Prozesses sekundar~ etwa durch Erkrankung der Meningen 
odor GefSsse zustande kommen kSnnte. Bei der sekuudSr dutch Menin- 
gitis bedingten Atvophie finder man (Fall V) vielmehr das umgekehrte 
Verhalten: die peripherisehen Lamellen werden mehr, bzw. frtiher be- 
troffen als die basalen. Uebrigens konnten in diesem Falle auch keine 
6ef~ss- odor Meningenver~nderungen naehgewiesen werden. 

Die erw~thnte Lokalisation der pathologischen Ver~tnderungen ver- 
dient an und ft~r sich ein grosses Interesse, well ein solches Verhalten 
eine ausserst seltene Erseheinung ist. Aehnliches ist bis jetzt: soviel 
uns bekannt, nur einmal beobaehtet worden, und zwar yon Abr ikosow.  
Der Verfasser erw~hnt, dass in seinem Falle (Fall l) die Rinde der auf 
der Oberfl~tehe der L~ppehen gelagerten Windungen normalo Yerh~ilt- 
nisse zeigte, w'Shrend in der Tide tier Furchen Versehm~ilerung der 
molekularen Schieht, Verschwinden der Purkinjezellen und Aufheltung 
der K6rnersehicht konstatiert werden konnten. ]m Falle yon Abr i -  
kosow handelte es sich um einen zuf~tlligen Befund bei einem 2j~thrigen, 
an Sepsis gestorbenen M~dchen. 
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Die Erkl~trung der besehriebenen Verteilung der Atrophie ist nieht 
leieht; jedenfalls daft kaum angenommen werden~ dasses  sieh hier um 
eine Zuf$11igkeit handelt. Vielmehr liegen manehe 6rtinde ftir die An- 
nahme vor, dass die besehriebene Verteilung de r  pathologisehen Ver- 
~nderangen mit den Untersehieden in der Entwiekelungszeit der basalen 
und der peripherisehen Lamellen im Zusammenhang steht. Wir kommen 
auf diese Frage spater zurfiek. 

Was die klinisehen Erseheinungen des Falles IV anbetrifft~ so ist 
in erster Linie tier progressive Charakter der Erkrankung und die 
Mannigfaltigkeit der zerebellaren Symptome hervorzuheben. Dabei sind 
die Veranderungen der Kleinhirnrinde keine besonders starken: eine 
grosse Zahl der Lamellen~ und zwar fast alle peripherisehen sind voll- 
kommen normal. Deutliehe Veranderungen sind aber in den zentralen 
Kernen des Kleinhirns und in der Medulla oblongata konstatiert worden. 
Das Rfiekenmark konnte nieht untersueht werden. Der Zustand der 
Medulla obtongata lasst abet vermuten: dass aueh das.Rtiekenmark nieht 
ohne Vergonderungen geblieben war. Aueh dieser Fall steht also mit 
der Anllahme in Einklang, dass bei den Atrophien die Kompliziertheit 
des klinischen Brides im Sinne der ,Kleinhirnsymptome" aueh yon dem 
Zustande .der ausserzerebellaren Teile des Nervensystems abh~tngig ist. 

Fal l  V (Katal.-Nr. 386). Karl T., 46 Jahre alt. Zwei Neffen des Pat. 
sind imbezill. Soil yon Jugend auf in der! Entwiokelung etwas zurtiokge- 
blieben sein und schon als Kind dureh geringe goistigo Veranlagung seinen 
Eltern aufgefallen sein. Er lernto rechtzeitig gehen and sprochen~ hat sich nio 
vollkommon entwickelt, war aber in der Kindheit ~-iei besser als sparer. Hat 
die Schule besucht und hat sioh oinige Sehulkenntnisse erworben~ ist auch 
konfirmiert worden. In der letzten Zeit des Sehulbesuchs und namentlich spSter 
tritt zun~chst eino Versehleehterang der Sprache and im dritten Lebensjahr- 
zehnt auch eine Versohleehterung des Gehens ein, die. sieh allmS~hlich zu der 
augenbliekliohen HSho entwiekelte. 

Mittelgrosser, schlecht geniihrter Menseh, mit otwas asymmotrisehem 
SchS~del, Kopfumfang 52. Pupillen weir, reagieren normal, Augenbewegungen 
nicht gestSrt, SehvermSgen, HSren und sonstige Sinne anscheinend normal. 
Augenhintergrund normal, die Muskulatur des ganzen KSrpers zeigt einen etwas 
erhShten Tonus. Die Bewegungen zeigen eine zwisehen Tremor und Ataxie 
sieh bewegende StSrung, manehmal erinnern die Bewegangen an die Oszilla- 
tionen bei tier Paralysis agitans. Der Gang ist stampfend, die Beine werden 
hauptsgehlieh gestreokt gehalten beim Gehen~ der Fuss mit de~" ganzen Unter- 
fig.che momentan aufgesetzt~ die nur wenig yore Boden erhobenen I~usssohlen 
am Boden entlang gesehleift. Beiderseits hoohgradiger Plattfuss, alas Gehen 
ist nur mSglieh bei Unterst/itzung~ ausserdem besteht statisehe Ataxie. Die 
Erseheinungen sind beiderseits ungleieh stark vorhanden~ rechts st~irker als 
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links~ was namentlieh aueh an den ggnden hervortritt. Aueh das Gesieht ist 
an diesen Bewegungen beteiligt~ zuwei]en tritt Grimassieren und Verzerren des 
Gesiehts auf. Die Spraehe ist lallend, kommt.stossweise heraus~ manehmal 
wie explosiv~ die Worte sind grob und lang gezogen. Beim Stehen besteht die 
Neigung naeh hinten umzufallen. Sensibilit~it am ganzen KSrper ist intakt in 
allen Qualitgten. Blase und Mastdarm sind ungestSrt. Sehnenreflexe siimtlieh 
lebhaft~ besonders die Knieph~nomene sehr gesteigert auf beiden Seiten. Haut- 
reflexe (Bauehdeckenreflex~ Kremasterrefiex) vorhanden. Der Pat. ist leicht 
sehwaehsinnig~ ]lest etwas~ kann nicht sehreiben~ kennt seine Umgebung~ Name~ 
Heimat; besorgt sich~ soweit seine BewegungsstSrungen das zulassen~ selbst. 
Gelegentlieh reizbar. Sauber. 

A n a t o m i s e h e  U n t e r s u e h u n g :  Von diesemFalle hatten wit leider nut 
Stficke der Kleinhirnrinde zur Verfiigung, die in Alkohol konserviert waren~ es 
konnten daher nurSehnitte mit Cresyl-Violett und nach der Rankeschen Glia- 
methode angefertigt werden. Sowohl ihrem Wesen nach wie naeh ihrer Ver- 
breitung sind die Vergnderungen des Kleinhirns in diesem Falle yon allen bis 
jetzt angeffihrten Fgllen wiederum versehieden. Die Besonderheit dieses Palles 
besteht erstens darin~ dass es sieh nieht nm einen diffusen~ fiber die ganze 
Kleinhirnrinde verbreiteten Prozess handelt. In vielen Lamellen findet man 
ziemlieh bzw. vollkommen normales Verhalten, w~hrend andere eine hochgra- 
dige pathologisehe Ver~inderung aufweisen. Manchmal findet man in den ver- 
sohiedenen Lamellen eines und desselben L~ppchens allmiihliehe Ueberg~inge 
vom Normalen zum Pathologisehen. ]m allgemeinen sind die peripherisehen 
Lamellen bedeutend mehr betroffen als die basalen. Die wesentliohsten patho- 
]ogisohen u sind die folgenden: Die Nolekularsehieht ist hoch- 
gradig verschm~.lert und mit der Pia fest verwachsen. Die grossen Pialgef~sse 
sind an manehen Stellen tief in die Molekularschicht hineingewachsen. Die 
Purkinjezelien fehlen vollstS, ndig oder sind vermindert. An den Uebergangs- 
stellen yon normaler zu ver~inderter Rinde finden sieh Purkinjeze]len, die ver- 
sohiedene Grade der Degeneration aufweisen. Dasselbe Bild zeigt die KSrner- 
sc, hicht, welche in einigen Lamellen vollkommen fehlt, w~thrend sie in anderen 
nur rarefiziert bzw. ganz normal ist. Besonders fgllt aber in den pathologisch 
ver~inderten Teilen das Vorhandensein yon zahlreiehen Corpora amylacea auL 
Sie sind in allen Sehichten zu finden; aueh mitten in der weissen Substanz 
finder man bier and da einzelne herdfSrmige Anhg,ufungen der Corpora amy- 
laeea. An den Stellen~ we die Pia mit der ]~[olekularsehieht lest verwachsen 
ist~ liegen einzelne Corpora amylacea in der Pie. Entsprechend der Verschie- 
denheit der anderen Veriinderungen in einzelnen Lamellen ist auch der Gehalt 
an Corpora amylacea recht ungleich~ und w~hrend sie in manchen Lamellen 
vollkommen fehlen, sind sie in den anderen sehr zahlreieh(Fig. 19). In manchen 
Stellen der Molekular- und KSrnersehicht sieht man einzelne runde Lficken I 
welehe nach ihrer GrSsse und Form den Corpora amylaeea entspreeben. 
Dureh das Verschmelzen solcher Lficken entstehen grSssere Defekte in der 
Rindensubstanz. Im allgemeinen kann man sich fiberzeugen~ (lass die definitive 
ZerstSrung des Oewebes mit der Bildung der Corpora amylacea in n~hester 
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Beziehung steht. [n der Umgebang dieser Gebilde ist eine hochgradige Rare- 
fizierung oder vollsgiindiges Verschwinden des Nervengewebes mit Bildung 
grosser Liieken zu beobachtem 

Fig. 19. 

Rindenbild yon Fall 5. In der Mitte einige vSllig atrophische Kieinhirnigppchen 
(Narbe), die naeh den Seiten in normale 141einhirnrinde iibergehen. Die sehwarzen 

Punkte in den atrophischen Stellen sind Corpora amylacea. 

Z u s a m m e n f a s s u n g .  46 j l ih r ige r  Mann. Beginn der  Kle in-  
h i r n s t S r u n g e n  im d r i t t e n  L e b e n s j a h r z e h n t .  F o r t s c h r e i t e n d e  
Ataxie .  Kein A u g e n h i n t e r g r u n d b e f u n d .  S e h n e n r e f l e x e  leb-  
haf t .  S p r a c h s t 6 r u n g .  I m m e r  l e i c h t  s chwachs inn ig .  Hi s to -  
l og i sch :  Lamel l~i re  V e r b r e i t u n g  des a t r o p h i s c h e n  P r o z e s s e s  
m i t Z e r s t 6 r u n g  des N e r v e n g e w e b e s  un t e r  B i ldung  der  C o r p o r a  
a m y l a c e a .  

B e m e r k u n g e n  zu Fa l l  V: Die klinischen Erscheinungen sind in 
diesem Falle viel sparer als in allen bis jetzt angeffihrten Fallen auf- 
getreten. Die Verschlechterung des Gehens ist erst im dritten Lebens- 
jahrzehnt bemerkt worden. In dem anatomischen Bride fallen die Ver- 
anderungen der Pia and der Geffisse auf. Ausserdem ist das Ueber- 
wiegen der atrophischen Erscheimmgen in den oberflachlichen Lamellen 
and das Vorhandensein der Corpora amylacea zu verzeiehnen. Alle 
diese Tatsachen weisen darauf hin~ dass es sich hier nicht um eine 
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angeboren% sondern spiiter entwickelte Kleinhirnerkrankung handelt; dabei 
ist allem Anschein nach der Prozess als ein sekund~rer zu betrachten. 

Wegen der Unvollst'~ndigkeit der anatomischen Untersuchung des 
Falles kiinnen keine Schlfisse hinsichtlich der Beziehungen zwischen den 
k[inischen Symptomen und anatomischen Vergnderungen gezogen werdem 
Die Kompliziertheit des klinisehen Bildes kann aber schon darin eine 
Erkl~rung finden~ dass die Erkrankung im sp~teren Leben aufgetreten 
ist und allem Anschein nach einen progressiven Charakter hatte, 

IH. Allgemeine Symptomatologie der Kieinhirnatrophien. 

Schon den ~lteren Autoren ist bei der Analyse des klinischen Bildes 
der Kleinhirnatrophien die Tatsache aufgefallen~ dass der Grad der  
K l e i n h i r n l ~ s i o n  n icht  immer  der Zah[ und Intensi t i~t  der 
k l in i schen  Symptome  p r o p o r t i o n a l  ist. Das sp~ter gesammelte 
Material hat diese Tatsache best~tigt. Man glaubte zuerst: dass diese 
Erseheinung durch die anatomische Vertei]ung des Prozesses bedingt 
w~tre. So schrieb No thnage i  eine besondere Bedeutung hinsichtlieh 
des Vorhandenseins oder Fehlens der Symptome dem Umstande zu, ob 
der Wurm mitbetroffen oder unverSmdert ist. Sp~ter sind aber F~lle 
beobachtet worden, die mit genfigender Sicherheit beweisen, dass der 
Wurm keine direkte Bedeutung ffir das Auftreten oder Fehlen der Sym- 
ptome haben kann. Weder bedingt Integrit~t des Wurms die Symptom- 
iosigkeit~ noeh ruft die ZerstSrung desselben immer zerebellare Ersehei- 
nungen hervor. Im Falle yon F u s a r i  war eine allgemeine Hypoplasie 
des Kleinhirns vorhanden; der Wurm fehlte aber vollkommen; dabei 
wurden keine zerebellaren StSrungen beobaehtet. Demgegeniiber werden 
bei sog~nannten olivo-ponto-zerebellaren Atrophien sehr erhebliehe Klein- 
hirnsymptome beobachtet~ obwohl der Wurm in diesen Ffdlen unbetroffen 
zu sein pflegt. 

Dass die Intensit~t tier k]inisehen Symptome nieht allein durch den 
Grad der anatomisehen VerS~nderung des Kleinhirns bestimmt wird, ist 
sehon daraus zu sehliessen, dass neben den F~,tllen: in welehen bei einer 
hochgradigen Liision des Kleinhirns keine ftir dieses Organ spezifisehen 
Symptome beobachtet wurden, zahlreiehe andere FSAle vorhanden sind~ 
in denen schon eine geringe atrophische Ver~nderung des Kleinhirns 
einen sehweren Symptomenkomplex hervorgerufen hatte. Dieses Ver- 
h/~,ltnis zeigt, dass ftir das Fehlen oder Vorhandensein der klinischen 
Symptome bei den atrophisehen Prozessen nicht der Grad der L~sion~ 
sondern irgend ein anderer Faktor yon Bedeutung sein miisse. Als ein 
solcher Faktor wird die f u n k t i o n e l l e  Kompensa t ion  des Klein- 

9* 
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h i rns  durch  das G r o s s h i r n  angesehen. Und in der Tat stehen alle 
bis jetzt bekannten Tatsachen mit dieser Annahme im Einklang. Die 
relative H~iufigkeit der negativen (symptomlosen) Fiille unter den Atro- 
phien iln Vergleich mit anderweitigen L~isionen~ z. B. Tumoren des 
Kleinhirns~ l]~ldet bei diesem Gesichtspunkte darin ihre Erkl~irung, dass 
viele yon ihnen in f r i ihes ten  L e b e n s z e i t e n  zu entstehen pflegen, wo 
die Bed ingungen  ffir K o m p e n s a t i o n s v o r g ~ i n g e  b e s o n d e r s  giin- 
s t ig  sind. Ferner sei darauf hingewiesen, dass das Fehlen dec Koordi- 
nationsstSrungen bzw. m~issige Entwickelung derselben in den Fiillen 
beobachtet wird~ in welchen keine oder nur unbedeatende intellektuelle 
StSrungen vorhanden sind: w~ihrend in den F~illen, wo trotz frfiherer 
Entwickelung der Atrophie die KoordinationsstSrungen beobachtet wur- 
den~ auch grtibere Grosshirnverlinderungen nachgewiesen werden konnten. 
Unser Fall I kann dafiir als Beispiel dienen. Fiir die Annahme der 
Abhlingigkeit der Kleinhirnsymptome bei Atrophien yon der Kompen- 
sationsfiihigkeit des Grosshirns spricht auch die Tatsaehe~ dass schon 
unbedeutende atrophische Prozesse starke klinische Erscheinungen her- 
vorrufen kSnnen~ wenn sie in dem Alter, wo ffir die Anpassungspro- 
zesse keine giinstigen Bedingungen vorliegen~ sich einstellen. A]le im 
vorgeschrittenen Alter auftretenden Atrophien best~itigen dieses Verhfilt- 
his. J. Ross i  macht darauf aufmerksam~ dass schon unbedeutende 
atrophische Ver~inderungen des Kleinhirns erhebliche klinische Symptome 
bedingen kSnnen. In seinem Falle hatte aber die Krankheit im Alter 
yon 60 Jahren angefangen. Auch zwei andere Falle (Thomas  und 
Murri), welehe yon Rossi  als Beweis ffir die M6glichkeit h o c h g r a -  
d ige r  S t 6 r u n g e n  bei u n b e d e u t e n d e n  K l e i n h i r n v e r l i n d e r u n g e n  
angeffihrt werden, betreffen I n d i v i d u e n  des v o r g e s c h r i t t e n e n  
Alters .  

Die wesentliehste Rolle in den Kompensationsvorg~ingen bei Klein- 
hirnatrophien schreibt man, wie gesagt, dem Grosshirn zu. F u s a r i  
nimmt sogar an~ dass die kompensatorische Aufnahme der Kleinhirn- 
funktionen yon Seiten des Grosshirns nicht ohne Folgen ffir die eigene 
Funktion desselben bleibt. Der Verfasser scheint dabei an die intellek- 
tuellen St6rungen wenigstens in manchen Fiillen yon Kleinhirnatrophie~ 
zu denken. So glaubt er: dass in seinem Falle die Kompensation der 
Kleinhirnfunktionen ,zum Schaden der lntelligenz" gesehehen war. 

Die Annahm% dass das Grosshirn in der Wiederherstellung der bei 
Kleinhirnllisionen auftretenden BewegungsstSrungen eine grosse Rolle 
spielt, wird auch dm'ch die e x p e r i m e n t e l l e n  B e o b a c h t u n g e n  be- 
st~itigt. 

Eine ausftihr]iche Zusammenstellung der betreffenden Tatsachen findet 



Ueber angeborene Kleinhirnerkrankungen. 133 

man bei Bechterew.  Der Verfasser macht abet darauf aufmerksam, 
dass diese k o m p e n s a t o r i s c h e  F u n k t i o n  n ich t  nu t  dem Gross-  
h i m  zukommt ,  sondern  in noch hSherem Grade  (verm6ge einer 
organischen Kompensation des zerstSrten Kleinhirngebietes) du tch  an- 
dere  K l e i n h i r n r e g i o n e n  sich vo l l z i ehen  kann. Diese Annahme: 
die vom u dureh experimentelle Tatsachen bewiesen wird, wird 
auch dutch die bei Kleinhirnatrophien vorkommenden Erscheinungea 
best~tigt. Diese letzteren zeigen namlich, dass ein v o l l k o m m e n e r  
Ausg le ich  der K o o r d i n a t i o n s s t S r u n g e n  bei K l e i n h i r n a t r o -  
phien  nur dann zus tande  kommen kann~ wenn vom Klein- 
h i rn  i rgend  welche  Reste  geb l ieben  sind~ wahrend in Fallen mit 
vollkommenem Fehlen des Kleinhirns~ wie das Thomas  mit Recht be- 
tont~ es sich eigentlich nur um eine relative Symptomlosigkeit handelt. 
Wichtig ist es aber darauf hinzuweisen, dass einseitige Kleinhirnagenesi% 
auch wenn sie eine vollkommene ist~ d. h. wenn eine ganze Kleinhirn- 
hemisphiire fehlt~ ohne iiegliche Symptome verlaufen kam~ (Fail ~eu-  
b f i rge r -Ed inger ) ;  daraus kann man schliessen~ dass ffir dieKompensation 
einer Seite des Kleinhirns die andere Seite nicht ohne Bedeutung ist. 
Aueh Mingazzini  macht darauf aufmerksam, dass ,in den F~llen yon 
einseitiger Agenesie oder sklerotischer Atrophi% in denen die Kompen- 
sation nicht allein mit Hilfe extrazerebellarer Organe~ sondern auch 
dureh die gesund gebliebene Halfte des Kleinhirns m6glich war~ ein 
Ausbleiben yon Symptomen ziemlich hauffg ist". 

Ein grosses Interesse fiir die Frage yon den kompensatorischen 
Erscheinungen bei Kleinhb'natrophien hat der Fall von Anton. 1)ieser 
Fall zeigt erstens~ dass die funktionellen Kompensationen anatomisch 
naehweisbare Prozesse zur GrundIage haben; ausserdem zeigt dieser 
Fall, class an der Kompensation der zerstSrten Kleinhirnfunktion sehr 
verschiedene Teile des zentralen Nervensystems teilnehmen kSnnen. [m 
genannten Falle wurde eine kompensatorisehe VergrSsserung der zentri- 
fugalen Bahnen der Bewegungsimpulse des Grosshirns beobachtet (Ver- 
gr6sserung der ganzen Pyramidenbahn, iibermassige Entwickelung der 
Hinterstrangkern% Thalam~ls opticus usw.). 

Die angeffihrten Tatsachen~ welebe die Sicherheit eines komper, sa- 
torischen Au~gleiehes der koordinatorisehen Kleinhirnst~irungen dureh 
andere Teile des Zentralnervensystems zeigen, sind in zwei Beziehungen 
beaehtenswert. Erstens beweisen si% class die alte Meinung, die K]ein- 
hirnatrophien g~ben ein besonders geeignetes Material ffir das Studium 
tier Kleinhirnfunktionen ab~ nicht ganz riehtig ist. Wenn bei fi'ischen 
und raumbesehr~inkenden Kleinhirnerkrankungen die Erseheinungen tier 
Diaschisis und der gr6beren Liisionen der benachbarten Teile das Bild 



131 H. Vogt und M. Astwazaturow, 

der eehten lokalen 8tOrungen komplizieren~ so werden bei den allm~ih- 
lidlen Prozessen die ausgefallenen Funktionen yon anderen Teilen kom- 
pensiert und deshalb kannen aueh aus den bei diesen Prozessen beob- 
aehteten Erseheinungen nieht ohne weiteres Sehlfisse hinsiehtlieh der 
Fmlktionen des Organs gezogen werden. Wghrend bei fr isehen und 
raumbesehr~ tnkenden  Prozessen  die Symptome  zah l r e i ehe r  
und k o m p l i z i e r t e r  s ind,  sind sie bei A t roph i en  ge r inge r  und 
e in faehe r  als es den F u n k t i o n e n  des Organs in der Tat  ent- 
spr ieht .  Die angeffihrten Beobaehtungen zeigeu somit, dass mall aueh 
aus den ,residugren" Ansfallserseheinungen nur mit Vorsicht einen 
Sehluss hinsiehtlieh tier Funktion ziehen kann. 

Andererseits darf man aus der Tatsache des Ausgleiehes der I(oor- 
dinationsst6rungen bei Kleinhirnlfisionen vermuten~ dass aueh andere 
StOrungen in analoger Weise kompensiert werden kSnnen, v. Beeh- 
terew gibt z. B. die MSgliehkeit zu, dass das Fehlen des Sehwindels 
bei Kleinhirnatrophien auf die Kompensation bezogen werden kOnnte. 
Dasselbe kann unserer Ansieht naeh flit manehe andere Symptome 
angenommen werden (Muskelasthenien, SpraehstSrungen, Zittern, ehorei- 
forme und Zwangsbewegungen u.a.). Der yon Mingazzin i  aus der 
Zusammenstellung der Kleinhirnaplasien gezogene Sehluss, dass die 
doppelseitigen Agenesien des Kleinhirns bei Integritgt anderer Teile des 
Zentralnervensystems aussehliesslieh dutch StSrungen des Gehens und 
Stehens eharakterisiert werden~ entsprieht wohl den Tatsaehen und hat, 
wie wir sehon oben betont haben, eine grosse Bedeutung ffir die klinisehe 
Beurteilung der Kleinhirnatrophien. Wit k6mmn aber mit dem Autor 
nieht darin fibereinstimmen, class aus diesen Verhgltnissen der Sehluss 
gezogen werden kSnnte, dass mit den genannten StSrungen alle Aus- 
fallerseheinungen ersehSpft wfiren, die den Liisionen des Rleinhirns eigen- 
tiimlieh sind. Wenn andererseits beim Hinzutreten yon Grosshirn- bzw. 
R/~ekenmarksverfinderungen das Bild viel komplizierter wird, so d~rfen 
nieht alle diese hinzutretenden Symptome auf die L~isionen der �91 
genanten Teile bezogen werden. Vielmebr muss unserer Ansieht naeh 
das Z u s a m m e n t r e f f e n  des k o m p l i z i e r t e r e n  S y m p t o m e n b i l d e s  
mit v e r b r e i t e t e r e n  Defekten des Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m s  in der 
H a u p t s a e h e  so e r k l g r t w e r d e n ,  d a s s l n f o l g e d e r M i n d e r w e r t i g -  
kei t  des z e n t r a l e n  N e r v e n s y s t e m s  eine v o l l k o m m e n e  Kom- 
pensa t i on  der K l e i n h i r n a u s f a l l s e r s e h e i n u n g e n  n ieh t  mSgl ieh  
ist. Wenn z. B. der Tremor der Hgnde und tier Arme und die Ataxie 
der oberen Extremit~iten bei den reinen doppelseitigen Agenesien fast 
immer fehlen, w~thrend in den mit Grosshirnvergnderungen assoziierten 
Fallen sie regelmgssig vorhanden sind, so daft man nieht diese Sym- 
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ptome ohne weiteres aus dem Symptomenkomplex der Kleinhirnl~sionen 
ausscheiden. Dasselbe gilt f~r die SprachstSrung. Die in den Klein- 
hirnatrophiefallen so oft beobachtete ,Langsamkeit" der Sprache kann 
wohl als eine unvollkommen kompensierte skandierende Sprache be- 
traehtet werden~ welche in anderen Fallen auch vollkommen kompen- 
siert werden kann. Jedenfalls ist es kaum anzunehmen~ class die bei 
Kleinhirnatrophien vorkommende skandierende Sprache nur auf Hinzu- 
treten der Hypoglossusl/ision bezogen werden miisse und nicht in un- 
mittelbarem Zusammenhange mit der Kleinhirniasion stehe. 

In unserem FallIV konnten keine Ver'~nderungen im XII-Kern oder 
Fasern nachgewiesen werden und ungeachtet davon ware~l die Sprach- 
stOrungen vorhanden. Uebrigens liegen keine Gr/inde vor ffir die An- 
nahme, dass alas Kleinhirn, welches ja ffir alle Bewegungsarten so grosse 
Bedeutung hat~ keine Beziehungen zL~ den SprachstSrungen hStte. Viel- 
mehr ist in ]etzter Zeit die Ansicht ausgesprochen (Bab insk i ) ,  dass 
auch die bei der multiplen Sklerose vorkommende skandierende Sprache 
durch Herde im Kleinhirn bedingt wird. 

Da die Kompensation der Kleinhirnfunktionen nut bei angeborenen 
oder frfiherworbenen, nicht bei progressiven Fallen vorkommt, 'so kann 
sie im klinischen Verlaufe meist nicht verfolgt werden: weii in diesen 
F/~llen die versp'~tet% gewShnlich unvollkommene Entwiekelung der Be- 
wegungsf~ihigkeit eher den Eindruck des Zurfickbleibens als der ,:Ver- 
besserung" maeht. Es konnten aber doeh in einzelnen F~llen die 
K o m p e n s a t i o n s e r s e h e i n u n g e n  auch u n m i t t e l b a r  in dem k l i n i -  
scben  u  v e r f o l g t  werden.  In dieserBeziehungsind dieF~]le 
~'on V o i s i a - L e p i n a y  und Vo i s in -Rendu  zu erw~ihnen. In diesen 
beiden F~llen handelte es sich um Verbesserung der angeb0renen StS- 
rungen der Kleinhirnfunktion. In einem Falle ring die ,Besserung" erst 
mit dem 17. Lebensjahre an. Im anderen Falle war his zum 7. Jahre 
weder Stehen, noeh Gehen mSglich. u da beginnt eine allm~hliche 
langsame Besserung, nach 10 Jahren konnte die Kranke stehen und 
gehen, war abet ataktisch. Die Autoren machen darauf aufmerksam, 
dass die Besserung tier ataktischen Erscheinungen in diesem Falle mit 
der Besserung der intellektuellen StSrungen parallel ging. Sie nehmen 
ferner an, dass as sich hier um einen der ,,r6~ducation" analogen Pro- 
zess handelt. 

Sehr beachtenswert sind die in unserem Fall I beobaehteten perio- 
dischen Sehwankungen des Grades der ataktischen StSrungen. Obwohl 
sieheres selbst/indiges Gehen der Patientin nie mSglich war, so zeigte 
sie doch periodisch w~hrend .des Zeitraumes yon einigen Tagen bis 
wenigen Wochen die F/ihigkeit~ sich auf die Beine zu erheben und 
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schwankend einige Schritte welt vorwarts zu gehen. Allmi~hlich stei- 
gerten sich aber die ataktischen StSrungen his zur vSlligen UnmSglich- 
keit jeder Bewegung; die Patientin musste dann einige Wochen im Bett 
bleiben~ um nachher wieder die unvollkommene Gehfahigkeit aufzu- 
weisen. 

