IV.

Aus dem Neurologischen Institut in Frankfurt a. M.
(Direktor: Prof. Dr. Edinger).

Ueber angeborene Kleinhirnerkrankungen mit
Beitriigen zur Entwickelungsgeschichte
des Kleinhirns.

‘ Vou
Prof. Dr. H. Vogt wund Dr. M. Astwazaturow

in Wiesbaden. in St. Petersburg.

(Hierzu Tafel III—V und 26 Textfiguren.)

I. Einleitung. Historische Entwickelung der Lehre.
Klassifikationsbestrebungen.

Unter den Erkrankungen des Kleinhirns nehmen die Atrophien und
Aplasien von jeher ein grosses Interesse in Anspruch. Die Geschichte
der Lehre tiber diese Krankheitsform beginnt mit dem bekannten Fall
nAlexandrine Labrosse“. Dieser von Combette im Jahre 1831 be-
sehriebene Fall wurde von Longet als ein Beweis gegen die Gallsche
Lehre vom Kleinbirn als Zentrum des Geschlechtsgefithls ausgenutzt.
In hohem Grade beherrschte diese Lehre damals die Ansichten der
Forscher: man glaubte, auf Grund der Gallschen Meinung, aus der
Konfiguration des Hinterhaupts die sexuellen Neigungen des Menschen
erschliessen zu konnen. Obwohl die Beweise fiir die Gallsche Lehre
nach Hitzig ,ungemein unbedeutend waren“, war doch ,,zu ihrer Wider-
legung eine gewaltige Menge Arbeit der bedeutendsten Minner“ erforder-
lich. Nun konnte der erwihnte Fall von Combette in dem Sinne
als ein Beweis gegen diese Lehre gelten, weil bei der betreffenden
Kranken, trotz vollkommenem Mangel des Kleinhirns, eine pathologische
Steigerung des Geschlechtstriebes beobachtet wurde. Es ist aber zu
bemerken, dass auch die Falle von Kleinhirnatrophie unter den Beweisen
fiir die Lokalisation des Geschlechtsgefiihls im Kleinhirn angefithrt
wurden. Die betreffenden Angaben sowie iiberbanpt die Zusammen-
stellung der Tatsachen, - welche die Gallsche Theorie stiitzen sollten,
findet man bei Burdach.
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Der Fall von Combette war aber noch in einer anderen Beziehung
beachtenswert, und zwar war er im symptomatologischen Sinne bis zu
einem gewissen Grade negativ, das heisst, obwohl in diesem Falle Klein-
hirnausfallerscheinungen (Koordinationsstérungen) beobachtet wurden, so
waren sie doch nicht dem Grade der anatomischen Stérung — einem
totalen Mangel des Kleinhirns — proportional: die Symptome waren
nicht so erheblich und zahlreich, wie man es nach der Erfahrung mit
anderen Kleinhirnlisionen bei vollkommenem Fehlen des Kleinhirns er-
warten konnte. Somit hatte man die Gelegenheit, aus diesem Falle
den Unterschied zwischen dem angeborenen und erworbenen Ausfall
der einzelnen Teile des Zentralnervensystems kennen zu lernen und die
Méglichkeit auf die kompensatorische Ersatzfihigkeit des Gehirns zu
schliessen.

Ueberhaupt zeigten die ersten Fille von Kleinhirnhypoplasien und
Atrophien einen grossen Unterschied, es waren reine Ausfallserkran-
kungen und komplizierte ,,raumbeschrinkende® und entziindliche Prozesse
darunter. Man hat aus diesem Unterschiede den Schluss gezogen, dass
fir das Studium der physiologischen Funktion der einzelnen Gehirn-
gebiete die reinen Ausfallserkrankungen, bzw. die atrophischen Prozesse
von groésserer Bedeutung seien. Und das schien besonders fir das Klein-
hirn der Fall zu sein, weil dieses Organ nach seiner Lokalisation bei
,raumbeschrinkenden® Prozessen sehr komplizierte, auch aus anderen
Gehirnteilen ableitbare Erscheinungen aufzuweisen pflegt, wiahrend atro-
phische und aplastische Prozesse in diesem Organ nur eine einfache
nAusserfunktionssetzung® schaffen sollten. Diese Meinung war auch
spiter ein Grund fir das besondere Interesse, das den atrophischen
Prozessen im Kleinhirn entgegengebracht wurde. Ferner boten sie an
und fiir sich, als Beispiele der partiellen Hemmung bzw. Stérung in
der Entwicklung des Nervensystems, ein grosses Interesse dar.

Die pahere Darstellung der Entwicklung der Lehre von den Klein-
hirnatrophien wollen wir in der Weise geben, dass wir die wesentlichsten
Zusammenstellungen der betreffenden Fille sowie die Versuche aus der
Fiille dieser Fille einzelne Gruppen zu systematisieren, anfithren. Von
diesen Zusammenstellungen sei zunichst die von Nothnagel vom
Jahre 1879 erwihnt. Hier wurden die Fille von Kleinhirnatrophien
hauptsiehlich als Material fiir die Darstellung einer Kleinhirnsym-
ptomatologie ausgenutzt. Die Zahl der von Nothnagel angefiihrten
Fille zeigt, wie selten diese Krankheitsform iiberhaupt vorkommt. Er
konnte nimlich nur 18 Fille in der Literatar finden. Diese 13 Fille
warden vom Verfasser in symptomatologischer und anatomischer Be-
zichung in zwei Gruppen geteilt: fir die erste Gruppe (8 Fille) sind
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charakteristisch drei Symptome: Bewegungsstorung, Sprachstdrung und
Abschwichung der Intelligenz. Anatomiseh ,betraf die Verinderung
das ganze Organ, Wurm wie Hemisphiren“ und erwies sich als ,skle-
rotische Induration mit Untergang der nervisen Elemente“. In diese
erste Gruppe hatte Nothnagel auch den ,Unikum-Fall* von Com-
bette eingetragen, in welchem das Kleinhirn vollkommen fehlte. Die
zweite Grappe bildeten 5 Fille, die ,sei es im klinischen Bilde, sei es
im anatomischen Befunde von den Fillen der ersten Gruppe sich unter-
schieden”. Von diesen fiinf Fillen waren drei in der Beziehung beach-
tenswert, dass sie, trotz eines bedeutenden Defektes des Kleinhirns keine
bzw. fast keine Koordinationsstorungen darboten. Die anderen zwei
Falle waren nach der Ansicht des Verfassers wegen unvollkommener
Beschreibung nicht weiter zu verwerten. Die Analyse dieser Fille von
Kleinhirnatrophie und die Zusammenstellung derselben mit anderweitigen
Lisionen des Kleinhirns hatte den Verfasser zu dem Schlusse gefiihrt,
dass die ersteren eine grossere Neigung symptomlos zu verlanfen haben,
wihrend die ,raumbeschrinkenden Erkrankungen ein ausserordentlich
wechselndes und zusammengesetzies Bild erzeugen kénnen“. Aus der
Zusammenstellung der Fille schien ferner hervorzugehen, dass die Klein-
hirnatrophie nur dann latent bleiben kann, wenn der Wurm nicht mit-
betroffen ist.

Die Zusammenstellung der Falle von Kleinhirnatrophie von Bitot hatte
den Zweck einer Untersuchung iiber die psychischen Funkiionen des Klein-
hirns. Unter den verschiedensten Vermutungen, welche man fir die Erklarung
der physiologischen Rolle des Kleinhirns anzufihren versuchte, hat es auch an
der Ansicht nicht gefehlt, dass das Kleinhirn zu der psychischen Tatigkeit
intime Beziehung habe. Abgesehen von &lteren Angaben in diesem Sinne
(CGarus, Jessen), sei bemerkt, dass eben die ersten Fille von Kleinhirn-
“atrophien die Rolle dieses Organs fiir die psychische Funkiion zu beweisen
schienen. In den weisten dieser Fille wurden intellektuelle Stérungen
beobachtet, da aber das Kleinhirn allein erkrankt zu sein schien, so lag es
nahe, die Abhingigkeit der psychischen Stérungen von der Kleinhirnlésion an-
zunehmen. So hatte Otto bei der Beschreibung seines Falles die Vermutung
ausgesprochen, dass das Kleinhirn zur intellektuellen Tétigkeit Bezishung habe,
und zwar als ,ein Regulator des Willens“. Die in seinem Falle beobachteten
psychischen Symptome (,geschwiichte Intelligenz, Mangel jedes moralischen
Sinnes, triebartiges Handeln, ungewdhnlich starker Geschlechtstrieb, impul-
siver Charakter der Handlungen*) bringt Otto in kausalen Zusammenhang mit
den Verinderungen des Kleinhirns. Auch Nothnagel bespricht diese Frage
in seinem oben erwahnten Werke. Er macht darauf aufmerksam, dass in der
Mehrzahl der Kleinhirnatrophiefille geistige Stérungen becbachtet wurden.
»Wir sind in der Tat®, sagt Verfasser, ,gestitst auf diese Beobachtungen und
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auf das vergleichend-anatomische Faktum der aufsteigenden Massenzunahme
der Zerebellarhemisphéren in der aufsteigenden Tierreihe bis zum Menschen,
geneigt zu meinen, dass dieselben irgend welche Beziehungen zu den
psychischen Prozessen besitzen.* Andererseits betont Nothnagel die Tatsache,
dass ,in einigen Fillen doppelseitiger Hemisphérenatrophie von einer nor-
malen Intelligenz berichtet wird“. Jedenfalls hilt er sich von einer endgiiltigen
Losung der Frage zuriick und glaubt, dass ,viele sorgfiltige Beobachtungen
und viel tatsdchliches Material gesammelt werden miisse“, ehe eine Lokali-
sation psychischer Funktionen im Kleinhirn angenommen werden konnte.

In seiner Arbeit ,Le cervelet participe-t-il & ’exercice de l'intelligence®,
spricht Bitot entschieden die Ansicht aus, dass das Kleinhirn zur psychischen
Funktion Beziehung habe. Fiir uns ist diese Arbeit in der Beziehung inter-
essant, weil fiir die Begriindung seiner Ansicht der Verfasser sich ausschliess-
lich auf die Falle von Kleinhirnatrophie stiitzte; diese Félle sollten nach seiner
Meipung eben am besten die Tatsache beweisen, dass das Kleinhirn eine
,hohere Innervation® besitzt. Ausserdem verdient diese Arbeit Beachtung
als der erste Versuch, die Kleinhirnatrophien nach anatomischen Grundlagen
zu systematisieren. Im ganzen enthdlt die Zusammenpstellung von -Bitot
13 Fille (11 die schon von Nothnagel angefiihrt worden waren und zwei
neus). Nach der ndheren Analyse kommt Verfasser zum Schlusse, dass bei
Kleinhirnatrophie psychische Stérungen nur in den Fallen beobachtet werden,
in welchen die Briicke resp. die Briickenarme betroffen sind. Die Zerstérung
der Kleinhirnhemisphiren selbst hat keinen Einfluss auf die psychische Funktion,
wenn die Briicke intakt ist. Alle Fille von Kleinhirnatrophie teilt der Ver-
fasser in vier Gruppen: 1 und 2 umfassen die Fille, in welchen ein- resp.
beiderseitige Kleinhirnatrophie vorhanden war; das Gehirn und die Briicke
sollen dabei intakt gewesen sein. In diesen Filfen wurden keine resp. keine
erheblichen Stérungen der Intelligenz beobachtet. In die 3, Gruppe gehiren
die Fille, in welchen ein- oder beiderseitige Atrophie des Xleinhirns mit Ver-
inderungen der Briicke verbunden waren. Fir diese Fille sind die intellek-
tuellen Stérungen charakteristisch. Auch fiir die 4. Gruppe (Fall Combette)
sind die intellektuellen Stérungen charakteristisch. Anatomisch: Fehlen der
Briicke und des gesamten Kleinhirns bei Intaktheit des Grosshirns. Diese Zu-
sammenstellung fiihrt den Verfasser zum Schlusse, dass: 1. Das Kleinhirn zur
psychischen Funktion Beziehung habe und 2. die Briickenarme die Bahnen
seien, darch welchs die psychischen Einflisse des Kleinhirns vermittelt werden.
Das Kleinhirn ist ein Organ, dessen Elemente um so mehr ,veredelt werden®,
je niher sie der Briickenraphe stehen (,s’établissent d’autant plus qu'ils
sont plus voisins du raphé protuberantiel“). Es ist sowohl ,ein Organ der
Muskulatur als ein Organ des Psychismus®.

Die Arbeit von Bitot stellt einen letzten Versuch dar, die psychischen
Funktionen im Kleinhirn zu lokalisieren. Alle spiter gesammelten Tatsachen
sprechen entschieden gegen diese Annahme. Die zahlreichen Beobachiungen,
welche besonders in der letzten Zeit gesammelt worden sind, geben keine An-
haltspunkte fiir die Vermutung der direkt psychischen Funktion des Kleinbirns.
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Was den vermeintlichen Beweis, den man in den Féllen von Kleinhirnatrophie
zu finden glaubte, betrifft, so hat man spiter mit Sicherheit erkennen gelernt,
dass bei diesen Erkrankungen es sich keineswegs um eine isolierte Lision des
Kleinhirns handelt, sondern dass das ganze Nervensystem einen Defels der Ent-
wicklung anfweist, welcher im Kleinhirn nur stérker ausgesprochen ist, als in
anderen Partien. Die von Bitot erwihnte Tatsache, dass bei Kleinhirn-
atrophien die intellektuellen Stérungen hauptsdchlich dann vorhanden sind,
wenn die Briickenfasern gelitten haben, ist an und fiir sich richtig. Die von
ihm angefiihrte Erklarung dieser Tatsache aber ist falsch, die Briickenarm-
lasion ist ja mnicht Ursache der Intelligenzstérung, sondern eine Begleit-
erscheinung derselben, denn die Briickenfaseratrophie und Schwachsinn sind
beides Folge einer und derselben Ursache namlich eines ausgebreiteten Defekts
des neocephalischen Systems (Grosshirns) im HEdingerschen Sinne. Die
Briickenatrophie ist somit nur ein indirekter Beweis dafiir, dass in den be-
treffenden Fillen von Kleinhirnatrophie auch das Grosshirn mitbetroffen war,
obwohl das bei der Untersuchung nicht immer nachgewiesen wurde. Uebrigens
sei bemerkt, dass die psychischen Stérungen auch in solchen Fillen von Klsin-
hirnatrophie beobachtet wurden, wo die Briickenfasern erhalten waren. Es
fehlt aber auch in diesen Fillen nicht an Beweisen, dass der Krankheitsprozess
auf das ganze Nervensystem ausgebreitet war.

Als eine Fortsetzung der Nothnagelschen Zusammenstellung hat
Ferrier in seinem Artikel ,,The regional Diagnosis of cerebral Disease®
in Allbutts ,System of Medicine* die Fille von Kleinhirnatrophien
angefiihrt, welche nach dem Jahre 1879 beschrieben worden waren.
Die 16 von Ferrier angefithrten Fille sind tabellarisch nach ihren
Symptomen und anatomischem Befund dargestellt!). Dabei unterscheidet
Ferrier drei Formen der Kleinhirnatrophien: die Atrophie einer Klein-
hirphemisphiire bei dauernden Erkrankungen der gekreuzten Grosshirn-
hemisphire; Kleinhirnatrophien, als Folge der Entwicklungsstorungen
wihrend des intrauterinen Lebens; die sekundiiren Atrophien, welche
sich infolge eines entziindlichen Prozesses in der Hirnsubstanz oder in
den Meningen entwickeln kénnen.

Eine ausfilhrliche Zusammenstellung der bis 1837 beschriebenen
Kleinhirnatrophiefille findet man in der wertvollen Monographie von
Thomas ,Le Cervelet“. Ausser 86 aus der Literatur gesammelten
Fillen beschreibt hier Verfasser drei meue Fille eigener Beobachtung.
Bei seiner Analyse der Kleinhirnatrophien unterscheidet Thomas zwei
Gruppen derselben: in der einen Reihe der Fille ist die ganze Masse
des Kleinhirns von dem atrophischen Prozess betroffen. Die zweite
Gruppe bilden die Falle, in welchen nur die Rinde durch den atrophi-

1) Diese Zusammenstellung wird nur in der ersten Auflage (1899) des
Handbuchs angefiihrt.
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schen Prozess geschidigt war, wihrend die zentralen Kerne erhalten
geblieben waren. Andererseits unterscheidet Verfasser beiderseitige und
einseitige Atrophien. In Bezug auf die letzteren betont Thomas die
Tatsache, dass die einseitigen Kleinhirnatrophien symptomlos verlaunfen
konnen. Damit stimmen die Beobachtungen des Verfassers selbst iiber-
ein, dass sich bei der Sektion auch anderweitige Herderkrankungen des
Kleinhirns zufillig finden, die im Leben keine Symptome hervorriefen.
Kiner niheren Betrachtung unterzieht Thomas sogenannte ,negative“
Falle und macht darauf aufmerksam, dass es in manchen als negativ
beschriebenen tatsfichlich sich nur um eine relative Symptomlosigkeit
gehandelt hatte. In anderen dieser Fille handelt es sich nicht um eine
echte Atrophie, sondern um eine angeborene Kleinheit des Zerebellums.

Im Jahre 1893 ist von P. Marie der erste Versuch gemacht wor-
den aus den Kleinhirnatrophien eine besondere Form zu isolieren, welche
sowohl nach den klinischen, wie nach den anatomischen Grundlagen
einer nosologischen Sonderstellung zuginglich sein sollte. Bei der Be-
grindung dieser von ihm als , Hérédo-ataxie cérébelleuse* genanuten
Form stiitzte sich Marie auf die Fille, die von Fraser, Nonne,
3. Brown und Klippel und Darante beschrieben worden waren.
Bald darauf wurden zwei neue Fille dieser Krankheit beschrieben: einer
von Brissaud und Londe und ein anderer von Londe. Die Frage
der ,Hérédo-ataxie cérébellense® hat eine grosse Literatur gezeitigt. Die
erste ausfiihrliche Darstellung dieser Form ist in der These von Londe
gemacht worden. Nach ihrem Wesen — famililire bezw. hereditiire
Ataxie — hat die Krankheit mit der Friedreichschen Form viel Aehn-
liches. Ohne diese Aehnlichkeit zu leugnen, vielmehr die innige Ver-
wandtschaft beider Krankheiten anerkennend!), wies Marie daranf hin,
dass es doch Fille gibt, welche als rein zerebellare familiire Ataxien
von der Friedreichschen Krankheit abtrennbar sind. Anatomisch wer-
den sie als ,,Atrophie des Kleinhirns bei vollstindiger Intaktheit des
Riickenmarks® charakterisiert und dadurch von der Friedreichschen
Krankheit unterschieden. Klinisch werden diese Fille von der Fried-
reichschen Krankheit durch folgende Zeichen unterschieden: die Heredo-
ataxie beginnt im spiteren Alter; im Gegensatz zur Friedreichschen
Krankheit sind bei der Heredoataxie die Sehnenreflexe gesteigert; die

1) Marie (zit. nach TLionde) hat selbst die Moglichkeit zugegeben, dass
die beiden Krankheiten nichts anderes seien, als ,des modalités différentes
d’une méme espéee morbide, un méme processus initial, dégénératif, hérédi-
taire, frappant dans le systdme nerveux des systdmes organiques analogues
mais distinets*.
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der Friedreichschen Krankheit eigentiimlichen trophischen Stérungen
(Skoliosis, Pes cavns) sollen bei der zerebellaren Ataxie fehlen, wihrend
die Sehnervenatrophie nur bei der letzteren Form vorkommt.