Dieses Verhalten legt den Gedanken nahe, dass wit es auch im 
Fall I bei so hochgradigen und verbreiteten Kleinhirnveranderungen mit 
Erscheinungen zu tun haben~ welche als u n v o l l k o m m e n e  z e i t w e i l i g e  
A u s g l e i c h u n g  der  K o o r d i n a t i o n s s t 6 r u n g e n  zudeuten sin& u 
leicht stud die erwahnten periodischen ,u so zu erkl~iren~ 
dass infolge der mangelhaften Entwickelung des Grosshirns nur eine 
unvollkommene und temporSre Kompensation zustande kommen konnte. 
Der temporare Charakter dieser Kompensation kann durch Ermtidung 
des Grosshirns erklart werden, w~hrend die Zeit zwischen den periodi- 
schen Verbesserungen als Erholung betrachtet werden kann. Eine dm'- 
artige Ermfidbarkeit hat man auch bet experimentellen L~sionen des 
Eleinhirns beobachtet. ,Infolge der fortwahrenden Anstrengungen: die 
einem Ausgleich der statischen Kom'dination entgegenwirken, ermfiden 
die operierten Tiere in der Phase der Besserung ihrer motorischen 
StSrungen auffallend sehnell bet ihren Lokomotionen" ( B e c h t e r e w ) .  
B e e h t e r e w  fiigt ferner hinzu~ dass diese schnelle Ermfidbarkeit teil- 
weise aueh vonder  allgemeinen Schwaehe (infolge des Ausfalls stimu- 
]ierender Impulse vom K|einhirn zu den Muskeln) abhangig sein kann. 

In unseren fibrigen Fallen handelte es sich entweder um eine spat 
entwickelte Atrophie (Fall V) oder um Formen, welche einen progressiven 
Verlauf zeigten (FNle II, III, IV). [n zweien dieser letztgenannten Falle 
konnten auch ausgebreitete Vergnderungen im fibrigen Zentralnerven- 
system konstatiert werden. Diese Verhaltnisse erklaren wohl die Tat- 
saeh% dass in allen genannten Fiiilen keine Kompensationserscheinungen 
zustande kommen konnten. 

Alle angeffihrten Tatsachen zeigen, dass die durch a n g e b o r e n e  
and f r f i h e r w o r b e n e  Kleinhirndefekte hervorgerufenen Symptome bet 
bestimmten giinstigen Bedingungen mehr oder weniger kompensiert war- 
den k6nnen. Diese B e d i n g u n g e n  ffir die K o m p e n s a t i o n  sind: 
s t a t i o n a r e r  C h a r a k t e r  der  E r k r a n k u n g  und die I n t e g r i t ~ t  tier 
f ibr igen Tei le  d e s N e r v e n s y s t e m s .  ImZusammenhange damitsteht 
die Tatsache, dass diese Formen yon Kleinhirnatrophien ein ganz an- 
deres Verh~itnis der klinischen Erseheinungen zu tier anatomischen 
Grund|age darstellen~ als die spat erworbenen Atrophien des Kleinhirns 
sowie anderweitige Erkrankungen dieses Organs. 

Die Zusammenstellung unserer eigenen Falle mit denjenigen aus 
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der Literatur fiihrt uns zum Schlusse, dass  bei den a n g e b o r e n e n  
and  friih e r w o r b e n e n  K l e i n h i r n a g e n e s i e n  bzw. A t r o p h i e n ,  wie 
a u s g e d e h n t  und h o e h g r a d i g  sie aueh  sein k6nnen~ die Min i -  
sehen  Syraptome~ sowohl  in ih re r  Zahl ,  wie in i h r e r  I n t e n -  
s i t a t  wen ige r  b e d e u t e n d  sind~ als  wenn de r se lbe  Grad  des 
K l e i n h i r n d e f e k t s i m s p i t t e r e n L e b e n  en t s t eh t .  U n s e r e B e f u n d e  
s t i m m e n  mi t  d e n j e n i g e n  yon Mingazzini  in der Bez iehung  
t ibere in ,  dass  bei re inen  d o p p e l s e i t i g e n  Agenes ien  bzw. im 
f r f iheren  Leben  e r w o r b e n e n  und n ieh t  f o r t s e h r e i t e n d e n  At ro -  
ph ien  die k l i n i s e h e n  A u s f a l l s e r s e h e i n u n g e n  e n t w e d e r  fehlen  
oder  a u s s e h l i e s s l i e h d u r e h S t 6 r u n g e n  d e s S t e h e n s  u n d G e h e n s  
m a n i f e s t i e r t  werden.  Beim H i n z u t r e t e n  yon G r o s s i l i r n v e r -  
~ n d e r u n g e n  sind diese  S tS rungen  s t a r k e r  a u s g e s p r o e h e n ;  
a u s s e r d e m  g e s e l l e n s i e h  a t a k t i s e h e E r s e h e i n u n g e n d e r  obe ren  
E x t r e m i t g t e n  hinzu. Bei V e r g e s e l l s e h a f t u n g  der K le inh i rn -  
a t r o p h i e  mi t  O b l o n g a t a -  und R f i c k e n m a r k s v e r ~ i n d e r u n g e n  
k o m m e n a u e h  a n d e r w e i t i g e k l i n i s e h e S y m p t o m e h i n z u ( N y s t a g -  
mus~ s k a n d i e r e n d e  Sp raehe ,  S e n s i b i l i t a t s -  und S e h n e n r e f l e x -  
ver~,tnderungen u.a.). Bei den im s p a t e r e n  Leben e r w o r b e n e n  
K l e i n h i r n a t r o p h i e n  kSnnen k o m p l i z i e r t e  S y m p t o m e n k o m -  
p lexe  sehon dureh  wen ige r  b e d e u t e n d e  und a u s s e h l i e s s -  
l i eh  im K l e i n h i r n  l o k a l i s i e r t e  a t r o p h i s e h e  P rozes se  h e r v o r -  
g e r u f e n  werden.  Diese Verh~tltnisse mtissen in B e t r a e h t  ge- 
zogen werden ,  wenn man aus den k l i n i s e h e n  E r s e h e i n u n g e n  
auf  die a n a t o m i s e h e n  Vergnde rungen  s eh l i e s sen  will.  

In unserem Fall I waren die Kleinhirnsymptome yon der Geburt 
der Patientin an vorhanden; das Gehen und Stehen war ffir sie vom 
Anfang ab unmOglieh; anatomiseh ist dieser Fall dutch erhebliche an- 
geborene Klein- und Grosshirnver~inderungen eharakterisiert. Im Fall I1, 
wo es sieh ebenfalls sieher um eine fStale EntwiekelungsstSrung han- 
delte, konnte der Kranke ursprfinglieh gu~ gehen und spreehen und tlat 
erst sparer beides verlernt. Dasselbe ist fiir den Fall III eharakte- 
ristiseh: aueh bier wurde der Kranke ursprfinglieh fiir gesnnd gehalten. 
Nit 3--4  Jahren beginnt der Gang sieh zu verschleehtern und erst im 
6.--7. Jahre tritt deutlieh die Erkrankung auf, welehe dann ziemlieh 
sehnell progrediert. Koch sp~tter sind die Kleinhirnerseheinungen lm 
Fall IV aufgetreten. In den Fallen II und IIl sind die Kleinhirnver~in- 
derungen angeboren, worauf besonders der Zustand der Purkinjezellen 
hinweist; naeh ihrem Wesen sind abet diese Ver~tnderungen bei weitem 
nieht so hoehgradig, wie im Fall I. 

Unsere  Fa l l e  l a s sen  also a n n e h m e n ,  dass bei den ange-  
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bo renen  A t r o p h i e n  eine b e s t i m m t e  B e z i e h u n g  zwischen  dem 
Grade  der  a n a t o m i s e h e n  V e r ~ n d e r a n g  und der  Ze i t  d e s M a n i -  
f e s t w e r d e n s  der k l i n i s c h e n E r s e h e i n u n g e n  v o r h a n d e n i s t ;  und 
zwar  s ehe inen  die k l i n i s e h e n  S y m p t o m e  um so f r t iher  aufzu-  
treten~ je  i n t e n s i v e r  und v e r b r e i t e t e r  d i e ' a n a t o m i s e h e n  Ver-  
~tnderungen sind. in den F~illen II und IiI wurden ausserdem deut- 
liehe Rfickenmarksver~nderungen konstatiert. Auf diese letztere Kompli- 
kation kSnnten die sp~iter aufgetretenen klinisehen Symptome bezogen 
werdem Es ]st aber mSglieh~ dass auf der Grundlage de:" Entwicke- 
]ungshemmung, welche zuerst kompensiert wurd% sp~iter eine progre- 
dierende Atrophie des Kleinhirns sich entwickelt hatte; odor noch wahr- 
seheinlieher ]st die Annahm% dass beide genannten Memento zusammen- 
gewirkt hatten, das heisst~ dass ein zuerst kompensierter Entwickelungs- 
defekt des Kleinhirns sp~iter dutch Hinzutreten der fortschreitenden 
Atrophie des Kleinhirns sowie der Rtickenmarksver~inderungen schwere 
klinische Symptome zutage gebraeht hatte. Jedenfalls s p r i e h t  das 
V o r h a n d e n s e i n  eines k o m p l i z i e r t e n  k l i n i s e h e n B i l d e s  be] den 
a n g e b o r e n e n  and frfih e r w o r b e n e n  K l e i n h i r n a t r o p h i e n  daff i r ,  
class es sieh e n t w e d e r  urn eine p r o g r e s s i v e  E r k r a n k u n g  odor  
um eine M i t e r k r a n k u n g  w e ] t o t e r  Te i l e  des Z e n t r a ] n e r v e n -  
s y s t e m s  hande l t .  B le iben  a n g e b o r e n e  und frfih e r w o r b e n e  
K l e i n h i r n a t r o p h i e n  stat ion~ir  und andore  Te i le  des Z e n t r a l -  
n e r v e n s y s t e m s  u n b e t r o f f e n ,  so sind die k l i n i s c h e n  S y m p t o m e  
z i eml i ch  sp~irl ich,  resp.  n i eh t  vo rhanden .  

Viol sehwieriger ist es be] den sp~it erworbenen Kleinhirnatrophien 
aus dem klinisehen Bilde Sehltisse auf die anatomisehen Yer~inderungen 
zu ziehen~ da in diesen F~illen schon iso]ierte Ver~inderungen des Klein- 
hirns sehwere KoordinationsstSrungen sowie andere Kleinhirnsymptome 
hervorrufen kSnnen (F~ille yon Ho]mes~ Thomas ,  :~lurri~ Ross] u. a.). 

Es scheint sogar, dass in manchen Ftillen schon gewShnliehe Alters- 
ver~inderungen des Kleinhirns genfigen~ um das klinisehe Symptomenbild 
der Kleinhirnatrophie zu erzeugen. In dieser Beziehung ]st besonders 
der Fall yon B a t t e n  interessant. Es handelte sich um einen 62jahrigen 
Mann, be] welehem seit 5- -6  Jahren Kleinhirnerseheinungen in Form 
yon KoordinationsstSrungen bestanden~ welehe zuletzt bis zur vollst~indigen 
UnmGg]iehkeit des Gehens geftihrt batten. Die klinischen Symptome 
]lessen eine Atrophie des Kleinhirns vermuten. (Der Verfasser glaubte 
n~imlieh, dass es sieh entweder um eine olivo-ponto-zerebellare Atrophie 
odor um die in die III. Gruppe der Holmessehen Klassifikation gehSrige 
Form handelte.) Be] der Sektion konnten diese Vermutungen nieht 
best~itigt werden; alle in diesem Falle gefundenen Ver~tnderungen des 
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Nervensystems entsprachen denjenigen~ we]che man fiberhaupt bei alten 
Leuten, die im Leben keine bestimmte Krankheit dargeboten haben, 
finder. Der angeffihrte Fall yon B a t t en  ist der einzige, in welehem 
die Symptome der Kleinhirnatrophie ohne entspreehende anatomische 
u beobachtet wurden. In bezug auf den Zusammenhang 
zwisehen dem Grade der EntwickelungsstSrung und der Zeit des ersten 
Auftretens der Kleinhirnsymptome ist noch folgendes zu bemerken. Es 
kann angenommen werden, dass bei geringerem Grade dieser StSrung 
sie l~mgere oder kfirzere Zeit Intent b]eiben und erst unter Einwirkung 
versehiedener ~usserer Momente sich offeobaren kann. Diese Momente 
kSnnen sehen dureh eine g rSsse re  A n f o r d e r u n g  an die Kle inh i rn~  
f u n k t i o n  gegeben sein. Vielleicht sind manche ,,ira sp~teren Alter" 
sich entwickelnde Kleinhirnatrophien yore Standpunkt der Aufb rauchs~  
t h e o r i e  (Edinger)  aus zu erkl~rem insofern eine n o r m a l e  oder  
g e l e g e n t l i c h  e rhSh te  f u n k t i o n e l l e  A n f o r d e r u n g  z u s a m m e n -  
t r i f f t  mi t  der  endogenen  M i n d e r w e r t i g k e i t  des Organs :  die 
p r i n z i p i e l l e  T a t s a c h e  der E r k r a n k u n g  is t  durch  den Verbrauch~ 
d i e A u s w a h l  d e r S y m p t o m e  durch d i e A n l a g e  gegeben.  Ausser- 
dem kSnnen vort~bergehende Krankheiten auf ein krankhaft veranlagtes 
Kleinhirn als auf einen Locus minoris resistentiae wirken und eine 
latente Veranlagung zutage bringen. Unter den ~tiologischen Momenten 
der Kleinhirnatrophien werden ziemlich hgufig die Infektionskrankheiten 
verzeichnet. Wenn man yon den rein e n z e p h a l i t i s c h e n u n d m e n i n -  

~  K l e i n h i r n l ~ s i o n e n ,  die manehmal fehlerhaft tier Gruppe 
der Atrophien und Aplasien zugereehnet werden, absieht, so lassen sich 
im fibrigen die im Anscllluss an Infektionskrankheit sich entwickelnden 
Atrophien in zwei Gruppen teilen. In die erste gehSren die FMle, in 
we]chert den mehr oder weniger unbedeutenden m e n i n g i t i s c h e n  Ver-  
~ n d e r u n g e n  eine f o r t s c h r e i t e n d e  A t r o p h i e  fo lg t ;  es sind dies 
also sekunditre Atrophien. Unser Fall V scheint dieser Gruppe zuzu- 
gehSren. ImAnsehluss an e i n e I n f e k t i o n s k r a n k h e i t  kSnnen sieh 
aber  auch p r i m g r e  A t r o p h i e n  , e n t w i c k e l n " :  ihr prim~rer Charakter 
ist darin zu sehen, dass sie yon keinen meningitischen oder enzephalt- 
tischen Ver~nderungen begleitet werden. Wie W a r r i n g t o n  und Mon- 
s a r r a t  mit Recht bemerken~ mtissen diese F~lle in der Weise erklart 
werden, dass die I n f e k t i o n s k r a n k h e i t  h ie r  nur  ein a u s l S s e n d e s  
Moment  d a r s t e l l t ,  welches eine sehon frtiher bestehende latente Dis- 
position zutage bringt. Die klinische Erfahrung lehrt, dass aueh andere 
angeborene Yeranlagungen manchmal unter dem Einfluss einer Infektions- 
krankheit sieh offenbaren. So findet man nicht selten in der Anamnese 
bei F r i ed re i chsehe r  Krankheit die Angab% dass die ataktische 
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StSrung zuerst im Anschluss an eiue Infektionskraukheit (Scarlatina, 
Influenza) auftrat. Auch hier handelt es s ich wahrscheinlich~ wie 
alas auch S t r a k o s c h  bemerkt, nur um die Offenbarung der bis dahin 
latent gewesenen Disposition, manchmal auch um eine Versehlechterung 
yon Symptomen~ welche frfiher nicht bemerkt worden waren. In der- 
selben Weise mfissen wohl auch die F'Xlle der Kleinhirnatrophie erk]~irt 
werden, welehe im Anschluss an andere schadliche Eiawirkungen auf- 
treten. Hier sind besonders die Fiille yon Rossi  und Murr i  zu er- 
w'Xhnen; in diesen beiden FS~llen gingen der Entwickelung der Kleinhirn- 
atrophie seehsw6chentliche~ resp. sechsmonatliche enteritische St6rungen 
v o r a n .  

IV. Zur  KleinhirnI)athologie. 

1. P a l a e o -  und neocerebe l l a re  Atrophien.  

2. Die  Bete i l igung der  P u r k i n j e s c h e n  Zellen an E r k r a n k u n g e n  

der  Kle inhi rnr inde .  

1. P a l a c e -  und n e o e e r e b e l l a r e  A t r o p h i e n .  

Die morphologisehe Einteilung des Kleinhirns hat in der letzten 
Zeit~ dank den vergleiehend-anatomisehen Untersuehungen yon E d i n g e r~ 
eine neue Grundlage bekommen. Diese Untersuehungen haben dazu 
gefiihrt, in dem Kleinhirn ~thnlieh wie in dem Grosshirn zwei phylo- 
genetiseh verschiedene Teile zu unterscheiden: ein schon bei niedrigeren 
Vertebraten (Viigel) vorhandenes , P a l a e o e e r e b e l l u m "  und das erst 
bei S~ugetieren auftretende , N e o e e r e b e l l u m " .  Die Entwieklung des 
Neoeerebellums~ welches als Zuwachs einer bestimmten Partie des 
Palaeoeerebe]lums entsteht, trifft phy]ogenetiseh mit dem Auftreten der 
Brfickenfasern zusammem Im menschlichen Kleinhim entsprieht das 
Palaeocerebel]um dem Warm and Floekeu, wahrend die mit Brficken- 
faseru im Zusammenhange stehenden Hemisph~ren das Neocerebellum 
darstellen. Was die zentralen Kerne des Kleinhirns~ speziell das Corpus 
dentatum betrifft~ so geh6rt dieser Tell hauptsachlich zu dem palaeo- 
cerebe]laren Apparat; er wird nut vergrSssert bei dem Hinzuwachseu 
des Neocerebellums. Die Beziehungen zwisehen Palaeo- mad Neocere- 
bellum stellt die Fig. 20 dar, welche wir aus der Arbeit yon Comol l i  
entneh men. 

Bei der Beschreibung unserer embryologischen Befunde (siehe spliter) 
bringen wir eine Reihe yon Tatsachen~ welche f/ir die Zweck~ 
miissigkeit und Berechtigung der Einteilung des KMuhirns in Nee-und 
Palaeoeerebellam spreehen. In der ontogenetischen Entwicklung wieder- 
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l~elt sieh dieselbe Aufeinanderfolge in dem Auftreten der palaeo- und 
neoeerebellaren Tell% 'welehe tiir die phylogenetisehe Entwiekhmg 
festgesteIl~ ist. Uud zwar offen~art sieh diese Reiheafolge selbst i~ 
der feineren Histogenese der Kleinhirnrinde. 

Da nun die Kleinhirnatrophien, wenigstens die meisten yon illnet~ 
eine Systemerkrankung darstellen, welehe ihre Ursaehe oft in einer Ent- 

Fig. 20. 

Frontalsehnitt durch 6in mensehliches Kleinhirn (halb sehematiseh), sehwarz: Nee- 
cerebellum (die Kleinhirnhemisph~re mit den dazu gehSrigen Strata pontis), 
hell: Paleoeerebellum, Wurm, Floeke, zen~rale Kleinhirukerne (naeh Edinger 

und Comolli). 

wicklaugsst6ru~g hat, so kgnn man erwarten, d~ss aucb hier alas Pa/aee- 
and Neoeerebellum ~ieh versehieden verhalten. 

Wenn wir yon den Ffillen absehen, in deren Besehreibung keine 
n~heren Angaben tiber die Verbreitung des Prozesses aui versehiedene 
Teile des Kleinhirns vorhanden sind 7 so lassen ~ieh die fibrigen F~.lle 
in ~wei ihrer Zahl naeh reeht ungleiehe Grappen teilen; in eine Grupp~ 
geh6reu die P~t[% in wefchen die neoeerebeHarea Teile entschiedea 
starker betroffen waren als die pxlaeoeerebellarem Die Zahl dieser F~lle 
ist ziemlieh gross: die F~ille yon Otto,  Sepil l i~ Cramer ,  Ingels~ 
S e h w e i g e r ,  V e r d e l l i ,  La l l e r aen t ,  Dugue t ,  Menzel ,  E d i n g e r -  
Neuburger~  alle Fglte yon olivo-ponto-eerebellarer Atrophie u. a.- 
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viel kleiner ist die Zahl der FMIe der anderen Grupp% d. h. solch% 

in wetchen die palaeocerebellaren Teile mehr betroffen waren als die 
neoeerebellaren. In tier ganzen uns zug~tnglichen Literatur konnten wir 
nut drei derartige F~tlle finden. Zwei yon diesen Fiillen sind yon 
M. R o s s i  und einer yon F u s a r i  besehrieben. In diesen drei F~tllen 
fehlte der Warm vollkommen, so dass eine Spaltung des Kleinhirns 
entstand, lm Falle yon F u s a r i  waren die rudiment~tren Nuclei 
dentati vorhanden; in der Besehreibung der F~ille yon R o s s i  fehlen (lie 
zentralen Kerne t). 

Wenden wit uns nun zu unseren Fallen. Bei der Bespreehung des 
Falles I konnten wir feststellen, dass es sich hier um eine Entwieklungs- 
hemmung handelt% welehe im 3.--4:. Monat des fOtalen Lebens ein- 
getreten war. Aus unseren embryologischen Untersuehungen geht anderer- 
seits hervor~ dass in diesem Stadium alas Kleinhirn nur palaeoeerebellare 
Elemente enthMt: die provisorischen Windungen and die entspreehende 
Zellendifferenzierung ist ausschliesslieh in den Gebieten yon Wurm and 

Flocken vorhanden, wS.hrend die ganze iibrige Hemisph~trenoberflaehe 
keine Spuren yon Faltungen aufweist. Im Nucleus dentatus zeigt nut 
(tie mediale Partie beginnende Faltung. Wenn nun die Entwiekhmg 
des Kleinhirns in diesem Stadium gehemmt wird~ wo nut palaeocere- 
bellare Teile entwiekelt sind~ so ist es verstlindlich, dass im betreffenden 
Falle die neoeerebellaren Gebilde entweder fehlen oder hoehgradige 
Veranderungen aufweisen miissen. So ist es in unserem Falle I ge- 
schehen: bier sind die palaeoeerebellaren Elemente (Warm, Nueleus 
dentatus) mehr oder weniger erhalten, w~thrend die neecerebellaren 
vollkommen fehlen (Brfiekenarme und Hemisph~trenrinde). Aueh im 
Falle II waren die palaeocerebellaren Teile weniger betroffen als die 
neoeerebellaren. Wenigstens konnten wit mit Sicherheit konstatieren 7 

1) Einer yon den von g o s s i  beschriebonen Fiillen ist in der Beziehung 
interessaut, dass bier trotz Fehlens des Warms, eine sog. ,Fossa vermiana" in 
dem Os occipitalevorhanden war. Diese Fureh% die bei manchen Tierarten regel- 
mS~ssig vorhanden ist~ kommt beim Menschen nur in den Piillen der Hypertrophic 
des Wurms~ bezw. Unterentwiel~elung der HemispMren vor. Es liegt infolge- 
dessen die Annahme nahe, dass im Palle yon g o s s i  der Atrophic des Warms 
eine Hyportrophie desselben vorangegangen war~ sonst wfirde class Vorhanden- 
sein der Fossa vermiana schwiorig zu erkliiren sein. Wie bekannt, folgen bei 
den angeborenen Kleinhirnatrophien die Knochen der hinteren SchSAelgrubc 
in ihrer Konfiguration den Veriinderungen des Kleinhirns (Fiille yon Anton~ 
G o u l d  u. a.); w~re also im Fallo yon Ross i  das Fehlen des Wurms ein an- 
geborenes~ so mtisste man eher eine Knoehenwucherung als eine Grubenbildung 
in dem dem Warm entsprechenden Gebiete erwarten. 
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dass die Windungen des Wurms besser erhalten waren, als die.jenigen 
der Hemispharen; ausserdem war die Floeke (beiderseits) fast voll- 
kommen yon dem atrophisehen Prozesse versehont. (Vgl. Fig. 9.) Im 
Falle I l I  konnten keine deutliehen Untersehiede in dem Grade der Ver- 
~nderungen der palaeo- und neoeerebellaren Teile konstatiert werden. 
Im Falle IV seheinen die palaeoeerebellaren Teile entsehieden mehr 
betroffen zu sein, als die neoeerebellaren: die eentralen Kerne mit 
ihrem Fasersystem sind~ obwohl nieht stark~ so doeh deutlieh ver~indert; 
Wurm und Floeken sind in demselben Grade betroffen wie die tibrigen 
Teile der Rinde. Eigenttimlieh ist die Verteilung des atrophisehen 
Prozesses in der Rinde. Hier waren~ wie sehon erw~hnt~ nur die basalen 
Lamellen atrophiseb, wiihrend die peripherisehen vollkommen intakt 
geblieben waren. Wie unsere embryologisehen Untersuehungen zeigen 
(s. u.)~ gehen die basalen Teile der Liippehen in ihrer Histogenese den 
peripherisehen voran. Es kann daher vermutet werden, dass die 
Untersehiede in dem Grade tier Veranderungen der basalen und peri- 
pherisehen Lamellen im Falle Iu dureh die Zeit des Eintretens tier 
sehftdliehen Wirkung bedingt wurden. Als festgestellt kann aber diese 
Annahme nieht betraehtet werden. 

Wenn wit yon den Fallen absehen~ in denen die neo- und palaeo- 
eerebellaren Teile ziemtieh gleiehm~tssig betroffen waren~ und nur 
diejenigen in Betraeht ziehen, in welehen die genannten Elemente in 
versehiedenem Grade liidiert waren~ so ergibt sieh aus unseren Be- 
traehtungen, dass in tier fiberwiegenden Mehrzahl der Fglle es sieh um 
eine verhliltnismfi, ssige Intaktheit der palaeoeerebe]laren Elemente bei 
deutliehen u der neoeerebellaren hxndelt. I)as nmgekehrte 
Yerhalten ist reeht selten: ausser unserem Fall IV~ der iibrigens in 
dieser Beziehung nieht ganz typiseh ist~ gehOren hierher~ wie gesagt, 
ant zwei Falle yon Rossi  und einer yon Fusar i .  

Die meisten F~tlle mit tiberwiegender L~ision der neoeerebellaren 
Teile k6nnen dutch die Tatsaehe erklgrt werden~ dass bei  m a n e h e n  
a n g e b o r e n e n  K l e i n h i r n a t r o p h i e n  d e r  p a t h o l o g i s e h e  P rozes s  
wghrend  des S t a d i u m s  e i n w i r k t ,  wo die p a l a e o c e r e b e l l a r e n  
Te i le  sehon a n g e l a g e r t  s ind;  diese sehon angelagerten Elemente 
k6nnen dann yon dem pathologisehen Prozesse weniger beeinflusst 
werden~ als die w~thrend der Einwirkung des seh~tdliehen Moments sieh 
entwiekelnden neoeerebellaren Teile. Diese Erkl~rung passt z. B. ffir 
nnseren Fall I. 

Es gibt abet Fglle, in welehen der pathologisehe Prozess sieher 
spliter entstanden ist und trotzdem leiden die neoeerebellaren Teile mehr 
als die palaeoeerebellaren. Ftir dieErkl~rung dieserFitlle ist unsererAnsieht 



144 H. Vogt und ~l. Astwazaturow~ 

naeh die Tatsaehe heranzuziehen, dass die n e o e e r e b e t l a r e n  E l e m e n t e  
w e n i g e r  widerstandsflihig s ind als  die p a l a e o e e r e b e l l a r e n .  

2. D i e B e t e i l i g u n g  der  P u r k i n j e s e h e n Z e l l e n  a n E r k r a n k u n g e n  
der  K l e i n h i r n r i n d e .  

Was die Einzelheiten der histologisehen Ver~inderungen der Klei~- 
hivnrinde betrifft~ so wiesen die Autoren yon jeher darauf hin~ dass 
die P u r k i n j e z e l l e n  dasjenige Element darstellen, welches bei atrophi- 
sehen Prozessen zuerst~ resp. am stiirksten zu leiden pflegt, gs sind 
sogar ziemlieh viele Fitlle sowohl prim-Xrer wie sekund~rer Atrophien 
bekannt, in welehen die Parkinjezellen versehwunden, resp. hoehgradig 
vermindert und degeneriert waren, wlihrend die anderen Rindenelemente 
kein% resp. keine erhebliehe Ver~tnderungen aufwiesen. Naeh A b r ik  o s o w 
zeigen die Parkinjezellen nieht nurm, ter den Kleinhirnelementen, sondem 
unter den Elementen des ganzen Gehirns die gr6sste Vulnerabilitrtt. 
Aueh G. H o l m e s  sehreibt den Parkinjezellen die grSsste VulnerabilitS~t 
unter dell Elementen des gleinhirns zu. Nit geeht bemerkt aber dieser 
u dass aus dieser Tatsaehe keineswegs der Sehluss zu ziehen 
sei, dass in jedem Falle yon prim~trer Kleinhirnatrophie die Parkinje- 
zellen zuerst betroffen werden mfissen. 