Fast alles, was spiter iiber die Mariesche Heredoataxie mitgeteilt
worden ist, zielt anf die Widerlegung der nosologischen Selbstiindigkeit
dieser Form hin. Die Einwinde bestehen darin, dass es zwischen der
nzerebellaren Heredoataxie“ und der Friedreichschen Krankheit so-
wohl klinisch, wie anatomiseh ganz fliessende Ueberginge gibt und in-
folgedessen beide Formen von einander nicht abtrennbar sind. Die von
Marie als charakteristisch fir die ,,Hérédo-ataxie cérébelleuse" erwihnten
Symptome konnen nicht mit Sicherbeit als solche gelten, denn auch die
Friedreichsche Krankheit kann sich im spiteren Alter entwickeln;
die Steigerung der Sehnenreflexe wird auch bei der Friedreichschen
Krankheit, namentlich im Beginn beobachtet; die trophischen Stérungen
fehlen nicht selten bei Friedreichscher Krankheit, andererseits hat
man sie bei den Fallen beobachtet, die als Mariesche Form gelten
soliten.  Auch die Sehnervenatrophie kann bei Friedreichscher
Krankheit vorkommen und andererseits ist sie kein regelmissiger
Befund bei der zerebellaren Heredoataxie. Ferner sind Falle be-
schrieben worden, in welchen bei einem und demselben Kranken den
beiden Formen eigentiimliche Symptome kombiniert auftraten (Fille von
von Breton-Painblanc, Bing, Stéderbergh), oder wo die erst als
Mariesche Form zu Tage getretene Erkrankung spiter nach dem Bilde
der Friedreichschen Krankheit verlief. Besonders sprechen gegen die
Abtrennbarkeit der Marieschen Form von der Friedreichschen die
Beobachtungen, welche sich auf die Fille beziehen, wo in einer und
derselben Familie eines der Geschwister Friedreichsche Symptome
darbot, wihrend bei dem anderen mehr oder weniger ausgepriigte Er-
scheinungen der Marieschen Form beobachtet wurden (Bauer und Gy,
Raymond, Wutscher, Ferrier und Chaissin u. 2.). Auch in ana-
tomischer Beziehung ist vieles gegen die Annahme der zerebellaren Heredo-
ataxie als selbstiindige Form angefiihrt worden. Es hat sich nimlich
erwiesen, dass in den Fillen, wo das klinische Bild der Marieschen
Form entsprach, bei der anatomischen Untersuchung Verinderungen im
Riickenmark gefunden wurden. Und umgekehrt wurden in Fillen von
Friedreichscher Ataxie, wie das schon lange bekannt ist, Verinde-
rungen des Kleinhirns zuweilen nachgewiesen. Besonders ist aber die
Tatsache hervorzuheben, dass manche Fille, welche (klinisch) von Marie
zur Begriindung seiner Form ausgenutzt worden waren, spiiter zur Sek-
tion kamen und in der anatomischen Untersuchung nicht die betreffen-

den Vermutungen bestitigen liessen. So hatten Thomas und Roux
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 49, Hett 1. 6
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Gelegenheit den Fall Klippel-Durante, der naeh seiner klinischen
Erscheinung von Marie als typischer Fall von ,Hérédo-Ataxie céré-
belleuse“ angesprochen worden war, anatomisch zu untersuchen. Dabei
ergaben sich die fiir die Friedreich’sche Krankheit charakteristischen
Verinderungen des Rilckenmarks, wihrend das Kleinhirn keine patho-
logischen Verinderungen zeigte. Dasselbe bat Barker in hezug auf
zwei von Singer-Brown beschriebene Fille festgestellt. Diese Falle
waren von Marie ebenfalls als typische Fiille der zerebellaren Heredo-
ataxie fiir die Begriindung seiner Form ausgenutzt. In vielen Fillen
waren sowohl das Kleinhirn wie das Riickenmark ziemlich gleich ver-
sndert. Bing hat einen von ihm beschriebenen Fall, ,um dem klini-
schen wie dem anatomischen Bilde gerecht zu werden“, als spino-zere-
bellare Heredoataxie bezeichnet.

Die angefiihrten Tatsachen fiihrten zum Schlusse, dass die ,,Hérédo-
ataxie cérébelleuse® als selbstindige Form im Sinne Maries nicht an-
zanehmen ist. Dabei gehen aber andererseits die Ansichten der Autoren
iiber das Wesen der betreffenden Fille und ihre Stellung wieder ziem-
lich auseinander.

Nach der Ansicht mancher Autoren kann die Mariesche Form
diberhaupt keinen Platz in der Klassifikation der Nervenkrankheiten
finden. So ist z. B. Holmes der Meinung, dass es keine Krankheit gibt,
fir welche die Bezeichnung ,zerebellare Heredoatazie® angewandt wer-
den konnte. Weder klinische, noch anatomische Erfahrung berechtigen
hiernach zur Annahme dieser Krankbeitsform. Auf demselben Stand-
punkt steht Ferrier. Nach Bing ist es ,unmoglich am Krankenbette
bei einer familiiren Ataxie die Affektion oder Intaktheit des Zerebellums
zu diagnostizieren“. Nach Raymond soll die Mariesche Form nichts
anderes sein als eine ,beginnende Friedreichsche Krankheit“. Man
konnte andererseits, nach diesem Autor, die Bezeichnung , zerebellare
Heredoataxie vielleicht fiir eine grossere Krankheitsgruppe anwenden,
in welcher die zerebellaren Symptome das wesentlichste Zeichen des
klinischen Bildes“ darstellen. Man sollte aber dann in dieser Gruppe
verschiedene Typen unterscheiden. Diese Typen sind nach Raymond
die folgenden: 1. Spinaler Typus — Friedreichsche Krankheit.
2. Zerebellarer Typus — Mariesche Form. 3. Bulbdrer Typus (Er-
brechen, Atemstérungen, Herzstdrungen). 4. Briicken — bulbirer Typus,
charakterisiert durch akustische Stérungen. 5. Generalisierter Typus
(Fall von Menzel).

Nach dieser letzten Ansicht wird also die Mariesche Form als
eine der Friedreichschen Krankheit gleichwertige nosologische Einheit
betrachtet. Ungefihr auf demselben Standpunkt stehen manche Autoren,
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die die ,Hérédo-ataxie cérébelleuse” als ,zerebellare Form der Fried-
reichschen Krankheit“ betrachten. Auch nach Mingazzini ist die
Mariesche Ataxie als eine der Friedreichen Krankheit gleichwertige
Krankheitsform zu betrachten. Alle zerebellaren und spinalen Atrophien
teilt Mingazzini folgenderweise ein: I Zerebellare Atrophien
oder Agenesien: a) hereditir-familiale (Marie) und b) isolierte.
II. Spinale Atrophien: a) hereditir familiale (Friedreich), b) iso-
lierte. 1II. Zerebello-spinale Atrophien: a) hereditir-familiale
(einige Mitglieder der von 8. Brown beschriebenen Familie), b) isolierte.
Die Ansicht der letztgenannten Autoren, nach welcher die Mariesche
Form als eine der Friedreichschen Krankheit gleichwertige Einheit
zu betrachten ist, wird wohl am besten den Tatsachen gerecht. Wir
sind mit Mingazzini auch darin einverstanden, dass das Verdienst von
P. Marie anerkannt werden muss, der zuerst die Aufmerksamkeit auf
die hereditir-familialen Formen der Kleinhirnatrophien gelenkt hat.
Wenn auch die von Marie aufgestellte Form der Friedreichschen
Krankheit verwandt ist, so muss doch zugegeben werden, dass man nur
Dank Marie die betreffenden Fille von den anderen Kleinhirnatropbien
zu unterscheiden gelernt hat. Das Verdienst von Marie liegt also
darin, dass er als erster aus der Fiille der Kleinhirnatrophien eine be-
sondere Form ausgeschieden und dadurch zur Klirung dieser bis dahin
undurchsichtigen Krankheitsgruppe den ersten Anstoss gegeben hat. In
dieser Beziehung ist es ganz gleichgiiltiz, ob alle Einzelheiten spiter
sich bestitigen liessen. Was die Verwandtschaft, bzw. Identitit mit
der Friedreichschen betrifft, so muss anerkannt werden, dass es jeden-
falls Fille gibt, welche, wenn sie auch durch Uebergiinge mit der Fried-
reichschen Krankheit verbunden sind, doch sowohl klinisch wie ana-
tomisch wesentliche Unterschiede von dem gewdhnlichen Bilde der
Friedreichschen Krankheit darbieten. Um diese Fille als Fried-
reich’sche Krankheit zu betrachten, miisste man den Begriff der letzteren
bedeutend verindern. Wenn man aber den feststehenden Begriff der
Friedreichsechen Krankheit nicht fndern will, so muss man den ge-
nannten Féllen eine selbstindige Stellung einriumen. Infolgedessen
dirften die Autoren, welche beiden Formen eine gewisse Selbsténdigkeit
zuschreiben ohne den Zusammenhang aller dieser Affektionen dabei zu
fibersehen, der Wahrheit am nichsten kommen.

Es kann nicht, wie es behauptet worden ist, zugegeben werden,
dass es iiberhaupt keine Fille gibe, welche dem von Marie aufgestellten
Typus entsprechen. Man braucht in dieser Beziehung sich nur des Falls
von Brissaud zu erinnern, in welchem bei zwei Briidern eine fiberein-
stimmende ataktische Erkrankung beobachtet wurde, die in allen ihren

6*
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Ziigen der ,Hérédo-ataxie cérébelleuse entsprach. Noch mehr beach-
tenswert in dieser Beziehung scheint uns der Fall zu sein, der von
G. Holmes beschrieben ist. Obwohl der Autor die Selbstindigkeit der
Marieschen Form nicht annimmt, so gibt er selbst zu, dass sein Fall
mit Marieschen Ansichten im Einklang steht. FEs handelte sich in
diesem Falle um eine progressive ataktische Erkrankung bei vier Ge-
schwistern. Bei allen begann die Krankheit im vorgeschritteneren Alter
(85.—388. Jahre). Die Sehnenreflexe waren gesteigert. Einer von diesen
Fillen kam zur Sektion: es ergab sich eine isolierte Erkrankung des
Kleinhirns bei vollkommen normalem Riickenmark.

Uebergéinge heben die selbstindige Stellung einzelner Typen in der
Klassifikation nicht auf. Man braucht sich nur der Muskelatrophien
hierbei zu erinnern. Wiirde man das Vorhandensein der Ueberginge
als ein absolutes Hindernis fiir die Feststellung distinkter Typen be-
trachten, so miisste man auf jede Systematisierung vollkommen ver-
zichten. Wenn man aber irgendwelche Ordnung und Klarheit in irgend
einem Gebiete schaffen will, so muss man wenigstens eine ungefihre
Gruppierung typischer Formen zulassen. Dieselbe Unmoglichkeit einer
scharfen Abtrennung findet man auch in bezug auf andere Formen der
Kleinhirnatrophien, die man als selbstéindige zu betrachten versucht hat.
Von diesen Formen mochten wir zuerst die von Dejerine und Thomas
als ,olivo-ponto-zerebellare Atrophie beschriebene erwihnen.
Das betreffende Krankheitsbild ist in der Arbeit dieser Autoren und
spater in der These von Loew dargestellt. Die Krankheit beginnt im
spiteren Alter; sie ist weder hereditir, noch familitir, noch angeboren.
Das klinische Bild zeigt wenig Charakteristisches: es wird aus denselben
Symptomen zusammengesetzt, welche ,allen Kleinhirnatrophien eigen-
tiimlich sind“: Storungen der Eguilibration und der Bewegungen; mus-
kulire Asthenie, Verinderungen der Sprache; leichtes Zittern der oberen
Extremititen; Pupillenreaktion und Augenbintergrund normal; Sehnen-
reflexe normal oder gesteigert. Die Krankheit hat einen langsam pro-
gressiven Verlauf; sie ist unheilbar. Die pathologisch-anatomische Grund-
Iage dieser Krankheit sehen die Autoren in einer ,primiren, systema-
tischen, degenerativen Atrophie“ der Kleinhirnrinde, der Oliven und
Briickenarme. Nach ihrer Natur ist diese Atrophie weder sklerotisch,
noch entziindlich; sie gehort in die Reihe der primiren Zellatrophien
(,,atrophies cellulaires primitives®). Die Aetiologie ist unbekannt.

Ihrer ersten Publikation iiber die olivo-ponto-zerebellare Atrophie
liessen Dejerine und Thomas spiter eine allgemeine Klassifikation
der Kleinhirnatrophien folgen. Sie unterscheiden folgende Formen:
Partielle und asymmetrische Atrophien. In diese Gruppe bringen
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die Autoren sekundire Atrophien nach Himorrhagien und Erweichungen.
Diese Formen sind sklerotischer Natur. In dieselbe Gruppe reihen aber
die Autoren auch die halbseitigen Agenesien des Kleinhirns ein (Fall
Neuburger-Edinger). Die zweite Gruppe bilden die allgemeinen
und symmetrischen Atrophien; sie konnen entweder sklerotisch
sein (bezw. vaskulir oder entziindlich) (Fall Spiller), oder ein-
fache und angeborene Entwickelungshemmung (Fall Nonne), oder
degenerativ und parenchymatés: Atrophie und Verschwinden der
Kleinhirnrindenelemente. Die Gliawucherung fehlt entweder oder sie
tritt nur sekundir anf. Zn dieser letztgenannten Gruppe soll auch die
olivo-ponto-zerebellare Atrophie gehoren; sie unferscheidet sick von an-
deren degenerativ-parenchymatdsen Atrophien nur dadurch, dass bei ihr
auch die Briicke und die Oliven mitbetroffen werden.

Gegen diese Klassifikation ist mit Recht der Einwand erhoben wor-
den, dass sie die pathogenetischen Momente und die Zeit der Entwicke-
lung der Atrophien nicht beriicksichtigt (Lejonne und Lhermitte).
Was die nosologische Selbstindigkeit der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie
betrifft, so sind dariiber recht verschiedene Meinungen ausgesprochen
worden. Nach Ferrier ,gehort die Mehrzahl der Fille von progressiver
Erkrankung des Kleinhirns in die Gruppe der olivo-ponto-zerebellaren
Atrophie“. Auch Holmes schreibt dieser Form klinische Selbstindig-
keit zu. Demgegeniiber sieht Mingazzini in der olivo-ponto-zere-
bellaren Atrophie keine selbstindige nosologische Einheit und keine
Systemerkrankung, sondern eine Vergesellschaftung der Atrophie des
Kleinhirns mit einer solchen der Briicke und der Oliven. Auch Schweiger
warnt davor, die olivo-ponto-zerebellaren Atrophien als eine selbstiin-
dige Systemerkrankung anzusehen. ,Es geht wohl nicht an, Fille, 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 von
Schweiger, der einen Uebergang zur multiplen Sklerose darstellte,
wurde die olive-ponto-zerebellare Degeneration sekundir durch den
enzephalitischen Prozess hervorgerufen. Demgegeniiber ist G. Holmes
der Meinung, dass im Falle von Schweiger es sich um eine echte
olivo-ponto-zerebellare Atrophie gehandelt habe.

Wir werden noch spiter Gelegenheit haben, auf die Besprechung
der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie zuriickzukommen. Hier mochten
wir nur Folgendes anfihren: Wir glauben, dass die von Mingazzini
und Schweiger hervorgehobenen Einwinde nicht unberechtigt sind,
und dass jedenfalls keine Griinde vorliegen, die Mehrzah! der Fille von
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progressiver zerebellarer Atrophie zur olivo-ponto-zerebellaren Form zu
rechnen. Obwohl gegen die Annahme dieser Form als einer System-
erkrankung vom anatomischen Standpunkt keine Hindernisse vorhan-
den sind, da alle betreffenden Teile anatomisch-physiclogisch zu einem
System gehdren, so muss doch daranf hingewiesen werden, dass diese
Teile auch in anderen Kombinationen erkranken konnen. So sind die
nolivo-rubro-zerebellaren®, , olivo-zerebellaren“ und ,ponto-zerebellaren®
Kombinationen bekannt, und eine noch grossere Zahl von Fillen, welche
verschiedene Uebergiinge zwischen diesen Formen, bzw. zwischen ihnen
und noch anderen Zerebellaratrophien darstellen. Es fragt sich nun, ob
es zweckmiissig wire, alle diese Formen als selbstindige nosologische
Einbeiten zu betrachten; diese Frage ist umsomehr berechtigt, als diesen
anatomischen Typen keine spezifischen klinischen Symptomenkomplexe
entsprechen. Andererseits ist auch darauf hinzuweisen, dass fast in
keinem der Fille, auf welche sich die Annahme einer olivo-ponto-zere-
bellaren Form griindet, es sich um eine isolierte Erkrankung dieses
Systems handelte, sondern es waren auch andere Teile des Nervensystems
(Riickenmark) mitbetroffen [Fille von Thomas (Fall IV), Thomas und
Dejerine, Arendt u. a.]. Infolgedessen ist die Vermutung nicht von
der Hand zu weisen, dass es sich hier nicht um eine Systemerkrankung
im gewdhnlichen Sibne handelte, sondern um eine stirkere Beteili-
gung bestimmter Teile des im Ganzen schwach angelegten Nerven-
systems. Ferner glauben wir, dass die ,olivo-ponto-zerebellare” Form
deshalb reine klinische Selbstindigkeit hat, weil es vollkommen an
Anhaltspunkten fehlt, auf Grund deren man eine derartige
Diagnose am Krankenbette stellen konnte. Wenn dieser Ein-
wand gegen die Mariesche Form angefilhrt wird, so glauben wir, ist
er viel mehr am Platze in bezug auf die olivo-ponto-zerebellare Atro-
phie. Unserer Ansicht nach ist die olivo-ponto-zerebellare Atrophic nur
ein anatomischer Begriff, und zwar stellt sie nichts anderes dar, als
eine von mehreren Unterformen der primiren Kleinhirnatro-
phien. Diese Bedeutung schrieben der olivo-ponto-zerebellaren Atro-
phie auch Dejerine und Thomas zu und erst andere Autoren woliten
aus dieser Form eine selbstindige Krankheit schaffen. Gegen diesen
letzteren Begriff, nicht gegen die urspriingliche Darstellung der olivo-
ponto-zerebellaren Atrophie von Dejerine usd Thomas sind infolge-
dessen unsere FEinwinde gerichtet.

Von anderen Klassifikationen der Kleinhirnatrophien ist die von
Warrington und Monsarrat angegebene zu erwshnen. In der von
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 erste Gruppe gehoren die Fille, welche durch pri-
mare Entwickelungshemmung bedingt sind. Das Kleinhirn fehlt in diesen
Fillen fast vollkommen auf einer oder auf beiden Seiten. Die zweite
Gruppe bilden die Fille von angeborener Kleinheit des Zerebellums bei
normaler histologischer Struktur. Zu dieser Gruppe rechnen die Autoren
auch die Fille, welche von Marie als heredo-zerebellare Atrophie betrachtet
werden. Die meisten Fille der Kleinhirnatrophien gehoren aber in die
dritte Gruppe. Anatomisch wird diese Gruppe durch Atrophie mit Sklerose
charakterisiert; nicht selten sind dabei meningitische Erscheinungen vor-
handen. Klinisch — Epilepsie und Schwachsinn. Anamnestisch in manchen
Fidllen Infektionskrankheiten; iibrigens halten sich die Autoren von der
Angabe einer genaueren Pathogenese dieser Fille zuriick, und geben zu,
dass in manchen Fillen die Infektionskrankheit nur ein auslésendes Moment
bildet, wihrend das Wesentliche die angeborene Veranlagung ist. Es
unterliegt keinem Zweifel, dass in diese Gruppe pathogenetisch ver-
schiedene Formen untergebracht werden, und zwar sowohl die primire
(z. B. Fall von Menzel) wie sekundire (Falle von Clapton, Sommer,
Hammarberg). Diese Ungleichwertigkeit der Fille, welche zur dritten
Gruppe gerechnet werden, bildet einen wesentlichen Fehler der Klassi-
fikation von Warrington und Monsarrat. Als vierte Gruppe be-
trachten die Autoren- chronische interstitielle Erkrankungen mit vor-
wiegenden Verinderungen der weissen Substanz (Falle von Schultze,
Arndt). Sie vergleichen diese Form mit der Nierenzirrhose, und glau-
ben, dass es sich dabei um primire Gefisserkrankung handelt. Die
finfte Gruppe bilden die primiren Atrophien der Kleinhirorinde mit
Atrophie der Oliven und der Briicke, keine Bindegewebswucherung, keine
Gefassverinderungen. Diese Form ist vollkommen priméir (Analogie mit
der Duchenne-Aranschen Riickenmarkvorderhornatrophie).

Besondere Beachtung verdient die von Mingazzini gegebene Zu-
sammenstellung der Kleinhirnatrophiefille. Wir hatten schon Gelegen-
heit diese wertvolle Arbeit zu zitieren und werden auch weiter die
Angaben des Autors beriicksichtigen miissen. Hier mochten wir aber
eine zusammenfassende Darstellung seiner Ansichten anfiihren, In der
Arbeit von Mingazzini ist zum ersten Mal eine scharfe Unterscheidung
zwischen agenetischen (bzw. hypogenetischen) und atrophischen Pro-
zessen des Kleinhirns durchgefilhrt und dieses Moment als Grundlage
der Klassifikation angenommen. Ausserdem hat Mingazzini besondere
Aufmerksamkeit der Rolle zugewandt, welche andere mithetroffene Teile
des Nervensystems in manchen Fillen von Kleinhirnatrophien spielen.
Auf diese Weise unterscheidet der Verfasser folgende Formen: 1. Reine
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ein- und doppelseitige Agenesien des Kleinhirns. 2. Reine ein- und
doppelseitige Atrophien des Kleinhirns. 8. Kleinhirnatrophien, assoziiert
mit Verinderungen der iibrigen Teile des zentralen Nervensystems:
a) Kleinhirn-Grosshirnerkrankungen, b) Kleinhirn-Riickenmarkserkran-
kungen. Die Analyse der aus der Literatur zusammengestellten Fille
fithrt den Verfasser zu folgenden Schliissen: Die Agenesie einer
Kleinhirnhslfte verlduft im allgemeinen ohne Symptome. Die Atro-
phie einer Kleinhirnhilfte ruft nur epileptische Krimpfe hervor,
wenn allein die Oberflicke der entsprechenden Kleinhirnhemisphire atro-
phiseh ist. Bei der Verbreitung des Prozesses auf den Wurm treten
motorische Stérungen auf (Langsamkeit des (Ganges). Die doppel-
seitigen Agenesien des Kleinhirns verlaufen entweder symptomlos
oder sind durch ataktische Stérungen des Stehens und Gehens charak-
terisiert. Selten sind Tremor der Arme oder Hinde, Schwiche der
Muskelkraft und Langsamkeit der Bewegungen und Sprache vorhanden.
Auch die doppelseitigen Atrophien konnen symptomlos verlaufen.
In der Regel sind aber klinische Erscheinungen vorhanden, und szwar
ataktische Stérungen der unteren Extremititen. Die oberen Extremitiiten
und die Sprache sind hier ofter mitbetroffen als bei den Agenesien.
Ueber die mit Verinderungen des Grosshirns assoziierten
Kleinhirnatrophien konnte Verfasser, wegen deren kleiner Zahl,
keine endgiiltigen Schliisse feststellen. Jedenfalls verzeichnet er hiiufigeres
Vorkommen der Inkoordination nicht nur in den unteren Extremititen,
sondern auch in den oberen, ebenso Muskelschwiche. Bei den mit
Rickenmarksverinderungen assoziierten Kleinhirnatrophien
»ist das Syndrom reicher und umfassender als das der reinen doppel-
seitigen Kleinhirnatrophien*, und zwar wihrend fiir reine Atrophien nur
Storungen des Stehens und Gehens charakteristisch sind, gesellen
sich bei gleichzeitigen Riickenmarksverinderungen eine ganze Reihe
von Symptomen hinzu: Dysarthrien, skandierende Sprache, Nystagmus,
Tremor des Kopfes, der Zunge, Parese der Lippen, Hypalgesie. Diese
Symptome sind nach der Meinung des Verfassers auf die Verinderungen
in der Medulla und im Riickenmarke zu bezichen. Kinige als Kleinhirn-
atrophiefille beschriebene Fille gehtren nach Mingazzini in die Gruppe
der multiplen Sklerose.

Die angefiihrte Klassifikation von Mingazzini scheint uns deshalb
von besonderem Wert zu sein, weil hier ausser den pathogenetischen
und anatomischen Momenten auch die klinische Symptomatologie in Be-
tracht gezogen ist. Infolgedessen ist diese Klassifikation fiir klinische
Zwecke brauchbar, was von den anderen Klassifikationen nicht gesagt
werden kann. Jedenfalls glauben wir, dass die spiter gemachten Ver-
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suche, die Kleinhirnatrophien zu klassifizieren, keine Vorziige vor der
Klassifikation von Mingazzini haben. Von diesen neueren Klassifi-
kationen sind hier diejenige von G. Holmes und von Lejonne und
Lhermitte zu erwahnen.

Nach G. Holmes sind unter den Kleinhirnatrophien folgende Formen
zu unterscheiden: 1. Primire parenchymatose Degeneration des Klein-
hirns. 2. Olivo-ponto-zerebellare Atrophie. 8. Durch vaskulire oder
interstitielle Verinderungen 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 Einwinde zu erheben. Erstens
sind einzelne Gruppen, wie schon ihre Bezeichnungen zeigen, nach ver-
schiedenen Prinzipien konstruiert. Ferner weisen mit Recht Lejonne
und Lhermitte daranf hin, dass von sechs Gruppen dieser Klassifikation
eigentlich nur drei wirkliche Atrophien sind (1, 2 und 3); wenn man
aber weiter in Betracht zieht, dass von diesen drei Gruppen zwei (1 und 2)
tatsichlich nur eine und dieselbe bilden, da sie sich nur anatomisch,
nicht pathogenetisch von einander unterscheiden, so hleiben aus der
ganzen Klassifikation nur zwei Formen: primére parenchymatdse und
progressive, vaskuliir-interstitielle Atrophien.” Wir sind mit diesen Be-
merkungen vollkommen einverstanden, umsomehr als wir nach den oben
angefiihrten Tatsachen in der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie keine
klinisch oder pathogenetisch selbstindige Krankheit sehen, sondern die-
selbe als eine anatomische Unterform der parenchymatésen Atrophien
betrachten.

Was die von Lejonne und Lhermitte vorgeschlagene Klassifika-
tion betrifft, so ist sie mit voller Konsequenz nach pathogenetischen
Prinzipien durchgefiihrt. Bei einzelnen Typen sind, wenn vorhanden,
auch anatomische Unterformen angegeben. So betrachten die Autoren
die olivo-ponto-zerebellare Atrophie als eine Unterform der symmetri-
schen akquirierten primiren Atrophien. Als reine pathogenetisch-ana-
tomische Klassifikation ist die von Lejonne-Lhermitte angenommene
Gruppierung der Kleinhirnatrophien wohl einwandsfrei. Leider sind die
betreffenden Typen nicht auch kliniseh charakterisiert, infolgedessen kann
man diese Klassifikation fiir klinische Zwecke kaum gebrauchen.

Lejonne und Lhermitte haben ferner eine neue Form der pri-
méiren parenchymatdsen Atrophie beschrieben, und zwar die olivo-
rubro-zerebellare (Atrophie der Oliven, Kieinhirnrinde, Nuclei den-
tati, Bindearme und roten Kerne). Durch die Aufstellung dieser Form
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haben die Auforen zu der Auffassung beigetragen, dass keine Griinde
vorliegen, alle Fille der primiren Atrophie in die olivo-ponto-zerebellare
Gruppe einzareihen.

Die Klassifikation von Lejonne und Lhermitte ist im- einzelnen
folgende: Sekundire Atrophien: zerebellare Hemiatrophien nach
davernden Grosshirnerkrankungen; Atrophien des Kleinhirns bei Tabes,
Friedreichscher Ataxie usw. Primire Atrophien. 1. Angeborene:
a) symmetrische oder totale (Fille von Nonne, Miura); b) asymme-
trische oder partielle. 1lI. Erworbene Atrophien: a) asymmetrische:
1. rein parenchymatose (Fille von Murri, J. Rossi u. a.); 2. mit inter-
stitiellen und vaskuliren Versnderungen (seniles Kleinhirn, entziind-
liche Herde und sekundire Sklerose, Fall von Bond u. a.); b) symme-
trische: olivo-ponto-zerebellare, olivo-zerebellare, olivo-rubro-zerebellare
Atrophien.

II. Eigene Beobachtungen und Untersuchungen.

Wir geben im Folgenden eine Darstellung der von uns klinisch
beobachteten und pathologisch-anatomisch studierten Fille. Der Fall I,
III, V sind von uns selbst beobachtet; in dem Falle I und II sind uns
Krankenberichte und Material freundlichst von Herrn Direktor Dr.Schmidt-
Goddelan und Dr. Schnitzer- Stettin iibersandt worden. Weiteres in der
Arbeit verwendetes Material stammt von Herrn Prof. Bruns-Hannover,
Dr. Herwig-Niedermarsberg, San.-Rat Habermaas-Stetten i. R., Dr.
Schneider-Goddelau, Dr. Eceard-Frankenthal. Wir sagen fiir die
wertvolle Unterstiitzung unseren ergebensten Dank. Fir die Zwecke
dieser Untersuchungen haben wir speziell noch eine grossere Reihe von
Serien menschlicher embryonaler Gehirne und Kleinhirne angefertigt
und verwertet, ausserdem Kleinhirnpriparate aller moglichen Krank-
heitsfille von angeborenen (nicht zerebellaren) Defekten des Zentral-
nervensystems.

Fall T (Katal, Nr. 160). Juliane H., 43 Jahre alt. Ueber die Anamnese
und die Familie ist nichts zu eruieren. Hs ist nur bekannt, dass die Pat. von
Anfang ihres Lebens an geistig und in ihren Bewegungen hinter ihren Alters-
genossen zuriickgeblieben ist. Sie war von Jugend an idiotisch und hat nie
die Schule besucht und auch ihr Leben von Kindheit bis zum Tode in der An-
stalt zugebracht. In ibrer geistigen Entwicklung ist sie {iber die unteren
Stufen der Idiotie nie hinausgekommen, versteht Sprache nicht, spricht einige
lallende Worte, z. B. Mamma, ferner ,drei* und einige andere, die sie sinnlos
anwendet; erkennt ihre Umgebung nicht, ist unsauber; niemals Krimpfe,
braucht zu allem Hilfe. In der korperlichen Entwicklung schwichlich, aber im
grossen ganzen dem Alter entsprechend. Menstruation normal.
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Die Pat. hat wihrend ihres ganzen Anstaltsaufenthaltes ein ziemlich un-
verdndertes Bild geboten. Als Status ergibt sich: Kopf von normaler Grésse,
nicht schmerzhaft. Pupillen reagieren in normaler Weise. Augenbewegungen
sind frei, sie ist nicht mit Sicherheit zum Fixieren vorgehaltener Gegenstéinde
z0 bewegen, sieht aber. Gehor normal. Feinere Qualititen nicht zu priifen.
Zunge, Zipfchen, Gaumenbogen normal innerviert. Gebiss sehr schlecht. Die
inneren Organe mit Ausnahme eines Spitzenkatarrhs beiderseits gesund.

Pat.kannnichtallein gehen undstehen, auch letzteres nurmit Unterstitzung.
Hinsichtlich der selbstindigen Beweglichkeit zeigt sie folgendes merkwiirdige
Bild: es besteht ein in ziemlich regelmissigem Turnus wiederkehrender perio-
discher Wechsel der Beweglichkeit. Freies selbstindiges Gehen oder auch
sicheres Gehen mit Unterstitzung ist nie moglich gewesen, doch kann sich
Pat. zeitweilig auf die Beine erheben und stark schwankend und taumelnd
einige Schritte weit vorwirtsgehen. Sie gerdt dabel oft so stark ins Taumeln,
dass sie plotzlich wie mit einem Ruck zur Seite fliegt, vor Anrennen gegen
ein Hindernis aber meist sich wieder fingt und den Korper in eine andere
Richtung ablenkt. Ruhijges Stehen ist auch in dieser Zeit nicht mdglich, an-
gelehntes Stehen und Sitzen nur bei stark hervortretender statischer Ataxie.
Dieser Zustand besteht meisi Tage oder wenige Wochen, dann nimmt die
Storung so stark zu, dass Pat. nur noch auf allen Vieren stark schwankend
sich durch den Raum bewegt. Schliesslich steigert sich auch hierbei die Be-
wegungsstirang und gleichzeitig nimmt die statische Ataxie zu, so dass Pat.
mehrere Wochen dann zu Bett liegt. Sie erholt sich hier, steht dann nach
dieser Zeit auf und ist im Stande wieder, wie zu Anfang beschrleben sich auf
den Beinen einige Zeit zu bewegen. In der beschriebenen Relhenfolge be-
steht jahrelang ein wie gesagt ziemlich regelmissig wiederkehrender Turnus.
Die Untersuchung der Motilitdt im einzelnen ergibt hochgradige Ataxie der
Arme und Beine. Pat. greift an vorgehaltenen Gegenstinden ausfahrend vorbei.
Der Gang ist taumelnd, dem des Betrunkenen #hnlich, nicht der tabischen
Ataxie verwandt. Die Haltung ist eine nach vorn iibergebeugte. Bei etwas er-
hobenem Kirper stiirzt die Pat. regelmissig nach hinten um. Keine Spasmen,
keine Atrophien. Muskulatur schwach entwickelt. Feinere Untersuchungen
sind nicht mdglich. Die Schmerzempfindung ist jedenfalls erhalten. Awuch die
Beriihrungsempfindlichkeit scheint vorhanden zu sein. Die Sehnenreflexe,
namentlich das Knieph&nomens sind lebhaft. Kein Babinski. In der letzten
Lebenszeit wiederholt Ohnmachtsanfdlle, starke Zunahme der Bewegungs-
stérungen, schliesslich dauernd zu Bett. Tod an Tuberkulose.

Sektion: Lungentuberkulose. Herzmuskelatrophie. Darminberkuloss.

Hirnsektion: Dicker Schidel. Dura glatt, starke TLeptomeningitis
chronica. Hirngewicht 945 g. Gehirn zeigt sehr breite Furchung, Makrogyrie.
Rinde sehr breit. Ventrikel nicht erweitert. Das Kleinhirn kolossal reduziert,
frontaler Durchmesser 4 ¢m, sagittaler 1,5, grosste Hohe 1 cm, nur der Wurm
und mittlere Teil zeigt Ansatze zur Windung und in geringem Grade auch die
dussere Spitze der Kleinhirnhemisphiren. Das iibrige Kleinhirn zeigt teils
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glatte, teils leicht gerunzelte Oberfliche. Medulla und Riickenmark makro-
skopisch nicht verdndert.
Anatomische Untersuchung.

Die makroskopischen Bilder (Fig. 1, a und b) zeigen die hochgradige
Makrogyrie und die Verkleinerung des Kleinhirns. Auf Fig. 2 ist ein normaler

Fig. 1a.

Frontalschnitt vergleichsweise zur Orientierung der gesamten Konfiguration bei-
gegeben.

Das Kleinhirn selbst lisst auf seinem grossten Durchschuitt (frontal,
Fig.2) schon makroskopisch eine auffallende allgemeine Deformitit konstatieren.
Das ganze Kleinhirn stellt nur ein ca. 1 cm dickes Band dar, welches in
seiner Mitte unter einem stumpfem Winkel gebogen ist. Von dieser Mitte, die
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Fig. b

a) Aunsicht des Gehirns Fall 1 von oben, plumpe makrogyre Windungen, nur-
die priméren Furchen sind angelegt. b) dasselbe von der Basis. Am Gross-.
hirn abermals die plumpe Windungsbildung sichtbar. Das Kleinhirn ausser-
ordentlich reduziert, nur an den seitlichen und mittleren Teilen geringe
Windungsansitze.

dem medialen Teile des Kleinhirns entspricht, geht auf beiden Seiten ganz.
symmetrisch nach aussen und unten je ein Léppchen, welches rechts und links
die Kleinhirnhemisphére reprisentiert. Der diberwiegende, grosste Teil der
Oberfliche des Kleinhirns entbehrt vollkommen der Rindensubstanz. ~Awuf
der Fig. 2 sieht man, dass die Rindensubstanz nur in der medialen Partie
der dorsalen Oberfliche vorhanden ist. Dieser Abschnitt stellt den rudi-
mentéren Oberwurm dar. Die ganze iibrige dorsale Oberfliche, nach aussen
von der erwihnten schmalen Partie in der medialen Abteilung, enthilt keine-
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Fig. 2a.

Rinde; hier liegt die Pia unmittelbar der weissen Substanz an. Auf den late-
ralsten Partien der Hemisphiren tritt wieder in geringer Ausdehnung Rinden-
substanz auf; sie ist hier aber pur in ganz geringer Ausdehnung zu verfolgen
und geht fast gar nicht aul die ventrale Oberfliche des Kleinhirns iiber. Diese
letztere enthilt keine Rinde. In den medialsten Partien der ventralen Ober-
fliche sieht man eine unférmige Anhdufung grauer Substanz, welche nach ihrer
Lokalisation dem unteren Wurm entspricht. Dieses Fehlen der Rinde ist auf
den Serienschnitten durch das ganze Kleinhirn zu verfolgen. Nur in den
kaudalsten Partien erscheint an der dorsalen Oberfliche eine schmale Schicht
graner Substanz ausserhalb des medialen Teiles. Die Orientierung in dem
auf diese Weise deformierten Organ wird nur dadurch erleichtert, dass beide
Nuclei dentati vollkommen unverindert sind und schon bei makroskopischer
Untersachung erkannt werden konnen.

Bei der mikroskopischen Untersuchung der wenigen Partien, an denen
Rindensubstanz erhalten ist, findet man in ihr hochgradige histologische Ver-
inderungen. Im allgemeinen kann man sagen, dass der normalen
Kleinhirnrindensubstanz entsprechende Struktur nur in den dem
oberen Wurm entsprechenden Partien zu finden ist. Und zwar
sind hier 4—5 typische Kleinhirnlamellen vorhanden, in welchen
man die bekannten Schichten unterscheiden kann; diese Lamellen sind z. T.
etwas verkleinert, weisen aber keine gréberen strukturellen Abnormititen auf.
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Tig. 2b.

Gegeniiberstellung des Frontalschnittes (a) von Fall 1 mit einem gleichgelegfen
Frontalschnitt eines normalen Gehirns (b); zsigt die Reduzierung des Kleinhirns.

Ausser diesen wenigen Lamellen, welche ibrigens nicht auf allen Serien-
schnitten zu finden sind; sieht man in den dem oberen Wurm entsprechen-
den Teilen atypische Rindenstellen, in welchen die fir die Kleinhirnrinde
charakteristische Schichten verkleinert oder verlagert sind und nur mit
Schwierigheit erkannt werden konnen. Nach aussen von dieser schmalen, dem
oberen Wurm entsprechenden Partie findet man, wie gesagt, auf der ganzen
dorsalen Oberflache des Kleinhirns keine Spuren von grauer
Substanz. Sie erscheint wieder in den lateralsten Partien der Hemispharen
(Fig. 2), zeigt aber hier so hochgradige strukturelle Verdnderungen, dass man
in ibr nur schwer die Kleinhirnrinde erkennen kann. Diese Verdnderungen
sind heterotopischer Natur, in ihnen sind die verschiedenen Elemente der
Kleinbirnrinde ganz unregelmissig darcheinander gelagert (Fig.1,4,5 Taf. II).
In den meisten dieser Stellen kann man in der Rinde die Elemente der mole-
kularen Schicht von denen der Kérnerschicht unterscheiden ; das ist aber nicht
immer mgglich. Von diesen ganz atypischen Rindenbildern kann man ver-
schiedene Uebergénge zum normalen Verhalten sehen. So findet man an
manchen Stellen einfache Verdoppelungen der Rinde (Fig. 4, Taf. III) oder es
sind grosse Einwachsungen der Kornerschicht in die weisse Substanz zu
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Fig. 3a.

-

konstatieren, wihrend die Meleknlarsehich? ziemlish normale Verhalinisse aui-
weist. (Fig. 1, Taf.Ill). Diess Konfiguration: Molekularschicht erbalten, dar-
unter Kérner- und Purkinjeelemente bunt vermengt, bildet sozusagen das
typische Rindenbild von Fall I. Was die Purkinjezellen betrifft, so sind sie
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fast iberall vorhanden, zeigen aber erhebliche sirukturelle Verinderungen.
Aunstatt normaler birnférmiger Zellen sieht man kleine, spindelférmige, ge-
schrumpfte, stark pigmentierte Gebilde, die kaum als Purkinjezellen erkannt
werden kionnen. In den heterotopisch verlagerten Schichten zeigen die
Purkinjezellen eine deutliche Neigung in den Teilen zu liegen, welche der
molekularen Schicht entsprechen, und zwar sowohl in der Tiefe dieser
Partien wie am Rande (resp. an den Grenzen zwischen Molekular- wnd
Kérnerschichtelementen); seltener, fast ausnahmsweise, werden sie in den der
Kérnersehicht entsprechenden Partien gefunden. In manchen Stellen sind die
Verainderungen so hochgradig, dass irgendwelche topographische Trennung der
Schichten nicht zustande gekommen ist. Auch in solchen atypischen An-
haufungen der grauen Substanz sind deformierte Purkinjezellen vorbanden.
Ausser den zwel erwihnten Gebieten ist die Rindensubstanz auch im medialen
Teile der ventralen Oberfliche des Kleiuhirns erhaiten. (Vi der Fig. 1.) Disser
Abschnitt, der auf dem Querschnitt runde Form hat und mit seiner oberen
Partie in die mediale Abteilung des Kleinhirns (Wurmteil) eingewachsen ist
(Fig. 1, a, b}, steht im Zusammenhange mit den Nuclei tecti und zwar in fol-
gender Weise: Wenn man die Serienschnitte von vorn nach hinten untersucht,
so kann man in den vorderen Partien die Nuclei tecti mit ihrem Fasersystem
gauz deullich unterscheiden. Je mehr man aber an Serienschuitien nach hinten
geht, desto mehr treten die Nuclei tecti von unten mit der grauen Substanz zu-
sammen, die von dem ventralen Rande des Kleinhirns her in dieses Gebiet ein-
dringt. Diese graue Substanz stellt eine Anhdufung unregelmissig verlagerter
Kleinhirnrindenelemente vor. Nach ihrer Lokalisation entspricht sie dem unteren
Wurm. Trotz ibres Verwachsenseins mit dem wunteren Wurm ist die Unter-
Archiv f, Psyehiatrie. Bd. 49, Heft 1. 7
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Fig. 3d.