Von unseren F~tllen spreehen ffir eine gr6ssere Vulnerabilitlit der 
Purkinjezellen die Fiille IV und V. In diesen beiden Fgllen konntel~ 
an den Uebergangsstellen zwisehen atrophisehen und normalen Tei]ea 
solcbe Gebiete gefunden werden~ wo die Purkinjezellen vollkommen 
fehlten~ resp. stark degeneriert waren~ w~ih,'end andere Rindene]emente 
ziemlieh gut erhalten waren. Demgegenaber sind im Fa l le I l I  trotz 
hoehgradiger Atrophie der Kleinhirnrinde (Versehmalerung der Noleknlar- 
sehieht~ Verdii~mung der KOrnersehieht) die Purkinjezellen~ obwohl ver- 
itndert, nieht aber in der Zahl vermindert. Besonders beaehtenswert in 
dieser Beziehung ist dieser Fail (III) deshalb~ well es sieh hier sogar 
um eine Vermehrung der Purkinjezellen bei erheblicher Atrophic der 
anderen Elemente des Kleinhirns handelte. (Fig. 3, Tar. Ill.) 

Die Veri~nderungen des Markfasersystems der Lappchen schienen in 
unseren Fallen mit dem Zustand der Purkinjezellen in Zusammenhange 
zu stehen. Diese aueh yon anderen Autoren (Cramer)  verzeiehnete 
Erseheinung trat besonders deutlich im Falle lII hervor, wo die ~'lark- 
fasern trotz einer hoehgradigen Atrophie der Molekular- und KSrner- 
sehicht erhalten waren; dabei waren aueh die Purkinjeze]len erhaltea 
(Fig. 3 7 Taft III). 

Ausser rein degenerativen VerSmderungen der Purkinjezellen finden 
sieh in manehen P~!leu yon Kleinhirnatrophien verschiedene Formen 
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yon Lage- und Strukturabnormit~ten~ welehe besondere Beaehtung ver- 
dienen. Die Bedeutung dieser Ver~tnderungen ]iegt darin~ dass sie als 
Ze ichen  der fSta len  E n t w i c k e l u n g s s t S r u n g  betrachtet werden 
kSnnen. Wenn wir von den groben heterotopisehen Verlagerungen der 
Purkinjeze]len im Falle I absehen~ so sind die als fStal zu betraehtenden 
Ver~tnderungen der Purkinjezellen in den Fallen II und II[ zu finden. 
lm Falle II handelt es sich um Verlagerung der genannten Zellen in 
die Molekular- und KSrnersehieht; dabei fallen neben den degenerierten 
Zellen solche auf~ die keine Zeiehen der Degeneration aufweisen, sondern 
durch ihre abnorme Form charakteristiseh sind: besonders eigentiimlieh 
sind pyramidale und polygonale Zellen (Fig. 4, Tar. III). Es ist kaum zu 
bezweifeln, dass diese Veriagerungen und Konfigm'ationsanomalien nur 
im Stadium der Entwickelung der Parkinjeze]len entstehen konnten. 
Im Falle III slnd keine Verlagerungen der Purkinjezellen zu verzeiehnen. 
Wie in der anatomischen Beschreibung erw~thnt wurde, lagen die Pur- 
kinjezellen in der ,Tiefe der K6rnerschicht"; sie sind n~mlich yon den 
kleinen runden Zellen umgeben~ we]ehe mit denjenigen der KSrner- 
schieht verschmelzen, in die nS, here Betrachtung dieser Zellen gehen 
wir sp'ater ausftihrlicher ein; wir werden dann sehen, dass dieses Aus- 
sehen und diese Lagerung der Purkinjezellen einer bestimmten Zeit der 
fStalen Entwiekelung der gleinhirnrinde entsprieht. 

Die groben Entwickelungsst6rmlgen der Purkinjezellen, welche in 
unseren Fallen II und III beobaehtet wurden, verdienen~ wie gesagt, des- 
halb Beachtung, well sie als ein Ausdruck der fehterhaften Anlage der 
Kleinhirnrinde und als anatomisehe Grundlage der ,angeborenen Minder- 
wertigkeit" des Kleinhirns betrachtet werden kSnnen. 

Neuerdings hat man darauf aufmerksam gemaeht (Strliussler~ 
Trapet~ Rondoni)~ dass die Verlagerungen und Unterentwickelung der 
Pnrkinjezellen sehr deutlieh auch bei anderen Krankheiten zutage treten~ 
iu welchen die angeborene Veranlagung eine grosse Rolle spielt (,Ju- 
venile Paralyse). 

Um der Frage yon den Ver~tnderungen der Purkinjezellen bei Ent- 
wiekelungshemmung ngher zu treten~ haben wir Kleinhirne yon Idioten 
(ira ganzen 40 FNle) histologisch untersueht und zwar yon F~tllen~ bei 
denen eerebellare BewegungsstSrungen nicht ve,'zeichnet waren. In 
manehen dieser F~tlle konnten dieselben Ver~tnderungen der Purkinjezellen 
(Verlagerungen) konstatiert werden. Besonders deutlich waren aber 
diese Yer~nderungen tier gleinhirnrinde in einem Falle yon ausgedehnter 
poreneepha]ischer Veranderung des Grosshirns. Wegen des Interesses, 
welches dieser Fall auch ftir die Frage der gekreuzten sekundgren Klein- 
hirnhemiatrophie darbietet, m6ehten wir ihn hier kurz anf/ihren. 

Archly f. Psyehiatrie.  Bd. 49. Heft  1. 10  
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F a l l  u Hans G.~ 10 Monate air, in tier dritten Lobonswoche [(rgmpfe, 
/cam dehalb iris Krankenhaus. Mutter gesund, Vator schweror Neurasthenike% 
mehrore gesunde Gosehwistor. Die Goburt dos Pat. ist ohne StSrung vorlaufen. 
In don ersten Lobenswochen war das Kind gesund, auch die Erni~hrung und 
die kSrperlie.ho Entwickolung waren his dahin ungostSrt. Im Alter von vier 
Wochen folgendor Status: Kri~ftiges Kind, kein Fiebor, schreit vie% inncro 
Organe gosund. Allo 10 Minuton Anfall yon kurzschlg~gigon Zuckungon der 
Arme und Boine, zuwoilon auch dos Gosichts. In der Polgczoit hSrten die klo- 
nischon Zuckungen auf~ das Kind wurdo ruMger und schliof viol. Die Tem- 
poratur bliob konstant normal~ dagogen wurdo in den folgenden Wochen die 
Nahrungsaufnahme schloehtor, es wurdo immor schwiorigor das Kind aus dom 
Sehlaf zu wecken~ os maehte kaum Saugbewegungen. Der zunehmondo lethar- 
gischeZustand machte dieErnShrung immor schwiorigor, dasKind war schliess- 
lich iiborhaupt kaum aus soinem Dauorschlaf zu weoken, zeitweilig erlosch der 
Sang- und Schluckreflex vollst~indig. Im Alter yon etwa 10 Wochon tri~t 
fo]gondo Erschoinung' auf: Leichtos Zusammenzuckcn dos ganzen KSrpers bei 
mcohanischen geizon~ z. B. schon bei Klopfon arts Bert. Ab and zu kurz- 
dauerndo Zuckungen dor Extremit~ten, sehr gesteigerter doppolseitiger Fuss- 
und Patollarklonus ~ sp~ter anoh Ellbogenklonns. Die damals ausgoffihrte 
Untorsuchung der Angen orgibt Atrophic bolder Optici~ schnell auftretende 
und dann wieder vorschwindendo Pareso im Goblet des linken FaziMis. Vom 
6. Lobonsmonat an entwickelton sich zunohmonde Spasmen dor Adduktoren, 
dann dot Extonsoron, des Oborschenkols, tier Untersehenkolbeugor, tier Ober- 
armbougor; gleichzoitiges Vorschwinden der klonischen Zuckungen, Wiedorkehr 
des Snug- und Schlnekrefloxos. Tomperatur normal~ KSrpergewich% wie in 
den ersten Lobenswoehen, fast konstant. Das Kind schlief bestiindig~ nach 
starken P~eizen loises Wimmorn. Auffallend friihzoitigor Knoehenverschluss 
tier Fontancllon und NS~hto. Im folgonden Monat gehen die Spasmen auf die 
Rumpfmuskulatur fibcr~ die vorhor, ebonso wio dioHalsmuskulatur vSllig hypo- 
tonisch waron. Verbioguug des KSrpors nach links. Starres Fosthalten dioses 
Zustandes~ auch worm man das Kind an den Schultern in die HShe hob. In 
den folgcndonWochen reagiert das Kind fast nur nooh duroh eine Art GS, hnen~ 
kcino Abwehrbewegungon. Im 9. Monat Erkrankung an Bronchitis, trotz 
starker Dyspnoe Fortdauer dor Lethargi% Fieberstcigung und Ted im 10. Monat. 
Therapeutiseh w~ron Jod und Snblimat ohno Erfolg angewondet worden. 

S e k t i o n :  Ausgodehnto Bronchitis. Sch~dclsektion: Hatter, stark ver- 
knScherter Sch~dol~ NS~hte massiv verknSchert~ grosse Pontanollen fast vSllig 
geschlossen, die Dura mit tier Schgdoldeoko lest vorwachson. Gofiisse und 
Sinus in der SchS~dolhShle sohr eng. Etwa 300 ccm gelbliche Klfissigkeit um- 
geben das Gehirn, die HirnhShlc viol grSssor als das Gehirn. Die linke Hemi- 
sphi~re vSllig goschrumpf% sic bestoht aus einem loergamentartigen Blatt, das 
wio eine zusammengeknitterte Papiertfite aussieht; iihnlichor Zustand im hin- 
teren Tell tier rechton Hemisphere, naeh vorn goht hier die geschrumpfte Him- 
masse, untor allmiihlichor Verfgrbnng iiber in den normalen Tel% der nut den 
reehten Stirnlappen und die vorderen Teile dos rechten Schli~fen- und SeheiteI- 
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lappens umfasst. Keehte Kleinhirnh~ilfte stark geschrumpft, blattartige Win- 
dungen~ Medulla und t~iickenmark sehr klein. 

Fig. 9-1. 

Gehirn mit hoohgradiger Atrophic tier linken Hemisphi~re, progressiv im Laufe 
des ersten Lebensjahres entstanden. Am gleinhirn die reehte Hemisphere 

(r. K1.) atrophiseh. 

Die mikroskopische Untersuchung ergab Vergnderunge% welche for der- 
artige FS~lle iiberhaupt charakteristisch sind. Auf der linken, der vollstg~ndigen 
ZerstSrung derGrosshirnhemisphiire entsprechenden Seite war der Nucleus ruber 
stark degeneriert; im Pons fehlten auf dieser Seite die Pyramidenbahnen, die 
Zellen des Ponsgrau waren sehr sp~irlieh ; auf der rechten Seite fehlten die Pons- 
strata. In der Oblongata bestand Degeneration der Pyramidenbahn auf der 
linken Seite und Atrophic beider Oliven. Obwohl makroskopisch die rechte 
Kleinhirnhemisphiire viel mehr gelitten zu haben scheint, sind die mikroskopi- 
schen Vergnderungen auf beiden Seiten ziemlich gleich. Beide Nuclei dentati 
mit ihren Fasersystemen sind deutlich degeneriert. In tier Rinde des Klein- 
hirns f/illt das Vorhandensein der oberflgchlichen K~rnerschicht auf. Und zwar 

10" 
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erreieht diese Sehieht eine dem Alter des Kranken nieht entspreehende Breite: 
3 bis 5 Zellenreihen. Wie bekannt verschwindet im 10. Lebensmonat die ober- 
llgehliehe I(Srnersehieht vollkommen oder ist nut noeh in Spuren vorhanden. 
Die Molelmlarsehicht zeigt keine Versehmalerung; die K~irnersehicht ist stellen- 
weise atrophiseh und zellenarm. Der Zustand der einzelnen Purkinjezellen isg 
ungleich: in allen Lgppehen finder man viele normMe and gut entwiel~elte 
ZelIen; neben ihnen sind aber verschiedene Formen yon unterentwiekelten und 
deformierten Zellen zu konstatieren; besonders zahlreieh sind die s p i n d e l -  
f~rmigen and  p y r a m i d a l e n  P u r k i n j e z e l l e n  vorhanden. Manohe von 
diesen Zellen sind t ief  in die KSrne r seh i eh t  verlagert (Fig. 22). 

Fig. 9~2. 

lLindenbiid aus dem Kleinhirn Fig. 21, Grenze der Ki~rner-und Molekularsehicht, 
P. pyramidenf~rmige Purklnjesehe Zelle, fief in die t{brnersehieht verlagert. 

Ausser dem Zusammenhang zwisehen den Klein- und Grosshirn- 
ver~tnderungen in diesem Falle, bestand eine Hemmung der Ent- 
wieklung der Kleinhirnrinde, worauf mit Sieherheit der Zustand 
der oberfl~ehliehen K6rnersehieht hinweist. Dabei zeigten die Pur- 
kinjezellen dieselbe Struktur und Lageabnormit'~ten, welehe wir 
bei den kongenitalen Atrophien als Nebenerseheinung konstatieren 
konnten. Dieses Verh~ltnis seheint unsere Annahme zu best~tigen, 
dass die  V e r l a g e r u n g  de r  P u r k i n j e z e l l e n :  sowie  s p i n d e l -  
f 6 r m i g e  und  p y r a m i d a l e  K o n f i g u r a t i o n d e r s e l b e n  a l s Z e i e h e n  
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e iner  f e h l e r h a f t e n  Anlage  der K l e i n h i r n r i n d e  zu be t r aeh t en"  
sind und ffir die a n a t o m i s e h e  D i f f e r e n t i a l d i a g n o s e  zwischen 
a n g e b o r e n e n  und e r w o r b e n e n  K l e i n h i r n a t r o p h i e n  yon Be- 
deu tung  sein kSnnen. 

V. Zur Frage der Atrophie der Oliven. 

Eine grosse Bedeutung nnter den anatomisehen Begleiterseheinungen 
der Kleinhirnatrophie beansprueht die Frage nach den Yerlinderungen 
der Oliven; ein Tell dieser Affektionen zeigt systematiseh die Beteili- 
gung der Oliven,'n~tmlieh die als ,,olivo-ponto-eerebellare" Atrophien 
bezeiehneten Systelndegenerationen. Wenn man aber genauer die in 
der Literatur vorhandenen FSlle der Kleinhirnatrophien studiert, ~o sieht 
man, dass die Zahl der F~ille, in welehen die Oliven mitbetroffen waren, 
bei weitem die Zahl der in die genannten drei Gruppen gehSrigen Fiille 
fiberwiegt. Eine ganze Reihe yon Fgllen, welehe gar nieht in diese 
Gruppen eingereiht werden k6nnen, zeigten mehr oder weniger starke 
Ver~inderungen der Oliven. (Die F~ille yon Mingazzini ,  Cramer ,  
Mesehede,  Moeli ,  Fusari~ E d i n g e r - N e u b i i r g e r ,  R o y e t - C o l l e t ,  
Sp i l l e r ,  Sehu l t ze ,  H a m m a r b e r g ,  Sehweige r ,  L a l l e m e n t  u. a.) 
Aueh bei den sogenannten gekreuzten, sekund~iren (naeh Atrophie der 
Grosshirnhemisphftren entstandenen) Kleinhirnhemiatrophien wurden 
Ver~inderungen der Oliven beobaehtet. (v. Monakow, Mingazzin i ,  
Cornelius~ Mott und Tredgold) .  Nit diesen pathologisehen Be- 
funden stimmen aueh die experimentellen Erfahrungen iiberein, indem 
naeh ZerstSrung der Kleinhirnhemisph~tren aueh die Oliven degeneriert 
(Thomas u. a.) gefunden werden. Wenn aueh somit die sekund~tre 
Ver~nderung der Oliven naeh Kleinhirnl~tsionen zweifellos bewiesen ist, 
so sind doeh die genaueren Verh~ltnisse dieser Erseheinung noeh nieht 
festgestellt. 2~aeh tier herrsehenden Meinung hat die Verbindung 
zwisehen Kleinhirn und Oliven aussehliesslieh o l i v o f u g a l e  Riehtung~ 
und zwar sollen die olivaren Bahnen in der Rinde des Kleinhirns 
endigen. Um nun yon diesem Standpnnkt aus die naeh Kleinhirn- 
l~isionen auftretenden Olivenveriinderungen zu erkl~iren, nehmen dfe 
Autoren (Thomas ,  Ho lmes )  an, dass es sieh hier um eine retrograde 
Atrophie ,,%action 5. distance ~ handelt. Dabei wird betont, dass die 
retrograde Atrophie der Oliven dureh die Ver~nderungen der ko r t i -  
k a l e n  Elemente bedingt wird. 8o weist Thomas  daraufhin, dass  
,,rein kortikale L~isionen des Kleinhirns zu einer retrograden Atrophie 
der Oliven fiihren." Als Beispiele dafiir erw~hnt der Verfasser ausser 
seinen zwei F'Xllen diejenigen yon Menzel und Arnd t  (alle diese 
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F~tlle sind sparer in die olivo-ponto-cerebellare Gruppe eingereiht 
worden). 

Auf Grand der angefiihrten Annahme mtisste man erw~rten, class 
jede mehr oder weniger ausgedehnte Atrophie der Kleinhirnrinde eine 
Degeneration der Oliven zur Folge haben miibste. Diese Regel hat 
abet viele und wesentliehe Ausnahmen. Und da eben unsere zwei 
Falle (I and II) ill einem auffallenden Widersprueh mit dieserAnnahme 
stehen, so mSehten wir diese Frage n~herer Bespreehung unterziehen, 
um so mehr als das Verhalten der Oliven bei Kleinhirnatrophien fiir 
die allgemeine Auffassung yon den olivo-eerebellaren Verbindungen 
nieht ohne Bedeutung ist. Im vollkommenen Widersprueh zu der 
Annahme, dass die Kleinhirnrindenl~ision eine retrograde Degeneration 
der Oliven hervorrufen soll, steht unser Fall I. Es handelt sieh hier 
zweifellos um eine angeborene Hypoplasie des Kleinhirns. Yon der 
Kleinhirnrinde sind fast ausschliesslieh die Wurmpartien erhalten~ 
welche zudem ganz deformiert und atrophisch sind; ohne jede Ueber- 
treibung kann man sagen, dass hier die Kleinhirnhemisph~renrinde 
nieht nur so gut wie vollkommen, im biologisehen Sinne jedenfalls 
vollkommen fehlt~ sondern aueh dass sie nie vorhanden gewesen ist; 
die Patientin ist 43 Jahre alt gestorben, ein Zeitraum, weleher ffir die 
retrograde Atrophie doeh vollkommen geniigend ware. Wenn man 
alle diese Ergebnisse in Betraeht zieht, so ist unser Fall I yon dem 
Standpunkt der Abhiingigkeit der Oliven yon den Veranderungen der 
l~inde des Kleinhirns vol]kommen unverstandlieh, weil, wenn diese 
Meinung riehtig ware, man bei so hoehgradigem und dauerndem 
Kleinhirnrindendefekt irgend welehe Ver~nderungen der Oliven erwarten 
mfisste. Die letzteren aber, wie das schon in der anatomisehen Be- 
sehreibung des Falles erw~hnt ist (s. Fig. 1)~ waren vollkommen 
normal. Aueh nnser Fall II bietet einen bedeutenden Widersprueh zur 
Leh're yon der retrograden Atrophie de,-Oliven naeh Lasionen der 
Kleinhirnrinde. Obwohl in diesem Falle die Rinde erhalten war~ so 
zeigte sie doeh sehr hoehgradige Ver~tnderungen: keine einzige Lamelle 
weist normale Verh~ltnisse auf; nile Sehiehten sind atrophiseh, die 
Purkinjezellen sind deformiert und verlagert; die weisse Substanz der 
Lappehen ist fast vSllig degeneriert. Aueh hier handelte es sieh um 
eine ziemlieh lange dauernde Erkrankung, und dabei waren absolut 
keine Veranderungen in den Oligen vorhanden. (Fig. 8.) 

Unsere Fi~lle I u n d  II, in welehen trotz vollkommenen Fehlens resp. 
hoehgradiger Atrophie der Kleinhirnrinde die Oliven unverandert waren, 
stehen nicht allein. Ein derartiges Verhalten ist aueh sehon von anderen 
Autoren beobachtet worden. In dem schon zitiertem Falle yon Dega-  
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hel lo und Spanga ro ,  in we]chem es sich um eine bedeutende Atrophie 
der Kleinhirnrinde (beim I-hnde) handelte, konnten die Autoren ~trotz 
besonders darauf gerichteter Aufmerksamkeit", keine Ver~nderungen in 
den Oliven konstatieren. In dem Falle yon Fusar i  fehlte das Klein- 
him :,fast vollkommen"~ dabei waren die Oliven nut verk]einert. Aueh 
Russel  hat auf Grund eines Falles darauf aufmerksam gemacht, dass 
eine hochgradige Kleinhirnrindeaatrophie ohne Verlinderungen der 0liven 
verlaufen kann. Die angefiihrten F~lle zeigen mit Sicherheit~ dass die 
A t r o p h i e  der K l e i n h i r n r i n d e  wie a u s g e d e h n t  sie auch sei, 
an und fiir sich n ich t  ausreicht~ um Ver~nderungen  der Oliven 
he r vo rzu r u fen .  Andererseits konnten wir schon an der Hand unseres 
eigenen Materials uns davon iiberzeugen, dass die Veranderungen der 
Oliven bei relativ unbedeutender Atrophie der Kleinhirnrinde vorhanden 
sein kSnnen. Als Beispiel daftir kann unser Fall IV dienen. Hier 
waren die Ver~nderungen der Kleinhirnrinde keine erheblichen; eine 
grosse Zahl der Lamellen (die peripherisehen) waren vol]kommen normal; 
andere (die mitt]eren) sind wenig verandert; und nut die basalen Lamellen 
sind stark degeneriert. Jedenfalls kann man mit Sicherheit annehmen, 
dass der Fall IV in bezug auf den Zustand der Kleinhirnrinde um eiu 
vie]laches der Norm nlther steht, als die P~l]e I und II. Und eben in 
diesem Falle IV, wo man am wenigsten die Atrophie der Oliven er- 
warren konnte, waren sie obwohl nieht hoehgradig, doch ganz deutlich 
degeneriert. Aus der Zusammenstellung dieser drei F~l]e (I, I[ und IV) 
mussten wit den Schluss ziehen, dass die Veriinderungen der 0liven 
nieht dureh Ver/inderungen der Rinde, sondern durch irgendwe]che 
andere Faktoren bestimmt werden miissen. Die weitere Beurteilung 
unserer Falle hat uns zum Schlusse geffihrt, dass den genannten Paktor 
der Zustand der Nuclei dentati bilden muss. In unserem Falle I 
waren yore ganzen Kleinhirn eigentlich nur die Nuclei dentati normal 
und dabei waren auch die Oliven ohne jegliche Ver/~nderung. Ebenso 
sind auch im Falle II, wo trotz hochgradiger Atrophie der Kleinhirn- 
rinde die Oliven unver~ndert waren, die Nuclei dentati unver~ndert ge- 
funden wordeu. Demgegentiber bestanden im Falle IV, wo bei relativ 
unerheblicher Ver/inderung der Kleinhirm'inde die Atrophie tier 0liven 
beobachtet wurde, auch Ver~tnderungen der Nuclei dentati. Aus diesen 
Tatsachen lag es nahe den Schluss zu ziehen~ class die bei K l e i n h i r n -  
a t r o p h i e n v o r k o m m e n d e n V e r / ~ i n d e r u n g e n d e r O l i v e n  dann vor- 
handen  sind,  wenn die Nuclei  den ta t i  m i tbe t ro f f en  sind. Mit 
dieser Annahme stimmen auch andere F~lle tiberein. So waren die 
Nuclei dentati auch im Falle yon D e g a n e l l o - S p a n g a r o  erhalten, in 
welchem wie erw~hnt trotz der Kleinhirnrindenatrophie die Oliven sich 
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unvergndert erwiesen. Im Falle yon F u s a r i  mit sehr erheblicher 
Aplasie des Kleinhirns (vollkommenes Fehlen des Wurmes, hochgradige 
Reduktion der I-Iemisph~ren) waren die Nuclei dentati vorhanden, nut 
verkleinert; der linke Nucleus dentatus war besser als der reehte ent- 
wickelt~ und dementspreehend war die gekreuzte rechte Olive grgsser 
als die linke. Russe l  hat sehon frfiher (1895) aus der Nebeneinander- 
stellung seiner zwei F~tlle den Schluss gezogen, dass die Atrophic der 
Oliven von den Vergnderungen der Nuclei dentati abhSngig sei, da er 
diese Atrophic nut in dem Falle beobachtet hatte, in welchem aueh 
der Nucleus dentatus mitbetroffen war. Ffir die Annahme der Ab- 
h~ingigkeit der Oliven yon den Nuclei dentati sprieht auch die 
Tatsaehe, dass der Grad der Olivenvergnderungen nicht demjenigen tier 
Kleinhirnrinde~ sondern der Nuclei dentati proportional ist. hn Falle 
yon S e h u l t z e  war die atrophisehe Versehmglerung der Kleinhirnrinde 
ganz unbedeutend (9 em die grSsste Breite); dabei aber erhebliche 
Atrophic der Oliven, und dementspreehend zeigten die Nuclei dentati 
hoehgradige Veranderungen (Atrophic, Gefgssunterentwickelung, Kalk- 
ablagerung). Die st~trkste Atrophic der Oliven~ welche wir fiberhaupt 
finden konnten~ war im Falle Le jonne  und L h e r m i t t e  vorhanden. 
Hier wiederum war die Kleinhirnrindenatrophie keine besonders gross% 
es wurden abet hoehgradige Ver~nderungen der Nuclei dentati kon- 
statiert. 

Aus der Zusammenstellung der in der Literatur vorhandenen FMle 
konnten wit fiberhaupt feststellen, dass es ke inen  Fa l l  gibt~ in 
we lchem bei der  V e r ~ n d e r u n g  des Corpus  d e n t a t u m  die ge-  
k r e u z t e  Ol ive  n o r m a l  g e b l i e b e n  w~re. 

Auch anderweitige Erkrankungen des Nucleus dentatus bestgtigen 
diesen Satz. So war z. B. im Falle yon Sande r  der Nucleus dentatus 
auf der reehten Seite dutch ein Gliosarkom zerstSrt, dabei war ,die 
linke Olive versehwommen". 

Einen Beweis der Abh~ingigkeit der Olivenver~inderungen yon der 
tlinde des Kleinhirns sah man darin, dass diese Ver~inderungen aueh 
bei den sekundgren gekreuzten Kleinhirnatrophien (,cerebro-cerebellare 
Atrophien") beobachtet wird. Es sei aber darauf hingewiesen, dass in 
solchen F~illen aueh die Nuclei dentati an den Kleinhirnver~tnderungen 
teilnehmen (Fglle yon Mingazzini~ v. Monakow,  Ko t sehe tkowa~  
Corne l ius ,  Mott  und T r e d g o l d  u.a.). Infolgedessen spreehen diese 
Fglle gar nieht gegen die Annahme, dass die Olivenatrophie yon der 
Lgsion der Nuclei dentati abhgngig sein kann. Uebrigens ist darauf 
hinzuweisen, dass die Ver~tnderungen tier Oliven bei den eerebro-eere- 
bellaren gekreuzten Atrophien auch unabhfingig yon dem Kleinhirn dutch 
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die abs/eigende Degeneration der Bechterewschen zentralen Hauben- 
bahn zustande kommen kiinnen. 

Die bisher angefiihrten Tatsachen ]assert sich in folgenden Satzen 
z usammenfassen: 

1. Es g ib t  Fa l le  yon K l e i n h i r n a t r o p h i e n ~  in we lchen  bei 
h o c h g r a d i g e r  A t r o p h i e  der Rinde des K l e i n h i r n s  die Ol iven  
unverf~nder t  s ind;  in a l len  d i e s e n F a l l e n  ist  auch d e r N u c l e u s  
den t a tu s  unve r~nde r t .  

2. In  a l len  F a l l e n  ~on K l e i n h i r n a t r o p h i e n ,  in welchen  
die Nuc le i  d e n t a t i  m i t b e t r o f f e n  sind~ sind anch  dis  Ol iven  
a t roDhisch .  

3. Der Grad  der Ve r~ nde rungen  der  Ol iven  is t  d e m G r a d e  
der  V e r a n d e r u n g e n  der Nucle i  dentat i~ n i ch t  dem Grad der  
V e r ~ n d e r u n g  der K l e i n h i r n r i n d e  p r o p o r t i o n a l .  