Fig. 3a—d. Frontalschnitte des Kleinhirns von Fall 1. a) Schnitt durch die
Mittelhirn- und Briickengegend, b) Schnift durch den vorderen, c¢) durch den
mittleren, d) durch den hinteren Teil des Kleinhirns, darunter die betreffenden
Schuoitte der Medulla oblongata. Man sicht, dass das Kleinhirn nur ein schmales,
nach unten konkav geknicktes Band darstellf, pur im Wurmteil und zwar
nur an dessen dorsaler Fliche unter dem 3usseren Teile der Hemisphére An-
lage von Windungen. Nuclei dendati am inneren und &usseren Markbelag
normal. Seitlich davon ausgedehntc Heterotopie. Der grisste Teil der Hemi-
sphirenoberfliche wird von Mark, nicht von Rinde gebildet. An der Basis des
Wurms eine grosse erbsenformige Masse grauer Substanz (Heterotopie). Die
Medulla oblongata normal gegliedert, normale Olive. In den Briickenabschnitten
fehlt das Graue der Briicke und die Strata pontis. Die Fussetage ird nur von
den Pyramiden gebildet.

scheidung der Nuclei tecti immer moglich, da sie ihre normale Struktur un-
verindert erhalten haben und von der umgebenden heterotopischen grauen
Substanz deutlich abgegrenzt sind (Fig. 5). DBei der mikroskopischen Unter-
suchung der dem unteren Wurm entsprechenden grauen Masse sieht man, dass
sie aus vollkommen verlagerten, unregelmissig geformten Abschnitten besteht,
in welchen man die Struktur der Molekular- und Kornerschichten der Klein-
hirnrinde andeatungsweise erkennen kann. Auch die Purkinjezellen sind in
dieser heterotopischen Anbiufung deutlich zu unterscheiden. Sie zeigen das-
selbe Verhalten wie in den oben beschriebenen Heterotopien, d. h. sie sind
deformiert und liegen in den der Molekularschicht entsprechenden Teilen, resp.
an deren Grenze mit den Kornerschichtelementen.

An Markfaserpriparaten fallen in der Tiefe der Markmasse der Hemi-
sphiren ausser zahlreichenkleineren, dber die ganze weisse Substanz zerstreuten-
Flecken besonders zwei grosse Streifen auf, welche durch die ganze Hemi-
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Yall 4.

Rindenlamellen aus dem Gebiete des Wurms, Verschmilerung der Sehichten, keine
Purkinjeschen Zellen, im iibrigen Architektonik etwa der Norm entsprechend.

sphéare auf beiden Seiten symmetrisch ausgedehnt sind (Fig. 3) und nach
aussen von den Nuclei dentati liegen, Bei der mikroskopischen Untersnchung
ergibt sich, dass diese ungefirbten Partien aus einzelnen mitten in der weissen
Substanz liegenden Inseln grauer Substanz bestehen, ferner, dass sie ganz
atypiseh gebaut sind: und zwar stellen sie eine dichte unregelmissige
Mischung aller Kleinhirnrindenelemente dar, die kaum voneinander unter-
schieden werdep kénnen. Vielleicht enisprechen die helleren Partien der Mole-
kularschicht. Uebrigens ist der Herd auf seiner ganzen Ausdehnung ziemlich
gleichmissig gebaut und enthill zahlreiche Zellen, welche nach ibrer Struktur
deformierten Purkinjezellen entsprechen.

Derartige Anhdufungen kommen in verschiedenen Teilen des Kleinhirns
von Fall I vor; wir werden uns mit der Frage des Baues dieser Heterotopie
spater noch beschéftigen, Hier sei nur erwéhnt, dass nach ihrer Struktur diese
Anhdufangen keineswegs gleichartig sind. Am meisten findet man Abschnitte

7$
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Grosse erbsenformige Heferotopie an der Wurmbasis von Fall 1. Sie wird von
Feldern mangelhaft gegliederter grauer Substanz gebildet, die von Markfasern
eingeschlossen sind (Typus 2 der Heterofopien).

mit ganz unregelmissigem Bau der grauen Substanz, in welchen keine typische
Struktur zu erkennen ist. Seltener sind die Herde, in welchen die Elemente
derMolekularschicht von denen der Kornerschicht unterschieden werden kénnen.
Noch seltener findet man einzelne Herde, wo typische Struktur der Kleinhirn-
rinde mit vollkommener Deutlichkeit ausgesprochen ist; es handelt sich dabei
um typische Kleinhirnrindenlamellen, welche heterotopisch in die weisse
Substanz verlagert sind. Auf der Fig. 6 sieht man eine solche Heterotopie mit
Erhaltung der typischen Struktur der Kleinhirnrinde, sie stellt das vordere
obere Ende der ganzen Masse dar. In allen diesen Heterotopien sind defor-
mierte Parkinjezellen zu sehen.

Die ganze nach aussen von den Nuclei dentati liegende grosse Hetero-
topie ldsst an Serienschnitten ihren Zusammenhang mit der grauen Substanz
der Rinde feststellen. Man sieht namlich, 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 Serienpriparaten- verfolgt, so sieht man, dass sie
sich immer mehr von der oberflichlichen Rinde abschniirt und zuletzt ihre
Verbindung mit der Oberfliche vollkommen verliert, um mitten in der weissen
Substanz zu liegen. Diese von der Rinde allmahlich abgeschniirte und in der
weissen Substanz liegende Partie besteht aus typischen Kleinhirnlamellen (Hj,
Fig.6). Mit dieser typischen Heterotopie stehen nach unten diffuse Massen grauer

Fig. 6.

Nucleus dendatus

Schnitt durch die Mitte und den inneren Teil der Hemisphire des Kleinhirns

von Fall 1. Man siecht das normale Band des Nucleus dendatus mit seinem

Markbelag. Seitlich davon eine grosse graue ungegliederte Masse, die das Hemi-

sphéareninnere ausfiillende Heterotopie (H;). Die Oberfliche O besitzt keine Rinde.
H; Heterotopie mit vollkommen normaler Bildung der Kleinhirnrinde.

Substanz im Zusammenhange, welche dieerwéhnte, nach aussen vom Corpusden-
tatum liegende atypische Heteroiopie bilden. Die ganze hineinwachsende graue
Substanz nimmt die Richtung nach anssen und unten parallel dem ZHusseren
Rande des Corpus dentatum an. Von diesem letzteren wird die heterotopische
Masse auf ihrer ganzen Ausdehnung durch einen schmalen Streifen dichter
weisser Substanz (Vliess) abgetrennt (Fig. 6). Es fillt auf, dass gegeniiber



102 H.Vogt und M. Astwazaturow,

den starken allgemeinen Verinderungen und Deformation der #usseren Klein-
hirnteile die zentralen Kerne vollkommen unbetroffen sind. Weder in ihrer
Form, noch in der Struktur zeigen diese Gebilde irgendwelche pathologische
Verdnderungen (Fig. 3, 6). Das normale Verhalten der Nuclei tecti haben wir
schon erwihnt. Die anderen zentralenKerne (Nuclei globosi, emboliformes und
dentati) sind ebenfalls gut ansgebildet und zeigen keine pathologischen Ver-
dnderungen. Auch das Fasersystem der Nuclei dentati — Vliess — ist gut er-
halten,

In der weissen Substanz des Kleinhirns sieht man bedeutende Verinde-
rungen. Obwohl die genaue Orientirung in dem Fasersystem infolge hoch-
gradiger Deformitdt des Kleinhirns sehr schwierig ist, so kann doch folgendes
mit Sicherheit festgestellt werden. Das Fasersystew der Nuclei tecti ist nor-
mal: die,grossevordere Kreuzungskommissur‘‘, die,,Decussatio interfastigialis**
sind deutlich zu unterscheiden. Auch der Tractus cortico-tegmentalis ist,
wenigstens teilweise, erhalten. Das innere Vliess ,,fibrae intraciliares** zeigt
keine Spuren von Degeneration. Ebenso vollkommen normales Verhalten
zeigen die dbrigen nach innen von den Corpora dentata liegenden Fasern
(Fibrae semicireulares internae). Die Fortsetzung dieser Fasern in die Brachia
conjunctiva ist auf Serienschnitten deutlich zu verfolgen. Die Brachia
conjunctiva selbst weisen auf der ganzen Ausdehnung bis in die Nuclei
rubri keine pathologischen Verinderungen auf.

Die unmittelbar nach aussen von den Nuclei dentati liegenden Faser-
systeme sind, wie schon erwihnt, auch gut erhalten und bilden die Grenz-
schicht zwischen 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 verzeichnen. Alle iibrigen
Fasersysteme des Kleinbirns fehlen resp. sind so hochgradig deformiert und
reduziert, dass sie nicht identifiziert werden kdnnen. DBesonders sei darauf
aufmerksam gemacht, dass die Fibrae semicirculares externae sowie die den
Briickenarmen entsprechenden Teile vollkommen fehlen,

Die Briickenhaube zeigt keine pathologische Versinderungen; alle Be-
standteile sind erbalten und normal gebildet. Demgegeniiber stellt die untere
Partie der Briickengegend ein ungewdhnliches Bild dar. Sowohl die Strata
pontis wie die Nuelei fehlen beiderseits vollkommen, so dass der untere Teil
der Briickengegend nur durch die Pyramiden gebildet wird (Fig. 8b). Dem-
entsprechend fehlen auch an den lateralen Réndern der Briicke die normalen
méchtigen Faserbiindel. Auch weiter nach hinten sieht man keine Spuren der
,,Brachia ad pontem‘ bis heran an die Marklager des Kleinhirns, wo, wie
wie schon erwihnt, eben die Teile fehlen, die als Eintrittsstellen der Briicken-
arme betrachtet werden (Fibrae semicircularesexternae, ,,feutragesous-lobaire*t).
Die Medulla oblongata ist ohne Verinderung. Besonders ist zu betonen,
dass die Oliven weder in ihrer Grosse noch in histologischer Hinsicht ver-
andert sind. Auch die Nebenoliven sind vollkommen normal. Die Tractus
olivo-cerebellares sind gut entwickelt. Ebenso haben die Corpora restiformia
normale Grésse und sind bis zur Eintrittsstelle in das Kleinhirn ohne Ver-
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inderung zu verfolgen. Alle Kerne der Oblongata sind normal entwickelt und
zeigen keine Erscheinungen von Atfrophie. Auch im Rickenmark konnten
keine Verinderungen nachgewiesen werden. DBesonders sei hervorgehoben, dass
beide Tractus spino-cerebellares, die Clarkeschen Siulen und die hinteren
Stringe nicht verdindert sind.

Falll. Zusammenfassung 48jahriges Madchen. Idiotie.
Hochgradigeangeborene ataktische Bewegungsstérungen. Sta-
tische Ataxie. Periodischer Wechsel der Intensitat der atakti-
schen Storungen. Niemals Krimpfe. Sehnenreflexe lebhaft.
Makrogyrie desGrosshirns. Deformationund hochgradige Hypo-
plasiedes Kleinhirns. Im Kleinhirn: Fastvollkommenes Fehlen
der Rinde, nur Teile der Wurmrinde erhalten und Spuren der-
selben an den Hemisphiren. Verschiedene Heterotopien der
grauen Substanz. Anhiufongen ungegliederter graner Massen
im zentralen Mark des Kleinhirus; einzelne Heterotopien mit
Erhaltung aller Rindenschichten; Verdoppelung der Rinde.
Deuntliches Eindringen der Rinde in die zentrale weisse Sub-
stanz. Atrophische Erscheinungen in den erbaltenen Rinden-
partien. Deformation der Purkinjezellen: spindelférmige
Kounfiguration und Verkleinerung. Integritit der zentralen
Kerne. Fehlen der Fibrae semicirculares externae. Briicken-
haube und rote Kerne normal. Vollkommenes Fehlen der
Strata und Nuclei pontis. Oblongata und Rickenmark ohne
Veranderung, besonders Oliven normal.

Bemerkungen zu Fall L. Der beschricbene Fall stellt nach
seinem anatomischen Wesen eine Hypoplasie mit Heterotopie des Klein-
hirns dar. Die Entwickelung des Kleinhirns ist hier nicht nur gehemmt,
sondern auch pervertiert. Vom entwickelungsgeschichtlichen Standpunkt
aus ist es schwer zu sagen, ob das Primire die Hemmung der Ent-
wickelung oder die primir ungeniigende Anlage der Elemente bildet.
Die Zeit des Rintretens dieser Stérungen lisst sich ziemlich genan fest-
stellen. In dieser Beziehung ist es wichtig, darauf zu achten, dass der
grosste Teil der Oberfliche des Kleinhirns der Rinde vollkommen ent-
behrt. Die letztere war nur in den Gebieten des Wurms und in den
lateralsten Partien der Hemisphiren vorhanden. Daraus geht hervor,
dass die Entwickelungsstorung in upserem Falle in dem Stadium ein-
getreten ist, wo die Rinde nur im Wurmgebiet angelagert ist, wikrend
die tibrigen Teile des Kleinhirns dieselbe noch nicht besitzen. Diese
Verhsltnisse entsprechen ungefihr dem vierten Monat des fétalen Lebens.
Wenn wir den Querschnitt durch das Kleinhirn unseres Falles mit dem-
jenigen des Fotns im 3.—4. Monat vergleichen, so ergibt sich sofort
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eine auffallende Aehnlichkeit des Verhaltens der Rindenelemente. Auf
der Fig. 6, Taf. IV, welche einen Querschnitt durch das Kleinhirn eines
Bmonatigen Menschenembryo darstellt, sieht man, dass sowoh] die den
Rindenwindungen entsprechende Faltung wie die Differenzierung der Rand-
zellen in zentralen Partien der dorsalen Oberfliche vorhanden ist (Wurm).
Dieselben Zeichen der beginnenden Rindenbildung zeigen die lateralsten
Partien der ventralen Oberfliche, welche allem Anschein nach den
Flocken entsprechen. Wenn man annimmt, dass die weitere Entwicke-
lung der Rinde nur in den diesem Stadium angelegten Partien geschehen
ist, wihrend in der iibrigen Oberfliche des Kleinhirns das nicht der
Fall gewesen ist, so wird der Zustand der Rinde in unserem Fall I
ziemlich verstindlich. Eine ganze Reihe von Tatsachen weist aber darawf
hin, dass es sich nicht um eine einfache Hemmung der Entwickelung
gehandelt hatte, sondern auch das Wesen bzw. die Richtung der Ent-
wickelung gestért war. Von diesen Tatsachen sind in erster Linie die
verschiedensten Formen der Missbildungen und Heterotopien der grauen
Substanz zu verzeichnen. Das Vorhandensein der heterotopischen granen
Massen mitten in der zentralen Substanz des Kleinhirns weist darauf
hin, dass die Richtung der Entwickelung der Kleinhirnrindenelemente,
bzw. der topischen Anlage in einem verkehrten Wege geschehen ist.
Von diesen heterotopischen Massen verdienen besondere Beachtung die
nach aussen von beiden Nuclei dentati liegenden grossen Anhiufungen
der grauen Substanz. Wie das schon in der anatomischen Beschreibung
erwiihnt wurde, konnte der Zusammenhang dieser Heterotopien mit der
Rinde nachgewiesen werden. Infolgedessen liegt die Apnahme nahe,
dass die Entwickelung der Rinde anstatt auf der Oberfliche stattzufin-
den, einen verkehrten Weg einnahm, indem die sich entwickelnden Ele-
mente in die zentrale Masse des Kleinhirns hineingewachsen sind.

Im ganzen bietet der Fall ein Beispiel ziemlich reiner neozerebellarer
Erkrankung bei Integritiit der palaeozerebellaren Teile. Edinger hat
auf Grund vergleichend-anatomischer Studien die neozerebellaren Hemi-
sphiren prinzipiell dem Wurm und der Flocke als palaeczerebellaren
Teilen gegeniiberstellt. Von der Rinde sind nur Wurm und Flocculus (?)
erhalten, wihrend die Hemisphiren (wenigstens deren Rinde) vollstindig
fehlen. Ebenso fehlen die Briickenarme.

Sehr beachtenswert ist die Integritat der Oliven. Auf die anato-
mische Bedeutung dieser Erscheinung wollen wir spater ausfithrlicher
eingehen. Jedenfalls halten wir uns auf Grund der oben angefiihrten
Ueberlegungen davon zuriick, den Fall als besondere ponto-zerebellare
Form zu betrachten.

In klinischer Beziehung ist der Fall durch Storungen des Stehens
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und Gehens sowie durch die ataktischen Erscheinungen in den oberen
Extremititen charakterisiert. Die intellektuelle Schwiiche findet ge-
niigende Erklirung in Verinderungen des Grosshirns. Der Fall bestitigt -
die Ansicht von Mingazzini, dass bei den mit Grosshirnlisionen asso-
ziierten angeborenen Kleinhirnatrophien die klinischen Erscheinungen
sich aus ataktischen Stérungen in den oberen und unteren Extremititen
zusammensetzen. Andere Kleinhirnsymptome pflegen dabei zu fehlen.
Sehr interessant sind die periodischen Besserungen der ataktischen Sti-
rungen. HKine Erklirung dieser Erscheinung fithren wir spiter an.

Fall II (Katal.-Nr. 202)., Hermann H., 14 Jahre alt. Der Grossvater war
trunksiichtig, sonst nichts Besonderes in der Anamnese. Der Junge entstammt
den kilmmerlichsten landlichen Verhaltnissen und es ist deshalb iiber die Vor-
geschichte nichts Sicheres zu erfahren. Die Krankheit wurde im Laufe der
Entwickelung nach und nach bemerkt. Pat. hat sich geistig nie ordentlich -
entwickelt, soll urspriinglich gut haben gehen konnen und auch leidlich ge-
sprochen haben, spéter beides wieder verlernt haben,

Kleiner und schwéchlicher Junge, sehr andmisch. Schéidel ziemlich klein,
Horizontalumfang 50, Ohrbogen 26, Langsdurchmesser 17,5, Breitendurch-
messer 14 em.” Der Schidel nicht schmerzhaft, symmetrisch gebaut. Geruch,
Gehdr, Geschmack anscheinend normal. Das Sehvermdgen hat in den letzten
Jahren des Lebens sich langsam vermindert. Ein Jahr vor dem Tode Ab-
blassung der Papillen, spiter ausgesprochene Optikusatrophie beiderseits.
Pupillen gleichweit, reagieren prompt. Die Augenbewegungen im ganzen frei;
doch besteht geringer im letzten Lebensjahre sich erheblich steigernder Nystag-
mus. Sehr degeneratives Gebiss und degenerative Gaumenbildung. Zunge,
Zipfchen, Gaumenbogen normal innerviert. Die Sprache schlecht, skandierend,
abgehackt, undeutlich, sehr wechselnd in ihrem Verhalten. Dauernd starke
Speichelabsonderung. Mund steht fast immer offen. Schlucken in der letzten
Lebenszeit wesentlich verschlechtert.

Die inneren Organe im grossen und ganzen gesund. Das Herz schwach,
zoitweilige Anfille von Dyspnoe, Puls sehr schwankend in seiner Frequenz,
qualitativ nicht verfindert. Der Gang wahrend der ganzen Zeit unserer 3Y/»jih-
rigen Beobachtung breitbeinig, spastisch, ataktisch, mit ganzer Sohle anftretend
(Fig. 7), dabei Spannungen in den unteren Extremitéiten ausgesprochen, in den
oberen Extremititen vorhanden, aber geringer. Soweit sich der Befund zuriick-
verfolgen lisst, besteht diese Gehstdrung seit dem 5. oder 6. Lebensjahre ziem-
lich unverdndert, sie hat sich auch bis zum Tode nicht mehr verindert. Keine
Atrophien.

Kniereflexe beiderseits erhoht, ebenso sind die Sehnenreflexe an den
oberen Extremititen simtlich sehr lebhaft. Babinski- und Oppenheimreflex
sind vorhanden. Die Hautreflexe und die Reflexerregbarkeit der Haut normal.

Die Krankheit verliuft unter den bezeichneten Symptomen langsam sich
steigernd. Es treten aber in Paunsen von mehreren Monaten Attacken auf, die
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in Kopfschmerz, eintigigem Fieber, starker Benommenheit, hochgradigen Er-
scheinungen von Ataxie bestanden. Ausserdem litt der Pat. dauernd, auch in
Fig. 7. Bettlage an heftigem Schwindel, Schwindelzustinde
beeintrichtigten auch sein Gehvermdgen. Das Gehen
seibst war abgesehen von dem erwahnten spastisch-
ataktischen breitbeinigen Gang durchb Taumel und
Schwindel stark beeintrichtigt.
g Blasen- und Mastdarmstorungen wahrend der

gaunzen Krankheit nicht aufgetreten. Die Sensibilitit
. gormal. Pat. ist ein [mbeziller, hat in der ersten
%' Zeit, als ov ig der Anstalt wax, die Anstaltssehule
besuoht, damals etwas Lesen und auch wenig Schrei-
E ben gelernt. Bei der zunehmenden Bewegungs-
g storung ging ihm namentlich letzteres wieder ver-
¥ loren. Er kennt Gegenstinde, fiihrt Bewegungen
9 richtig aus, spricht kleine Sitze richtig nach, weiss
% Namen, Heimat uad Alter. Stimmupg 2ufrieden,
manchmal weinerlich, ist sauber, kann sich mit
& Hilfe aus- und ankleiden, findet sich im Hause
%I zurecht, kennt die anderen Pat., macht kleine Hand-
£ reichungen auf der Abteilung. Tod an Lungen-

‘$ tuberkulose,
z&- Die Sektion ergibt ausser Lungentuberkulose

% keine tnberkultsen Verinderungen der inneren Or-
o . o .
) N gane, insbesondere keine Tuberkulose am Gehirn.