Es liegt nahe, aus den angeffihrten S~itzen den Schluss zu ziehen, 
dass die Atrophic der Oliven ein fiir allemal yon der Lfision der Nuclei 
dentati abhangt. Ehe wir abet das annehmen~ mfissen wit noch einige 
Falle besprechen~ welche diesem Sehlusse zu widersprechen scheinen. 
Es gibt namlich Falle~ in welchen die Oliven atrophisch sind, trotz 
normaler Nuclei dentati. Dieses u zeigen alle Fa]le yon olivo- 
ponto-cerebellarer Atrophie, ferner die Falle yon G. Ho lmes  und 
Schweiger .  Die olivo-ponto-cerebellarea Atrophien haben, wie schon 
erwahnt~ T h o m a s  zur Annahme geffihrt~ dass ffir die Olivenver'~inde- 
rungen die Atrophie der Kleinhirnrinde genfgend ist. Diese Falle zeigten 
deutliche Atrophie dcr O]iven bei ,relativer lntegritat der Nuclei dentati". 
In der Tat sind in diesen Fallen die Veranderungen der Corpora dentata 
entweder gar nicht vorhanden oder so unbedeutend, dass sie kaum als 
Ursache der Olivenveranderungen betrachtet werden k6nnen. Auch im 
Falle yon Holmes  waren die Nuclei dentati unverfindert; es ist abet 
darauf hinzuweisen~ dass nach den Bildera hier die ausseren Vliesse 
ganz deutlich degeneriert waren~ auch hier also war die Integritftt des 
Nucleus dentatus nur eine relative. [m Falle ~on S c h w e i g e r  war der 
,Nucleus dentatus mit den denselben umgebenden Fasern vollkommen 
intakt". Bei der Bem'teilang seines Falles zieht S c h w e i g e r  die An- 
nahme der Autoren in Betracht~ dass die olivo-cerebellaren Bahnen im 
Wurm endigen. Diese Annahme wird durch seinen Fall nicht bestatigt. 
Der Verfasser halt es ffir wahrscheinlich: dass die Endstatte der olive- 
cerebellaren Bahnen ,eher in den tiefen Kernen zu suchen sei :~ (Nucleus 
globosus, emboliformis und Dachkerne). 

In den angeffihrten Fallen sehen wir jedenfalls keinen wesentlichen 
Widerspruch zu der Annahme~ dass die Atrophie der Oliven yon der- 
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jenigen der Nuclei dentati abh5ngt. Denn diese Annahme k6nnte man 
nur an der Hand eines solehen Palles widerlegen, in welehem, bei Yer- 
~nderung der Nuetei dentati~ die Oliven intakt geblieben waren; einen 
solehen Fall konnten wir abet in der Literatur nieht finden: die Atrophic 
der Nuclei dentati hat regelmassig die Ver~nderungen der Oliven zur 
Fo]ge. Andererseits steht die Annahme der AbtrXngigkeit der Atrophic 
der Oliven yon einer Kleinhirnrindenl~tsion vollkommen im Widersprnch 
mit den Tatsachen, d a e s  zweifellos F~ille gibt, in welehen trotz hoeh- 
gradiger Atrophic der Rhlde (sowohI Hemisph~tren- wie Wurmrinde) die 
Oliven intakt bleiben, wghrend schon bei leiehten Vergnderungen der 
Rinde die Oliveu degenerieren, wenn dabei aueh die Nuclei dentati mit- 
betroffen sind. 

Auf Grund unserer Betraehtungen welehe ja sieh aussehliesslieh 
auf die VerhNtnisse bei Kleinhirnatrophien beziehen 7 m6chten wit keine 
endgtiltigen Sehlfisse fiber die olivo-eerebellarenVerbindungen ausspreehen. 
Jedenfalls stimmen unsere Befunde mehr mit der Ansieht fiberein~ dass 
die Endst~ttte der otivo-eerebellaren Bahnen im Nucleus dentatus liegen. 
Diese Ansieht ist, wie bekannt, sehon lunge yon v. Beeh te rew und 
Bruce ausgesproehen worden. Aueh S t i l l i ng  (zitiert naeh F e r r i e r  
and Turne r )  nahm an, dass die olivo-eerebellaren Bahnen, wenigsteas 
teilweise, zum Nucleus dentatus Beziehungen haben. Sparer konnten 
B a b i n s k i  und N a g e o t e  bei anatomiseher Untersuehung ihres klinisch 
hOehst interessanten Falles die olivofugale Degeneration der olivo-eere- 
bellaren Bahnen einwandsfrei verfolgen und deren Beziehungen zum 
Nucleus dentatus feststellen. Naeh den Angaben yon B a b i n s k i - N a g e o t e  
,,endigen die olivo-eerebellaren Pasern im Embolus und Nucleus dentatus 
und ziehen nieht zur Rinde, wie man das angenommen hatte". Man 
mfisste naeh den Verfassern die Bezeichnung der ~ o l i v o - e e r e b e l l a r e n "  
Bahn dureh die ~ o l i v o - e i l i a r e "  ersetzen. 

Es e r g i b t  s ieh a lso ,  dass  in a l i en  Fg l l en ,  in welehen  die  
C o r p o r a  d e n t a t a  geseh~tdigt  sind~ sekund~tr  eine A t r o p h i c  der  
Ol ive  eintr~t t .  Diese  A t r o p h i c  der  Ol ive  naeh L~s ion  des 
Corpus  d e n t a t u m  b l e i b t  n i e m a l s  aus. Es b e s t e h t  a l so  dem-  
naeh  eine d e u t l i e h e  und u n z w e i f e l h a f t e  A b h a n g i g k e i t  der  
Ol ive  vom Corpus  d e n t a t u m .  

Diese  Abh~tng igke i t  b e s t e h t  n ieh t  yon dem Zus tand  der  
K l e i n h i r n r i n d e ,  wie sieh aus  den oben d a r g e s t e l l t e n  P u n k t e n  
ergibt~ denn e ine  A t r o p h i c  der  Ol ive  t r i t t  n u t  dann  ein~ wenn 
aus se r  Bez i rken  der  K l e i n h i r n r i n d e  aueh das Corpus  d e n t a t u m  
eine S e h g d i g u n g  a u f w e i s t .  

Dagegen  b e s t e h t  o f f e n b a r  eine A b h g n g i g k e i t  der Ol ive  
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~'on e inem d r i t t e n  uns b i s h e r n i c h t b e k a n n t e n F a k t o r .  W i e d i e  
F~l le  yon H o l m e s  u n d S c h w e i g e r  ze igen,  k o m m t  eine 01 iven-  
a t r o p h i e  auch ohne Lhsion des Corpus  d e n t a t u m  vor;  ebenso  
is t  in den F~l len  der o l i v o - p o n t o - e e r e b e l l a r e n  A t r o p h i e  die 
S e h ~ d i g u n g  der Ol ive  n ieh t  abhl ingig  yore Corpus  den ta tum.  
In den z u l e t z t  b e z e i c h n e t e n  F~ l l en  sowie in den yon H o l m e s  
und Sehwe ige r  b e s t a n d  die O l i v e n a t r o p h i e  ohne Seh l id igung  
des Corpus  den t a tum.  Wi ~ h rend  also die S e h ~ d i g u n g  des 
C o r p u s d e n t a t u m s t e t s e i n e s e k u n d ~ r e A t r o p h i e d e r g e k r . e u z t e n  
Ol ive  nach  sich z ieh t ,  i s t  o f f enba r  die 0 1 i v e n a t r o p h i e  n i ch t  
in a l l en  Fi~llen von der Li~sion des Corpus  d e n t a t u m  abhi ingig.  
Nun kann  gewiss  d iese  A t r o p h i e  der  Ol ive  g e l e g e n t l i e h  eine 
s p o n t a n e s e i n ,  d o e h z e i g t d i e T a t s a e h % d a s s d i e O l i v e n a t r o p h i e  
g e r a d e  in dem s y s t e m a t i s e h e n  Prozess  der o l i v o - p o n t o - e e r e -  
be l l a r en  Fiil le immer  w i e d e r k e h r t ,  d a s s h i e r n o e h e i n e w e i t e r e  
uns e i n s t w e i l e n  n o e h n i e h t b e k a n n t e t i b e r g e o r d n e t e B e z i e h u n g  
be s t eh t ,  die ebenso wie das Corpus  d e n t a t u m  die Olive zur 
.Atrophie  b r ing t .  Welehe  Bez iehung  das ist ,  i s t  e i n s t w e i l e n  
noeh u n b e k a n n t .  

VII.  Ueber die bei Kleinhirnatrophien vorkommende 

,,~iussere Ki~rnersehicht".  

In unseren Fi~llen II~ III und IV haben wir eine Erscheinung ver- 
zeichnet, welche einer ausffihrlieheren Betrachtung wert ist. Das ist 
die schmale Schieht yon Zellen~ welche in manchen der atropischen 
L~ppchen der Rinde zu konstatieren war. Diese Schich~ lag in unseren 
Fallen etwas nach aussen yon dem Rande der KSrnerschicht, und war 
bei recht verschiedenen Graden der Atrophie zu konstatieren; wir 
nennen sie aus gleich zu erSrternden Griinden ,~ussere K6rnerschicht". 
(Fig. 23, ferner Fig. 3, Taf. I und Textfigur 14a und 17.) Im Jahre 
1902 hubert Lanno i s  und P a v i o t  als ein ftir die Kleinhirnatrophien 
charakteristischesZeichen eine,neue" Schicht beschrieben, welche zwischen 
Mo]ekular- und KSrnerschicht gelegen ist, und aus runden durchsichtigen 
ZeHen besteht. Diese Schicht soil nach den Autoren normaler Weise 
vorhanden sein~ sie soll bei den Atrophien nut deutlicher auftauehen~ 
da, wegen des Versehwindens der Purkinje- und K6rnerzellen, die Zellen 
der genannten Schicht isoliert hervortreten, wahrend sie ira gesunden 
Kleinhirn mit der K6rnerschicht verschmelzen. 

Die Angaben von L a n n o i s - P a v i o t  haben ganz berechtigt den 
Einwand hervorgerufen~ dass die yon ihnen beschriebene Erscheinung 
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nichts ,Neues" darstell% sondern sehon viel frfiher besehrieben worde 
ist. Soweist O b e r s t e i n e r  daraufhin, dass dievon L a n n o i s - P a v i o t  
besehriebene Zellsehieht~ und zwar unter denselben pathologisehen Ver- 
Miltnissen - -  Kleinhirnatrophien- sehon in der dritten Auflage (1895) 
seiner ,Anleitung zum Studium des Baues der nerv6sen Zentralorgane" 
abgebildet worden sei. Obe r s t e ine r  betraehtet diese Sehieht als eine 
normalerweise vorhandene Gliazellensehieht, welehe besonders deutlieh 

Fig. 23. 

Aeussere KSrnersehicht von Fall 2. Sie steilt ein sehmales, im Bereieh der 
Purkinjesehen Zellen liegendes Zellband dar, parallel der inneren Kiirnersetlieh~ 

und dieser benaehbart. 

bei atrophisehen Prozessen hervortritt, bei denen die nervasen Zellen 
der Kleinhirm'inde, also vor allem die KSrner und die Purkinjesehen 
Zellen der Erkrankung zum Opfer gefallen sind. Besonders klar maeht 
sieh dann in der Purkinjesehen Sehieht ,das zierliehe Band dieht 
gelag'erter Gliazellen bemerkbar". Von anderen Autoren~ welehe frfiher 
als L a n n o i s - P a v i o t  die genannte 8ehieht beobaehtet und besehrieben 
haben, sind Ki rehhof  (1882) und D e g a n e l l o - S p a n g a r o  (1898) za 
erw~hnen. Auf die Angaben dieser Autoren kommen wir sp~ter zuriiek i 

Sp~tter (1907) hat aueh G. Holmes in seinem Falle yon KIein- 
hirnatrophie die erw~hnte Sehieht beobaehtet. Er bezeiehnet sie als 
einen sehma]en Streifen yon Kernen, die yon der K6rnersehieht dureh 
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eine helle Zone getrmmt sind. Der Verfasser betrachtet die Schicht 
als vermehrte 61iazellen. 2~ach den Angaben des Autors ist diese 
Schicht auch yon 8 o u t h a r d  beobachtet worden. Sie soll -msserdem 
der von Mott und Tredgo ld  bei der sekundfiren 7~gekreuzten" Klein- 
hirnhemiatrophie beschriebenen ,'~usseren K0rnerschicht" analog sein. 
Nach der Ansicht der letztgenannten Autoren geh0ren abet die Zellen 
dieser ,~usseren KSrnerschicht" zu den intracm'ebellaren Associations- 
systemen. 

An der Hand unserer eigenen Beobachtungen konnten wit uns 
t~berzeugen~ dass die angefiihrten Erki~irungen nicht ffir alle F~tlle 
zutreffen. Die Tatsach% dass in der gang]ion~ren Schicht man auch 
normalerweise eine Anzahl yon KSrnerzellen findet~ die zwischen den 
Purkinjezellen gelagert sind, unterliegt keinem Zweifel~ es ist abet 
ebenso zweifellos~ dass der bei manchen Atrophien vorkommende, nach 
aussen yon der RSrnerschieht liegende Zellenstreifen yon den oben 
erw~thnten~ in tier normalen Kleinhirnrinde vorhandenen Zellen voll- 
kommen verschieden ist. Weder naeh ihrer Zahl~ noeh nach ihrer 
Lage kSnnen beide Zellengruppen analogisiert werden. Die Ansicht~ 
dass die ,~ussere KSrnerschicht ~ normalerweise vorhanden sei ,  nl~d 
durch Atrophie der Purkin.iezellen und KSrnerzellen nur deut]icher 
auftrete, scheint uns auch aus anderen 6riinden nicht richtig zu sein. 
~lan kann zuweilen die ,~tussere KSrnerschicht:' mit tadelloser Deut- 
lichkeit in solchen F~llen finden, wo weder die Purkinjezellen noch die 
KSrnerzellen zu Grunde gegangen sind~ z. B. in unserem FalIe III. 
Atlch der Fall yon D e g a n e l l o - S p a n g a r o  ist in dieser Beziehung 
]ehrreich. Dio Yerfasser haben die uns besch~ftigende Erscheinung in 
einem Falle yon K!einhirnatrophie beim ttunde beobachtet. Wir bringen 
bier zwei Bilder aus der Arbdt der Autoren. Der Vergleich des nor- 
malea Verhaltens mit dem pathologischen zeigt mit vollkommener 
Sicherheit, dass erstens die ,~ussere KSrnerschicht" aueh bei erhaltenen 
Purkinjezellen vorhanden sein kann und~ zweitens~ dass es sich dabei 
um etwas handelt, was in der normalen Kleinhirnrinde fehlt. Die 
Bilder sind so klar und ~berzeugend~ dass sie keiner weiteren Be- 
sprechung bedfirfen. 

Was die Betrachtung der ~,usseren gSrnerschicht a]s Gliazellen- 
wucherung betrifft, so ist in dieser Beziehung folgendes anzufiihren. 
Im Kleinhirn unterscheidet man zwei Ar tender  Gliazellen (S t0h r ) :  
1. die Zellen~ ,deren K6rper an der Grenze der grannlierten Schicht 
gelegen ist~ und 2. ,sternfSrmig% den Kurzstrahlen der Grosshirn- 
rinde ~ihnliche Ze]Ien; sie kommen in allen Schichten vor". Es kann 
geschehen~ dass eiue isolierte Vermehrtmg der ersten der genannten 
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Fig. 24a. 

zwei Gliazellengruppen zu einer streifenartigen Zellenlage ffihren kann. 
Als selbst~tndige Reihe kSnnten abet diese Zellen nur dann auftreten~ 
wenn die KSrnerschicht verschwunden ist, sonst miissen diese Zellen 
mit denjenigen der Karnerschicht verschme]zen. Jedenfalls kann die 
MSglichkeit einer streifenartigen Anordnung der ve,'mehrten Gliazellen 
in der ganglionaren Schicht bei Kleinhirnatrophien nicht geleugnet 
werden. Sie ist auch bei anderen Erkrankungen des Kleinhirns beob- 
achtet worden (bei progressiver Paralyse nach Alzheimer) .  Von dieser 
Gliazellenwucherung ist die in manchen F~llen von Kleinhirnatrophien 
vorkommende ~ussere KSrnerschicht zu unterscheiden~ welche unserer 
Ansicht nach eine ganz andere Genese has und nur ffir eine bestimmte 
Art der Kleinhirnatrophien charakteristisch ist. 

Die Tatsache~ dass die ,~ussere KSrnerschicht" nicht yon dem 
Grade der Atrophie der Kleinhirnrinde abh~ngt: sondern einerseits bei 
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Fig. 24b. 

Fig. 24, a) Angeborene Aplasie der Xleinhirnrinde yore Hunde, zwisehen den 
Purkinjesehen Zellen zahlreiehe I~Srner, die ein der OberflS~ehe paralleles Zell- 
band darstellen, b) Normale Kleinhirnrinde vom Hunde, dieselbe Vergr~Jsserung 

(beide Figuren naeh Degane l lo  und Spangaro).  
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Erhaltensein der Purkinje- and K0rnerzellen zutage treten kann und 
andererseits bei dem vollkommenen Yersehwinden dieser Elemente 
fehlen kam b weist darauf hin~ dass ffir das Auftreten dieser Schicht 
bei den Atrophien irgendwelehe andere Faktoren in Betraeht gezogen 
werden mfissen. 

Die Angabe von L a n n o i s - P a v i o t ~  dass die ,,~tussere KOrner- 
sehicht" bei allen F~,tllen der Kleinhirnatrophie vorhanden ist, stimmt 
nieht mit sp~tteren geobachtungen fiberein. Die meisten Autoren~ die 
die Fglle yon Kleinhirnatrophien naeh der Arbeit yon L a n n o i s -  
P a v i o t  besehrieben haben, erwS~hnen fiber diese Sehieht gar nichts, 
und wit glauben nieht, dass die Ursaehe daffir nut die ist~ dass diese 
Zellen der Aufmerksamkeit der betreffenden Beobaehter entgangen 
seien, wie das L a n n o i s  and P a v i o t  annehmen. Die Annahme ist ja 
in bezug auf einzelne F~tlle gewiss giltig. Sonst aber muss angenommen 
werden~ dass die ,fiussere K6rnersehieht" ftir die Kleinhirnatrophien 
keine regelm~tssige Erseheinung darstellt. Ausser den F~llen, in 
welehen eine der ,,~usseren KSrnersehieht" ~thnliche Reihe dutch Glia- 
zellen gebildet werden kann~ ist die ,,~tassere KSrt~erschieht" nar ffir 
bestimmte Kleinhirnatrophien eharakteristiseh. Um die Faktoren~ die 
das Auftreten derselben bedingen~ kennen zu lernen~ mfissen wit einige 
embryologisehe Tatsacher~ in Betraeht ziehen. 

Bei der Darstellung unserer Beobaehtungen fiber die embryologisehe 
Entwieklung des Kleinhirns weisen wir darauf bin (err. unten), dass in 
eiaer bestimmten Zeit des f6talen Lebens, welehe als Vorstufe der 
Entwieklung der Purkinjezellen betraehtet werden kann (Ende des 
5. Monats ffir den Menschen), in der Kleinhirnrinde eine spezielle 
Sehieht yon Zellen besteht, welehe naeh aussen yon der KSrnersehieht 
iiegt, and sowohl yon dieser wie yon der ,oberfl~,teMiehen KSrner- 
schieht" dureh helle Zonen getrennt ist. Da die Zellen dieser Sehieht 
denen der beiden K6rnersehiehten sehr ~hnlieh sind, so haben wir diese 
Sehicht als (dritte) KSrnersehieht, und zwar zum Untersehied yon den 
anderen (,definitive oder inhere und oberfl~ehliehe") K6rnersehiehten 
als ,,Sussere KSrnersehieht a bezeiehnet. (Fig. 25, 26.) Ueber die 
Grfind% warum wit sie ,}tussere" nennen~ efr. den embryologisehen 
Absehnitt. 

Wenn man das weitere Sehieksal dieser Sehicht verfolgt, so findet 
man~ dass im n~iehsten Stadium --  welches dutch das Auftreten der 
Purkinjezellen eharakterisiert wird - -  die Zellen der ,,~tusseren Sehieht" 
noeh erhalten sind; sie werden aber jetzt nieht yon der ,definitiven 
K0rnerschieht" dureh eine helle Zone getrennt~ sondern seheinen mit 
dieser zu versehmelzen. Das gesehieht in der Weis% dass die Zellen 



Ueber angeborene Kleinhirnerkrankungen. 161 

der iiusseren Schicht die neuerschienenen Purkinjezellen yon alleli 
Seiten umrahmen, und die tli~ume zwischen diesen Zellen sowie zwischen 
ihnen und der KSrnerschicht ausffillen. Auf diese Weise wird die 
zuerst zellenlose helle Zone zwischen iiusserer und definitiver KSrner- 
schicht dutch die neuerschienenen Purkinjezellen und die Zellen aus 
der iiusseren K6rnerschicht ausgeffillt~ und so kommt es zustand% dass 
die Purkinjezelleu in der ersten Stufe ihrer Entwieklung in der K6rner- 
schicht selbst zu liegen seheinen~ anstatt in einer helleren Zone 
zwisehen KSrner- und Molekularsehicht, wie das im postf6talen Leben 

Fig. 25. 

Schweineembryo yon 20 em L~inge, Kleinhirnrinde zeigt deu{lieh folgende Zeich- 
nung: I oberfiiiehliche KSrnersehich~, II helle Zone, KI gussere KSrnerschieh~, 

IV helle Zone, V innere KSrnersehieh~. 

der Fall ist. In der normalen Entwicklung der Kleinhirnrinde 
verschwinden spiiter die Zellen der mittleren K6rnerschicht vollkommen~ 
und infolgedessen liegen die Purkinjezel]en nicht mehr in der KSrner- 
sch[cht~ sondern in einer aufgehellten Zone zwisehen Molekular- und 
K(irnerschicht. Dieses Versehwinden der Zellen der mittleren KSrner- 
schicht kommt ziemlich frei zustande. Beim Neugeborenen finder man 
yon diesen Ze]len keine Spur mehr. 

Was die Rolle der ,mittleren KSrnerschicht" in der Histogenese 
der Kleinhirnrinde betrifft, so ist es sehr wahrscheinlich, dass die 

Archly L Psychiatrie.  Bd. 49. ~Ieft 1. 11 
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Zellen dieser Sehieht als Material ffir die Bildung der Purkinjezellen 
dienen. N~iheres hiertiber im embryologisehen Absehnitt. 

Die Anwesenheit der ,,~usseren KSrnersehieht" in einem bestimmten 
Stadium der embryonalen Entwiekhmg darf als sieher festgestellte Tat- 
saehe angenommen werden. Wit glauben ferner~ dass die bei Klein- 
hirnatrophien vorkommende ,~iussere K6rnersehieht" (L a n n o i s- P a v i o t- 
sehe Sehieht) niehts anderes ist als die embryonale ,,~tussere KSrner- 
sehieht". Tritt in dem Stadium der Bildung der Purkinjezellen eine 
hemmende Einwirkung auf die Entwieklung ein~ so k6nnen die Zellen 
der ,~iusseren K(irnersehieht" erhalten bleiben. Wirkt die Ilemmung 

Fig. 26. 

Seehsmonatiger mensehlieher Embryo, Xteinhirnrinde, seohssehiehtiger 
tektogenetiseher Typus, a. K. gussere Xbrnerschieht 

vor der Entwieklung der Purkinjezellen, so treten die letzteren gar 
nieht auf, und die Zellen der ,ausseren KSrnerschieht" liegen allein 
nach der Peripherie yon der definitiven K6rnersehieht in der atro- 
phisehen (agenetisehen) Kleinhirnrinde. 

Oefter seheinen abet andere Verh~ltnisse vorzuliegen. Das Aut'- 
treten der Purkinjezellen wird nieht vollkommen verhindert: anstatt 
ihres Fehlens finder man unterentwiekelte Purkinjezellen, welehe yon 
den KSrnerzellen der ~tusseren embryonalen Sehieht umgeben sind. Im 
weiteren u k6nnen die ersteren der Atrophie verfallen und ver- 
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schwinden, wahrend die letzteren (undifferenzierte K0rnerzellen) erhalten 
bleiben; oder man findet verschiedene Uebergange zwischen diesen Zu- 
st~nden. 

Als Beispiele ffir das Erhaltensein der unterentwickelten Purkinje- 
zellen nebst den KSrnerzellen der ausseren Schicht kSnnen unser 
Fall III und der Fall yon D e g a n e l l o - S p a n g a r o  dienen. In diesen 
beiden Fallen findet man in der ganglioni~ren Schicht Verhi~ltnisse, 
welehe eine iiberraschende Aehnlichkeit mit denen des oben beschrie- 

�9 benen embryonalen Stadiums haben: die Purkinjezellen sind zahlreieh~ 
klein; sie liegen dicht nebeneinander und sind yon zahlreichen kleinen 
KSrnerzellen umgeben. Diese Zellen bilden eine ganz selbstgndige yon 
der KSmerschicht mmbhiingige Schicht. Ill den Lamellen, w% wie in 
nnserem Fall II~ die Purkinjezellen stellenweise vollkommen atrophiert 
and verschwunden sind~ bleibt diese Schicht erhalten und wird yon der 
rarefizierten KSrnerschicht durch eine helle Zone getrennt. 

Die Unterentwickelung der Purkinjezellen ist aueh D e g a n e l l o  und 
8 p a n g a r o  in ihrem Fall aufgefallen. Die Autoren betonen, dass in 
ihrem Falle die Purkinjezellen den embryonalen Charakter batten und 
das Bild darstellten, welches Be l lon i  und S t e f an i  ,bei sieh ent- 
wiekelnden Tieren beobachtet hatten". Ihren Fall bezeiehnen die Autoren 
als ,uu exemple d'aplasie de l'6corce c~r6belleuse, determin~e par la 
persistance durant la vie extraut6rine d'une disposition de structure 
propre aux stades embryonnaires". Dieselbe Erseheinung hat nach den 
genannten Autoren B o r g h e r i n i  beim Hunde beobaehtet. 

In unserem Falle V hubert wir die aussere KSrnerschieht~ wie schon 
erwahnt, vermisst. Diese Tatsache scheint ebenfalls flit die Richtigkeit 
tier yon uns ausgesproehenen Ansicht fiber die Genese dieser Schicht 
:zu spreehen. Aus dem ganzen anatomisehen Befund (was den klinisehen 
Beobachtungen entspricht) konnten wir ja den Sehluss ziehen, dass es 
sich im Fall V um eine atrophische, nieht agenetische Erkrankung han- 
delte. Die in diesem Falle beobachteten Verlinderungen sind nicht durch 
eine Entwiekdungshemmmlg, sondern dureh eine entzfindliche Erkran- 
kung der Meningen bedingt. Wi~re die ~ussere K0rnersehicht aus Glia- 
zellen gebildet, so mfissten die Zellen dieser Sehicht erst recht bei 
sekundar-atrophischen Prozessen beobachtet werden. Das ist aber nicht 
der Fall. 

Fassen wit alles Angeftihrte zusammen: Die bei den a t r o p h i -  
s chen  K l e i n h i r n e r k r a n k u n g e n  v o r k o m m e n d e ,  nach  aussen  yon 
der  K 6 r n e r s c h i e h t  ] i egende  S ch i ch t  i s t  nu t  in so l chen  F a l l e n  
v o r h a n d e n ,  we l che  durch  E n t w i c k e i u n g s h e m m u n g  b e d i n g t  
s ind ( H y p o g e n e s i e n ) .  Diese Seh ich t  i s t  ein Res t  der  im em- 

11" 
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b r y o n a l e n  Leben  n o r m a l e r w e i s e  v o r h a n d e n e n  Z e l l e n r e i h e  
( , i u s s e r e n  KSrn e r s eh i eh t " ) ,  die h 6 e h s t  w a h r s e h e i n l i e h  zur  
H i s t o g e n e s e  der  P u r k i n j e z e l l e n  B e z i e h u n g e n  ha t  und naeh  
der  E n t w i c k e l u n g  d e r s e l b e n  u n t e r  n o r m a l e n  B e d i n g a n g e n  
sehr  schne l l  v e r s e h w i n d e t .  

Ehe wir unsere Betraehtungen fiber die ~iussere K6rnersehieht 
sehliessen~ mfissen wir darauf hinweisen~ dass die oben angeffihrte Au- 
sieht fiber die Genese dieser Schicht schon vor langem yon K i r e h h o f f  
ausgesprochen ist. 

Dieser Autor hat sehon im Jahre 1882 die aussere Schieht beob- 
achtet and riehtig erklirt. Er erwahnt n~imlieh, dass in einem Falle 
yon Kleinhirnatrophie ,,die KSrner der grauen Rinde so gelagert 
waren~ dass sic naeh aussen eine seharfe Sehicht zu bilden schienen". 
,Diese Zusammensehiebung der KSrner"~ sagt ferner der Verfasser: ,hat  
grosse Aehnlichkeit mit der Gruppierung der Sehiehten im 7. embryo- 
nalen Monat". In der beigebraehten Abbildung der embryonalen Sehieh- 
ten der Kleinhirnrinde finden wit eine vollkommene Uebereinstimmung 
mit unserem Befunde. Die Zusammenstellung der in pathologisehel~ 
Fillen beobaehteten Erscheinung mit don embryonalenVerhiltnissen bringt 
den Verfasser zum Sehlusse, dass in seinem Fall ,der sklerotische Pro- 
zess sieh an einem Kteinhirn entwiekelt% welches ungefihr im 7. Em- 
bryonalmonat teilweise auf seiner Entwiekelungsstufe gestSrt wurde". 

Die Arbeit yon K i r e h h o f f :  die eine richtige Erklirung der ":iusserm~ 
KSrnerschieht enth~ilt, i s t  um so mehr der Erw/ihnung wer L als sic 
leider von spateren Autoren ganz ausser aeht gelassen wurde. Sonst 
h~itte kaum die Frage fiber eine , L a n n o i s - P a v i o t s e h e "  Sehieht ent- 
stehen k6nnen. 