-3 Gehirnsektion: dicker Schadel, Hirngewicht

1025 g. Die HirnhAute zart, das Gebirn blutarm,
fiklt sich ziemlich derb an. Die Ventrikel sind eng,
die Farchung ist sehr primitiv, die Rinde ziemlich
breit.  Das Klenbirn st sehr verkleinert und zeigt

£ von der Basis aus gemessen folgende Masse: fron-
3 ' taler Durchmesser 8, sagittaler Durchmesser 73/,
grosste Hohe 3 cm (Fig. 8). Man sieht die Klein-

% % hirnwindungen verschmélert, diinn, unscharf, kon-
R B taviert, mnicht glatt verlaufend. Das Rickenmark
% ¥ kigin und zierlich, bel makroskopischer Betrashiung
© é unversndert.

| Anatomische Untersuchung: Die Menin-
gen zeigen keine pathologische Veréinderungen. Die
Kleinhirnrinde ist iiberall erhalten, fallt aber durch
Gehspur von Fall 2. ibre Verschmilerung auf, Die Verarmung an Rinden-
Spastisch-ataktischer, breit- substanz ist ziewlich gleichmiissig dber die ganze
basiger Gang, Plattfuss. Kjeinhivnoberfliche verbreitet. Die Lappchen sind
klein und ze'gen verminderte Farbbarkeit. Besser als andere Partien sind
Wurm und Flocculus erhalten (Fig. 9). Bei mikroskopischer Untersuchung er-




Ueber angeborene Kleinhirnerkrankungen. 107

gibt sich, dass der atrophische Prozess ziemlich gleichmissig tber alle Rinden-
schichten verbreitet- ist. Die molckulare Schicht ist sehr verschmilert; die
,,Rindenzellen* sind vermindert. Besonders stark veriindert ist die Korner-
schicht; ihr Gehalt an K&rnern ist in dem Grade herabgesetzt, dass man kaum
die Kornerschicht von der molekularen unterscheiden kann. Diese Unter-

Fig. 8.

Hirnbasis von Fall 2. Das Kleinhirn verkleinert, die Lamellen desselben
ausserordentlich schmal, die Furchen vertieft.

scheidung wird nur dadurch ermbglicht, dass zwischen den beiden Schichten
eine schmale Zellenreihe vorhanden ist. Die Zellen dieser Grenzschicht sind
denjenigen der Kornerschicht sebr dhnlich, sind aber etwas grosser. Die Zahl
der Purkinjezellen ist nicht in allen Teilen gleich, In einzelnen Lamellen
zeigt sich eine merkliche Verminderung der genannten Zellen. Im allgemeinen
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kann man aber annehmen, dass die Purkinjezellen nicht nur nicht vermindert
sind, sondern ihre Zahl erscheint an vielen Stellen vermehrt; es handelt sich
aber wohl um eine relative Vermehrung infolge der Verkleinerung der

Fig. 9a.

Fig. 9b.

v:% 3

Lippchen. Wihrend so die absolute Zahl der Purkinjezellen keine erhebliche
Veriinderung aufweist, zeigt die Anordnung und Struktur sehr wesentliche Ab-
normitéiten. Besonders auffallend ist die Unregelmissigkeit der Anordnung der
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Purkinjezellen. Von einer gangliondiren Schicht im gewdhnlichen Sinne kann
hier kaum die Rede sein. Statt in einer Linie nebeneinander zu liegen sind die
Puarkinjezellen vollkommen verlagert: nur einzelne von-ihnen liegen normaler-
weise zwischen der Molekular- und der Kérnerschicht; andere sind ohne jeg-
liche Ordnung weit in diese Schichten selbst verlagert. Man findet die Pur-
kinjezellen in den tiefsten Partien der Kornerschicht wie an der Peripherie der
Molekularschicht. Auch die Axenrichtung der Purkinjezellen ist nicht normal:
anstatt mit ihren langen Axen mit der Grenzlinie der beiden Schichten einen
rechten Winkel zu bilden, sind die Zellenaxen ganz unregelmissig gerichtet,
indem viele von ihnen keine radidre, sondern eine tangentiale (,,horizontale‘?)
Stellung haben. Was die Struktar der Purkinjezellen betrifft, so ist in erster

Fig. 9ec.

Fig. 9a—c. Frontalschnitte durch das Kleinhirn von Fall 2. Corpus dentatum

mit Markbelag und Flocke (f) normal gebildet. Die Kleinhirnhemisphire boch-

gradig atrophisch. Der Wurm zeigt leidliche Erhaltung der Rinde. Medulla
oblongata: normales Faserbild, normale Olive.

Linie darauf hinzuweisen, dass die meisten von ihnen keine mormale birnen-
formige Konfiguration zeigen, sondern eine vier- und dreieckige den Pyra-
midenzellen &hnliche Form. Auch eine spindelfsrmige Form der Parkinjezellen
ist sehr hiufig. Fir diese spindelformigen Zellen ist die oben erwihnte hori-
zontale Anordnung besonders charakteristisch (Fig. 4, Taf, III). Die meisten
Purkinjezellen zeigen verschiedene Stadien der Degeneration: Kernlosigkeit,
Randstellung des Kerns, Undeutlichkeit des Kerns, Verschwinden der Nissl’-
schollen, kérnige Pigmentablagerung. Von manchen Purkinjezellen sind nur
undeutliche Konturen (Zellschatten) zu sehen.

Die weisse Substanz der Lippchen zeigt eine hochgradige Rarefizierung
der Fasern.
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Alle angefiihrten Verdnderungen sind symmetrisch und gleichmissig tber
die ganze Rinde verbreitet. Der Flocculus und Wurm sind nur in bezug auf
die Markfasern besser erhalten, sonst sieht man auch in diesen Teilen die cben
angefiihrten Verdnderungen (Schichtenverschmilerung, Zellenverlagerung usw.).
Die zentrale weisse Substanz des Kleinhirns ist erheblich verkleinert und zeigt
bei der Markfaserfirbung eine bedeutende Aufhellung der lateralen und be-
sonders unteren Partien. Demgegeniiber ist die von aussen dem Nucleus den-
tatus anliegende Partie gut erhalten. Auch die inneren Fasern des Nucleus

Fig. 10.

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

dentatus (Fibrae intraciliares) wie die ibrige Fasersubstanz dieser Gegend
(Fibrae semicirculares internae) sind gut erhalten, Der Nucleus dentatus selbst
ist normal; seine Zellen sind weder vermindert noch degeneriert. Auach die
anderen grauen Kerne des Kleinhirns — Nuclei globosi, emboliformes, sowie die
Dachkerne — sind gut ausgesprochen und zeigen keine pathologische Ver-
dnderungen (Fig. 9).

Die Briicke lésst keine wesentliche Verinderungen konstatieren. Viel-
leicht ist nur eine allgemeine Verkleinerung dieses Teiles zu verzeichnen; alle
einzelnen Bestandteile sind gut erhalten. Die Bindearme kénnen auf der ganzen

" Ausdehnung von den Corpora dentata bis zu dem roten Kerne verfolgt werden,
sie zeigen keine Verénderungen,
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Die Medulla oblongata ist'in ihrem allgemeinen Umfange etwas ver-
kleinert. Die Pyramiden sind leicht abgeflacht und diinn. Die Fibrae arcuatae
externae sind erhalten, ganz normal entwickelt. Die Oliven mwit ihrem Faser-
system (Tractus thalamo-olivaris, Fibrae olivo-cerebellares) sind gut erhalten.
Weder Form, noch Struktur der Oliven zeigen pathologische Verfinderungen.
Die Nebenoliven sowohl die medialen als die dorsalen sind vollkommen nor-
mal. Sehr deutliche Verinderungen weisen die Kerne des XIL und IX, bis
X. Nerven aunf. Im Hypoplossuskern ist die Zahl der Zellen bedentend vermin-
dert. Die meisten erhaltenen Zellen zeigen verschiedene Stadien der Degene-
ration. Dasselbe gilt fiir die dorsalen Vaguskerne.

Fig. 11.

3 o
b

o
b

o

Die Stelle gross K der Fig. 10 bei stdrkerer Vergrisserung. Man sieht, dass
der Kern von grauer Grundlage gebildet ist, in welcher einige grosse gut aus-
gebildete Ganglienzellen eingebettet sind.

Die Corpora restiformia sind in ihrem allgemeinen Umfange ver-
kleinert, zeigen aber keine Zeichen von Degeneration oder Rarefizierung. Mitten
im Corpus restiforme, auf der Héhe des Akustikuseintritts findet sich (im Fron-
talschnitte) eine Anhiufung von grauer Substanz mit Ganglienzellen (Fig. 10
und 11). Auf Serienschnitten sieht man, dass dieses Gebilde mit keinem von
den Oblongalakernen in Verbindung steht und ein sehr kleines Volumen hat.
Eine etwas grossere Anhidufung grauer Substanz im Corpus restiforme konnte
auch (auf einer Seite) auf der Hghe des Eintritts ins Kleinhirn konstatiert
werden. Hieriiber spiter Niheres. — Die Olivenzwischenschicht nimmt an der
allgemeinen Verkleinerung der Oblongatabestandteile teil, zeigt aber sonst
keine degenerativen Erscheinungen.
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Das Rickenmark. Wie man an den Préparaten des oberen Halsmarks
mit Deutlichkeit sehen kann, betreffen die pathologischen Verinderungen aus-
schliesslich das Gebiet der Seitenstringe, und zwar handelt es sich um eine
deutliche Rarefizierung der Markfasern und Bindegewebewucherung. Diese
Verdnderungen sind beiderseits tber das ganze Gebiet der Seitenstringe ver-
verbreitet; sie erreichen aber einen bedeutend héheren Grad in den peripheri-
schen Partien (Gebiet der beiden Tractus spino-cerebellares), besonders stark
sind die den Tractus spino-olivares entsprechenden Gebiete betroffen. KEs
handelt sich nicht um eine diffuse Degeneration, sondern um eine einfache
Rarefizierung der Markfasersubstanz (Fig. 12).

Fig. 12.

Riickenmarksbild von Fall 2, Degeneration im Gebiet der Seitenstringe, besonders
der Kleinhirnseitenstrangbahn.

Fallll. Zusammenfassung. 14 Jahre alter Patient. Allmih-
liche Entwickelung von Stérungen des Gehens und der Sprache.
Imbezillitat. Optikusatrophie. Nystagmus. Hochgradige
Ataxie der oberen und unteren Extremititen. Spastisch-
ataktischer Gang. Sehnenreflexe lebhaft. Skandierende un-
deutliche Sprache. Herz- und Atemstdrungen. Schwindel.
Anatomisch: Hochgradige Atrophie des Kleinhirms. Ver-
schmilerung der Rinde. Degeneration, Deformitit und Ver-
lagerung der Purkinjezellen. Der Wurm und Flocculus sind
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besser erhalten als die iibrige Rinde. Diffuse Degeneration
der zentralen weissen Substanz des Kleinhirns. Nucleus den-
tatus mitseinem Fasersystemsowie dieanderenzentralen Kerne
sind erhalten. Die Oliven unverindert. Degeneration der
XlI- und X-Kerne. Anhéufungen der grauen Substanz im Cor-
pus restiforme. Degeneration der zerebellaren Bahnen des
Rickenmarks.

Bemerkungen zu Fall II: Die in diesem Falle gefundenen anatomi-
schen Veranderungen weisen auf eine intrauterine Entstehung der Klein-
hirnerkrankung hin. In dieser Beziehung ist besonders der Zustand der
Purkinjezellen massgebend. Es unterliegt keinem Zweifel, dass die Ver-
lagerong der Purkinjezellen, welche hier beobachtet wurde, nur im
Entwickelungssiadium zustande kommen kann. Da die Reifung der
Purkinjezellen im 6.—7. Monate des embryonalen Lebens sich vollzieht,
80 kann man annehmen, dass die erste Storang der Kleinhirnentwicke-
lung im Falle 1l nicht spiter als im 6.—7. Monat eintrat. - Ausser der
Verlagerung der Purkinjezellen konnten in diesem Falle verschiedene
regressive Erscheinungen sowohl in der Rinde wie in anderen Teilen
“des Kleinhirns konstatiert werden. Die mangelhafte Anlage des Nerven-
systems fussert sich aber ausser den Kleinhirnverinderungen in einer
allgemeinen Verkleinerung der anderen Teile und ferper in atrophischen
Erscheinungen im Riickenmarke und in der Medulla oblongata. Sowohl aus
dem anatomischen Befunde wie aus den klinischen Erscheinungen darf
man den Schluss ziehen, dass die erwiihnten Verdinderungen nicht stationir
blieben, dass sich ihnen eine weitere regressive Erkrankung in Form
einer fortschreitenden Atrophie hinzugesellte. Es entspricht dies dem
Wesen derartiger endogener Prozesse.

Klinisch ist der Fall I durch das etwas spitere Auftreten der Sym-
ptome als im Fall 1 charakterisiert. Ausserdem ist die Mannigfaltigkeit
der klinischen Erscheinungen charakteristisch: ausser den ataktischen
Stérangen sind zu erwibnen: Optikusatrophie, Nystagmus, skandierende
Sprache, Schwindel, Schluckstorangen, Anfille von Dyspnoe, Herz-
storungen, Babinski, Steigerung der Sehnenreflexe.

Die genaue Stellung des Falles in der Klassifikation ist nicht leicht.
Am besten lisst sich dieser Fall als isolierte (d. h. nicht familizre)
spino-zerebellare Form (Mingazzini) oder als Kombination des zere-
bellaren und bulbiren Typus (Raymond) betrachten. Auch die Be-
zeichnung ,Friedreich-Mariesche Ataxie“ (Fickler) wiirde fiir diesen
Fall passen. Jedenfalls handelt es sich um eine angeborene primire

Erkrankung. Besonders zu betonen ist das Vorhandensein der ausserhalb
Archiv £, Psychiatrie. Bd. 49, Heft 1. 8
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des Kleinhirns liegenden Verinderungen, darch welche die Mannigfaltig-
keit des klinischen Bildes erklirt werden konnte.

Weitere Betrachtungen iiber diesen Fall werden spater bei der Be-
sprechung des Fall TIl angefithrt werden.

Fall IIl (Katal.-Nr, 147). Daniel W., 11 Jahre alt. Die Familie soll
gesund sein, in einer Seitenlinie der Familie sind angeblich Nervenkrankheiten,
die schon im frithen Lebeusalter aufgetreten sein sollen, mehrfach beobachtet.
Niheres dariiber ist nicht zu erfahren. Vater und Mutter des Pat. leben und
sind gesund. Von Geschwistern existiert nur ein jiingerer Bruder, der gesund
ist. Geschwister sind nicht gestorben. Der Pat. warde urspriinglich von seinen
Eltern fiir gesund gehalten. Im Alter von 3 Jahren sollen schon leichte Zitter-
bewegungen des Kopfes aufgetreten sein. Deutlicher wurde die Krankheit
zwischen dem 6. und 7. Jahre. Von da an entwickelte sich zunehmend der zur
Zeit bestehende ausgesprochene Krankheitsbefund. Seit etwa 3 oder 4 Jahren
ist namentlich der Gang verschlechtert. Die Bewegungen wurden erst auf-
fallend breitbeinig, dann immer unsicherer. In derselben Zeit wurden auch
die Bewegungen der Hinde uusicher. Zur Zeit erinnert der Gang des Pat.
durchaus an den eines Tabikers, doch taumelt der Pat. beim Gehen mehr als
ein Tabeskranker, schleudert aber die Beine wie dieser. Auffallend ist das
ausserordentlich starke Schwanken im Stehen (statische Ataxie), das auch im
Sitzen hervortritt. IHierbei und selbst im Liegen sind gelegentlich ruckweise
Bewegungen des Korpers zu beobachten. Bei geschlossenen Augen beginnt der
Pat. stark zu schwanken, doch stiirzt er nicht hin. Trotzdem ist auch das
Stehen ohne Unterstiitzung wegen des hochgradigen Schwankens recht erschwert,
doch korrigiert der Pat. meist die schwankende Bewegung rechtzeilig. Gegen
Ende des Lebens im letzten 1/, bis 8/, Jahre wurde die Ataxie so hochgradig,
dass freies Stehen {iberhaupt nicht mehr moglich war, Gehen nur bei doppel-
seitiger Unterstiitzung. Es trat dabei das Schwanken und Taumeln etwas mehr
zuriick und die Unsicherheit der Beine und Schleuderbewegungen derselben
mehr in den Vordergrund (Fig.13). Auch die Hinde waren zur Zeit der Unter-
suchung (1 Jahr vor dem Tode) in ihren Bewegungen hochgradig ataktisch.
Der Knieshackenversuch und analoge Versuche mit den Hinden waren schon da-
mals ganz unméglich. Deutlich war besonders um diese Zeit auch das hoch-
gradige Schwanken des Kopfes, das gegen Ende des Lebens sehr zunahm und
fiir den Pat. zeitweise unertriigliche Grade erreicht. Die rohe Kraft der Mus-
kulatur bleibt dauernd erhalten. Elektrische Erregbarkeit der Muskulatur von
Nerven und Muskeln fiir alle Qualititen normal. Es besteht ein ausgesprochener
Pes equino-varus, Atrophien der Muskulatur oder Paresen sind nirgends vor-
handen. Aunch der Tonus der Muskulatur ist nirgends erhoht. Zur Zeit un-
serer Beobachtung und bis zum Tode besteht eine zunehmende Kyphoskoliose
der Wirbelsiule. ’

Die Sensibilitdt am ganzen Korper normal sowohl fiir die oberflichlichen,
wie fiir die tiefen Qualitdten. Schmerzsinn, Temperatursinn, Lagesinn erhalten.
Keine Schmerzen. Keine Pardsthesien.
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Das Kniephinomen fehlt beiderseits. Die Seh-
nenreflexe der oberen Extremititen (Bizeps- und Su-
pinatorreflexe) sind herabgesetzt, der Trizepsreflex
fehlt beiderseits. Die Gefisserregbarkeit der Haut
ist erhdht, Bauchdeckenreflex vorhanden, Xre-
masterreflex ebenso. Babinskireflex positiv, ebenso
Tibiaperiostreflex. Keine Blasen- und Mastdarm-
storungen.

Kopfschmerzen und Verinderungen des Schi-
dels fehlen. Der Kopf zeigt folgende Masse: Hori-
zontalumfang 49,5, Ohrbogen 25, sagittaler Kopf-
durchmesser17, querer14. DerJunge zeigt schwich-
lichen und grazilen Bau. Die inneren Organe sind
gesund, inshesondere das Herz. Linksseitige Krypt-
orchie.  Kopf auf Druck und Beklopfen nicht
schmerzhaft. Keine Nervendruckpunkte am Korper.
Geschmack, Gesicht, Gehor, Geruch nicht herab-
gesetzt. Augenhintergrund normal. Pupillen rechts
gleich links, reagieren gut auf Licht und Akkom-
modation ; sehr starker Nystagmus horizontalis, ge-
ringer Strabismus divergenz links. Zapfchen, Gau-
menbogen ohne Besonderheiten. Die ausgestreckte
Zunge zeigt ein wogendes Zittern. Die Sprache ist
skandierend, stossend, trotz grosser Ansirengung
kaum verstandlich, mit langen Pausen oft innerhalb
der Worte, die Worte selbst meist lang gezogen.
Konsonanten undeuntlich, Vokale deutlich,

DerPat. war von Anfangseiner Entwickelung an
psychisch in geringem Grade defekt, etwaeiner mitt-
leren Imbezillitit entsprechend. Er kannte Namer,
Alter, Herkunft, erkannte Personen, wusste die Be-
stimmung und Verwendung von Gegenstinden zu
nennen, hatte Interesse fiir die Umgebung, war ge-
sellig, freute sich fiber Geschenke, Siissigkeiten,
den Besuch der Mutter, erinnerte sich ganz gut des
letzten Besuches, kannte die Feste, z&hlte bis 20.

Tod an einer interkurrenten Erkrankung (in
Gangrén iibergegangene Pneumonie).

Die Sektion ergab einen sehr schwichlich
gebauten Jungen, Gewicht 23 kg, Linge 121 cm.
Gangrin der linken Lunge, sonst innere Organe
ohne nennenswerte Verinderungen. »

Gehirnsektion: Schadeldach sehr durchsich-
tig, diinn, symmetrisch. Dura glatt und glinzend.
Starker Hydrocephalus externus. Hirngewicht 1073g.

Fig. 13, Gehspur von Fall 8,
ataktischer, tabischer Gang
Pes equino-varus. Dorsal-
stellung der grossen Zehe.

8*
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Pia sulzig, nicht getriibt. Gefdisse zart. Seitenventrikel in geringem Masse
erweitert. Das Grosshirn 1isst makroskopisch nichts Besonderes erkennen. Das
Kleinhirn ist hochgradig verkleinert, sieht sehr blass aus. Die Windungen
sind &usserst schmal, Die Spalten zwischen den Windungen sehr breit. Makro-
skopisch sah das Kleinhirn genan wie das von Fall Il aus. Die Maasse des
Kleinhirns sind von der Basis her gemessen: frontaler Durchmesser 9 -cm,
sagittaler Durchmesser 6,5, grosste Hohe 3,5 em. Das Riickenmark klein und
dinn, auf dem Durchschnitt Verfirbung der Hinterstriinge mit blossem Auge
wahrnehmbar.