VII. Heterotopien. 
1. A l l g e m e i n e s .  G e n e t i s e h e  E i n t e i l u n g  der H e t e r o t o p i e n .  

Bei der Untersuchung des Falles I sind uns in versehiedenen Teilen 
des Kleinhirnmarks mehr oder weniger gut strukturierte graue Massen 
begegnet. Wie sich schon bei makroskopischer Betraehtung erkennen 
lisst, handelt es sich dabei um Verlagerung yon grauer Substanz in 
die Tiefe.dos Kleinhirnk~rpers. Der Fall I stelit sich als schwere Miss- 
bildung dar und es ist eine derartige grobe St(~rung der Architektonik 
des Gehirnes bei allen h(iher differenzierten Missbildungen ein geliufiger 
Befund. Was den Fall bemerkenswert maeht, ist die ausschliessliche 
Beschrinkung auf das Kleinhirn, einen Abschnitt: in dem nur verhMtnis- 
missig wenige derartige Beobaehtungen bisher angestellt worden sind 
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(Ernst~ H. Vogt u.a.). Die in dem angezogenen Fall vorliegenden 
Heterotopien lassen sich nach folgenden Gesichtspunkten gliedern: 

1. Den grSssten Abschnitt der inne ren  P a t t i e  j e d e r  K l e i n h i r n -  
hemisph~tre n immt  ein a u s g e d e h n t e r  Haufen  g r au e r  unge- 
g l i e d e r t e r  Subs tanz  ein. (Fig. 3, 4 und Fig. 6.) Bei n~iherer Be- 
trachtung zeigt sich, dass es sieh nur um ein Konglomerat yon Zellen 
handelt~ die in einer in keiner Weise bestimmt strukturierten Gruud- 
masse ].agern. Erns t  hat ftir derartige Bildungen den hiibsehea u 
gleich angefiihrt, es sehe ein derartiges Gebilde aus~ wie wenn man die 
histologischen Elemente durcheinander in einen Topf geworfen, zu einem 
Brei vermischt und diesen Brei dann geschnitten h~itte. Es muss be- 
sonders hervorgehoben werden, dass irgendwelehe Andeutungen, die auf 
eine der Kleinhirnrinde oder dem Kern des Kleinhirns verwandte Struktur 
hinweisen~ durchaus in der Masse fehlen. Ein Zusammenhang mit be- 
stimmten gegliederten Teilen des Kleinhirns ist gleichfalls unsicher. 

2. An der Basis des Wurms liegt ein auf dem Querschnitt etwa 
e r b s e n g r o s s e r K S r p e r  g r a u e r S u b s t a n z ,  der naeh aussenundoben 
einen an mehreren Stellen ausgesprochenen Zusammenhang mit den 
inneren Kleinhirnkernen, namentlich mit Pfropf und Dachkern aufweist. 
(Fig. 3, 4 und Fig. 5). Die Masse ist unpaar~ sie zeigt sich ferner schon 
makroskopiseh durch Faserbtindel in Areale gegliedert. Die Gl iede-  
rung ist eine ganz i r r e g u l ~ r e ;  einzelne abgegrenzte Felder~ die 
sehr verschieden gross sind: ]assert aber doch schon Ans~tze zu einer 
gewissen typischen Gliederung erkennen, es sind in ihnen Nester uad 
zum Tell auch Reihen grSsserer Zellelemente vorhanden. Die Zellen 
selbst erinnern an die im Nucleus dentatus vorhandenen Element% 
w~ihrend die Zellelemente der oben beschriebenen ungegliederten Hete- 
rotopien in den Hemisphiiren einen ganz indifferenten Charakter tragen. 
Ein Untersehied besteht ferner in folgendem: die oben besehriebene 
grosse Hemisphiirenheterotopie zeigt sp~rliehe~ wirre~ schlecht aus- 
gebildete Markfasern. Die Heterotopie an der Basis des Wurms zeigt 
die Fasern in primitiven Ziigen gegliedert. Die Grundmasse ist zudem 
an letzterer Stelle gleichm~issiger und feiner strukturiert~ w~ihrend sie 
in jener Heterotopie einen ganz unklaren: teigartigen Charakter besitzt. 
Die eben beschriebene Heterotopie an der Basis des Wurms enthfdt 
offenbar das Material innerer und unterer Wurmteile. 

3. Die "~usseren u n d u n t e r e n  Tei le  der grossen t t e m i s p h a r e n -  
h e t e r o t o p i e  gehen fiber in eine h e t e r o t o p i s c h e  graue  Masse 
yon sehr  viel  d i s t i n k t e r e m  Bau. Es sind hier kleineHerdegrauer 
Substanz vorhanden~ die deutlich bestimmte Abschnitte der Kleinhirn- 
rinde erkennen ]assert. Es sind in ihnen Ziige und Inseln vom Typus 
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der inneren K(irnerschicht der Rinde erkennbar~ es sind ferner ausge- 
sprochene Purkinjesche Zellen vorhanden und es sind ausserdem Ab- 
schnitt% die d(m Charakter der Molekularsehieht der Kleinhirnrinde 
tragen~ nachweisbar. Die drei Elemente sind abet in keiner Weise gegen- 
seitig topographiseh angeordnet~ sondern tiegen in kleinen Inseln bunt 
durcheinander. Die Purkinjesehen Zellen ermangeln jeglicher Orientierung~ 
ihre Forts~tze sind sp2rlieh~ ihr Protoplasma gering. 

4. In einer Heterotopie im Inneren der Hemisphi~re beider Seiten 
ist eine a u s g e s p r o c h e n e  V e r d o p p e l u n g  der K l e i n h i r n r i n d e ,  wie 
sie am besten aus der Figur ersehen wird, vorhanden. Derartige 
Bildungen sind bekannt~ auch yon H. u  beschrieben. (Fig 4~ Tar. IlI.) 

5. Wir begegnen sch]iesslich in dem inneren oberen Tell der Hemi- 
sphfiren einer H e t e r o t o p i e ,  die a u s g e s p r o c h e n e n  und v o l l e n d e t e n  
R i n d e n c h a r a k t e r  besitzt. Mit Ausnahme geringer Partien~ an denen 
eine Verlagerung der Schiehten erkennbar ist~ ]~sst sieh eine deutliche 
Kleinhirnrinde in diesen Abschnitten, die in allen ihren Teilen wohl- 
gebildet~ wenn auch schmiiler als normal ist~ nachweisen. Die Hete- 
rotopie imponiert wie Rindengeweb% das vergleichbar dem Eindringen 
yon Drfisenschlauchen in das Grundgewebe, in die Tiefe verlagert ist. 
Ein Zusammenhang mit oberfii~chlicher Rinde ist an einer Stelle deut- 
licb. (Fig. 6.) 

Nach den Forschungen yon Monakow,  K o t s e h e t k o w %  H. u  
Hi l ty  u. a. sind die Heterotopien als verlagerte, an unrichtiger Stelle 
mehr oder weniger welt zur Entwiekelung gelangte graue Yerbandsteile 
aufzufassen. Die Se]bstdifferenzierung des nerv~isen Gewebes und nament- 
lich der hochentwickelten Rindenelement % die eine ausgesprochene Unab- 
hangigkeit ihrer Entwickelung besitzen, ermSglichen es, dass ohne Rfick- 
sicht auf die Beziehung zu anderen Teilen~ ohne Riicksicht auf die Er- 
mSglichang einer Funktion verlagerte graue Teile auch am fa l sehen  
Orte eine volist~tndige oder  naheza  vollst~tndige Aus re i fung  
erfahren. Der Modus der Verlagerung ist in dem einfaehsten Falle der~ 
dass die Teile an dem Oft, we sie im embryonalen Leben gebildet 
werden~ einfach liegen bleiben~ wlihrend sie normalerweise eine u 
schiebung yon deft naeh anderen Stellen er]eiden. Die im Yentrikel- 
ependym sitzenden Heterotopien, wie sie namentlich im mikrozephalen 
Gehirn (Probst~ H. u  u. a.) h~ufig sind~ haben zweifellos diese Ent- 
stehung: Das Ventrikelependym ist ja die Keimschicht~ in der nervSse 
Elemente entstehen, diese Elemente werden yon hier aus normalerweise 
in die Hirnhemisphfiren hineingeschoben und bewerkstelligen deren Auf- 
bau. Unter pathologisehen Bedingungen k5nnen sie einfaeh sitzen bleiben 
und sich dann in konglomeratartigen Bildungen am Ort ihrer Entstehung 
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zu unfSrmigen Massen auswachsen. Die an 2. Stelle beschriebenen tIete: 
rotopiea an der Basis des Wurms dfirften eine derartige Entstehung 
haben. 

Auf dem Weg yon der Stelle ihrer Entstehung in die Tiefe der 
Hirnhemisph~ren hinein kSnnen wande rnde  Te i le  l i egen  b le iben .  
Es ist wahrscheinlich: wie H. Yogt gezeigt hat, dass embryona]es Zell- 
material durch die ganze Hemisphiire bis in die definitive Rinde hin- 
durchwandert. Die ganzen im Inneren der Kleinhirnhemisph~re yon 
Fall 160 liegenden Heterotopien sind wohl derartiges~ auf dem Wege 
der Wanderung liegen gebliebenes Material. Da die Hemisphliren an 
ihrer ihlsseren Oberfi~ehe in diesem Falle fiberhaupt gar keine graue 
Masse besitzen, sondern direkt yon Marksubstanz fiberzogen werden: so 
ist vielleieht in ausgedehnten Bezirken dieses FaHes eine Rinde fiber- 
haupt nicht angelegt worden. Das ganz aus der Tiefe zuwandernde 
Material ist im Inneren der Hemisph~tren sitzen geblieben (Heterotopie 1), 
eine ~ussere Germinationsschicht (oberfi~tchliche KSrnerschieht) ist viel- 
leicht iiberhaupt nieht angelegt worden. 

Am f a l s c h e n O r t  g l i ede rn  sich d a n n d i e e m b r y o n a l e n Z e l l -  
haufen~ sozusagen  im Sinne i h r e r  spi t teren Bes t immung  zu 
g rauen  Verbands t e i l en .  Diese Verbandsteile sind entweder auf der 
untersten Stufe, der Anlage geblieben ([teterotopie 1) oder sie lassen 
bereits die Anlage der spezifischen Gewebsabschnitte erkennen (Hete- 
rotopie 3) oder sie haben sogar alle wesentlichen Teile und sogar die 
topographisehe Anordnung in normaler Ausbildung (Heterotopie 5). 

Wie H. Vogt und Rancke  nachgewiesen haben~ bleibt es aber in 
den heterotopischen Abschnitten nicht allein bei einer Ausbildung der 
Elemente im Sinne einer normalen Entwickelung, sondern die verlagerten 
und doeh in ihren Existenzbedingungen sehwer geschi~digten Teile kSnnen 
a u c h E x z e s s i v b i l d u n g e n ,  d a s s i n d A b w e i c h u n g e n v o m n o r m a l e n  
E n t w i c k e l u n g s g a n g  7 Uebe r sehus sb i l dung en  und p a r ad o x e  
Bi ldungen  aufweisen.  Dann entstehen die sinnlosesten Anordnungen 
der Element% wie sie in der Heterotopie 2 und 3 vorhanden sind~ oder 
Verdoppelungen wie in der Heterotopie 4. Es liegt im Wesen aller 
dieser Bildungen~ dass auch ein p a t h o l o g i s e h e s  Waehs tum dieser  
Anlagen  sich als n~ehste notwendige Konsequenz ergibt. In a l len  
d e r a r t i g e n  Geb i lden  ist die Grenze  zwischen Missb i ldung und 
Tumor  n ich t  oder  kaum zu ziehen.  DieHeterotopie2 wirktschon 
auf dem Durchschnitt makroskopisch wie eine Art Tumor. Die meisten 
dieser Elemente zeigen allerdings ein weiteres pathologisches Wachstum 
nicht; die hohe Differenzierung der in ihnen aufgehenden Elemente, die 
eben doch grossenteils zu einer ziemlich vollsti~ndigen histologischen 
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Ausreifung ge]angen, mag dies verhindern. In der tuberSsen Sklerose 
allerdings sehen wir deutlich~ dass die Anlageart dieser Bildungen durch- 
aus den Keim des Tumors in sich schliesst und dass~ sobald auch noch 
eine DifferenzierungsstSrung der Zellelemente hinzukommt~ wie das eben 
bei der tuberSsen Sklerose der Fall ist, auch das pathologische zum 
Tumor ffihrende Wachstum sich erfiillt. 

Die im Fal l  I gefundenen Hete ro top ien  lassen demnaeh 
einen inneren sys temat i schen  Zusammenhaug e rkennen ,  
indem sie eine genet ische Reihe der Entwicklung der grauen 
Verband te i l e  vorAugen  ffihren. Man muss dabei dasMoment  
der Z e l l d i f f e r e n z i e r u n g  a u s e i n a n d e r h a l t e n  yon dem Moment 
der Wanderung und Gruppie rung  der Teile~ also yon der 
Anordnung der Elemente  zu geseh lossenen  grauen Yer- 
biinden. Die Hete ro top ien  im MarkkSrper  der Hemisph~tren 
s te l len  ungeg l i ede r t e  graue Massen dar,  deren Elemente 
kaum ausgere i f t  sind, aber eine geringe Wanderung zuriick- 
ge legt  haben. Die Elemente  der He te ro top ie  an der Basis 
des Wurms lassen das Moment der Wanderung vermisson~ 
sie haben sich am 0r t  der Ents tehung  in p r im i t i ve r  Weise 
entwickel t . '  Die fibrigen Heteropien  s te l len  mehr oder 
weniger  hoch en twieke] te  graue Verbande,  die am fa l schen  
Ort sich en twicke l t  haben, dar. Hier  e rg ib t  sich eine zu- 
sammenhlingende Reihe: Auf d e r , u n t e r s t e n  Stufe nur wirr 
du rche inande r  l iegende Elemente  dec grauen Substanz ohne 
Reifung,  ohne topograph i sehe  Anordnung  (Hete ro top ien  1). 
Etwas hSher entwickel t ,  mit einer  p r imi t iven  Gl iederung  
p ra sen t i e r t  sich die n~chste Stufe (He te ro top ie  2). Die 
wel ter  fo r tgesch r i t t enen  u  ]assert die Elemente  des 
Kle inhi rns  (Molekularschicht ,  !KSrnerschicht ,  Purk in jesche  

. "  ' O 

Zellen)~ abe t  ohne lhre normale Anordnung e rkennen  
(He te ro top i e  3). Die He te ro top ie  5 zeigt eine v611ig nor- 
male Entwick lung  der Kle inhi rnr inde  am fa lsehen Ort. 

Neben der Entwicklung in der normalen Richtung,  die 
aber an ver lager ten  Teilen erfolgt ,  lassen andere he te ro tope  
Massen eine Entwick lung  in fa lseher  Richtung,  exzessives 
Wachstum~ paradoxe  Bildungen~ Ansatze zu einem patho-  
log i schen  Wachstum erkennen. Dahin geh6r t  die tumor-  
ar t ige  Bildung~ welche die He te ro top ie  2 d a r s t e l ] t ,  und die 
Verdopplung  der Rinde in He te rop ie  4. Alle He te rop ien  
t r a g e n  den Keim des Tumors in sich, sie s tehen an der 
G[enze yon Missbildung und Tumor. 
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2. H e t e r o t o p i e  im Corpus  res t i fo rme .  E m b r y o n a l e r  
S t r i c k k S r p e r k e r n .  

Eine n~here Bespreehung verdienen die Anhltufungen der grauen 
Substanz im Corpus restiforme, welche wir in unseren F/~llen II und III 
zu beobachten Gelegenheit hatten (Fig. 10~ 11 und Fig. 7, TaM IV). 
Ueber die in der Literatur diesbezfig|ich gemachten Angaben herrscht 
keine vO]lige Klarheit. A]s Strickk6rperkern (,,restiform nucleus") 
bezeiehnet% wie bekannt, C la rke  den Nucleus funiculi cuneati~ da 
nach der Terminologie dieses Autors als ,restiform body" der 
Burdachsche Strung bezeiehnet wurde. In diesem Kern untersehied 
C la rke  zwei Abschnitte: den ~iusseren und den inneren. Der erstere 
wurde spi~ter als v. Monakowscher Kern bezeichnet (Nucleus externus 
Monakow); v. Monakow hatte naehgewiesen, dass der genannte Teil 
im Gegensatz zu anderen Partien des Nucleus funiculi cuneati nieht mit 
der Sehleife, sondern mit dem Corpus restiforme in Beziehung steht 
(!Dejerine). Sorait betrachtet De je r ine  (loe. cir.) die Bezeichnungen 
nucleus ,,externus funiculi cuneati", ,,outer restiform nucleus" (C la rke )  
und Monakowseher Kern als Synonyma. Naeh v. Monakow ,,er- 
streckt sich die laterale Abteilung des Kernes der Burdaehschen 
Striinge bis in das obere I)rittel der Medulla oblongata". " 

Biumenau  hat besonders die Tatsache betont, dass der iiussere 
Kern des Keilstranges als ein yon der fibrigen Partie des Keilstrang- 
kernes abgetrenntes Gebilde welter nach vorn im Corpus restiforme 
auftreten kann. Als StrickkSrperkern (,noyau de corps restiforme") 
bezeichnet Dej erin e unregelmi~ssige Anh~ufungen der grauen Substanz 
in den lateralen, mittleren und medialen Partien des Corpus restiforme. 
Diesen Kern unterscheidet Deje r ine ,  wie schon die Anwendung yon 
zwei verschiedenen Bezeichnungen aufweist, yon dem /tusseren Kern des 
Keilstranges. Es ist mSglich, dass dieser ,noyau de corps restiforme" 
mit dem i~usseren Keilstrangkern, im Sinne yon B lu m en au  identisch 
ist. Jedenfalls mSehten wir die Tatsache betonen, dass die dem ,noyau 
de corps restiforme" entspreehenden Anhliufungen der grauen Substanz 
nut in den unteren Partien des Corpus restiforme vorhanden sind. 
Davon kann man sieh aus den bei De j e r i ne  abgebildeten Serienschnitten 
fiberzeugen (s. die Figuren 440, 441, 442). Der ,noyau de corps 
restiforme" ist nut in den untereren, den Hinterstrangkernen am n~ehsten 
liegenden Partien des Corpus restiforme verzeichnet. 

Damit sind alle genaueren Angaben fiber im Corpus restiforme 
vorkommendc graue Substanz ersehSpft. Die yon uns im Corpus resti- 
forme konstatierten grauen Massen liessen in erster Linie daran denken, 
dass es sich hierbei um die in diesem Gebieten normalerweise vor- 
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kommenden Gebilde handelte. Diese Annahme schien uns aber aus 
folgenden Grfinden nieht zuzutreffen. Erstens wurden die in unseren 
Fallen beobaehteten grauen Massen auf der Hiihe des Akustikuseintritts~ 
resp. noch weiter nach vorn beobaehtet~ das heisst in einem Gebiete, 
we weder der :,noyau de corps restiforme" noeh der latera]e Keil- 
strangkern 1) vorkommen kiinnen. Zweitens: und das ist besonders 
wichtig, liegen keine Grfinde fiir die Vermutung vor, dass im Falle yon 
Kleinhirnatrophie der ~ussere Keilstrangkern nieht nm" erhalten~ soudern 
sogar grSsser~ resp. mehr naeh vorn ansgedehnt sein sollte als in der 
Norm. Alle bis jetzt bekannten Tatsaehen sprechen gegeu diese An- 
nahme oder vielmehr lassen das Gegenteil erwarten. In dem yon 
Menzel beschriebenen Falle vo~l Kleinhirnatrophie waren die ~tusseren 
Keilstrangkerne degeneriert. Dieselbe Degeneration dieses Kernes hat 
Fusa r i  in seinem Fal]e yon hochgradiger Kleinhirnaplasie beobachtet. 
Auch in unserem Falle IV ist eine deutliche Degeneration des :,Nucleus 
externus" zu konstatieren. In den F~illen der Kleinhirnatrophie yon 
Cramer~ Moeli~ A m a l d i  wurde eine Degeneration des B u r d a c h -  
schen Kernes verzeichnet. Man muss also bei I(leinhirnatrophien eher 
eine Degeneration resp. Yerkleinerung des ~iusseren Keilstrangkernes 
erwarten, jedenfalls aber nicht ein besonders deutliehes Hervortreten 
desselben. 

Nach dieser Sachlage, besonders nach den topographischen Ver- 
hiiltnissen mfissen wir annehmen, dass die von uns im Corpus resti- 
forme beobaehteten Anhiiufungen der grauen Substanz keineswegs als 
~iusserer Keilstrangkern oder ,noyau de corps restiforme" betrachtet 
werden kiinnen. Da aber in dem betreffenden Gebiete keine anderen 
not.malen Gebilde in Betracht kommen kiinnen, so haben wires  hier 
mit einer pathoiogischen Erscheinung zu tun, und zwar mit einer St6ruug, 
deren Erklarung wir in embryologischen Tatsacben zu suehen haben. 

Die betreffenden Tatsachen lassen sich folgendet.weise zusammen- 
fassen. Vor dem vierten Monat finder sich in dem dem Corpus resti- 
forme entsprechenden Gebiete eine ganz deutliche Anh~ufung grosser 
Zellen, welche nach ihrer Struktur den anderen zu dieset. Zeit in det. 
Medulla oblongata vorhandenen Kernanlagen vollkommen analog ist. Wit 
werden diese Zellanh~ufimg im Corpus restiforme als embryonalen 

1) v. Monakow, dem wit" die genaue Kenntnisse fiber, den lateralen 
Keilstrangkern verdanken~ gibt fiber die Ausdehnung dieses Kernes folgendes 
an: ,Auf den ersten Ebencn des Tuberculum acusticum finder sich yon tier 
lateralenAbteilung des But.dachscben Kernes nichts vet.", v. Monakow~ 
Lehrbueh~ S. 154. 
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Strickkih'perkern bezeichnen. Dieser Kern ist ziemlich klein~ er liegt 
in der Mitre des dem Corpus restiforme entsprechenden Gebietes und 
hat sicher keine Verbindungen mit irgeudwelchen anderen Kernen der 
Oblongata; besonders sei auf eine vollkommene Unabhiiugigkeit yon 
den embryonalen Zellanlagen der Hinterstrangkerne hingewiesen. Auf 
Serienschnitten (yon hinten nach vorn) sieht man ganz deutlich~ dass 
der ~embryonale Strickk(irperkern ~ zuerst auf der HShe des Tuber- 
culum acusticum auftritt~ er l~isst sich nach vorn his zu der Eintritis- 
stelle des Corpus restiforme ill das Kleiuhirn verfolgen. Wir haben 
diesen Kern bei zwei Menschenembryonen im vierten Monat konstatiert. 
Auch im f[inften Monat ist diesel' Kern gleich deutlich zu sehen (Fig. 7: 
Tale] IV). 

Auf der H6he des Eintritts des Corpus restiforme ins Kleinhirn 
liegt der embryonale Strickk0rperkern in dem zellenlosen Gebiete~ welches 
nach unten yon der Zellenanlage des Nucleus dentatus ]iegt und als 
provisorisches Corpus restiforme zu betrachten ist. 

Das weitere Schicksal des embryonalen StrickkSrperkernes ist 
folgendes. [m sechsten Monat~ wenn die Fasern des Tractus spino-cere- 
bellaris schon markhaltig sind~ w~hrend die olivo-cerebe]laren Bahnen 
noch marklos sind~ liegt der ~embryonale Kern" iu dem Zentrum des 
Corpus restiforme, so dass er yon allen Seiten yon den Fasern des 
Tractus spino-cerebellaris umgeben ist. In der auf diese Weise in dem 
(zentralen) spino-cerebeilaren Abschnitte des Corpus restiforme ]iegenden 
grauen Masse kann man deutlich GanglierizeHen konstatieren. Yon 
diesem Stadium ab scheint abet der embryonale StrickkSrperkern zu 
verschwinden. Wir konnten ihn wenigstens weder bei einem 38 cm 
langen Menschenembryo noch bei 5~el~geborenem (je eine Serie) finden. 

Aus den angeffihrten Tatsachen darf man wohl schliessen, dass der 
,embryonale StrickkSrperkern" ein voriibergehendes Gebilde darstellt, 
welches zum Tractus spino-cerebellaris wenigstens in dem Sinne 
Beziehung hat, dass er mit der Reifung dieser Bahn allmahlich ver- 
schwindet. 

5~ach ihrer Lokalisation entsprechen die yon uns in den Fallen II 
und III beobachteten grauen Massen im Corpus restiforme genau dem 
embryonalen Strickk(irperkern~ und es liegt nahe anzunehmen~ dass diese 
Massen nichts anderes darstellen als die infolge einer Entwicke]ungs- 
hemmung erhalten gebliebenen ~embryonalen Kerne", Ffir eine so]che 
Annahme spricht auch die Tatsache~ dass in diesen beiden Fallen die 
Tractus spino-cerebellares affiziert waren und dass diese Affektion eineil 
fStalen Ursprung hatte. Da, wie wir oben auseinandergesetzt haben~ 
das Verschwinden des embryonalen StrickkSrperkernes durch die Ent- 
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wickelung des Tractus spino-cerebellaris I~edingt wird, so ist as wohl 
verstgmdlich~ dass bei Unterentwickelung des spino-cerebellaren Systems 
der embryonale StriekkSrperkern erhalten bleiben kann. 

W i r n e h m e n a ] s o a n y  d a s s d i e v o n u n s b e o b a c h t e t e n g r a u e n  
Massen im Corpus  r e s t i f o r m e  ein a n a t o m i s c h e s  S y m p t o m  yon 
E n t w i c k e l u n g s h e m m u u g  da r s t e l l en .  Sie sind die Res te  e ines  
im fS ta len  Leben n o r m a l e r w e i s e  v o r h a n d e n e n ,  spa re r  ver-  
s c h w i n d e n d e n G e b i l d e s ~  welches  i n u n s e r e n F a l l e n i n f o l g e d e r  
E n t w i e k e l u n g s h e m m u n g  aueh im sps  Leben e r h a l t e n  
geb l i e be n  war. 

VIII. Prinzipielles iiber angeborene und friih erworbene 
Sch~idigungen des Zentralnervensystems. 

Die Betrachtung der Pathologie der angeborenen KleinhirnstSrungen 
hat uns im k]inischen Bride gezeigt~ dass das Auftreten und der Bestand 
der Ausfallserscheinungen yon seiten des Kleinhirns nicht sowohl ab- 
h~ingt yon dem Grade der Schi~digung dieses Organes selbst als viel- 
mehr davon, ob auch die iibrigen Teile des Zentralnervensystems ge- 
sch~digt oder intakt sind. Hochgradige Defekte, wenn sie mit einem 
im fibrigen unverletzten Zentralnervensystem zusammentreffen~ kSunen 
symptomlos bleiben. Viel kleinere Sch•digungen, die einhergehen 
mit sehweren Veranderungen anderer Hirnteil% des Grosshirns, des 
Rfickenmarks usw, zeitigen schwere Ausfallserscheinungen im klinischen 
Bride. Diese Umst~inde mfissen wenigstens den Gedanken nahelegen: 
dasses  in manchen F~llen m(iglich is L dass die fehlende Funktions- 
tfichtigkeit des Kleinhirns fibernommen wird yon auderen Teilen des 
Zent'ralnervensystems. Darin begegnen wit einer weitgehenden MSglich- 
keit~ sie tritt bei den angeborenen Kleinhirnst6rungen uns entgegen; 
es ist dies aber ein Verhalten~ das sich mit unseren patho]ogischen An- 
schauungen yon der Funktion bestimmter Hirnteile wenig vertr[igt. Dem 
angegebenen Verhalten gegenfiber steht jedenfalls die prinzipielle Tat- 
sach% dass eine gleiche Lasion yon ~hnlicher Ausdehnung~ wenn sie 
nicht das kindliche oder unreife, sondern das fertige erwachsene Gehirn 
betrifft~ jederzeit einen schweren Ausfall erzeugt. Hier tritt erfahrungs- 
gemass~ auch wenn die iibrigen Hirnteile unbeschadigt sind~ eine Ueber- 
nahme der Funktion durch diese in den meisten Fallen nicht mehr ein. 

Das vikariierende Eintreten bestimmter Hirnteile ffir zugrunde ge- 
gangene andere ist uns ja am meisten aus der Wiederherstellung 
der Sprache, wie man annimmt, mit Hilfe der dritten rechten Stirnwin- 
dung, nach ZerstSrung der dritten linken Stirnwindung bekannt. Eine 
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derartige Uebernahme der Funktionen durch einen analog gebauten und 
analog funktionierenden Hirnteil mag auch beim Erwachsenen vorkom- 
men. Beim Kinde ist sie sicher h~ufig~ wie die Wiederherstellung apha- 
sischer StSrungen bei der zerebralen Kinderllihmung erkennen llisst. 
Aber die Uebernahme der Funktionen durch ganz andere und funktionell 
mit dem gesehi~digten Tell nur lose korrespondierende Apparate ist in 
einem so welt gehenden Masse, wie diese Tatsaehe uns bei den an- 
geborenen KleinhirnstSrungen begegnet ist, jedenfalls ein ausschliessliches 
Vorrecht des wachsenden jungen Gehirnes. 

Schlidigungen~ die den gleichen Hirnteil erfassen, haben~ darauf 
drlingen neuere Beobachtangen mit Macht hin~ offenbar ein ganz ver- 
schiedenes Resultat, je nachdem diese Schiidigung das erwachsene reife 
oder das unfertige Gehirn betrifft. Anatomische und funktionelle Folgen 
sind in diesen beiden F~llen offenbar nicht iibereinstimmend. Es scheint 
manchmal, als ob scheinbar unvereinbarte Gegensatze zwischen den 
Beobachtungen verschiedener Autoren dutch die Nichtbeachtung dieser 
fundamentalen Tatsachen gezeitigt worden wiiren~ es scheint ferner 
manchmal~ als ob Gese tze ,  deren  G i i l t i gke i t  ein ffir a l l ema l  be- 
h a u p t e t  wird,  doch eine wesen t l i che  E i n s c h r ~ n k u n g  erfahren~ 
wenn man n i ch t  a l le in  das erwachsene~ sondern  auct~ das 
u n f e r t i g e  Organ und seine Le i s tung  ins Auge fasst.  

Ueber die Frage der sekund~ren K]einhirnatrophie nach ZerstSrung 
eines ausgedehnten Teiles einer Grosshirnh~lfte herrseht eine erhebliche 
Differenz der Ansehauungen. Die Fi~lle, welche sekund/~re Kleinhirn- 
atrophien nach Grosshirnlasion betreffen~ beziehen sieh~ so scheint es~ 
auf s0]che Lasionen~ die dem in seinem anatomischen Bestande und 
seinen Funktionen im wesentlichen fertigen Organ zugeffigt worden sind. 
Hier ist das Verhalten besonders kompliziert; scheinbar iiegen die Ver- 
hliltnisse so: Beim Erwachsenen tritt nach Grosshirnl'~sion keine Atrophie 
der kontralateralen KIeinbirnhi~lfte ein, beim Kinde oder in der spateren 
FStalzeit tritt sie ein. Datiert die Liision aus der frfihen FStalzeit~ so 
besteht wiederum keine sekundare Kleinhirnatrophie nach Grosshirn- 
llision. Das banalste Beispiel aus der Missbildungslehre ist die Mikro- 
zephalie. Alle ausgesprochenen Fiille hochgradiger Mikrozephalie sind 
gerade dadurch ausgezeiehnet (Anton~ Yirchow~ Probst~ H. Vogt  
usw.), dass die tieferen Teile und namentlich auch das Kleinhirn eine 
so gut wie normale GrSsse besitzen, wi~hrend das Grosshirn j~ so hoch- 
gradig verkfimmert ist. Wiirde die E n t w i c k e l u n g  des Kleinhirns ab- 
hfingig yon der des Grosshirns sein: so wiirde ein derartig anatomisches 
Bild ja nicht resultieren kSnnen. Die Zerst6rung oder Li~sion des aus- 
gebildeten Grosshirns einerseits, die Hemmung seiner Entwickelung an- 
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dererseits haben hinsichtlich der Beziehungen zur kontralateralen Klein- 
hirnh~lfte offenbar ein ganz verschiedones Resultat. Eine Abh~ngigkeit~ 
die nach einer Schadigung des einen Tells aueh oine Regression im 
Bestande des anderen nach sich zieht, bestoht offenbar nicht hinsichtlich 
tier Beziehungen im frfihf6talen Zustande im Gegensatz zu spaterer Zeit. 
Ein etwas anders liegeades odor  analoges Beispie] yon gleieher Merk- 
wiirdigkeit ist die bei kindlichen Gehirnen nicht seltene I n t a k t h e i t  
t ier P y r a m i d e n b a h n  in i h r e r  ganzen  L/~nge bis ins R~icken- 
m a r k  h inab  bei b e s t e h e n d e r  Las ion  der  m o t o r i s e h e n  Rinde  
und d a r a u s  r e s u l t i e r e n d e r  k o r t i k a l e r  Lahmung .  Einer der fun- 
damentalsten S/~tze der l'qeuropathologie ist, dass der zerebralen L~ihmung 
die Lasion der motorischen Rinde und bezw. odor ihrer Bahn~ der Pyra- 
midenbahn entsprieht. Nun reichen Beobachtungea bei infantiler Lah- 
mung, be ide r  die Pyramidenbahn intakt gefunden wird, schon ver- 
h/~ltnism/issig welt zurfiek (Binswangor~ Bisehoff~ Ross u.a.). Der 
Widerspruch zwischen den Erfahrungen am Erwachsenen und diesen 
Tatsachen wurde nicht tiberbriiekt. S p i e l m e y e r  hat nun vor einem 
Jahr und in jiingster Zeit H S s t e r m a n n  F/ille studiert~ in welchen 
eine intakte Pyramidenbahn bei bestehender kortikaler Liihmung vorlag. 
HSsterma~)n hat be ider  Untersuchung eines grSsseren Materials kind- 
licher Hirnl/~hmungen diesen Befund auffallond oft erhoben kSnnen. In 
der Hirnrinde liess sick im grossen und ganzen iibereinstimmend eine 
Li~sion der obersten Rindenschicht nachweisen. Es waren die Assozia- 
tionsbahnen unterbrochen~ we]che die Impulse der motorischen Rinde 
zuffihren und mangels des Fehlens dieser Impulse war eben auch die 
funktionelle Leistung des an sich intakten kortiko-motorischen Systems 
ausgeblieben. Die in einem grossen Tell der untersuchten Fi~lle vorhandeneu 
grossen Bet zschen Pyramidenzollen der vorderen Zentralwindung zeigten 
eine yon hier ausgehend% normal ver]aufende, intakte Pyramidenbahn~ 
deren funktionelle Leistung doch vermisst wurde; das kortiko-motorische 
System duroh Erkrankung benaehbarter Rindengebiete und der oberon 
Rindenschicht yon seinen assoziativen Verbindungen abgeschnitten~ stellte 
eine Art yon physiologisehem Sequester dar, der bestehen bleibt in seiner 
anatomischen Integritat ohne dootl zu funktionieren. Die Biologie des 
erwachsonen Organes llisst uns eine derartige Tatsache als vollkommen 
ri~tselhaft erscheinen. Nur die Verh/iltnisse am unreifen Organo ver- 
mSgen sie uns zu erkl/~ren, 

Wir wissen~ dass die Entwickelung des Nervensystems sich vollzieht 
in zwei grossen prinzipiell getrennten Epochen~ yon denen die oine die 
Anlage und die erste Ausbildung der Teile umfasst und die andere den- 
jenigen Absehnitt der Entwiekelung~ dot wohl den wertvo]lsten Toil des 
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Hirnaufbaues darstellt, n~imlich die Herstellung der Beziehungen der 
Teile zu einander, die, anatomiseh ausgedrtickt, sich in tier reichen 
architektonischen Gliederung des Organs ausdrfickt. Alle Teile ent- 
wiekeln sich sozusagen selbstfindig und voneinander unabhangig bis zu 
dem Augenblick, wo sie ill gegenseitige Beziehung treten, wo successive 
die einen Teile in die Entwickelung der anderen eingreifen. Von diesem 
Augenlick an wird die selbstandige Entwickelung vie]er Teile eine ab- 
h:~ingige. Diese selbst/indige Differenzierung ist nun gerade ffir das Zen- 
tralnervensystem yon ether ganz besonders hohen Bedeutung, denn sie 
zeigt uns, dass die Elemente des Zentralnervensystems bis zu einem 
verhaltnismiissig sehr hochreichenden Grade der Ausbildung sich wetter 
entwickeln und differenzieren kSnnen~ ohne Rficksicht auf ihre Beziehung 
zu anderen Teilen, ohne Rficksicht darauf, ob sie funktionell in dieser 
Verbindung brauehbar sein werden oder nicht. Namentlich diejenigen 
Teile, deren Entwickelung sich iiberhaupt in ether sozusagen dominie- 
renden Unabhiingigkeit yon anderen Tei]en vollzieht, 1/isst in dem Masse 
diese Eigenschaft der Selbstdifferenzierung auch da erkennen, wo dutch 
das Dazwischentreten krankhafter Momente sogar ein e sinngemiisse Bil- 
dung gestSrt und unterbrochen worden ist. Die Heterotopien der grauea 
Substanz zeigen dieses Moment einer anatomisch sinngemiissen Selbst- 
(lifferenzierung ohne physiologische u u Rindenteile 
der Gross- und Kleinhirnrinde in die Tiefe des Markes versehoben oder 
abgewandert: entwickeln sich hie,', obwohl sie nie zu einer Funktion 
zugelassen werden kSnnen, mit allen Eigenschaften tier normalen Struktur 
bis zur wohlgebauten Hirnrinde. Die namentlieh im Monakowsehen 
l[nstitut studierten-F/~lle hochdifferenzierter Hirnmissbildungen lassen an 
Heterotopien aller Art dieses Gesetz deutlich erkennen. 

Und so daft auc]l die Taisache~ dass das kortiko-motorische System 
<Zelle Und Bahn) sich norlna] ausbildet und gliedert ohne Riicksieht 
auf seine normalen u als eiu Beweis dieses hohen Grades 
yon Selbstdifferenzierung gelten. Aber auch wenn man annimmt, dass 
die Schadigung verhli.ltnismassig spat im embryonalen Leben eingesetzt 
hat, zu ether Zeit, wo alas System im wesentlichen schon angelegt war, 
so liefert doch der Befund der intakten Pyramidenbahn bet der Hirn- 
l~thmung den Beweis, dass das um'eife Neuron durch die Unterbrechung 
seiner anatomischen und funktionellenVerbindungen beiweitem nieht in dem 
Masse geschi~digt wird~ wie das reife; ,alas unreife Neuron degeneriert 
aicht" (v. Monakow). 

Ueberblicken wit aber wetter die Befunde, die wir bet zerebralen 
Liihmungen des Kindes erheben k~nnen, und priifen wir wetter das Ver- 
halten der Motilit~t, ferner das der Pyramidenbahn und der Hirm'inde 



176 H.Vogt und M. Astwazaturow, 

bei den mannigfachen StSrungen der kindliehen Hirnentwickelung~ so 
ergibt sich uns das fo]gende bunte Bild (cfr. die Arbeit yon HSs te r -  
mann ,  Archly fiir Psychiatrie, dieser Band): die FMIe yon Sp i e lmeye r~  
Ganghofne r~  Gier l ich~ Rolly~ H S s t e r m a n n  u.a .  zeigen bei vor- 
handener L~thmung intakte Pyramidenbahn~ Atrophie eines Tells der 
Hirnrinde bei normalen Riesenzellen. Der Fall yon B i n s w a n g e r  zeigt 
Lahmung bei intakter Pyramidenbahn und fehlenden Riesenpyramiden- 
zellen.. Rondon i  hat bei Idioten mit normaler Motiliti~t und intakter 
Pyramidenbahn das Fehlen der Pyramidenzellen yon B eetz naehgewiesen. 
Hier muss, wie das ja auch fiir einen kleinen Tell der Pyramidenfasera 
normalerweise gilt~ die Bahn aus den kleineren Elementen der moto- 
rischen Rinde ihren Ursprung genommen haben. Bing sah bei sklero- 
sierter Pyramideubahn intakte Motilitiit; dieses bunte Gemiseh yon 
MSglichkeiten ist beim Erwachsenen nicht denkbar~ es kann immer nur 
auf der Basis einer Sehiidigung entstehen~ die dem unreifen Gehirn 
zugeffigt wird. 

Und der Grund hierffir liegt in der Tatsach% dass~ abgesehen von 
den Beziehungen der Teile zueinander~ abgesehen yon dem hohen Grad 
der Selbstdifferenzierung eben auch~ solange das Gehirn noeh nicht 
fertig ist~ MSgliehkeiten im einzelnen Falle zustande kommen kSnnen~ 
die gesetzte gindernisse umgehen, so dass dann unter Ab~inderung 
normaler anatomiseher Verbindungen doeh eine Funktion hergestellt 
wird. Indem die Beziehungen der Teile zueinander auf einem anderea 
Wege oder in anderer Quantitat zustande kommen~ als es normal ist~ 
wird dann doch die Leistung naeh aussen hin in einem normalen Ver- 
halten hervorgebracht. So k6nnen anatomisch solche F/~]le die aller- 
gr6ssten Ueberrasehungen bieten: Vor einigen Jahren hat A l t m a n n  
folgenden Fall publiziert. Ein 40j~hriger Arbeiter~ der als Soldat ge- 
dient hatte, dem Holzgewerbe angehSrte~ Alkoho]iker war~ meldete sieh 
mit Beschwerden in den Beinen zur Aufnahme in die Klinik. Raseh 
entwiekelte sich hier das Bild der Querschnittsmyelitis und nach 4 Wochen 
erfolgte der Tod. Anatomisch land man eine ausgedehnte Zyste l~ngs- 
verlaufend im unteren Brustmark~ unterhalb dieser eine echte Ver- 
doppelung des Rtickenmarks~ die naeh einiger Distanz wieder zum 
normalen Bilde zurfickffihrte. Die Zyste war embryonaler Entstehung~ 
sie fiillte fast den ganzen Querschnitt des Rfickenmarks aus, erzeugte 
jedenfalls eine totale Unterbrechung der grauen Substanz auf eine litngere 
Streeke; im Bereich der Zyste war nur an der Peripherie des miss- 
bildeten Riickenmarks ein verh~dtnismi~ssig dfinner Belag yon Markfasem 
w~ihrend des Lebens vorhanden gewesen. Mit diesem schwer missbildeten 
Rfickenmark hat der Patient 40 Jahre gelebt und gearbeitet. Wfirde 
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eine solehe Zyste naeh Ausbildung des fertigen Organes im postembryo- 
nalen Leben oder gar im erwaehsenen Leben den Mensehen betreffen, 
so w~ren ja die unmittelbaren sehweren Erseheinungen der Quersehnitts- 
un~erbreehung des Rtiekenmarks die Folge. Im embryonalen Leben ver- 
hSdt sieh alas ganz anders. Wenn n~imlich und dm'auf kommt es an~ 
eine solehe SehS, digung entsteht zu einer Zei% zu der die Beziehungen 
der Teile ztleinander noeh nieht normiert sind~ so kann offenbar doeh 
noeh ein anatomiseher and funktioneller Ausgleieh erfo]gen. Die ober- 
halb und unterhalb der Zyste gelegenen Teile des Zentralnervensystems 
waren nur dureh den verh~dtnism~ssig diinnen Faserbelag der Zyste mit- 
einander verbunden und sie haben offenbar vollkommen die Beziehungen 
vermittelt~ die in der L~tngsleitung des Rfiekenmarks ftir die Erhaltung 
and Funktion der unterhalb gelegenen Herren und KSrperteile yon 
NSten siud. Nur in der embryonalen Zeit kann dieser Ausgleieh ent- 
stehen und nur~ solange die Beziehungen tier Teile zueinander noeh 
nieht hergestellt sind. Nut so lange k6nnen soleh ausgedehnte Hinder- 
nisse umgangen und die Funktion dermi t -  and ineinander arbeitenden 
Teile des Nervensystems doeh zustande gebraeht werden. Sind diese 
komplexen Funktionen aber einmal fertig gestellt~ dann ist ja aueh der 
Bati ein starter geworden und der Ausgleieh einer groben Seh~tdigung 
nieht mehr mSglieh. 

In funktioneller Hinsieht sind yon diesem Gesiehtspunkte aus noeh 
eine Reihe yon anderen FMlen interessant und wertvoll~ die ohne die 
Zuhilfenahme dieser Auffassung unserem Verst~ndnis v611ig versehlossen 
bleiben. D6j6r ine  und U g o l o t t i  haben F~lle yon zerebraler Hemp 
plegie verSffentlieht~ bei denen die eine Seite der Pyramidenbahn vSllig 
atrophiseh, die andere aber hypertrophiseh war. Auf der gel'~hmten 
Seite bestand nur eine verhNtnism~issig geringgradige Parese. Es war 
bier zunS~ehst auffallend~ dass auf der Seite, we die Pyramidenbahn 
zerstSrt war~ nieh* aueh e,:ne vollkommene spastisehe L~hmung bestand, 
Dass diese nieht in hSherem Grade sieh ausgebilde~ hatte, dfirfte be- 
zogen werden darauf~ dass die Pyramidenbahn der anderen Seite in 
einem sehr hoehgradigen Masse hypertrophiseh war. Wit selbst haben 
einen Fall gesehen, we bei einem Imbezillen auf tier einen Seite ganz 
geringe und eine handwerksmiissige T~ttigkeit nieht hindernde spastiseh- 
paretisehe StSrung bestand. Die Sektion ergab eine ausgedehnte Poren- 
zephalie des k0ntralateralen Grosshirns mit weitreiehender ZerstSrung 
des Seheitel- and Schl~ifenlappens. Die yon hier at~sgehende Pyramiden- 
bahn fehlte vollkommen. Die Pyramidenbahn der anderen Seite war 
schon im Bereieh der inneren Kapsel ganz hoehgradig hypertrophiseh. 
In allen diesen F~tllen wird man anbedingt daraufhin gelenkt, den Aus- 
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gleich f~r die Funktion der gel~hmten 8eite ztt suchen in dem Vor-  
h a n d e n s e i n  a n a t o m i s c h e n  Ausg le i ehes .  Offenbar war die Pyra- 
midenbahn der einen Seite auch zur Tragerin der Impulse und 
Hemmungen fftr die an sigh gesch~digte Seite geworden. Auf welch ver- 
wickelten intrazerebralen Bahnen das zustande kommt: verschliesst sigh 
unserem u noch heuto. Doch mag erw~hnt werden, dass unser 
Fall eine auffallende Yerst'~rkung des Balkens an seinem mittleren und 
hinteren Abschnitt zeigte. Jedenfalls ist soviel sieher~ dass auch dieser 
Ausgleich resultieren kann anatomisch wie fmlktionell aus einer StSrung~ 
die night das reife sondern das unreife Gehirn betrifft. 

Wit  h a b e n  a lso  gesehen~ dass  zwischen  den R e s u l t a t e n  
e iner  L~s ion ,  die das e r w a c h s e n e  Geh i rn  e i n e r s e i t s ,  das  
un re i f e  f S t a l e G e h i r n a n d e r e r s e i t s b e t r i f f t ~  p r i n z i p i e l l e U n t e r -  
s ch i ede  bes tehen .  Die a n a t o m i s e h e n A b h ~ n g i g k e i t e n  u n d B e -  
z iehungen~ die ffir das  f e r t i g e  Organ  ge l t en ,  g e l t e n  n igh t  in 
g l e i e h e m  Masse ffir die Ze i t  der E n t w i c k e l u n g .  E i n e S e h ~ d i -  
guug~ die am re i f en  Organ  den e inen Tei l  v e r l e t z t ,  und da- 
d u r c h  s e k u n d ~ r  e inen  a n d e r e n  TeiI  zur R t~ckb i ldung  ver -  
antass t~  ha t  k e i n e s w e g s  den g l e i e h e n  E f f e k t  h i n s i c h t l i e h  der 
E n t w i e k e l u n g :  Die S c h ~ d i g a n g  des e inen Te l l s  h~ l t  die Ent -  
w i c k e l u n g d e s a n d e r e n ( n a c h u n s e r e r b i s h e r i g e n A n s i c h t d a v o n  
a b h ~ n g i g e n )  Te i t e s  n igh t  auf. In d i e s e n T a t s a c h e n  d o k u m e n -  
t i e r t  s ieh die S e l b s t d i f f c r e n z i e r u n g  der  e inze lnen  Te i l e  des 
Z e n t r a l u e r  vensys t ems .  

Diese T a t s a c h e  ha t  eine f u n k t i e n e l l  w e i t g e h e n d e  Konse-  
qaenz ,  denn die t ro t z  m a n g e l s  i h r e r  k o r r e s p o n d i e r e n d e n  An- 
t e i l e  s ich doeh noeh a u s b i l d e n d e n  A b s c h n i t t e  des Z e n t r a l -  
n e r v e n s y s t e m s  b r i n g e n  oft  aueh  noch e inen we i tgehenden~  
of t  e inen  v o l l s t ~ n d i g e n  A u s g l e i c h  der  F u n k t i o n  z u s t a n d e :  So 
h~ingt bei den a n g e b o r e n e n  A g e n e s i e n  des K l e i n h i r n s  die 
r e s u l t i e r e n d e  S t b r u n g  n ight  a l l e in  davon  ab, ob Te i l e  des 
K l e i n h i r n s  und in w e ] c h e f  A u s d e h n u n g  z e r s t b r t  werden ,  
sonde rn  auch davon~ ob das Librige Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m  sigh 
n o r m a l  e n t w i c k e l t  hat .  I s t  d ieses  der Fall~ s o k a n n e i n h a l b -  
s e i t i g e r ,  j a  Bin t o t a l e r  K l e i n h i r n m a n g e l  ohne k] inisGhe Sym- 
p t o m e v e r l a u f e n .  D i e s e w e i t g e h e n d e U e b e r n a h m e d e r F u n k t i o n  
z u g r u n d e  g e g a n g e n e r  A b s c h n i t t e  des Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m s  
du tch  q u a l i t a t i v  a n d e r e  Tei ]e  is t  nur  eine L e i s t u n g  des un- 
r e i f en  Gehi rns .  

Durch  p a t h o l o g i s e h e Y e r ' ~ n d e r u n g e n  g e se t z t e  H i n d e r n i s s e  
werden  u m g a n g e n  und mi t  dem Res t  e r h a l t e n e r  K r a f t  wird  
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noch sinngern~ss gebildet .  So kann nach Untergang einer  
Pyramidenbahn  die andere  hype r t roph i e r en  und deren Lei- 
s tungen  zum grossen Teil fibernehmen. Trotz Fehlens der 
ganzen Pyramidenbahn  einer Sei te  finden wit dann keine oder 
alur eine geringft igige Hemiparese vor. 

Aber aueh funkt ione l l  be t raeh te t  weniger sinngemS~ss 
~bilden sieh anatomisehe Teile  aus~ obwohl s i e , s e q a e s t r i e r t  ~' 
,und yon einer normalen Leistung dauernd ausgesehlossen 
sind: he te ro tope  Rindente i le  der Kle inhi rnr inde ,  he te ro tope  
Oliven usw. zeigen einen v611ig normalen h i s to log isehen  Auf- 
b a u o h n e B e z i e h u n g z u e i n e r f u n k t i o n e l l e n Y e r w e r t u n g .  Dutch 
frf ihzei t ige Erkrankung  bes t immter  Teile der Grossh i rnr inde  
kann die motor isehe Rinde vol lkommen iso l ie r t  werden~ es 
~ann i h r e  obers~eSehieh t  zers t6r t  und dadureh j e d e r Z u f l u s s  
yon Impnlsen dauernd unterbunden sein. Daraus r e su l t i e r t  
eine ko r t ika l e  L~hmung und doeh entwiekel t  sieh das von 
al l  ihren Beziehungen abgesehnf t tene  kor t iko-motor i sehe  
System ( g r o s s e B e t z s e h e P y r a m i d e n z e l l e n u n d P y r a m i d e n b a h n )  
in v611ig in tak te rWeise .  So erklRren s i e h d i e F i i l l e v o n k i n d -  
] ieher  Hemiplegie  bei in tak te r  Pyramidenbahn.  

Die anatomisehen Grundsi~tz% die wir fiir die Abh~ngig- 
kei t  best immter  Teile des Zent ra lnervensys tems yon anderen 
haupts~ehl ieh  dureh Er fahrungen  pa tho log i seh -k l in i sehe r  
Art fes tgese tz t  haben, gelten nieht  in dieser Allgemeinheit~ 
sobald es sieh um StOrangen des unrei fen Gehirns handelt .  
Als Gesetz l~sst sieh hierff ir  nut die weitgehende MSglieh- 
kei t  aufs te l len ,  dass anatomisehe und funkt ionel le  Defekte~ 
sei es dutch die Se lbs td i f fe renz ie rung  scheinbar  abh~ngiger  
Tei le ,  sei es dureh die vikar i ierende I-Iypertrophie anderer  
Absehnitte~ s e i e s d a r e h e i n e s i n n g e m ~ s s e U m g e h u n g g e s e t z t e r  
Hindernisse ,  ausgegl iehen werden. Wie das fer t ige Organ 
s tarr  geworden und in e inemfunk t ione l l en ,  ana tomi sehenund  
nutr i t iven Gle iehgewieh t  fes tge legt  ist~ so ist im werdenden 
.Organ alles Bewegung, alles im Fluss und so ist aueh die 
Zahl der MSgliehkeiten,  gesetzte  StSrungen wieder ausza- 
gleichen in der Zeit der Entwiekelang und des anatomisehen 
Werdens der Teile unendl ieh  gross. 

IX. Entwickelung und tIistogenese des Kleinhirns. 

Ebenso wie fiber die Entwickelung des Gehirns fiberhaupt ist auch 
tiber die Entwickelung des Kieinhirns Eingehenderes nur fiber die An- 
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lage mad die Entwiekelung der ~usseren Farm bekannt. Die eigentliehe 
Differenzierung des inneren Aufbaus, die Entwiekelung der einzelnel~ 
Ze]lelemente ist uns mehr oder weniger unbekannt~ insbesandere herrseht 
fiber die Anlage und Entwiekelung der einzelnen Rindensehiehten voll- 
kommenes Dunkel. Was fiber die Entfaltung der Russeren Farm im 
grassen und ganzen bekannt ist, ist falgendes: Das Kleinhirn entwiekelt 
sieh bekanntlieh ( K a l l m a n n  u. a . ) aus  einem Tell der Anlage des 
hinteren Hirnbllisehens. Urspriinglieh entsprieht in den ersten Phasen 
der Anlage dieser Hirnteil fast ganz dem sp~teren Anteil der Medulla 
oblangata, ae phylagenetiseh glter die Teile sind~ und dies gilt vm~ 
den Derivaten des Hinterhirns vor allem fiir die Medu]la~ desto mehr 
daminieren sie in den trfihen Phasen der Entwiekelung. Das Hinter- 
hirn ist naeh dem Sehluss der Neuralrinne zum Neuralrahr allseitig 
v~51lig gesehlossen nnd stellt ein ventral und dorsal ziemlieh gleieh- 
m~issig dickwandiges Rohr dar. Die ventralen Teile tassen sehon frtih- 
zeitig die Anlagen der Hirnnervenkerne erkennen, der dorsale Tell wird 
zum epithelialen Blatt~ das in der Entwiekelung gegen den m~tehtig" 
ansehwellenden unteren Tell immer mehr zurtiektritt. Dadureh ~Sffnet 
sieh der Ventrikel soznsagen naeh oben. Das Kleinhirn, das spgter vor~ 
aben her den vierten Ventrikel bedeekt~ entsteht abet nieht arts dessert 
Bedaehnng. Die ependymale Bedeckung des vierten Ventrikels gem 
naeh vorn in einen dorsalen~ noeh zum Rautenhirn (Hinterhirn)ge- 
hSrigen Tell i[ber~ nnd aus dieser darsalen Lamelle des Rantenhirns, 
entwickelt sieh das Kleinhirn. filer entsteht median~ etwa in der achtm~ 
Woeh% eine u die dem Anteil des Oberwurms entsprieht. Es, 
bleibt verhgltnismfissig lunge Zeit aUein bei dieser Anlage der Wurm- 
tell% erst viel spgter sehliessen sieh~ van denselben Anlagetei]en aus- 
gehend~ die ttemisph~ren des Kleinhirns naeh seitlich und darsa] an. 
SekundRr iiberw~mhst dann die nach rfiekw~irts sieh entwiekelnde 
Kleinhirnanlage yon oben her den vierten Yentrikel und die Medulla 
oblongata. Sa entstehen dann~ indem sich das Kleinhirn gegen die 
ependymale Bedeekung des vierten Ventrikels naeh hinten und seitlieh 
vorsehiebt~ die hinteren und seitlichen Rezessns~ deren topographisehes 
Verh~dtnis sieh dann dureh die einwachsende Pia mit ihren Geffissen 
nach welter kompliziert. 

Es soil uns hier im folgenden vat allem die arehitektanisehe Ent- 
wiekelung und die Differenzierung der Zdlenelement% sowie die Ent- 
stebung der Sehichten der Rinde beseh2ftigen. Namentlieh hubert wir 
aueh an unserem Material versueht~ fiber die An]age und Differenzierung 
der Kleinhirnkerne ins Klare zu kommen. 1Rfiehst unseren pathologi- 
sehen FR]len hat uns dabei ein grosses Material van menschliehen era- 
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bryonalen Gehirnen und ein ebenso umfangreiches tierisehes Material~ 
~amentlich yon Sehweinehirnen, zur Untersuehung gedient. 