Anatomische Untersuchung: Das Kleinhirn zeigt eine bedeutende
Abnahme seines Volumens und starke Verschmélerung der einzelnen Lappchen.
Wiahrend in der Norm die Kleinhirnlamellen mit ihrer grauen Substanz dicht
nebeneinander liegen, siehtmanhierziemlich breite Zwischenrdume, durch welche
die benachbarten Lamellen, bzw. Lippchen von einander getrennt sind (Fig. 14).

Fig. 14a.

Bei naherer Untersuchung sieht man, dass die Verkleinerung der Lappchen
hauptsichlich durch Atrophie der grauen Substanz bedingt ist, wihrend die
Marlfaserleisten der Lappchen verhiltnismissig besser erhalten sind. In der
Rinde betreffen die pathologischen Verinderungen sowohl die Molekular- und
Kornerschicht, wie die Purkinjezellen. Die Molekulaschicht ist sehr verschmi-
lert, ihr Gehalt an Zellen scheint wie im vorigen Fall etwas (aber nur relativ)
vermehrt zu sein. Die Kérnerschicht zeigt in ihrer Breite keine bemetkliche
Abweichung von der Norm. Demgegeniiber ist ihr Gehalt an Kérnerzellen
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hochgradig vermindert, was sich in“bemerklicher Aufhellung. der Sehicht offen-
bart, Diese Verminderung der Korner ist so erheblich, dass der in der Norm
bestehende Unterschied zwischen Molekular- und Kgrnerschicht vollkommen fehlt.
Die Grenze zwischen beiden Schichten wird durch die erhaltenen Purkinjezellen
sowie durch eineschmale Schicht kleiner runder Zellen gebildet. Diese letzteren
liegen in einer Reihe mit den Purkinjezellen und sind nachihrer Struktur den Zellen
der Kornerschichtahnlich (Fig. 3, Taf. III). DiePurkinjezellen sind fast iberall er-
halten. Nur in sehrwenigen Lamellen istdie Verminderung, bzw. das Fehlen der

Fig. 14b.

Fig. 14. a) Die atrophischen Kleinhirnlamellen des Falies 3, Verschmilerung samt-

licher Schichten. In der Hihe der Purkinjeschen Zellen durchzieht ein Band von

Kornern parallel der Oberfliche die Rinde, dieses hebt sich deutlich von der

gelichteten Kdrnerschicht ab, es entspricht der Ausseren Kornersehicht. b) Nor-
male Kleinhirnlamellen zum Vergleich in derselben Vergrosserung.

Purkinjezellen zu konstatieren. Imallgemeinen aber sind diese Stellen sehr selten
und in den meisten Lamellen scheint die Zahl der Purkinjezellen vermehrt zu
sein; sie liegen dicht nebeneinander; manchmal bilden sie sogar 2—5 iiberein-
ander liegende Reihen. In der Anordnung bzw. Axenrichtung der Purkinje-
zollen sind keine nennenswerten Abnormititen zu konstatieren. Auch sind keine
Verlagerungen der Purkinjezellen in die Molekular- oder Kérnerschicht zu
finden. Es sei aber bemerkt, dass infolge der Anwesenheit der oben erwihnten
schmalen Schicht von runden Zellen die ganglionire Schicht mit der Kérner-
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schicht verschmolzen zu sein scheint, oder mit anderen Worten, es scheinen
die Purkinjezellen nicht an der Grenze zwischen beiden Schichten, sondern
in der Tiefe der Kornerschicht zu liegen (Fig. 3, Taf. II[). Das tritt besonders
an den Stellen hervor, wo die oben erwihute Vermehrung der Purkinjezellen-
reihen beobachtet wird; an solchen Stellen liegen diese Reihen tief in der
Kornerschicht. Bei Nisslfirbung zeigen die Purkinjezellen erhebliche Struktur-
verinderungen, die meisten von ihnen sind gesechrumpft und verkleinert. Statt
der normalen birnenférmigen Zellen findet man kernlose runde und spindel-
formige Zellen, die verschiedene Stufen der Degeneration darstellen. Neben
wenigen, ziemlich gut geférbten Zellen sieht man zahlreiche blasse oder umge-
kehrt, duvch ihre unnatiirliche Firbedichtigkeit auffallende Zellen. Im allge-
meinen sind Verkleinerung und undeutliches, verwaschenes Aussehen das
Hauptcharakteristikum der Verfinderungen der Purkinjezellen. Was die weisse
Substanz der Lappchen betrifft, so besteht hier keine wesentliche diffuse
Degeneration. Beider Markscheidenfarbung sieht man kleine herdartig, ungefirbt
gebliebene Stellen. Solche Aufhellungen sind sowohl in der Umgebung von Ge-
fassen wie ingefdssfreien Gebieten zu finden (Fig.14a). Diese Verdnderungen der
weissen Substanz sind in der linken Hemisphére stirker als in der rechten aus-
gesprochen. Bei der Gliafirbung sieht man, dass diesen Aufhellungen herd-
formige Gliawucherungen entsprechen. Bei dieser Farbemethode sieht man
ausserdem, dass die glisen Herde nicht nur in der weissen Substanz, son-
dern auch in den Rindenschichten vorhanden sind. Hier sind sie aber ziem-
lich selten.

Die zentrale weisse Substanz des Kleinhirns zeigt bei Mark-
faserfarbung eine diffuse Aufhellung und Rarefizierung der lateralen Partien.
Diese Veranderung ist auf der linken Seite stirker als aufl der rechten aus-
gesprochen. Die in der weissen Substanz der Lappchen beobachteten glidsen
Herde fehlen in der zentralen weissen Substanz fast vollkommen. Im Gegen-
satz zu den lateralen Partien zeigt die den Nuclei dentati von aussen und innen
anliegende Fasersubstanz keine pathologischen Verdnderungen. Die Nuclei den-
tatl selbst sind gut ausgesprochen; ihre Konturen sind nicht verwaschen, der
Zellengehalt ist normal. Auch die anderen Kerne des Kleinhirns (Dachkerne,
Nuclei globosi und emboliformes) sind normal gebildet. ‘

Im Pons findet man ausschliesslich quantitative Verinderungen. Die
Fibrae transversales sind erheblich vermindert, die Nuclei pontis spérlich,
die Pyramidenbiindel verschmilert. Demgegeniiber sind die Bestandteile der
Briickenhaube gut erhalten, Besonders sei darauf hingewiesen, dass die Binde-
arme in ihrer ganzen Ausdehnung vom Nuecleus dentatus bis Nucleus ruber
vollkommen normal sind.

In derOblongata istfolgendes zuverzeichnen: die Pyramiden sind deut-
lich rarefiziert. Die Oliven und Nebenoliven sind . von normaler Grisse; der
Zellengehalt und die Zellstruktur dieser Teile ist normal. Die den Oliven an-
liegende weisse Substanz zeigt eine allerdings massige Verminderung des Mark-
fasergehalts. Die zwischenolivare Schicht ist ohne Verdnderung. Die Corpora
restiformia sind etwas verdiinnt, Mitten in der weissen Substanz des Corpus
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restiforme (der rechien Seite) findet sich eine Anhdufuog grauer Substanz, die
Ganglienzellen entbdlt (Fig. 15). Nach ihrer Lage entspricht diese Anhaufung
der grauen Substanz der Hihe des ventralen Akustikuskerns. Sie hat keine
Verbindung mit anderen Oblongatakernen und ist von allen Seiten von den
Markfasern des. Corpus restiforme umgeben (Fig. 15).

Fig. 15.

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

Das Rickenmark. Wie aus der Fig. 16 zu sehen ist, sind in diesem
Falle die Hinter- und Seitenstriinge verindert, und zwar sind im Hinterstrange
die Gollschen Siulen vollkommen degeneriort, wibrend in den Bordachschen
Sdulen nur in den lateralen Partien unbedeutende Spuren von den Markfasern
erhalten sind. Auch im ventralen Hinterstrangsfeld sind kleine Reste geblieben.
In den Seitenstringen sind die Tractus cerebello-spinales dorsales vollkommen
degeneriert. Ferner sind die Pyramidenbahnen degeneviert, wihrend die, Grenz-
schicht” vollkommen verschont bleibt. Die dbrige weisse Substanz des Ricken-
markes zoigh keine pathologischen Veranderungen. In der grauen Snbstanz ist
eine hochgradige Degeneration der Clarkeschen Siulen zu verzeichnen, hier
besteht fast totaler Zellenmangel. Im ganzen entsprechen die Riickenmarksver-
dnderungen denen derFriedreichschen Krankheit; das untenstehende Priparat
entstammt der entsprechenden Hohe des Riickenmarks eines Falles von Fried-
reichscher Krankheit (Fig. 16a und b).
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Fig. 16a.

Fig. 16D

Fig. 16. a) Riickenmarksbild von Fall 3, Degeneration der Hinterstringe und
der Kleinhirnseitenstrangbahn. b) Riickenmarksbild eines typischen Falles
von Friedreichscher Afaxie.

Zusammenfassung. 11jahriger Knabe. Hereditit nicht
vorhanden. Beginn der Krankheit mit Kopftremor im 3. Jahre.
Im 7. Jahre ataktische Gehstorung; auch Schwanken beim
Stehen. Ataxie der oberen Extremititen. Pes equino-varus.
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Kyphoskoliose. Fehlen der Patellarreflexe. . Babinski positiv.
Nystagmus. Augevhintergrundnormal. Skandierende Sprache.
Tmbezillitdit. Anatomisch: Verkleinerung des Zerebellums.
Atrophie der Rinde mit sehr starker Verschmilerung der
Molekularschicht. Koérnerschicht rarefiziert. Die Purkinje-
zellen erhalten, deformiert. Anwesenheit einer besonderen
nach aussen von der Kornerschicht liegenden Zellenreihe.
Gliose Herde, hauptsichlich in der weissen Substanz der
Lappchen. Diffuse Degeneration der zentralen weissen Sub-
stanz des Kleinhirns. Die zentralen Kerne normal. Anhiu-
fung der grauen Substanz im Corpus restiforme. Degenera-
tion der Hinterstringe und der Tractus spinocerebellares im
Rickenmarke. Die Rickenmarksverdnderungen sind den-
jenigen der Friedreichschen Ataxie vollkommen analog.

Bemerkungen zu Fall III: Dieser Fall ist in vielen Beziehungen
dem Fall II @hnlich, obwohl keineswegs mit demselben identisch. Auch
lassen die Kleinbirnverinderungen an eine angeborene Entwickelungs-
hemmung denken. Threr Lage nach haben die Purkinjezellen ein ,fiotales
Aussehen®, anch die Struktur der Zellen lisst nicht nur regressive Ver-
anderungen, sondern auch Entwickelungsstdrung annehmen. Ausserdem
sind andere klinische Erscheinungen vorhanden, die auf eine zuriick-
gebliebene Entwickelung hinweisen (Kryptorchie).

Deutliche klinische Symptome sind in diesem Falle erst im 6. bis
7. Jahre aufgetreten. Ihren klinischen Ziigen nach zeigt die Krankheit
eine auffallende Aehnlichkeit mit der Friedreichschen Form: Beginn
im frithen Alter, Ataxie, Nystagmus, skandierende Sprache, Fehlen der
Kniephénomene, positives Babinskiphidnomen, Kyphoskoliose, Pes equino-
varus (s. Fig. 13). Wie wir schon erwihnt haben, sind die Ricken-
marksverinderungen mit denjenigen der Friedreichschen Krankheit
vollkommen identisch. Als fir die Friedreichsche Form nicht ge-
wohnliche Momente sind nur das isolierte Auftreten in der Familie und
die starke Beteiligung des Kleinhirns zu erwihnen.

Noch weniger begriindet wire aber die Annabme, dass es sich hier
um eine ,Mariesche Form“ handelt. Abgesehen von dem anatomischen
Befunde entsprieht der Fall schon klinisch gar nicht dieser Erkrankung
(Fehien der Sehuenreflexe, der Optikusatrophie, Beginn im friiheren
Alter, trophische Storungen usw.). Der Fall stellt ein Beispiel der
Uebergangsform zwischen zerebellaren Atrophien und Friedreichscher
Krankheit dar. Er zeigt, dass die Annahme einer ,isolierten spino-
zerebellaren Atrophie“ im Sinne von Mingazzini vollkommen berech-
tigt ist. Von den in der Literatur beschriebenen Fillen steht unser Fall
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am nichsten demjenigen von Bing. In diesem letzteren Falle war kein
einziges flir die Mariesche Form charakteristisches Symptom vorhan-
den; das klinische Bild entsprach vollkommen der Friedreichschen
Krankbeit. Anatomisch wurden Verinderungen sowohl im Kleinhirn
wie im Riickenmarke konstatiert. Diesen Fall hat Bing als spino-
zerebellare Atrophie bezeichnet.

Auch den Fallen von Raymond-Lhermitte und Switalsky ist
unser Fall, wenigstens anatomisch, sehr #hnlich.

Welche Bedeutung kann unser Fall fiir die Lehre von der Marieschen
Form haben? Er zeigt, dass bei hochgradiger Entwickelung der fiir
die Friedreichsche Krankheit charakteristischen Riickenmarksverinde-
rungen gleichzeitig bestehende Verinderungen des Kleinhirns durch
keine spezifischen Symptome manifestiert werden. Wenn aber die Riicken-
marksverinderungen, bei vorhandener Kleinhirnatrophie, missig sind und
ausschliesslich in den Seitenstringen lokalisiert sind, wie das in unserem
Fall 11 der Fall war, so werden spastische Erscheinungen und Steige-
rung der Sehnenreflexe beobachtet. Mit anderen Worten: je mebr die
zerebello-spinale Form nach ihren anatomischen Zigen von den typi-
schen Friedreichschen Symptomen abweicht und denjenigen der Marie-
schen Krankheit sich nibert, um so mehr wird anch das klinische
Bild dem zerebellaren Symptomenkomplex im Sinne von Marie ihnlich.
Unsere Fille 11 und 11 sind nach dem Grade der Kleinhirnverinde-
rungen ziemlich gleich, wihrend die Riickenmarksverinderung nur im
Falle TIT als fiir- die Friedreichsche Krankheit charakteristisch be-
zeichnet werden kann. Dementsprechend sind im klinischen Bilde des
Falles 1l einzelne Ziige des Marieschen Symptomenkomplexes vorban-
den, wihrend der Fall III vollkommen das Bild der Friedreich-
schen Krankheit darstellt. Aus, der Zusammenstellnng der ange-
fithrten zwei Fille kann man den Schluss ziehen, dass das Verhalten
der Sehnenreflexe fiir die Beurteilung der zerebellospinalen Atrophien
in dem Sinne von Bedeutung ist, dass das Erloschen derselben fiir die
der Friedreichschen Krankheit sich vihernden Formen charakteristisch
ist, wihrend das Vorhandensein bzw. Steigerung derselben das Ueber-
wiegen der Kleinhirnverinderungen vermuten Iisst.

Die spino-zerebellaren Formen, welche so oft als Beweis gegen die
Mariesche ,Hérédo-Ataxie“ betrachtet wurden, scheinen uns somit
keineswegs diese Bedeutung zu haben. Vielmehr weist die Zusam-
menstellung unserer Fille darauf hin, dass auch in den Uebergangs-
formen das klinische Bild umsomehr dem zerebellaren (Marie) oder
spinalen (Friedreich) Symptomenkomplex sich nihert, je mehr die
anatomischen Verinderungen diesen (reinen) Grundtypen entsprechen.
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Und dieses Verhalten zeigt, dass die von Marie angegebenen klinischen
Unterschiede zwischen zerebellaren und spinalen Formen nicht ohne
Bedeutung sind.

Noch sei auf die Gehspuren (Fig. 7 und 13) aufmerksam gemacht.
Fig. 18 gibt eine reine Friedreichsche Gehspur, tabisches Schwanken,
Pes equino-varus. Fig. 7 lasst im kleinen Schritte, dem schweren Ab-
wickeln des Fusses vom Boden, dem Aufsetzen der ganzen Sohle, der
Lage der [ussspuren zu einander die spastische Komponente deutlich
erkennen. Vielleicht ist auch der Plattfuss von Bedeutung.

Fall IV (Katal.-Nr. 311). Adolf T., 29 Jahre alt. Aus der Familien-
geschichte ist nichts Besonderes iiber Nervenkrankheiten bekannt. Hat sich
von Anfang an sehr schlecht entwickelt, lernte spit laufen, spit sprechen,
blieb korperlich und geistig zuriick. Seit dem 5. Jahre seltene epileptische
Anfille; eine Verschlechterung des Gehens und Stehens hat sich etwa seit dem
8. Jahre zunebhmend entwickelt. Der Status im Alter von 24 Jahren ist folgen-
der: schlecht gebauter Mann, Kopf asymmetrisch, rechts stirker entwickelt,
unregelméssiges und schlechies Gebiss, ziemlich mager und blutarm, innere
Organe, auch das Herz, gesund.

Doppelseitiger Strabismus convergens, Sehen, Hoéren, Geschmack nicht
nachweisbar verdndert, kein Zittern bei Augenbewegung, Augenhintergrund
normal, Pupillen reagieren. Sprache unvollkommen, abgesetzf, mit nasalem
Beiklang, oft skandierend. Im Bereich der Hirnnerven im ibrigen keine Sto-
vang. Die Sehnenreflexe erhoht, beiderseits gleich, insbesonders Kniereflexe
und Achillessehnenreflexe lebhaft. Die ibrigen Reflexe, auch Hautreflexe, vor-
handen. Sémtliche sensible Qualitdten am ganzen Kérper intakt. Keine Lih-
mung, keine Parese; der Gang tastend, stampfend, schwankt dabei, geht ohne
Unterstiitzung sehr unsicher, schiebt nach rechts. Ausserdem ausgesprochene
“statische Ataxie, auch schwankende und zitternde Bewegungen des Koples.
Blase und Mastdarm ungestort. Fllt oft hinten @iber. Die Neigung hinten-
iiberzufallen, ist manchmal so stark, dass Pat. sich iberhaupt nicht aufrecht
halten kann und deshalb dauernd oft fiir lange Zeit das Bett hiiten muss.
Morgens nach dem Aufstehen ist die Neigung zum Fallen am grossten.

Psychisch wenig entwickelt, Imbezillitit schweren Grades, kennt aber
Gegenstéinde, Namen, Heimat, benennt und gebraucht die Gegenstiinde richtig,
zahlt bis 5.

Tod an Lungentuberkulose. |

Sektion: Tuberkulose der Lunge, adhisive Pleuritis, Herzmuskelatro-
phie. Hirnsektion: Schédeldach nicht besonders verdickt und auch ohne Be-
sonderheit. Die Dura aussen glatt und glinzend, innen in etwa Handteller-
grosse blutiger Belag. Pia nicht verdickt, Grosshirn und Stammganglien ohne
Besonderheit. Ventrikel nicht erweitert, das Kleinhirn hat etwa ein Drittel
der mormalen Grisse mit ganz schmalen, blittchenartigen Windungen und
Talern, teilweise leicht klaffenden Furchen von harter Konsistenz und dunkler
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Farbe. Die Verkleinerung betrifft die beiden Hemisphdren und den mittleren
Teil in gleicher Weise. Gesamthirngewicht 1070 g.

Anatomische Untersuchung: Auch in diesem Falle bildet die Ver-
schmilerung derRindedie auffallendste Erscheinungder Kleinhirnverdnderungen
(Fig. 17a und b). Bei der mikroskopischen Untersuchung ergibt sich aber hier

Fig. 17a.

Vig. 17

Fig. 17. a) Kleinhirnlamellen von Fall4, an der Basis atrophisch, an der Peripherie
leidlich erhalten. b) Normales Priparat bei derselben Vergrdsserung zum Vergleich.
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eine Kigentimlichkeit, welche wir in:keinem ‘von den’ vorher beschriebenen
Fallen beobachtet haben. Sie besteht darin, dass die proximalen und distalen
Partien derLippchen in bezug auf denGrad der Atrophie sich ganz verschieden
verhalten. Und zwar sind die proximalen der zentralen weissen Substanz
niberen Lamellen hochgradig atrophisch, wihrend die distalen, peripherischen
Lamellen ein vollkommen normales Bild zeigen. In den basalen (proximalen)
Teilen fehlen die Markfasern vollkommen; die molekulare Schicht ist hoch-
gradig verschmilert, die Kornerschicht verdiinnt, bis zu fast vollkommenem
Verschwinden der Korner, so dass der normale Unterschied der Férbedichtig-
keit zwischen Molekular- und Kornerschicht nicht zu konstatieven ist. Je mehr
man von den proximalen Partien der Lippchen nach der Peripherie geht, desto
mehr nahert sich das Bild dem normalen Verbalten. Die Molekularschicht
wird immer breiter, die Kornerschicht rejcher an Kornern, die Lamellen werden
grésser, ihr Markfasergehalt veicher. Die Fig. 18 zeigt diesen allméhlichen

Fig. 18.