Wit wo]len zunacb.st die Entwickelung der Kleinhirnrinde ins Auge 
fassen. Im 3. embryonalen Monat maeht sieh zuerst (Taft IV~ Fig. 6) 
in der Wurmrinde eine deatlich erkennbare Veranderung bemerkbar. 
Wi~hrend his damn im Wurm und in den Hemisph~ren iiberall glatt% 
windungslose Oberfiache existiert~ zeigt sich jetzt im Warm und ebenso 
in der Ftocke die erste Anlage kleiner Windangen (Fig. 6). In den 
Hemisph~ren ist'davon noch nichts zu bemerken und wir erkennen bier 
zum ersten Male ein dureh die ganze Entwickelung hindurehreichendes 
Gesetz~ dass die D i f f e r enz i e rung  der Hemisphi~ren eine wesent -  
l ich l a n g s a m e r e  ist ,  als die des Wurmes oder dass~ was yon 
vornherein auch phylogenetische Schlfisse nahelegt, der Warm ein 
f r f iher  e n t w i c k e l t e s  und f r i iher  f e r t i g  g e s t e l l t e s  Organ ist~ 
eine Eigenschaft, die bekantlich allen in der Stammesgeschichte ~lteren 
Anlageteilen zukommt, im vierten Mount erst lassen die Hemisph~tren 
dieselbe Gliederung~ eine beginnende Windungsbildung erkennen~ wie 
sie Wurm and Floeke einen Monat friiher zeigen. Warm and Floeke 
sind inzwischen in einer starken Faltung den Hemisph~ren vorausgeeilt. 
So geht es aueh in der folgenden Zeit and im 5. nnd 6. Embryonal- 
monat sind Wurm und Ftocke an der Oberflache bereits in ziemlieh 
voIlendeter Faltung~ w'~hrend die Hemisphiirenoberfl-~iehe immer noch 
hn Stadium der beginnenden Faltung sieh befindet. Erst im 7. und 
8. Monat, wenn Flocke und Wurm langst ihr% der spateren Form ana- 
]oge Oberfi~chengestaltung gefunden haben~ nahern sich auch die ober- 
flachlichen Teile der Hemisph~tren der definitiven Gliederung. Wurm 
and Flocke sind auch relativ lange Zeit voluminSser als es den spliteren 
Verh~tltnissen entsprieht. Die [Iemisph~ren wachsen erst allm~hlich in ihre 
normale relative GrOsse hinein. Ia alien Teilen dokumentieren sie sich 
durch ihre langsamere Entwiekelung als der phylogenetiseh neuere Tell 
(Taft IV, Fig. 8 and 9). 

Die Frage der Zelldifferenziernng und der Entwickelung der ein- 
zelnen Rindenschichten des Kleinhirns hat sieh in den bisherigen For- 
sehungen and Arbeiten hauptsliel}lieh um die Frage der oberfl~tch- 
l i chen  K 6 r n e r s e h i e h t  gedreht. Es ist dies bekanntlieh eine urspriing- 
lieh breite (naeh Be r l i ne r  bis zehn Zelllagen enthaltende)Sehieht 
kSrnerartiger Elemente, die zu einer bestimmten Embryonalzeit die 
Oberfl~iehe des Kleinhirns bedeekt und allm'ahlieh versehwindet, beim 
Mensehen in w e e h s e l n d e r  Ausb i ldung  yore 3. FOta lmona t  bis 

� 9  der Gebur t  (Ende des 1. L e b e n s j a h r e s )  v o r h a n d e n  ist. 
Aueh die Tiere zeigen fast auf allen Entwiekehmgsstufen diese Zelllage 
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Her r i ck  und S c h a p e r  haben sic bei den Knochenfischen studiert. Sic 
halten sic ffir eine Germil~ationszone, die berufen sei, die ilmere Keim- 
schicht abzulSsen. Sic enth~lt nach diesen Autoren ganz besonders 
chromatinreiche Elemente. Alle Autoren geben an, dass die Elemente. 
dieser Schicht sich immer in starker Vermehrung befinden. Eine gauze 
Zahl yen Autoren, unter denen vor allem Hess% Boll,  u  ge- 
nannt seien~ lassen die Elemente der im Laufe der Entwickelung nach 
ihrer Ansicht zu Grunde gehenden Schicht in anderen Teilen aufgehen r 
und zwar vornehmlich unter Bildung der Molekularsubstanz. Auch 
Obe r s t e ine r  und Re tz ius  haben Aehnliches ge~ussert~ andere Autoren 
verfoehten namentlich die Ansicht~ dass bei der KOrnerschicht best~ndig 
Elemente in die Tiefe wandern~ um spRter der bleibenden inneren KSrner- 
schicht und namentlich deren nervSsen Elementen zum Ursprung z~ 
dienen (Cajal ,  Lui). Im grosseu und ganzen sind die Elemente der 
~usseren KOrnerschieht indifferente glemente und man kann $ c h a p e r  
wohl reeht geben, wenn er der Ansicht ist~ dass allerlei Element% und 
zwar sowohl Glia- wie ~Nervenzellen daraus entstehen. Bekanntlieh 
haben Lugaro  und Popof f  sich daffir ausgesprochen, dass nur Glia 
aus den Elementen entsteht. Betrachtet man das Schicksal der KSrner- 
sehieht, wie es wohl in sehr vielen Arbeiten f~lschlicherweise geschehen, 
ist, ffir sich~ so muss man namentlich auf die eingehenden und griind- 
lichen Untersuehungen van Ber l ine r  zuriickgreifen. Nach ihm ist die 
Schicht beim Menschen im 5. FStalmonat am st~trksten ausgebildet, nach- 
dem sic etwa vom 3. FStalmonat an dentlicher hervorzutreten beginnt. 
In der genannten Zeit ihrer st~rksten Entwickelung hat sie eine Tiefe 
yon etwa 10 Zelh-eihen~ sic nimmt dann nach und nach ab, ihre ]etzten 
Reste verschwinden erst im 5. Monat des extrauterinen Lebens. Ffir 
die Frage des Entstehens und Vergehens dieser Schicht hat Ber l ine r  
eine prinzipiell wichtige Tatsache gefunden, die darin besteht~ dass der 
Abbau  d e r S e h i c h t  und d a s V e r s c h w i n d e n i h r e r K e r n e  pa ra l l e l  
geh t  j ewe i l s  der i n t ens iv s t en  E n t f a l t u n g  und dem s t~ rks t en  
Wachs tum des Kle inh i rns ;  n a m e n t l i c h  kommt  h ierbe i  das  
O b e r f l ~ e h e n w a c h s t u m  und die R i n d e n e n t w i c k e l u n g  in Be- 
t r a c h t  uud schon daraus ergibt sich ohne weiteres die Annahme, dass 
bei dieser Entwickeluug und diesem Wachstum die Elemente der KSrner- 
schicht in grossem Umfange aufgebraucht werden. 

Man kann das Schicksal dieser interessanten Zellschicht eigentlich 
nur verstehen im Zusammenhang mit der gesamten Rindenentwickelung 
des Kleinhirns. Prinzipiell ist folgendes wichtig: wie namentlich Ran cke  
und H. Vogt in ihren Arbeiten fiber die pathologische Entwickelung 
des Gehirns festgestellt haben~ muss man zwei Keimzonen  bei dem 
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sich e n t w i c k e l n d e n  Gehirn  un te r sche iden .  Dieeine ist die ven- 
trikul~re Oberflliche~ ausserdem entsteht abet sowohl im Grosshirn wie 
Kleinhirn an der konvexen Oberfl'~ehe im Laufe der Entwickelung eine 
ZoneintensivsterZellvermehrung. Diese beiden Ob e r f l '~chenbez i rke ,  
die innere  und die ~ussere Oberfli~ehe des K]einhirns~ sind 
die BildungsstS~tten des Zel lmater ia]s~ yon denen aus die Zel l -  
e lemente  du t ch  Wanderung  u n d V e r s c h i e b u n g  an den Ort ih rer  
de f in i t i ven  Bes t immung gelangen.  Inwieweit dabei auch Elemente 
nicht direkt durch Wanderung weitergeftihrt werden, sondern inwieweit 
sie etwa zu Grundo gehen und in irgend einer anderen Form dem Auf- 
bau sp~terer Teile dienen~ soll hier unerSrtert bleiben. Jedenfalls stellt 
die ~ussere KSrnersehieht des Kleinhirns nichts anderes dar~ als die 
ober f l i i ch l i che  G e r m i n a t i o n s z o n e  dieses Hirnte i ls .  

B e i d e r  En twieke lung  der K l e i n h i r n r i n d e  muss man etwa 
7 S tad ien  un te r sche iden .  ]n dem ers ten S tad ium flingt aus der 
his dahin in keiuer Weise gegliederten Ze]lmasse der Wand der Hemi- 
sp'~ren sich an der 0berflliche ein Streifen yon Zellen zu verdichten an 
(Tar. V, Fig. 10). Dieses Stadium entspricht ungef~thr dem Beginn des 
3. FStalmonats und f~llt zum Toil noch in die Zeit~ in der noch Vor- 
g~inge in den gTObsten Aulageverh~ltnissen des Kieinhirns geschehen. 
Sehr bald darauf (ira 3. FStalmonat) kann man dann (2. Stadium) bald 
deu~lich erkennen, dass sich eine oberfi~ichl[ch% aus ein bis zwei Lagen 
bestehende Zellreihe clurch einen schmalen ziemlich zellarmen Saum you 
der tieferen Masse~ die noch keinerlei Gliederung erkennen l~isst, abzu- 
grenzen beginnt (Taft V, Fig. 11). An diesen beiden und namentlieh dem 
letztgenannten u sind die ersten Anlagestadien der inneren K6rner- 
sehieht gegeben. Auch alle diese beschriebenen Vorgfinge sind in dem 
Wurmgebiete welt frfiber zu beobachten als in den Hemispharen und 
es wiederholt sich hier der Vorgang~ den wir auch beider Gestaltung 
der itusseren Oberflltche kennen gelernt haben. Auch die Verdichtung 
der indifferenten Zellen zu einer KOrnerschicht, die ja eigentlich nur 
einen ~iusseren Saum etwas enger zusammengeriickter indifferenter Zell- 
elemente an der Grenze gegen den zellfreien Rindenbelag hin darstellt, 
aueh dieser Vorgang eilt im Wurm der Differenziemng in den Hemi- 
sph~tren voraus. In den Hemisph~.ren ist in dieser Zeit nur die aussere 
K6rnerschicht und die helle Zone darunter sichtbar und damit das 
2. Stadium erreicht, yon einer inneren KOrnerschicht ist noch nichts 
ZU sehel]. 

Im 4. Monat tritt eine sich raseh vermehrende Verbreitung der 
~iusseren Kbrner eiu. Die Mo]ekularsehicht wird dadureh seheinbar 
schmiiler, w'~hrend gteichzeitig die innere KSrnerschicht naeh der Tiefe 
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zu an Breite wgchst. Es ist das das 3. S tad ium der Rinden- 
bildung. Die inneren K6rner lassen um diese Zeit an ihrer gusseren 
Oberflfiehe eine deutliehe Verdiehtung erkennen, gleiehzeitig fangen sie 
aueh an, sieh naeh der Tiefe zu deutlieh abzugrenzen, w~ihrend sie bis- 
her mehr oder weniger diffus in die unter ihnen liegenden Sehiehten 
tibergegangen sind. Im Vergleieh zur Gesamtbreite der Itemisphfiren 
versehmglert sieh um diese Zeit die Rinde, yon Purkin jesehen Zellen 
ist noeh nirgends etwas zu sehen. Wit haben um diese Zeit also drei 
ganz seharf voneinander getrennte Sehiehten und damit eigentlieh die 
ersten deutliehen und unzweifelhaften Anf~nge einer genau abgegrenzten 
Rinde vor uns (Fig. 12, Taf. V). In der folgenden Zeit; und zwar im 
5. und 6. Embryonalmonat (4. S tadium) vermehren sieh nan raseh 
die Schiehten dadureh, dass zwisehen der inneren und der oberfl~eh- 
lichen K6rnersehieht in dem molekularen und ziemlieh zellfreien Saum 
eine neu% der Rindenoberflfiehe parallele Lage yon g6rner~ die gussere 
K6rnersehieht auftritt. Wir haben damit einen seehssehiehtigen Typus 
und sind somit an einer prinzipiell wiehtigen Formation angekommen 
(Fig. 13~ Taf. V~ siehe aueh Fig. 25 und 26). Denn es gibt sieh darin 
ein prinzipiell wiehtiges Gesetz zu erkennen; es bedarf kaum eines 
Hinweises~ dass die Sehiehtenanordnung der Elemente in abweehselnden 
Lagen diehter und diinner Reihen uud in ihrer Gesamtheit einer seehs- 
faehen Sehiehtung ganz dem entsprieht, was Brodmann  in der Onto- 
gerfie und in der Stammesentwieklung der Grosshirnrinde als den 
s e e h s s e h i e h t i g e n  t e k t o g e n e t i s e h e n  G r u n d t y p u s  bezeiehnet hat. 
Es drgngt sieh bier der Gedanke auf, dass dieses prinzipielle Anlage- 
verhgltnis~ das wir ftir die Grosshirnrinde als ein Gesetz anerkennen 
mtissen, aueh in der Entwieklung der Kleinhirnrinde eine Rolle spielt. 

Die wiehtigste Neuerwerbung im 4. (seehssehiehtigen) Stadium ist 
die fmssere KSrnersehieht; sie ist yon der inneren KSrnersehieht nnd 
der oberfl~iehliehen K~irnersehieht dureh einen sehmalen, zellfreien Saum 
getrennt und besteht selbst aus einer Lage yon 2 bis 3 Zeltreihen. Sie 
liegt an der inneren KSrnersehieht, yon der sie stellenweise fiberhaupt 
nieht seharf abgetrennt ist, w~thrend ihre Entfernung yon der ober- 
flgehliehen KSrnersehieht eine wesentlieh gr6ssere ist. Diese Entfer- 
hung nimmt aueh im Laufe der Entwiekelung st~ndig zu. Diese in 
der genannten Zeit, 5. und 6. Embryonalmonat~ zum ersten Male deut- 
liehe gussere K6rnersehieht hat fiir die ganze Rindenentwiekelung eine 
sehr grosse Bedeutung. Je weiter ngmlieh die gntwiekelung fort- 
sehreitet, destomehr verdiehtet sieh aueh diese Lage naeh unten zu 
and sie rtiekt dadureh bis nahe an die gussere Grenze tier inneren 
KSrnersehieht heran, bleibt yon hier aber immer dutch einen ganz 
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sehmalen, lichten Streifen getrennt. Die Verh~ltnisse dieser "ausseren 
KSrnersehicht finden sich in versehiedenen Arbeiten abgebildet~ so be- 
sonders aueh bei Be r l i ne r .  Keiner der Autoren ist aber auf die 
Sehicht eingegangen~ ihrem Wesen und Weft naeh scheint sie nut yon 
K i r e h h o f f  erkannt worden zu sein. 

Wie uns unsere Untersuchungen gelehrt haben~ hat nun diese 
Schicht eine unzweifelhafte Beziehung zu der Entstehung tier Pu r -  
kinjeschen Zellen. Wenn wit zun~chst deskriptiv diese Verh~ltnisse 
betraehten 7 so ist festzustellen, dass etwa im 7. Monat beim mensch- 
lichen FStus (5. S tad ium)  zwischen den KSrnern der gusseren KSrner- 
schicht sich plStzlich grSssere zellige Elemente zeigen~ die zungehst 
nur aus einem auffallend grossen mit deutliehen KernkSrperehen ver- 
sehenen Kern zu bestehen seheinen und bei denen in der Folge ein 
rasch wachsender Saum yon Protoplasma erkennbar wird (Fig. 14 und 
Fig. 17 7 Taft V). Die zel]igen Elemente liegen erst mehr gruppenweise bei- 
einander, rficken abet sehr bald in deutliche Abst~nde parallel der 
Oberflgehe der Kleinhirnrinde. Sie ordnen sich mit einem spitzen Ende 
nach der Oberfl'~eh% einem breiten Ende nach der Tiefe. Es kann 
gar kein Zweifel bestehen~ dass es sieh hierbei um das Auftretea der 
Purk in jesehen  Zellen hande]t~ die also bei ihrem ersten Erseheinen 
und aueh in der ersten Zeit ihrer ziemlieh raseh fortsehreitenden Ent- 
wiekelmlg beim Menschen im 7. und bis in den Anfang des 8. Embryo- 
nalmonats hinein zwisehen den KSrnern tier gusseren KSrnerschieht 
liegen. Nun ist festzustellen~ dass diese KSrner um diese Zeit sich zu 
liehten beginnen~ dass sie weiter auseinander r[icken~ class sie weniger 
werden; je grSsser die Purk in jesehen  Zellen werden, destomehr ver- 
sehwinden die KSrner der ~usseren KSrnersehicht. Die Zahl der 
Purk in jesehen  Zellen nimmt ja~ naehdem sie in tier ersten Zeit ihres 
Auftretens gleich reeht zahlreieh in Erseheinung treten~ weiterhin nur 
ziemlieh wenig~ anscheinend sogar nieht mehr zu~ vielmehr liegen sie erst 
dichter gedrgngt und rticken im Zusammenhang mit dem Oberit~tchen- 
waehstum der Hemisphfiren in der Folge weiter auseinander. Im 7. und 8. 
Embryonalmonat werden die KSrner der ~tusseren K6rnersehieht immer 
spgrlieher; wir haben um diese Zeit also folgenden Zustand: aussen 
eine Oberfl~tchenkSrnersehicht, die schon den Kulminationspunkt ihrer 
Entwieklung iiberschritten hat und die bereits wieder in der Ab- 
nahme begriffen ist~ naeh innen davon eine bereits ziemlich breite 
}lolekularsehicht, nach innen hiervon die gussere K~Jrnerschicht mit 
eingelagerten Purk in jesehen  Ze]len; yon dieser Schieht nur durch 
einen ganz sehmalen~ zetlenfreien Saum getrennt~ die sich zusehends 
verbreiternde und zusehens seh~trfer naeh beiden Seiten abgrenzende 
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Lage der inneren KSrner. Die genannte Entwiekelung ist namentlieh 
in der Tiefe der Windungstiiler deutlieh~ wghrend auf der H6he der 
Gyri die Binde fiberhaupt sehmaler bleibt and aueh der gauze Ent- 
wiekelungsgang sieh weniger seharf differenzieren 15.sst. 

Nun liehtet sich gegen den Zeitpunkt der Geburt bin (6. S t a d i u m )  
die Lage der 5.usseren K6rner noch mehr, sie versehwinden zwisehen 
den Purk in jesehen  Zellen nach and naeh vollst~indig. Zur Zeit der 
Geburt ist yon der '~usseren K6rnersehieht nichts mehr zu sehen, 
zwisehen den Purk in jeschen  Zellen flnden sieh keine Reste mehr yon 
ihr. Wit haben also jetzt: (6. Stadium) (Fig. 15, Taft V) eine sehr 
schmale, nur arts etwa einer Zellreihe bestehende gusse re  K6rner- 
sehieht~ einen breiten ~Iolekularsaum~ dann P u r k i n j e s e h e  Zellen~ dann 
die inneren K6rner. An den Purk in iesehen  Zellen treten jetzt aueh 
deutlieh Verzweigungen au[. Die u die sieh nun in der 
Folge noeh vollziehen (7. S t a d i u m ,  Fig. 16, Taf. V), bestehen haupt- 
s~iehlieh aus dem Versehwinden der oberfl~iehliehen Kgrnerschieht. Im 
3. Lebensmonat sind, wie aueh B e r l i n e r  angibt, normalerweise nur 
noeh vereinzelte oberfl~ehliche K6rner zu sehen~ eine viillig normale 
Struktur der Kleinhirnrinde wird etwa im 8. bis 15. Lebensmonat 
erreieht (naeh verschiedenen Autoren); offenbar ist dieser Zeitpunkt 
individuell versehieden. 

Die M a r k m a s s e  des g l e i n h i r n s  l~isst etwa vom 5. Ftital- 
monat an eine deutliehe Faserung erkennen, die sieh raseh ver- 
vollkommnet und sieh spi~ter aueh deutlieh mit Mark, ziemlieh friih- 
zeitig, versieht. 

Aueh die H i s t o g e n e s e  der  P u r k i n j e s c h e n  Z e l l e n  konnteu 
wir sowohl an mensehliehem Material wie am Kleinhirn yon Schweine- 
embryoneu verfolgen (Fig. 17, 'Far. V). gs ist sehon betont, dass das 
erste Auftreten dieser Zellen sieh darstellt in der Form besonders 
grosser~ liehter, zwisehen den ~tusseren Ktirnern liegender Kern% die 
einen hellen Grand zeigen and ein feines, sparsames Chromatingeriist 
erkennen lassen. Es ist dies etwa im 7. Lebensmonat des menseh- 
lichen Embryonallebens~ beim Sehweineembryo yon 20 bis 22 em 
L'~nge der Fall. Die genannten Kerne umkleiden sieh nun an ihrem 
naeh der Periph'erie zu liegenden Ende sehr bald mit einem schmalen, 
wie eine Kappe erscheinenden Halbmond yon Protoplasma, der sieh 
raseh verbreitert. Noeh ehe an der basalen Seite dieser zelligen Ge- 
bilde fiberhaupt etwas yon Protoplasma erkennbar wird, spitzt siell 
bereits das distale Ende zu, bald erscheint aueh an den Seiten and 
namentlich an der Basis ein feiner t)rotoplasmatiseher Ring. Um diese 
Zeit hellt sieh aueh das Protoplasma~ das die Kerne umgibt, auf; 
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wiihrend es zuerst se]bst bei starker Zelldifferenzierung vollkommen 
dunkel und silhouettenartig erscheint~ wird es sparer durchsichtiger und 
feiner. Nun wachst rasch der protoplasmatische Leib, bei den um 
weniges "~lteren Embryonen kann man die etwas plumpe Zellform 
schon dentlieh~ entsprechend ihrer spateren Gestalt erkennen. Merk- 
wiirdig an diesem Vorgang ist zun~iehst, dass der urspriingiich er- 
scheinende helle und fast protoplasmafreie Kern durehaus die GrSsse 
des fertigen Kernes einer reifen Purkinjesehen Zelle besitzt und dass 
scheinbar durch Apposition sich um den Rern herum al]mi~hlich wach- 
send der Zellleib vergrSssert. Zweitens ist merkwfirdig~ dass das Auf- 
tauchen und die ersten Wachstumsvorgange dieser Zellen offenbar mit 
grosser Geschwindigkeit erfolgen, denn man sieht nur an verh'~ltnis- 
mfissig seltenen Objekten die ersten Stadien der beschriebenen Zell- 
entwicklung. Meistens gewahrt man entweder gar keine Zellen dieser 
Art oder aber schon grOssere deutlieh erkennbare Elemente. Am 
interessantesten war die Frage der Beziehung zwischen den Elementen 
der ausseren K(irnerschieht urJd den Purkinjeschen Zellen. Es l-~sst 
sich zunaehst gar nieht bestreiten, dass die "~ussere KOrnersehieht das 
Beg darstellt, in welchem die Purkinjeschen ZeIlen auftauchen und 
naeh und naeh sich entwickeln. Es ist ferner ebenso klar, dass die 
aussere KSrnersehicht kurze Zeit vor dem Auftauchen der P a r k i n j e -  
schen Zellen entsteht~ dass sie bis za ihrem Auftreten w~tchst, in dieser 
Zeit eine Lage von etwa 3 Zellreihen darstellend~ und dass sie yore 
Augenblick des Auftretens der Purkinjeschen Elemente an sieh ]ichtet; 
sie nimmt in demselben Masse an Zahl ihrer Elemente ab, wie die 
Pnrkinjeschen Zellen sich vermehren und wachsen. Bis zum Auf- 
treten der Purkinjeschen Zel]en sind die Elemente tier -~usseren 
KSrnersehicht dunkel gefarbt, gross nnd machen den Eindruck stark 
sich vermehrender Elemente. Vom Zeitpunkt des Auftretens tier 
Purkinjeschen Zellen an sieht man zah]reiehere hellere Elemente 
unter ihnen~ ferner Elemente, die keine seharfe Grenzlinie erkennen 
lassen, schrumpfende Elemente und andere Rfickbildungsformen. Je mehr 
also die Purkiojeschen Zeilen wachsen, desto mehr versehwinden die 
~usseren KSrner und wenn die Pnrkinjeschen Zellen roll entwickelt 
sind~ ist yon jenen Elemenlen nichts mehr zu sehen. Ohne weiteres 
dr'~ngt sieh hier tier Gedanke auf~ dass die ~usseren KOrner das 
Material fiir die Bildung der Purkinjeschen Zellen abgeben. Es ist 
leider nieht mSglich~ die Art dieses Vorganges direkt nachztlweisen~ 
aber die Tatsache des Zasammenhangs scheint klar za sein. Die 
Frage naeh der s y n c y t i a l e n  E n t s t e h u n g  h o e h d i f f e r e n z i e r t e r  
Elemente und insbesondere der Ganglienze]le% wird dadurch ausser- 
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ordentlieh nahe gelegt~ ob diese Art der Entstehungsweise direkt dureh 
einen Zusammensehluss yon Elementen vet sieh geht oder ob Zell- 
elemente zugrunde gehen und das Material dieses Abbaus zum Aufbau 
anderer Elemente, hier tier Purk in jesehen  Zellen, verwendet wird, 
llisst sieh nieht sagen. So viel aber seheint aus den Beobaehtungen 
mit Sieherheit hervorzugehen, dass hoehdifferenzierte und sehr kompli- 
ziert gebaute Elemente, bier die Purk in jesehen  Zellen~ in ihrer Ent- 
stehung eine diehte Lage niedrig differenzierter kSrnerartiger Elemente 
auf brauehen. 

Die F r a g e  der  s y n z y t i a l e n  E n t s t e h n n g  der  G a n g l i e n z e l l e n  
ist eine yon den Autoren vielfaeh ventilierte~ Tatsaehen der Entwieke- 
tungsgesehiehte und der pathologisehen Anatomie weisen immer wieder 
darauf hin, dass bei der Differenzierung der hoeh entwiekelten Elemente 
des Zentralnervensystems eine derartige Entstehung ernsthaft ins Auge 
gefasst werden muss. Ieh denke hierbei nieht all die unter patho- 
logisehen Bedingungen, namentlieh bei irritativen Reizen gelegentlieh in dell 
Zentralnervensystemen yon Tieren besehriebenen mehrkernigen Ganglien- 
zellen, so bei Tollwut (Sano,  Babes),  bei FremdkSrpern (Z ieg le r ,  
Levi);  ferner sind in den letzten Jahren mehrfaeh dureh lnjektion 
yon Sehm'laehS1 Kernteihngen aa den Ganglienzellen der Retina experi- 
mentell erzeugt. Pathologisehe Befunde dieser Art beim Mensehen sind 
ausserordentlieh selten, sie finden sieh, und das ist ein Gesiehtspunkt, 
der uns auf die Zusammenhlinge dieser Erseheinungen mit der Entwieke- 
lung hinweist, fast nut in solehen Fiillen, deren Krankheit in die Ent- 
wiekelungszeit zurfiekgreift. Hier aber finden sie sieh, wie die immer 
waehsenden Beobaehtungen an Idiotengehirnen und sonstigen in der Ent- 
wieklung gehemmten Nerensystemen ergeben, offenbar regelm~issig. So 
gehOrt der Befund zweikerniger Purkinjeseher Zellen zu den eharakte- 
ristisehen Erseheinungen der juvenilen Paralyse. g a n k e ,  StrS~usler, 
g o n d o n i ,  Trapet~  H . u  haben dureh ihre Untersuehungen dies 
best~tigt. Aber aueh in solehen EntwiekelungsstSrungen des Zentral- 
nervensystems, die niehts mit heredit~irer Lues zu tun haben (man 
k6nnte die Mehrkernigkeit der Nervenzellen vielleieht hiermit in Zu- 
sammenhang bringen)~ sind yon einer Reihe yon Beobaehtern mehrkernige 
Ganglienzellen im Gehirn befunden worden, so yon Seholz  und Z i n g e r l e  
beim Kretinismus, yon [-I. Yogt  bei Mikrozephalie. Ferner haben eine 
Reihe von Beobaehtern versehmelzende Ganglienzellen oder Ganglien- 
zellen~ die dureh breite Protoplasmabriicken verbunden waren~ bei Ent- 
wickelungsst6rungen des Gehirns gefunden: B rodmann  und Biel-  
schowsky~ Rondoni ,  T r a p e t  u.a.  Wenn wir also aus den Tat- 
saehen der pathologischen Entwiekelung riickw-arts schliessen wollen, so 
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baben wit sehon ein fast vollkommenes Bild der Reihenfolge~ wie sich 
die synzytiale Entwicke]ung der Ganglienzellen vollzieht: mehrkernig% 
2 und 3kernige Zellelemente~ verschmelzende Gang]ienzellen und solche, 
die dureh eine breite Protoplasmabrfieke zusammenh~ingen. 