Kleinhirnlamellen von Fall 4, den Uebergang aus den atrophischen basalen in
die gut erhaltenen peripheren Lamellen. zeigend. An der Basis ein feines, der
Oberfiiche parallel verlanfendes Zellband a. K. sichtbar, die sogenannte
dussere Kornerschicht. .
Uebergang vom Pathologischen zum Normalen an den nebeneinander stehenden
Lamellen eines und desselben Lappchens. Auch die Purkinjezellen zeigen das-
selbe Verhalten des allméhlichen Ueberganges vom Pathologischen zum Nor-
malen in der Richtung von den basalen Partien der Lippchen zu den periphe-
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rischen. So findet man in basalen Lamellen keine Purkinjezellen. Wenn man
nun von diesen Lamellen ausgehend die Stelle der Purkinjezellen in der Rich-
tung nach der Peripherie verfolgt, so sieht man, dass in den mittleren Lamellen
nar einzelne, meistens degenerierte (kernlose, geschrumpfte) Zellen vorhanden
sind. Je mehr man aber der Peripheric der Lamellen sich nahert, umsomehr
entspricht die Zahl und die Struktur der Purkinjezellen dem normalen Ver-
halten. In den periphersten Lamellen erreichen die Purkinjezellen sowohl in
ibrer Zahl wie in ihver Struktur vollkommen normale Gestaltung. Denselben
Uebergang vom Normalen zum Pathologischen in der Richtung nach der Peri-
pherie kann man in bezug auf das Verhalten der Markfasern konstatieren. Sie
fehlen vollkommen in den basalen Lamellen, sind vermindert in den mittleren
und normal in den peripheren. An den Eintrittsstellen in die Lappchen sind
keine Degenerationserscheinungen in den Markfaserleisten zu konstatieren
(s. Fig. 18).

In den hochgradig atrophierten basalen Lumellen, in welchen die Korner-
schicht vollkommen aufgehellt ist und die Purkinjezellen fehlen, sieht man an
der Grenze der Molekular- und Kérnerschicht eine linienartig gelagerte Schicht
von Zellen. Sie ist auch in den Lamellen vorbanden, wo die Kornerschicht
nur teilweise atrophiert ist; an solchen Stellen kann man mit Sicherheit kon-
statieren, dass die Zellen der ,Grenzschicht® durch ihre Grosse diejenige der
Kornerschicht iibertreffen.

An einigen wenigen Stellen (zwei etwa erbsengrosse Partien der Basis
der Hemisphiren) erstreckt sich die Windungsatrophie auch auf die peripheren
Abschnitte der Lippchen. Man kann also sagen, es existieren Herde mit vélliger
Rindenatrophie, weilaus die meisten Partien der Rinde zeigen aber den be-
schriebenen” Befund.

Die zentralen grauen Kerne des Kleinhirns, besonders der Nuclei tecti
zeigen deutliche Verminderang der Zellen. Der Nucleus dentatus ist in seiner
Grosse normal. Bei der Markfaserfarbung ist eine deutliche diffuse Auf-
hellung im Gebiete des Vliesses des Nucleus dentatus zu konstatieren. Auch
die nach innen vom Nucleus dentatus liegende weisse Substanz (Fibrae semi-
circulares internae) zeigt eine, allerdings nicht starke Verdiinnung des Mark-
fasergehalts. Ziemlich starke Degeneration zeigt auch die weisse Substanz der
Wurmlippchen. In der Umgebung des Nucleus globosus und Nucleus tectus
sieht man eine deutliche diffuse Verdiinnung der Markfasersubstanz. Die ganze
iibrige zentrale weisse Substanz des Kleinhirns ist nicht verandert. Besonders
gut sind die unteren Partien (,feutrage souslobaire*) erhalten.

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

Im Gebiete der Briickenhaube ist eine nicht bedeutende Rarefizierung der
Markfasersubstanz in den Bindearmen zu konstatieren. Alle {ibrigen Bestand-
teile der Briickenhaube zeigen keine pathologischen Verdinderungen.

In der Medulla oblongata fallen die Oliven durch ihre Verschmdlerung
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und Zellverarmung auf. Das innere und Hussere Olivenfasersystem ist sehr
deutlich rarefiziert. Alle olivaren Bahnen zeigen eine merkliche Verdinnung:
besonders stark ist der Tractus olivo-cerebellaris betroffen. Die Fibrae arcuatae
externae und die Nuclei arciformes sind erhalten. Die Corpora restiformia
weisen deutliche Verschmilerung auf. Die Oblongatakerne sind normal. Nur
die Nueclei externi der Burdachschen Kerne (Monakowsche Kerne) sind
deutlich degeneriert.

Zusammenfassung. 29j§ihriger Mann. Von Anfang an kor-
perlich und geistig zuriickgeblieben. Seit dem 5. Jahre epi-
leptische Anfalle. Seit dem 8. Jahre Stérungen des Stehens
und Gehens. Strabismus convergens. Augenhintergrund und
Pupillenreaktion normal. Kniereflexe lebhaft. Zittern des
Kopfes. Imbezillitit. Anatomiseh: Atrophie der basalen
Lamellen des Kleinhirns, Integritit der peripherischen.
Leichte Degeneration der zentralen Kerne des Kleinhirns
und der betreffenden Fasersysteme. Degeneration der Oliven
und des Olivenfasersystems. In der Briickenhaube Rarefi-
zierung der Markfasern in den Bindearmen.  Verschmilerung
der Corpora restiformia,

Bemerkungen zu Fall IV: Schon die eigentiimliche Verteilung
des atrophischen Prozesses in der Kleinhirnrinde — Atrophie der basalen
Lamellen bei Integritit der peripherischen — weist darauf hin, dass es
sich in diesem Falle um eine primidre Erkrankung der Kleinhirnrinde
handelt. In der Tat ist es schwer sich vorzustellen, wie eine soleche Loka-
lisation des Prozesses sekundir, etwa durch Erkrankung der Meningen
oder Gefisse zustande kommen konnte. Bei der sekundir durch Menin-
gitis bedingten Atrophie findet man (Fall V) vielmehr das umgekehrte
Verhalten: die peripherischen Lamellen werden mehr, bzw. frither be-
troffen als die basalen. Uebrigens konnten in diesem Falle auch keine
Gefass- oder Meningenverinderungen nachgewiesen werden.

Die erwihnte Lokalisation der pathologischen Verinderungen ver-
dient an und fiir sich ein grosses Interesse, weil ein solches Verhalten
eine dusserst seltene Erscheinung ist. Aehnliches ist bis jetzt, soviel
uns bekannt, nur einmal beobachtet worden, und zwar von Abrikosow.
Der Verfasser erwihnt, dass in seinem Falle (Fall I} die Rinde der aaf
der Oberfliche der L#ppchen gelagerten Windungen normale Verhalt-
nisse zeigte, wihrend in der Tiefe der Furchen Verschmilerung der
molekularen Schicht, Verschwinden der Purkinjezellen und Aufhellung
der Kornerschicht konstatiert werden konnten. Im Falle von Abri-
kosow handelte es sich um einen zufilligen Befund bei einem 2jihrigen,
an Sepsis gestorbenen Midchen.
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Die Erklirung der beschriebenen Verteilung der Atrophie ist nicht
leicht; jedenfalls darf kaum angenommen werden, dass.es sich hier um
eine Zufalligkeit handelt. Vielmehr liegen manche Griinde fiir die An-
nahme vor, dass die beschriebene Verteilung der pathologischen Ver-
anderungen mit den Unterschieden in der Entwickelungszeit der basalen
und der peripherischen Lamellen im Zusammenhang steht. Wir kommen
auf diese Frage spiiter zuriick.

Was die klinischen Erscheinungen des Falles IV anbetrifft, so ist
in erster Linie der progressive Charakter der Erkrankung und die
Mannigfaltigkeit der zerebellaren- Symptome hervorzuheben. Dabei sind
die Vertinderungen der Kleinhirnrinde keine besonders starken: eine
grosse Zahl der Lamellen, und zwar fast alle peripherischen sind voll-
kommen normal. Deutliche Verinderungen sind aber in den zentralen
Kernen des Kleinhirns und in der Medulla oblongata konstatiert worden.
Das Riickenmark konnte nicht untersucht werden. Der Zustand der
Medulla oblongata lisst aber vermuten, dass auch das Riickenmark nicht
ohne Verdinderungen geblieben war. Auch dieser Fall steht also mit
der Annahme in Einklang, dass bei den Atrophien die Kompliziertheit
des klinischen Bildes im Sinne der ,Kleinhirnsymptome* auch von dem
Zustande .der ausserzerebellaren Teile. des Nervensystems -abhingig ist.

Fall V (Katal.-Nr. 386). Karl 1., 46 Jahre alt. Zwei Neffen des Pat,
sind imbezill. Soll von Jugend auf in deri Entwickelung etwas zuriickge-
blieben sein und schon als Kind durch geringe geistige Veranlagung seinen
Eltern aufgefallen sein. Er lernte rechfzeitig gehen und sprechen, hat sich nie
vollkommen entwickelt, war aber in der Kindheit viel besser als spater. Hat
die Schule besucht und hat sich einige Schulkenntnisse erworben, ist auch
konfirmiert worden. In der letzten Zeit des Schulbesuchs und namentlich spiter
tritt zundchst eine Verschlechterung der Sprache und im dritten Lebensjahr-
zehnt auch eine Verschlechterung des Gehens ein, die sich allméhlich zu der
augenblicklichen Hohe entwickelte.

Mittelgrosser, schlecht genihrter Mensch, mit etwas asymmetrischem
Schidel, Kopfumfang 52. Pupillen weit, reagieren normal, Augenbewegungen
nicht gestért, Sehvermogen, Héren und sonstige Sinne anscheinend normal,
Augenhintergrund normal, die Muskulatur des ganzen Korpers zeigt einen etwas
erhohten Tonus. Dic Bewegungen zeigen ecine zwischen Tremor und Ataxie
sich bewegende Storung, manchmal erinnern die Bewegungen an die Oszilla-
tionen bei der Paralysis agitans. Der Gang ist stampfend, die Beine werden
hauptsichlich gestreckt gehalten beim Gehen, der Fuss mit der ganzen Unter-
fliche momentan aufgesetsi, die nur wenig vom Boden erhobenen Fusssohlen
am Boden entlang geschleift. Beiderseits hochgradiger Plattfuss, das Gehen
ist nur moglich bei Unterstiitzung, ausserdem besteht statische Ataxie. Die
Erscheinungen sind beiderseits ungleich stark vorhanden, rechts stirker als



Ueber angeborene Kleinhirnerkrankungen. 129

links, was namentlich auch an den Hénden hervortritt. Auch das Gesicht ist
an diesen Bewegungen beteiligt, zuweilen tritt Grimassieren und Verzerren des
Gesichts auf, Die Sprache ist lallend, kommt .stossweise heraus, manchmal
wie explosiv, die Worte sind grob und lang gezogen. Beim Stehen besteht die
Neigung nach hinten umzufallen. Sensibilitit am ganzen Korper ist intakt in
allen Qualititen. Blase und Mastdarm sind ungestért. Sehnenreflexe samtlich
lebhaft, besonders die Kniephinomene sehr gesteigert auf beiden Seiten. Haut-
reflexe (Bauchdeckenreflex, Kremasterreflex) vorhanden. Der Pat. ist leicht
schwachsinnig, liest etwas, kann nicht schreiben, kennt seine Umgebung, Name,
Heimat; besorgt sich, soweit seine Bewegungsstérungen das zulassen, selbst,
Gelegentlich reizbar. Sauber.

Anatomische Untersuchung: Von diesem Falle hatten wir leider nur
Stiicke der Kleinhirnrinde zur Verfiigung, die in Alkohol konserviert waren, es
konnten daher nurSchnitte mit Cresyl-Violett und nach der Rankeschen Glia-
methode angefertigt werden. Sowohl ihrem Wesen nach wie nach ihrer Ver-
breitung sind die Verinderungen des Kleinhirns in diesem Falle von allen bis
jetzt angefiihrten Fillen wiederum verschieden. Die Besonderheit dieses Falles -
besteht erstens darin, dass es sich nicht um einen diffusen, tber die ganze
Kleinhirnrinde verbreiteten Prozess handelt. In vielen Lamellen findet man
ziemlich bzw. vollkommen normales Verhalten, wihrend andere eine hochgra-
dige pathologische Verinderung aufweisen. Manchmal findet man in den ver-
schiedenen Lamellen eines und desselben Lappchens allméhliche Ueberginge
vom Normalen zum Pathologischen. Im allgemeinen sind die peripherischen
Lamellen bedeutend mehr betroffen als die basalen. Die wesentlichsten patho-
logischen Verdnderungen sind die folgenden: Die Molekularschicht ist hoch-
gradig verschmilert und mit der Pia fest verwachsen. Die grossen Pialgefisse
sind an manchen Stellen tief in die Molekularschicht hineingewachsen. Die
Purkinjezellen fehlen vollstindig oder sind vermindert. An den Uebergangs-
stellen von normaler zu veriinderter Rinde finden sich Purkinjezellen, die ver-
schiedene Grade der Degeneration aufweisen. Dasselbe Bild zeigt die Kérner-
schicht, welche in einigen Lamellen vollkommen fehlt, wihrend sie in anderen
nur rarefiziert bzw. ganz normal ist. Besonders fillt aber in den pathologisch
verdnderten Teilen das Vorhandensein von zahlreichen Corpora amylacea auf.
Sie sind in allen Schichten zu finden; auch mitten in der weissen Substanz
findet man hier und da einzelne herdférmige Anhiufungen der Corpora amy-
lacea. An den Stellen, wo die Pia mit der Molekularschicht fest verwachsen
ist, liegen einzelne Corpora amylacea in der Pia. FEntsprechend der Verschie-
denheit der anderen Veréinderungen in einzelnen Lamellen ist auch der Gehalt
an Corpora amylacea recht ungleich, und wihrend sie in manchen Lamellen
vollkommen fehlen, sind sie in den anderen sehr zahlreich (Fig.19). In manchen
Stellen der Molekular- und Kornerschicht sieht man einzelne runde Liicken,
welche nach ihrer Grosse und Form den Corpora amylacea entsprechen.
Durch das Verschmelzen solcher Liicken entstehen grossere Defekte in der
Rindensubstanz. Im allgemeinen kann man sich fiberzengen, dass die definitive
Zerstérung des Gewebes mit der Bildung der Corpora amylacea in nihester
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Beziehung stehit. In der Umgebung dieser Gebilde ist eine hochgradige Rare-
fizierung oder vollstandiges Verschwinden des Nervengewebes mit Bildung
grosser Liicken zu beobachten,

Fig. 19.
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Rindenbild von Fall 5. In der Mitte einige vollig atrophische Kleinhirnldppechen
(Narbe), die nach den Seiten in normale Kieinhirnrinde iibergehen. Die schwarzen
Punkte in den atrophischen Stellen sind Corpora amylacea.

Zusammenfassung. 46jihriger Mann. Beginn der Klein-
hirnstérungen im dritten Lebensjahrzehnt. Fortschreitende
Ataxie. Kein Augenhintergrundbefund. Sehnenreflexe leb-
haft. Sprachstérung. Immer leicht schwachsinnig. Histo-
logisch: Lamelliare Verbreitung des atrophischen Prozesses
mit Zerstorung des Nervengewebes unter Bildung der Corpora
amylacea. .

Bemerkungen zu Fall V: Die klinischen Erscheinungen sind in
diesem Falle viel spéter als in allen bis jetzt angefiihrten Fillen auf-
getreten. Die Verschlechterung des Gehens ist erst im dritten Lebens-
jahrzehnt bemerkt worden. In dem anatomischen Bilde fallen die Ver-
snderungen der Pia und der Gefiisse auf. Ausserdem ist das Ueber-
wiegen der atrophischen Frscheinungen in den oberflichlichen Lamellen
und das Vorhandensein der Corpora amylacea zu verzeichnen. Alle
diese Tatsachen weisen darauf hin, dass es sich hier nicht um eine
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angeborene, sondern spiter entwickelte Kleinhirnerkrankung handelt; dabei
ist allem Anschein nach der Prozess als ein sekundirer zu betrachten.

Wegen der Unvollstindigkeit der anatomischen Untersuchung des
Falles koénnen keine Schliisse hinsichtlich der Beziehungen zwischen den
klinischen Symptomen und anatomischen Verianderungen gezogen werden.
Die Kompliziertheit des klinischen Bildes kann aber schon darin eine
Erklarung finden, dass die Erkrankung im spiteren Leben aufgetreten
ist und allem Anschein nach einen progressiven Charakter hatte. '

ITI. Aligemeine Symptomatologie der Kleinhirnatrophien.

Schon den #dlteren Autoren ist bei der Analyse des klinischen Bildes
der Kleinhirnatrophien die Tatsache aufgefallen, dass der Grad der
Kleinhirnlasion nicht immer der Zabl und Intensitat der
klinischen Symptome proportional ist. Das spiter gesammelte
Material hat diese Tatsache bestiitigt. Man glaubte zuerst, dass diese
Erscheinung durch die anatomische Verteilung des Prozesses bedingt
wire. So schrieb Nothnagel eine besondere Bedeutung hinsichtlich
des Vorhandenseins oder Fehlens der Symptome dem Umstande zu, ob
der Wurm mithetroffen oder unverindert ist. Spiter sind aber Fille
beobachtet worden, die mit geniigender Sicherheit beweisen, dass der
Wurm keine direkte Bedeutung fir das Auftreten oder Fehlen der Sym-
ptome haben kann. Weder bedingt Integritiit des Wurms die Symptom-
losigkeit, noch ruft die Zerstdrung desselben immer zerebellare Erschei-
nungen hervor. Im Falle von Fusari war eine aligemeine Hypoplasie
des Kleinhirns vorhanden; der Wurm fehlte aber vollkommen; dabei
wurden keine zerebellaren Storungen beobachtet. Demgegeniiber werden
bei sogenannten olivo-ponto-zerebellaren Atrophien sehr erhebliche Klein-
hirnsymptome beobachtet, obwohl der Wurm in diesen Féllen unbetroffen
zu sein pflegt.

Dass die Intensitit der klinischen Symptome nicht allein durch den
Grad der anatomischen Veridnderung des Kleinhirns bestimmt wird, ist
schon daraus zu schliessen, dass neben den Fillen, in welchen bei einer
hochgradigen Lision des Kleinhirns keine fiir dieses Organ spezifischen
Symptome beobachtet wurden, zahlreiche andere Fille vorhanden sind,
in denen schon eine geringe atrophische Verinderung des Kleinhirus
einen schweren Symptomenkomplex hervorgerufen hatte. Dieses Ver-
hiltnis zeigt, dass fiir das Fehlen oder Vorhandensein der klinischen
Symptome bei den atrophischen Prozessen nicht der Grad der Lasion,
sondern irgend ein anderer Faktor von Bedeutung sein miisse. Als ein
solcher Faktor wird die funktionelle Kompensation des Klein-

9*
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hirns durch das Grosshirn angesehen. Und in der Tat stehen alle
bis jetzt bekannten Tatsachen mit dieser Annahme im Einklang. Die
relative Hiufigkeit der negativen (symptomlosen) Fille unter den Atro-
phien im Vergleich mit anderweitigen Lisionen, z. B. Tumoren des
Kleinhirns, findet bei diesem Gesichtspunkte darin ihre Erklirung, dass
viele von ihnen in frithesten Lebenszeiten zu entstehen pflegen, wo
die Bedingungen fiir Kompensationsvorgiinge besonders giin-
stig sind. Ferner sei darauf hingewiesen, dass das Fehlen der Koordi-
nationsstérungen bzw. missige Entwickelung derselben in den Fillen
beobachtet wird, in welchen keine oder nur unbedeutende intellektuelle
Storungen vorhanden sind, wihrend in den Féllen, wo trotz friiherer
Entwickelung der Atrophie die Koordinationsstdrungen beobachtet wur-
den, auch grébere Grosshirnverinderungen nachgewiesen werden konnten.
Unser Fall I kann dafiir als Beispiel dienen. Fiir die Annahme der
Abhéngigkeit der Kleinhirnsymptome bei Atrophien von der Kompen-
sationsfahigkeit des Grosshirns spricht auch die Tatsache, dass schon
unbedeutende atrophische Prozesse starke klinische Erscheinungen her-
vorrufen kdnnen, wenn sie in dem Alter, wo fiir die Anpassungspro-
zesse keine ginstigen Bedingungen vorliegen, sich einstellen. Alle im
vorgeschrittenen Alter auftretenden Atrophien bestitigen dieses Verhilt-
nis. J. Rossi macht darauf aufmerksam, dass schon unbedeutende
atrophische Veriinderungen des Kleinhirns erhebliche klinische Symptome
bedingen konnen. In seinem Falle hatte aber die Krankheit im Alter
von 60 Jahren angefangen. Auch zwei andere Fille (Thomas und
Murri), welche von Rossi als Bewels fir die Mdglichkeit hochgra-
diger Storungen bei unbedeutenden Kleinhirnverinderungen
angefithrt werden, betreffen Individuen des vorgeschrittenen
Alters. ,

Die wesentlichste Rolle in den Kompensationsvorgéngen bei Klein-
hirnatrophien schreibt man, wie gesagt, dem Grosshirn zu. TFusari
nimmt sogar an, dass die kompensatorische Aufnahme der Kleinhirn-
funktionen von Seiten des Grosshirns nicht ohne Folgen fir die eigene
Funktion desselben bleibt. Der Verfasser scheint dabei an die intellek-
tuellen Storungen wenigstens in manchen Fillen von Kleinhirnatrophien
za denken. So glaubt er, dass in seinem Falle die Kompensation der
Kleinhirnfunktionen ,zum Schaden der Intelligenz“ geschehen war.