Abet aueh Tatsaehen der normalen Entwieklung weisen darauf 
hin~ dass ein Fusionsstadium yon Zellen weniger differenzierter Art in 
der Entwicklung der Ganglienzellen bei den h6her entwiekelton Ge- 
hirnen vorkommt. Es haben sieh auch eine Reihe yon Autoren, so vor 
allem Smi rnow,  S ibe l i u s ,  Mfiller daftir ausgesprochen~ dass wahrend 
des embryonalen Lebens ein Fusionsstadium der Ganglienzellen zu be- 
obachten sei. Es fehlt auch nicht an direkten Beobachtungen ffir 
diese Annahme; wie schon Rondoni  erw~ihnt~ finden sieh in dem 
Buch yon G i e r l i c h  und H e r x h e i m e r  direkte Angaben fiber Ze]l- 
synzytien im Laufe der Entwieklung. Die Autoren beschreiben gross% 
naeh ihrem ganzen Aussehen als Pyramidenzellen aufzufassende Ele- 
mente, die in synzytia]em Verbande zusammenh~ingen. Die Beobaeh- 
tungen sind an sechs- und siebenmonatliehen menschliehen Embryonen 
gemaeht~ ~nd aueh an diesen Objekten sind sowohl Elemente, die nur 
dureh diinne Brficken zusammenh~ingen, wie mehr oder weniger ~Tollkommen 
versehmolzene Zellelemente vorhanden gewesen. Nun fehlt es aber~ um die 
Reihe der Beobaehtangen zu vervollst~tndigen~ auch nicht an ausge- 
sproehenen mehrkernigen Ze]lelementen bei embryonalen Gehirnen. 
T r a p e t ,  der zu diesem Zweek die Gehirne yon Rinderembryonea 
durehstudiert hat~ gibt in seiner Arbeit aus der ~IeduIla oblo,~gata, 
sowie aus der Grosshirnrinde Abbildungen yon mehrkernigen embryo- 
nalen Ganglienzellen~ yon welter ausgebi]deten mehrkernigen Oanglien- 
zel]en, sowie yon ausgesprochenen Ze]lsynzytien. Fussend auf diesen 
Beobachtungen haben namentlieh die italienisehen Autoren (F r agn i t o 
Capobianeo~ P i g h i n i  usw.) sich direkt ffir eino synzytiale Ent- 
stehung der Ganglienze]len ausgesprochen. Die Autoren treten 
direkt ffir die Auffassung ein, dass die mehrkernigen Elemente~ 
die bei Entwiek]ungsstSrung in Gehirnen zu finden sind~ nicht 
dutch eine mange]hafte Vermehrung der Neuroblasten~ sondern 
durch eine unvollkommene Verschmelzung yon Zelle]ementen entstanden 
seien. 

Es ist nattirlich nieht mOglich: diese weittragende Frage heute zrt 
entscheiden, aber soviel ist gewiss~ dass die Mehrkernigkeit yon Gang- 
lienzellen in Gehirnen der hSher entwickelten Organismen eigentlich 
nur eine Ro]le spielt in den auf Entwieklungshemmung beruhenden 
Fgllen. Die Mehrkernigkeit und Verschmelzung dieser Elemente dfirfte 
also entschieden mit der Entwieklung der Ganglienzellen etwas zu tun 
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hubert. Wir hubert ferner gesehen, dass eine ganze Reihe yon 
Daten die Frage der synzytialen Entstehung der Ganglienzellen nahe 
legt; die Befunde an den pathologisehen F~llen einerse[ts, and 
ferner der yon uns erhobene Befund~ dass die ~iussere KSrnersehieht 
.des Kleinhirns in der Entstehung der Purk in je sehen  Zellen auf- 
gebraueht wird, legen jedenfalls eine neue Prtifung der Frage der syn- 
zytialen Entstehung der  Ganglienzellen nahe. 

'~'ie die oben besehriebene ~tussere Gestaltung im Wurm der 
Gestaltung der Hemisph~tren vorauseilt, so l~sst sieh aueh fiir die histo- 
]ogisehe Entwieklung and for die Bildang der RiMe das Gesetz auf- 
stetlen~ dass die samtliehen Gestaltungen und Um~nderangen derKlein- 
hirnrind% das Auftreten und Versehwinden all der besehriebenen Sehiehten 
und die sonstigen Umwandlungen, die Entwieklung der Pu rk in j e sehen  
Zellen~ das Yersehwinden der ausseren KSrner usw. stets im Wurm sieh 
friiher ereignet als in den Hemispharen. Der Wurm des Neugeborenen 
besitzt kaum noeh oberfl~tehliehe KOrner~ w~hrend sie ill den 
Hemisph~ren etwa erst im dritten Lebensmonat versehwinden. Ebenso 
wie der Wurm verh~ilt sieh durehweg aueh die Floeke. 

Eine weitere zeitliehe Differenz, die vielleicht yon einer gewissen 
Bedeutung ist, besteht darin~ dass in der Tiefe und der Basis der 
Gyri zwar die Rinde immer etwas sehm~tler bleibt wie an der Ober- 
fl~che~ doeh betrfgt diese Differenz bei dem Kleinhirn nur sehr geringe 
~lasse, dagegen ist deattieh zu erkennen~ dass an der Basis der Gyri 
die ~tusseren KOrner durehweg etwas friiher erscheinen als auf der ttOhe 
der Windungen. 

Die gleinhirnkern% beim gensehen der Nucleus dentatus~ der 
Daehkern, der Pfropf und der Nucleus emboli sind phylogenetiseh auf- 
zufassen~ wie W e i d e n r e i e h  gezeigt hat~ als die Differenzierung einer 
urspriinglieh einheitliehen und zusammenhS~ngenden Masse zu einer 
Reihe yon gesonderten u Diese Sonderung tritt erst in den 
hOheren Entwieklungsstufen ein. Beim Mensehen l~tsst das Gehirn des 
dreimonatliehen FOtus (Fig. 8, Tar. IV) in dem inueren Absehnitt des 
Kleinhirns etwa in der Mitte zwisehen RiMe and u 
eine eigentfimliehe Ver-Xnderung erkennen, die yon der Anlage einer 
kernartigen Masse eigentlieh sehr weit entfernt ist. Es besteht diese 
erste Ver~tnderung n~mlieh nieht in dem Auftreten oder der Anh~tufung 
zelliger Elemente, sondern es maeht sieh eine etwa nierenfSrmig% im 
Yergleieh zu dem Kleinhirnquersehnitt ausserordentlieh grosse Auf- 
hellung bemerkbar. Es ist reeht sehwer~ histologiseh genau zu deft- 
nieren~ worin diese besteht. Die Orundmasse sieht dunkler aus~ Bin 
:seharfer Saum trennt sic yon dem tibrigen MarkkSrper. Das Gewebe 



Ueber angeborene Kieinhirnerkrankungen. 191 

an der Stelle des Kernes wird dabei faserig, zeigt feine Lakunen und 
einen grSsseren Reiehtum yon Geflissen. u einem grSsseren Zellen-. 
reiehtum ]st keine Spur vorhanden. Man kann die gesamte Ver- 
~nderung als eine lakunare Gewebsveriinderung bezeichnen, besonders 
well die zahlreichen feinen Geflisse yon sehr we]ten Spaltritumen um- 
geben sind. In der Folge zeigt sich nun eine geringe Vermehrung der 
Kerne des Grundgewebes und eine noch welter zunehmende dunklere 
F~rbung des Gewebes. Nach allen Seiten zu werden die Riinder schar- 
fer. ]m fiinften bis sechsten mensehlichen Erabryonalmonat (Fig. 9~ 
Taf. IV) spitzt sich nun die inhere obere F[i~ehe dieses nierenf6rmigen 
Gebietes zu, sie verschra~lert sich ausserordentlich~ ira inneren geht 
eine Art yon Schrumpfung des Gewebes vor sieh~ das Grundgewebe 
wird unverhi~ltnismassig dichter~ weniger faserig~ mehr horaogen, l~sst 
raehr Zellen erkennen, die 6efS~sse werden geringer an Zahl und 
grSssere Ze]le]emente treten auf. Diese VerschmS, lerung des raedianen 
Pols schreitet nun nach dem Gros des gesamten Kerngebietes bin fort 
und absorb]eft den Kern sozasagen. Man findet in diesera Stadium 
also die ~iussere und untere Partie noch in Form einer breiten, lakunSor 
ver~nderten Zone, so wie es fiir das ganze Gebiet ffir die Zeit des 
vierten Embryonalmonats oben beschrieben worden ist. Dieses Gebiet 
geht nach oben und median in einen sehmalen~ verdichteten Zipfel 
tiber, der sich bereits yon Anfang an aufzuschl&ingeln beg]nut und da- 
mit die deutlichen Charakteristika des fertigen Nucleus dentatus er- 
kennen 15,sst. Auf diesera Zustand verharrt zeit]ebens die Kernanlage 
des Wals~ die dadurch einen passageren Zustand der Entwieklung dec 
mensehlichen Kleinhirnkerne in phylogenetiseher Parallele ats dauernde 
Eigenschaft uns vor Augen ffihrt. Nun sehreitet ziemlich raseh die 
gesarate Yer~nderung fiber den tibrigen Kernteil hin fort. Gegen Ende 
des sechsten Mortars hat der obere Pol etwa 4 mSoandrische Windungen 
erreieht. Ira siebenten Monat ist bereits das ganze Kerngebiet des 
Nuc]eus dentatus in die norraale Gestaltung fibergegangen. Um diese 
Zeit werden auch in dem gewundenen Band des Kernes deutlieh 
gr6ssere Zellelemente erkennbar. Ira Hilus des Kernes tritt vor der 
ersten Anlage seiner bandartigen Windungen an eine deutliche Gewebs- 
aufhellung hervor und in dieser aufgehellten Pattie zeigen sich schon 
vor dem ffinften Monat zwei dunk]ere Gegenden~ yon denen die eine 
die Anlage des Nucleus giobosus zeigt~ die andere die des Embo]us 
darstellt. Der letztere ist in der Entwicklung etwas voran. Die histo- 
logische Anlage zeigt im ersten Stadium dieser Kernbildungen dasselbe 
Bild wie die Anlage des Nucleus dentatus, die lakun~re Veranderung 
des Grundgewebes ]st etwas weniger hochgradig und die darauf 
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folgende Verdichtung ist weniger stark. Auch bereits im ffinftel~ 
"Monat ist nach vorn yon den beiden letztgenannten Kernen die Anlage 
des Daehkernes siehtbar. Die drei Kernanlagen mit Ausnahme des 
Nucleus dentatus sind zuerst gegen das sie umgebende Gewebe nur 
unscharf abgetrennt, viel weniger scharf, als der yon Anfang an sieh sehr 
klar gegen die Umgebung abzeichnende Nucleus dentatus. Gegen Ende 
des seehsten Monats wird aueh die Abgrenzung dieser Kerne sch~rfer 
und im siebenten Monat sind sic als gut ausgebildete distinkte Massen, 
ihrer sp~tteren Form entspreehend~ erkennbar. 

Es ergibt sieh also: 

1. Aueh die Entwieklung sprieht daffir, dass die Hemisph~ren des 
Kleinhirns (im Sinne der Edin gersehen Einteilung in Neocerebellum 
und Palaeocerebellum) der phylogenetiseh neue Teil, der Wurm und 
die Floeke der phylogenetiseh ~iltere Teil sind. Alle Entwiekelungs- 
vcrg':~nge n~mlich ellen in den letzteren Gebieten der Entwicklung 
in den Hemisph~tren voraus: bekanntlieh werden die stammes- 
gesehiehtlich glteren Teile aueh in der Ontogenese friiher fertig- 
gestellt. 

Die Oberfl~tchenfurchung im Wurm beginnt im dritten Monat 
(ebenso in der Floeke), in den Hemisph~ren im vierten Monat des 
Embryonallebens. Die Faltung und Ausbildung tier Windungen und 
Furchen ist in den ersteren Teilen im siebenten Monat fertiggestellt~ 
in den Hemisph~tren sp~iter, jedenfaUs nieht vor Ende des aehten 
Monats. Ganz dasselbe Gesetz gilt ffir die spgter zu erSrternden 
histologisehen u f~r das Auftreten und Verschwinden der 
Rindenschiehten~ fiir die Anlage und Ausbildung der Zellelemente 
der Rinde. 

Wurm und Floeke sind lange Zeit relativ wesentlieh grSsser als 
die Hemisph~ren, sic werden erst gegen Ende des Embryonallebens 
im Waehstum yon den HemisphKren tiberholt. 

2. In den bisherigen Untersuchungen tiber die Histogenese der Klein- 
hirnrinde ist viel zu einseitig das Augenmerk auf die ober- 
flSehliehe KSrnerschieht gelenkt. Es ist diese nut verstgndlieh 
im Zusammenhang mit der Entwieklung der Kleinhirnrinde tiber- 
haupt. Sic stellt zudem nicht die einzige Schieht dar, die einen 
voriibergehenden Charakter besitzt. Diese oberflgehliehe KOrner- 
schicht erseheint etwa im dritten Embryonalmonat~ nimmt dann 
(Be r l i ne r  und andere) rasch an St~trke zu, erreieht eine Dicke 
yon etwa 10 Zelllagen und ~ersehwindet wieder im Laufe des ersten 
Lebensjahres. 
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Die andere passagere Schicht der Kleinhirnrinde ist die Lage 
der iiusseren Ktirner (siehe unten), diese erscheint etwa ira fiinften 
und sechsten Embryonalmonat und verschwindet in den letzten Wochen 
des FStallebens. 

Beide Schichten sind die Lieferungsstlitten fiir Material, das 
zum Aufbau der Kleinhirnrinde verbraueht wird. Wie sehon Bet-  
l i ne r  fiir die oberfilichliehe KSrnersehicht nachgewiesen hat, niramt 
diese in denjenigen Zeiten der Entwicklung am meisten ab, in wel- 
chert die Oberfllichenentfaltung und die Neubildung yon Teilen der 
Kleinhirnrinde am iatensivsten ist. Die Elemente der oberfliichlichen 
KSruerschicht gehen vermutlieh in Nerven- und Gliazellen fiber~ sie 
]iefern wahrscheinlich Material f/it die gesarate Kleinhirnrinde, ein 
spezielles Derivat derselben scheinen (iRanke) die Horizontalzellen 
zu sein. Die ~tusseren KSrner stehen gleichfalls mit der Bildung 
der Kleinhirnrinde iin engen Zusamraenhang'~ sie sind der Mutter- 
boden fiir die Purkinjesehen Zellen und verschwinden urn so raehr, 
je weiter deren Entwicklung fortschreitet. 

Die oberfllichliche KSrnerschicht hat noch eine weitere Be- 
deutung. Nach den Untersuehungen yon Ranke  und H. Vogt 
besitzt das Gehirn~ ira Grosshirn wie im Kleinhirn eine doppelte 
Gerrainationszone (Keirasehicht); erstens eine solehe an der ventri- 
kulliren (inneren) Oberfl/iche, das eigentliche Neuroepithel, ausserdem 
eine Keiraschicht an der fi.usseren konvexen Oberfi/iche: dieseletztere 
Keiraschicht wird ira Kleinhirn durch die oberfi•chlichen KOrner 
gebildet. 

3. Die Eutwicklung der Kleinhirnrinde l~isst sieben Stadien unter- 
seheiden. Irn dritten FStalraonat des Menschen (erstes Stadium) 
]~sst die diffuse Zellmasse des Kleinhirns eine verdichtete Zelliage 
an der Oberfiliche erkennen. Diese r/iekt dann am Ende des dritten 
Mortars etwas yon der darunter liegenden Partie ab~ so dass wir 
jetzt eine oberfl'~chliehe Lage yon KSrnern, den sehmalen zellfreien 
Sauna und darunter den diffusen KSrper des Kleinhirns haben 
(zweites Stadium). Ira vierten Monat verdichtet sich unter dera 
zellfreien Rindensaum die ':iussere Pattie zu einer geschlosseneu 
Lage, der ersten Anlage der inneren K6rnerschicht~ vierter Monat 
(drittes Stadium). Innerhalb des zellfreien Rindensauras tritt nun 
eine weitere Lage you KSrnern, die iiussere KSrnerschicht auf. Dies 
geschieht im ffinften und sechsten Embryonalraonat. Die Rinde des 
Kleinhirns zeigt in dieser Zeit (viertes Stadium) fo]gendes Bild: 
dicke oberfi~ch]iche K~irnerschicht~ breiter zellfreier Sauna, ~ussere 
KSrnerschicht aus drei Zelllagen bestehend~ sehraaler, zellfreier 

Al'~hiv f. Psychiatrie. Bd, 49. Heft  1. 13  
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Saum, innere K6rnerschicbt. Im siebenten F6talmonat r~cken die 
~tusseren Kt~rner n•her an die inneren heran, innerhalb tier ersteren 
treten grosse Zellelemente, die Purk in jeschen  Zellen auf (fiinftes 
Stadium). Die weiteren Vorgange spielen sich vor allem innerhalb 
tier 8ehicht der iiusseren KOrner ab. Hier wachsen die P u r k i n j e -  
schen Zellen an gahl und GrSsse, sie ]iegen dieht beieinander, in 
Masse versehwinden die gusseren K6rner. Eine oberfl:iehliehe K0rner- 
sehicht ist etwa zwei Zellreihen dick noeh vorhanden. Dieses Bild 
entspricht (seehstes Stadium) den letzten Wochen des F6tallebens. 
Naeh der Geburt r~teken die Purk in jesehen  Zellen in ziemlich 
gleiehen Abst'anden auseinander~ die ~.usseren K6rner sind voll- 
kommen verschwunden~ die oberfl~ehliehe K0rnersehieht versehwin- 
det gleiehfalls mehr und mehr (siebentes Stadium). In tier Zei~ 
zwisehen dem aehten und fiinfzehnten Lebensmoaat ist die normale 
Kleinhirnrinde fertig. 

4. Die Purk in j e schen  Zellen erseheinen zuerst als grosse Zellkerne, 
deren GrSsse yon Anfang an ziemlieh genau der GrSsse einer %> 
tigeu Pa rk in jeze l l e  entsprieht, zwisehen den gmsseren K0rnern im 
siebenten FStalmonat. Diese grossen Kerne liegen vielfaeh in 
Gruppen beisammen: sie haben nieh~ selten 2 Kernk6rperehen~ ein 
sic umgebendes Protoplasma ist vielfaeh iiberhaupt nieht oder nur 
in Fm'm eines sehmalen, meist nach der Peripherie zu liegemen 
8aumes zu erkennen. Weiterhin lagert sich halbmondf0rmig, an 
der Seite naeh der Oberfl~ehe der Kleinhirnrinde zu: erst dunkel 
gef~trbtes, sp~ter heller werdendes Protoplasma an. Dieses zieht 
sieh in eine Spitze aus, dana erst erscheint in der ganzen Um- 
gebung des Kerns Protoplasma. Im achten FStalmonat sind die 
Zellen als grosse Elemente deutlich zu erkennen. Der gauze Vor- 
gang l~uft offenbar sehr schne]l ab, denn man sieht in weitaus den 
meisten Pr~paraten entweder fiberhaupt noeh nichts yon diesen 
Elementen oder sehon leidlich ausgebildete Zellen. Die Fortsgtze 
entwiekeln sich gegen Ende des Embryonallebens. Die Zellen lie- 
gen erst in Gruppen~ dann in enger~ pallisadenfSrmiger Reihe an 
der Oberflgehe dee inne,'en KSrner n~he beieinander~ sic rScken 
dann~ entspreehend dem Waehstmn des gleinhirns, welter aus- 
einander. Eine Vermehrung der Elemente finder also offenbar sp~tter 
nicht mehr statt. 

5. VCie gezeigt worden ist, erseheinen die Purk in jeschen  Zellen in 
der Lage der ~tusseren KSrne,.'. Diese selbst verschwinden in dem 
Masse, als die Purk in jesehen  Zellen auftreten und waehsen. Die 
gUsseren KSrner werden in der Bildung der Purk in jesehen  Zellen 
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6. 

7. 

verbraucht. Die Tatsache, class auffallend grosse Elemente yon An- 
fang an erscheinen~ dass diese Elemeute vielfach 2 Kernk~irperchen 
besitzen, class ferner bei EntwicklungsstSrungen des Kleinhirns zwei- 
und mehrkernige Purk in jesehen  Zellen nicht selten gefunden wer- 
den, machen es wahrscheinlich~ dass die itusseren KOrner bei der 
Bildung der Purk in jeschen  Zellen ein Fusionsstadium durchlaufen, 
dass also die Purk in jeschen  Zellen aus synzytialen Verbiinden ihre 
Entstehung nehmen. 
Die Markmasse des Kleinhirns lltsst veto fiinften F6talmonat an eine 
Faserung und etwa yore siebenten Embryonalmonat an eine deutlich 
rasch fortschreitende Marknmkleidung erkennen. 
Die Kerne des Kleinhirns differenzieren sich im Laufe der Stammes- 
geschiehte (Weidenre ich)  aus einer ursprfinglichen einheitlichen 
Masse. Beim dreimonatlichen mensehtichen FSms erscheint in der 
Tiefe des spateren MarkkSrpers der Kleinhirnhemisph~ren ein nieren- 
f6rmiges~ sich seharf absetzendes~ l'elativ sehr grosses Gebiet~ das 
eine dichte Beschaffenheit des Grnndgewebes~ zah]reiche Gefi~sse 
und Lymphspalten (lakun~re Ver~nderung) erkennen ]Asst. In der 
Folge verschmMert sich dieses Feld yore inneren oberen Pol an und 
legt sich gleichzeitig in m~tandrische Windungen. Diesem Vorgang 
liegt eine Schrumpfung des Gewebes und eine gleichzeitige Zunahme 
der Zellelemente zu Grunde. Im ffinften und sechsten Embryonal- 
monat ist etwa das innere Drittel dieser Anlage des Nucleus denta- 
tus fertiggestellt, der aussere und untere grSssere Tell noch in der 
urspriinglichen Form. Im siebenten Monat hat der ganze Kern die 
spatere Gestalt. Etwas spi~ter als die AnIage des Nucleus dentatus 
tritt die des Embolas und noch etwas sparer die des Dachkerns und 
des Nucleus globosus auf. Diese Massen sind yon vornherein nicht 
so scharf getrennt gegen das umgebende Geweb% es scheint, dass 
die gesamten Kerne sich aus einer ursprtinglich einheitlichen Masse 
entwickelten. Die Abgrenzung der einzelnen Gebiete geht rasch vor 
sich, im siebenten Monat sind die gesamten Anlagen der Kleinhirn- 
kerne fertig. 
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der Drucklegung dieser Arbeit erschienen und konnte leider nieht mehr heran- 
gezogen werden. 

Erk l f i rung  der  Abbi ldungen (Tafel I I I - - V ) .  

Pigur 1. Rindenbild aus einem Kleinhirnrindenliippohen yon Fall 1. 
Man sieht eine leidlish erhaltene Molekularschicht. K5rnerelemente und Pur -  
kinjesche Zellen liegen bunt duroheinander. Die Zellen der Molekularschicht 
ragen in die KSrnerschieht hinein. 

Figur 2. Rindenbild des Kleinhirns yon Fall 2. Das gauze Liippehen. 
verkleinert~ die Molekularschioht bedeutend versehmiilert, die K5rnerschieht 
ausserordentlioh schmal und stark geliehtet, die Purkinjeschen Zellen ver- 
mindert, zum Tell an normaler Stelle~ einzelne sowohl in die Nolekular=, wie 
in die K6rnerschieht hinein verlagert~ pyramidenRirmige Elemente unter den 
Purkinkjeschen Zellen. Im linken Tell der Figur Andeutung der 5msseren 
KSrnersehieht. 

Figur 3. Rindenbild eines Kleinhirnlgppohens yon Fall 3. Das Liippehen 
bedeutend verldeinert~ die Molekularschich~ versehmg~lert~ die K6rnerschicht ge- 
lichtet, schmal~ Purk in j  esche Zellen wesentlich~ d. h. relativ vermehrt~ normal 
gelagert. Die Kbrnersehicht vielfach doppelreihig~ die iiussere Reih% in deren 
Bereich die Purkin j  esehen Zellen liegen~ entsprieht dot 5msseren K~rnersehieht. 
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Figur 6. Anlage einerVerdoppelung der Kleinhirnrinde aus einem L~pp- 
then des Falles 1. 

Pigur 5. Heterotoper Herd von KIeinhirnrinde imMarkbereich des Falles 1. 
Man sieht Inseln yon molekularer Substanz und Kiirnersubstanz: dazu P u r -  
kinjesche Zellen, tells den gand dieser beiden Schichtelemente einnehmend, 
teils in die Sehiehten hinein verlagert. 

Figur 6. Frontalsehnitt dutch I(leinhirn und Medulla oblongata eines 
3monatigen menschliehen Embryo. Bei (W.) sieht man die Anlage der Rinde 
im Wurm, w~ihrend auf der Hemisphgrenoberflgche (H.) die t~indenan]age noeh 
wesentlieh gegen den Bestand im Wurm zur~ck ist. Gleiehe Verh~iltnisse wie 
im Wurm herrschen in der Fio@e (F1.). In diesen beiden Teilen sind die 
ersten Andeutungen der Windungen erkennbar. Im lnneren der Hemisphiiren 
bei (G.) eine leiehte Verdichtung des Gewebes: die erste Anlage des Nucleus 
dentatus. 

Figur 7. Frontalsehnitt dutch die Medulla oblongata eines 4monatigen 
mensehlichen Embryos. (T. a.) Tuberoulum aeusticum, (v. a.) ventraler 
Akustikuskern, (0.) Olive: (K.) Kern yon Ganglienzellen im Bereich des Corpus 
restiforme. 

Pigur 8. Frontalsehnitt durch Kleinhirn undMedulla eines 4--5monatigen 
menschliehen Embryos. (N. d. i.) innerer Abschnitt: (N. d. a.) iiusserer Ab- 
schnitt des Nucleus dentatus. Im inneren Absehnitt siehg man den Beginn der 
Furchung des Kernes: der grSssere 5mssere Absehnitt stellt ein ovales~ etwas 
verdiehtetes, yon Lalmnen durchzogenes Gewebsfeld dar. (N. g.) Nucleus glo- 
bosus, (N. e.) Nucleus emboliformis, (F1.): Flocke. Auch hier ist erkennbar, 
dass Flocke und Wurm in der Rindenbildung weiter fortgesehritten sind als die 
Hemisph~iren. 

Pigur 9. Dasselbe wie Figur 6 und 8 vom mensehlichen Embryo aus dem 
5. bis 6. Monet. Am Nucleus dentatus ist der gri3ssere innere Teil (N. d. i.) 
fertig gefurcht: der iiussere Teil (N. d. a.) verh~ilt sich noeh wie im vorigen 
Stadium, die Hemisphgrenrinde (H.) lgsst deutlieh eine mehrfaehe Schichtung 
erkennen, (N. t.) Nucleus teeti. 

Figar 10 his 16. Entwickelung der gleinhirnrinde beim Menschen. Bilder 
vom 3. FStalmonat bis zum Zeitpunkt der Geburt. Figur 10. 3. Embryonal- 
monet. Die oberfliichliehe Kiirnerschicht differenziert sieh (o. K.) (1. Stadium). 
Figur 11. 3. F/Stalmonat~ Aufhellung unter tier oberfliichlichen Kbrnersehicht: 
die erste Anlage der inneI\en Ki3rnerschieht; (i. K.). Figur 12. l. Embryonal- 
monat. Die KSrnersehiehten werden breiter~ nameutlieh die inneren K~rner 
werden st~irkeq die einzelnen Lagen grenzen sich sehS~rfer ab, die Rinde be- 
ginnt sieh gegen den darunter liegenden Tell abzugrenzen (3. Stadium). 
Pigur 13. 5. bis 6. Embryonalmonat. Auftreten der Kusseren KSrnerschieht 
(a. K.): sic liegen niiher der inneren als der oberflS~ehliehen KSrnersehicht. Die 
Kleinhirnrinde zeigt in diesem Stadium einen seehssehiehtigen Typus. Die ober- 
fl~iehliGhe KSrnersohicht besitzt ihre grSssteAusdehnung (4. Stadium). Pigur 14. 
7. Embryonalmonat. Im Bereieh der 5msseren KSrnersehicht: die n~iher an die 
innere heranr/ickt~ treten die ersten Elemente der P urk in j  e schen Zellen auf. 
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Die Molekularsehicht (M. S.) verbrei[ert sieh m~ichtig (5. Stadium). Figur 15. 
8. bis 9. Embryonalmonat. Die 5~usseren KSrner lichten sioh in dem Masse~ 
wie die Purkinjesehen Zellen an Zah[ zunehmen und wachsen. Diese riieken 
nooh n~iher an die inneren KSrner heran. Die Kleinhirnrinde besteht jetzt aus: 
oberflg~ehlieher KSrnerschicht~ Molekularschicht~ Purkinjescher  Zellsohicht~ 
innerer KSrnerschicht (6. Stadium). Figur 16. Kleinhirnrinde aus der Zeit 
der ersten /r des extrauterinen Lebens. Die oberfl~ichliche KSrnersehicht 
versehwunden, breite Molekularschicht~ die Purkinjeschen Zellen in gleich- 
miissigen Abstg~nden~ die inneren KSrner zum Teil in feine B~lkchen geordnet; 
]etztere Sehieht stark verbreitert. 

Figur 17. Histogenese der Purkinjesehen Zellen. Die Pr~iparate stam- 
men veto Sehweineembryo. Beim Sehweineembryo yon etwa 22 cm Liinge 
treten im Bereieh der g, usseren KSrner grosse yon Protoplasma nicht umlagerte 
Kerne auf. Bald lassen dtese einen erst halbmondfSrmige% sp~iter sic ganz 
nmgebenden Reifen dunklen Protoplasmas erkennen. Naeh der Rindenober- 
fl~iehe zu zieht sich dieses in eine Spitze aus~ Neuroblastenform der Zellen. 
Der Kern beh~ilt dureh nile Stadien ziemlich die gleiche GrSsse und Gestalt~ 
seheint sogar spiiter auch absolut etwas kleiner zu sein. Das Protoplasma 
wg~chst und differenziert sich~ um die Zeit der Geburt bildet es einen spindel- 
fSrmige% die Zelle umgebenden Ballon. In der Umgebung des Kernes die 
ersten Andeutungen yon Nisslsohen KSrperchen. 