Die Annahme, dass das Grosshirn in der Wiederherstellung der bei
Kleinhirnldsionen auftretenden Bewegungsstdrungen eine grosse Rolle
spielt, wird auch durch die experimentelien Beobachtungen be-
stitigt.

Eine ausfiihrliche Zusammenstellung der betreffenden Tatsachen findet
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man bei Bechterew. Der Verfasser macht aber darauf aufmerksam,
dass diese kompensatorische Funktion nicht nur dem Gross-
hirn zukommt, sondern in noch hoherem Grade (vermige einer
organischen Kompensation des zerstérten Kleinhirngebietes) durch an-
dere Kleinhirnregionen sich vollziehen kann. Diese Annahme,
die vom Verfasser durch experimentelle Tatsachen bewiesen wird, wird
auch durch die bei Kleinhirnatrophien vorkommenden Erscheinungen
bestatigt. Diese letzteren zeigen niamlich, dass ein vollkommener
Ausgleich der Koordinationsstérungen bei Kleinhirnatro-
phien nur dann zustande kommen kann, wenp vom Klein-
hirn irgend welche Reste geblieben sind, wihrend in Fillen 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 Kleinhirnagenesie,
auch wenn sie eine vollkommene ist, d. h. wenn eine ganze Kleinhirn-
hemisphére fehlt, ohne jegliche Symptome verlaufen kann (Fall Neu-
birger-Edinger); daraus kann man schliessen, dass fiir die Kompensation
einer Seite des Kleinhirns die andere Seite nicht ohne Bedeutung ist.
Auch Mingazzini macht darauf aufmerksam, dass ,in den Fillen von
einseitiger Agenesie oder sklerotischer Atrophie, in denen die Kompen-
sation nicht allein mit Hilfe extrazerebellarer Organe, sondern auch
durch die gesund gebliebene Hilfte des Kleinbirns moglich war, ein
Ausbleiben von Symptomen ziemlich hiufig ist“.

Ein grosses Interesse fiir die Frage von den kompensatorlschen
Erscheinungen bei Kleinhirnatrophien bat der Fall von Anton. Dieser
Fall zeigt erstens, dass die funktionellen’ Kompensationen anatomisch
nachweisbare Prozesse zur Grundlage haben; ausserdem zeigt dieser
Fall, dass an der Kompensation der zerstorten Kleinhirnfunktion sehr
verschiedene Teile des zentralen Nervensystems teilnehmen kénnen. Im
genannten Falle wurde eine kompensatorische Vergrosserung der zentri-
fugalen Bahnen der Bewegungsimpulse des Grosshirns beobachtet (Ver-
grosserung der ganzen Pyramidenbahn, ibermiissige Entwickelung der
Hinterstrangkerne, Thalamus opticus usw.).

Die angefiihrien Tatsachen, welche die Sicherheit eines kompensa-
torischen Ausgleiches der koordinatorischen Kleinhirnstsrungen durch
andere Teile des Zentralnervensystems zeigen, sind in zwei Beziehungen
beachtenswert. Erstens beweisen sie, dass die alte Meinung, die Klein-
hirnatrophien giben ein besonders geeignetes Material fiir das Studium
der Kleinhirnfunktionen ab, nicht ganz richtig ist. Wenn bei frischen
und raumbeschrinkenden Kleinhirnerkrankungen die Erscheinungen der
Diaschisis und der groberen Lisionen der benachbarten Teile das Bild
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der echten lokalen Storungen komplizieren, so werden bei den allmih-
lichen Prozessen die ausgefallenen Funktionen von anderen Teilen kom-
pensiert und deshalb kénnen auch aus den bei diesen Prozessen beob-
achteten Erscheinungen nicht obne weiteres Schliisse hinsichtlich der
Funktionen des Organs gezogen werden. Wihrend bei frischen und
raumbeschrinkenden Prozessen die Symptome zahlreicher
und komplizierter sind, sind sie bei Atrophien geringer und
einfacher als es den Funktionen des Organs in der Tat ent-
spricht. Die angefiihrten Beobachtungen zeigen somit, dass man auch
aus den ,residuiren® Ansfallserscheinungen nur mit Vorsicht einen
Schluss hinsichtlich der Funktion ziehen kann.

Andererseits darf man aus der Tatsache des Ausgleiches der Koor-
dinationsstérungen bei Kleinhirnlésionen vermuten, dass auch andere
Stérungen in analoger Weise kompensiert werden konnen. v. Bech-
terew gibt z. B. die Méglichkeit zu, dass das Fehlen des Schwindels
bei Kleinhirnatrophien auf die Kompensation bezogen werden konnte.
Dasselbe kann unserer Ansicht pach fiir manche andere Symptome
angenommen werden (Muskelasthenien, Sprachstorungen, Zittern, chorei-
forme und Zwangsbewegungen u. a.). Der von Mingazzini aus der
Zusammenstellung der Kleinhirnaplasien gezogene Schluss, dass die
doppelseitigen Agenesien des Kleinhirns bei Integritit anderer Teile des
Zentralnervensystems ausschliesslich durch Stérungen des Gehens und
Stehens charakterisiert werden, entspricht wohl den Tatsachen und hat,
wie wir schon oben betont haben, eine grosse Bedeutung fiir die klinische
Beurteilung der Kleinhirnatrophien. Wir konnen aber mit dem Autor
nicht darin ibereinstimmen, dass aus diesen Verhiltnissen der Schluss
gezogen werden kénnte, dass mit den genannten Stérangen alle Aus-
fallerscheinungen erschopft wiren, die den Lisionen des Kleinhirns eigen-
tiimlich sind. Wenn andererseits beim Hinzutreten von Grosshirn- bzw.
Rickenmarksverinderungen das Bild viel komplizierter wird, so diirfen
nicht alle diese hinzutretenden Symptome auf die Lisionen der letazt-
genanten Teile bezogen werden. Vielmebr muss unserer Ansicht nach
das Zusammentreffen des komplizierteren Symptomenbildes
mit verbreiteteren Defekten des Zentralnervensystems in der
Hauptsache so erkléart werden, dassinfolge der Minderwertig-
keit des zentralen Nervensystems eine vollkommene Kom-
pensation der Kleinhirnausfallserscheinungen nicht méglich
ist. Wenn z. B. der Tremor der Hinde und der Arme und die Ataxie
der oberen Extremititen bei den reinen doppelseitigen Agenesien fast
immer fehlen, wihrend in den mit Grosshirnverinderungen assoziierten
Fillen sie regelmissig vorhanden sind, so darf man nicht diese Sym-
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ptome ohne weiteres aus dem Symptomenkomplex der Kleinhirnlisionen
ansscheiden. Dasselbe gilt fiir die Sprachstorung. Die in den Klein-
hirnatrophiefillen so oft beobachtete ,Langsamkeit* der Sprache kann
wohl als eine unvollkommen kompensierte skandierende Sprache be-
trachtet werden, welche in anderen Fillen auch vollkommen kompen-
siert werden kann. Jedenfalls ist es kaum anzunebmen, dass die bei
Kleinhirnatrophien vorkommende skandierende Sprache nur auf Hinzu-
treten der Hypoglossusidsion bezogen werden miisse und nicht in un-
mittelbarem Zusammenhange mit der Kleinhirnliision stehe.

In unserem Fall IV konnten keine Verinderungen im XII-Kern oder
Fasern nachgewiesen werden und ungeachtet davon waren die Sprach-
storungen vorhanden. Uebrigens liegen keine Griinde vor fiir die An-
nahme, dass das Kleinhirn, welches ja fiir alle Bewegungsarten so grosse
Bedeutung hat, keine Beziehungen zu den Sprachstorungen hitte. Viel-
mehr ist in Jetzter Zeit die Ansicht ausgesprochen (Babinski), dass
auch die bei der multiplen Sklerose vorkommende skandierende Sprache
durch Herde im Kleinhirn bedingt wird.

Da die Kompensation der Kleinhirnfunktionen nur bei angeborenen
oder friiherworbenen, nicht bei progressiven Fillen vorkomwt, so kann
sie im kiinischen Verlaufe meist nicht verfolgt werden, weil in diesen
Fillen die verspitete, gewdhnlich unvollkommene Entwickelung der Be-
wegungsfihigkeit eher den Eindruck des Zuriickbleibens als der , Ver-
besserung® macht. Es konnten aber doch in einzelnen Fillen die
Kompensationserscheinungen auch unmittelbar in dem klini-
schen Verlauf verfolgt werden. In dieser Beziehung sind die Falle
von Voisin-Lepinay und Voisin-Rendu zu erwihnen. In diesen
beiden Fillen handelte es sich um Verbesserung der angeborenen Sté-
rungen der Kleinhirnfunktion. In einem Falle fing die ,Besserung“ erst
mit dem 17. Lebensjahre an. Im anderen Falle war bis zum 7. Jahre
weder Stehen, noch Gehen moglich. Von da beginnt eine allmihliche
langsame Besserung, nach 10 Jahren konnte die Kranke stehen und
gehen, war aber ataktisch. Die Autoren machen daranf aufmerksam,
dass die Besserung der ataktischen BErscheinungen in diesem Falle mit
der Besserong der intellektuellen Storungen parallel ging. Sie nehmen
ferner an, dass es sich hier um einen der ,réédncation® analogen Pro-
zess handelt.

Sehr beachtenswert sind die in unserem Fali I beobachteten perio-
dischen Schwankungen des Grades der ataktischen Stérungen. Obwohl
sicheres selbstindiges Gehen der Patientin nie moglich war, so zeigte
sie doch periodisch wihrend .des Zeitraumes von einigen Tagen bis
wenigen Wochen die Fiahigkeit, sich auf die Beine zu erheben und
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schwankend einige Schritte weit vorwirts zu gehen. Allmihlich stei-
gerten sich aber die ataktischen Stérungen bis zur vélligen Unmoglich-
keit jeder Bewegung; die Patientin musste dann einige Wochen im Bett
bleiben, um nachher wieder die unvollkommene Gehfihigkeit aufzu-
weisen.

Dieses Verhalten legt den Gedanken nahe, dass wir es auch im
Fall I bei so hochgradigen und verbreiteten Kleinhirnverinderungen mit
Krscheinungen zu tun haben, welche als unvollkommene zeitweilige
Ausgleichung der Koordinationsstérungen zu deuten sind. Viel-
leicht sind die erwihnten periodischen ,, Verbesserungen* so zu erkliren,
dass infolge der mangelhaften Entwickelung des Grosshirns nur eine
unvollkommene und temporire Kompensation zustande kommen konuvte.
Der temporire Charakter dieser Kompensation kann durch Ermiidung
des Grosshirns erklirt werden, wihrend die Zeit zwischen den periodi-
schen Verbesserungen als Erholung betrachtet werden kann. Kine der-
artige Ermildbarkeit hat man auch bei experimentellen Lisionen des
Kleinhirns beobachtet. ,Infolge der fortwihrenden Anstrengungen, die
einem Ausgleich der statischen Koordination entgegenwirken, ermiiden
die operierten Tiere in der Phase der Besserung ihrer motorischen
Storungen auffallend schnell bei ihren Lokomotionen“ (Bechterew).
Bechterew fiigt ferner hinzu, dass diese schnelle Ermiidbarkeit teil-
weise auch von der allgemeinen Schwiche (infolge des Ausfalls stimu-
lierender Impulse vom Kleinhirn zu den Muskeln) abhingig sein kann.

In unseren iibrigen Fillen handelte es sich entweder um eine spit
entwickelte Atrophie (Fall V) oder um Formen, welche einen progressiven
Verlauf zeigten (Fille IL, III, IV). In zweien dieser letztgenannten Fiille
konnten auch ausgebreitete Verinderungen im iibrigen Zentralnerven-
system konstatiert werden. Diese Verhilltnisse erkldren wohl die Tat-
sache, dass in allen genannten Fiilen keine Kompensationserscheinungen
zustande kommen konnten.

Alle angefithrten Tatsachen zeigen, dass die durch angeborene
und fritherworbene Kleinhirndefekte hervorgerufenen Symptome bei
bestimmten giinstigen Badingungen mehr oder weniger kompensiert wer-
den konnen. Diese Bedingungen fir die Kompensation sind:
stationdirer Charakter der Erkrankung und die Integritit der
tibrigen Teile des Nervensystems. Im Zusammenhange damit steht
die Tatsache, dass diese Formen von Kleinhirnatrophien ein ganz an-
deres Verhiltnis der klinischen Erscheinungen zu der anatomischen
Grundlage darstellen, als die spit erworbenen Atrophien des Kleinhirns
sowie anderweitige Erkrankungen dieses Organs.

Die Zusammenstellung unserer eigenen Fiille mit denjenigen aus
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der Literatur [iihrt uns zum Schlusse, dass bei den angeborenen
und friih erworbenen Kleinhirnagenesien bzw. Atrophien, wie
ausgedehnt und hochgradig sie auch sein kénnen, die klini-
schen Symptome, sowohl in ihrer Zahl, wie in ihrer Inten-
sitit weniger bedeutend sind, als wenn derselbe Grad des
Kleinhirndefekts im spiteren Leben entsteht. Unsere Befunde
stimmen mit denjenigen von Mingazzini in der Beziehung
iiberein, dass bei reinen doppelseitigen Agenesien bzw. im
fritheren Leben erworbenen und nicht fortschreitenden Atro-
phien die klinischen Ausfallserscheinungen entweder fehlen
oder ausschliesslich durch Storungen des Stehens und Gehens
manifestiert werden. Beim Hinzutreten von Grosshirnver-
inderungen sind diese Storungen stirker ausgesprochen;
ausserdem gesellen sich ataktische Erscheinungen der oberen
Extremitdten hinzu. Bei Vergesellschaftung der Kleinhirn-
atrophie mit Oblongata- und Rickenmarksverinderungen
kommen auch anderweitige klinische Symptome hinzu (Nystag-
mus, skandierende Sprache, Sensibilitdts- und Sehnenreflex-
verinderungen u.a.). Bei den im spiteren Leben erworbenen
Kleinhirnatrophien kénnen komplizierte Symptomenkom-
plexe schon durech weniger bedeutende und ausschliess-
lieh im Kleinhirn lokalisierte atrophische Prozesse hervor-
gerufen werden. Diese Verhaltnisse miissen in Betracht ge-
zogen werden, wenn man aus den klinischen Erscheinungen
auf die anatomischen Verdnderungen schliessen will.

In unserem [Fall I waren die Kleinhirnsymptome von der Geburt
der Patientin an vorhanden; das Gehen und Stehen war fiir sie vom
Anfang ab unmdglich; anatomisch ist dieser Fall durch erhebliche an-
geborene Klein- und Grosshirnverinderungen charakterisiert. Im Fall II,
wo es sich ebenfalls sicher um eine fétale Entwickelungsstérung han-
delte, konnte der Kranke urspriinglich gut gehen und sprechen und hat
erst spater beides verlernt. Dasselbe ist fiir den Fall III charakte-
ristisch: anch hier wurde der Kranke urspriinglich fiir gesund gehalten.
Mit 3—4 Jahren beginnt der Gang sich zu verschlechtern und erst im
6.—7. Jahre fritt deutlich die Erkrankong auf, welche dann ziemlich
schnell progrediert. Noch spiter sind die Kleinhirnerscheinungen im
Fall IV anfgetreten. In den Fallen IT und III sind die Kleinhirnverin-
dernngen angeboren, worauf besonders der Zustand der Purkinjezellen
hinweist; nach ihrem Wesen sind aber diese Verinderungen bei weitem
nicht so hochgradig, wie im Fall 1.

Unsere Falle lassen also annehmen, dass bei den ange-
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borenen Atrophien eine bestimmte Beziebhung zwischen dem
Grade der anatomischen Veranderung und der Zeit des Mani-
festwerdens der klinischen Erscheinungen vorhanden ist; und
zwar scheinen die klinischen Symptome um so friher aufzu-
treten, je intensiver und verbreiteter die anatomischen Ver-
anderungen sind. In den Fillen II und I wurden ausserdem deut-
liche Riickenmarksverinderungen konstatiert. Auf diese letztere Kompli-
kation konnten die spiter aufgetretenen klinischen Symptome bezogen
werden. Es ist aber moglich, dass auf der Grundlage der Entwicke-
lungshemmung, welche zuerst kompensiert wurde, spiter eine progre-
dierende Atrophie des Kleinhirns sich entwickelt hatte; oder noch wahr-
scheinlicher ist die Annahme, dass beide genannten Momente zusammen-
gewirkt hatten, das heisst, dass ein zuerst kompensierter Entwickelungs-
defekt des Kleinhirns spiter durch Hinzutreten der fortschreitenden
Atrophie des Kleinhirns sowie der Riickenmarksverinderungen schwere
klinische Symptome zutage gebracht hatte. Jedenfalls spricht das
Vorhandensein eines komplizierten klinischen Bildes bei den
angeborenen und frith erworbenen Kleinhirnatrophien dafiir,
dass es sich entweder um eine progressive Erkrankung oder
um eine Miterkrankung weiterer Teile des Zentralnerven-
systems handelt. Bleiben angeborene und friith erworbene
Kleinhirnatrophien stationir und andere Teile des Zentral-
nervensystems unbetroffen, so sind die klinischen Symptome
ziemlieh spédrlich, resp. nicht vorhanden.

Viel schwieriger ist es bei den spit erworbenen Kleinhirnatrophien
aus dem klinischen Bilde Schliisse auf die anatomischen Verinderungen
zu ziehen, da in diesen Fdllen schon isolierte Verinderungen des Klein-
hirns schwere Koordinationsstérungen sowie andere Kleinhirnsymptome
hervorrufen konnen (Fille von Holmes, Thomas, Murri, Rossi u. a.).

Es scheint sogar, dass in manchen Fillen schon gewohnliche Alters-
veranderungen des Kleinhirns geniigen, um das klinische Symptomenbild
der Kleinhirpatrophie zu erzengen. In dieser Beziehung ist besonders
der Fall von Batten interessant. Es handelte sich um einen 62jahrigen
Mann, bei welchem seit 5—6 Jahren Kleinhirnerscheinungen in Form
von Koordinationsstrungen bestanden, welche zuletzt bis zur vollstindigen
Unmoglichkeit des Gehens gefiihrt hatten. Die klinischen Symptome
liessen eine Atrophie des Kleinhirns vermuten. (Der Verfasser glaubte
nimlich, dass es sich entweder um eine olivo-ponto-zerebellare Atrophie
oder um die in die 1Il. Gruppe der Holmesschen Klassifikation gehorige
Form handelte.) Bei der Sektion konnten diese Vermutungen nicht
bestatigt werden; alle in diesem Falle gefundenen Verinderungen des
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Nervensystems entsprachen denjenigen, welche man iiberhaupt bei alten
Leuten, die im Leben keine bestimmte Krankheit dargeboten haben,
findet. Der angefilbrte Fall von Batten ist der einzige, in welchem
die Symptome der Kleinhirnatrophi¢ ohne entsprechende anatomische
Veranderungen beobachtet wurden. In bezug auf den Zusammenhang
zwischen dem Grade der Entwickelungsstorung und der Zeit des ersten
Auftretens der Kleinhirnsymptome ist noch folgendes zu bemerken. Es
kann angenommen werden,. dass bei geringerem Grade dieser Stdrung
sie langere oder kiirzere Zeit latent bleiben und erst uuter Einwirkung
verschiedener dusserer Momente sich offenbaren kann. Diese Momente
kéonnen schon durch eine gréssere Anforderung an die Kleinhirn-
funktion gegeben sein. Vielleicht sind manche ,im spiteren Alter
sich entwickelnde Kleinhirnatrophien vom Standpunkt der Aufbraunchs-
theorie (Edinger) aus zu erkldren, insofern eine normale oder
gelegentlich erhdhte funktionelle Anforderung zusammen-
trifft mit der endogenen Minderwertigkeit des Organs: die
prinzipielle Tatsache der Erkrankung ist durch den Verbrauch,
die Auswahl der Symptome durch die Anlage gegeben. Ausser-
dem kénnen voriibergehende Krankheiten auf ein krankbaft veranlagtes
Kleinhirn als auf einen Locus minoris resistentiae wirken und eine
latente Veranlagung zutage bringen. Unter den #tiologischen Momenten
der Kleinhirnatrophien werden ziemlich hiufig die Infektionskrankheiten
verzeichnet. Wenn man von den rein enzephalitischen und menin-
*gitischen Kleinhirnlidsionen, die manchmal fehlerhaft der Grappe
der Atrophien und Aplasien zugerechnet werden, absieht, so lassen sich
im iibrigen die im Anschluss an Infektionskrankheit sich entwickelnden
Atrophien in zwei Gruppen teilen. In die erste gehdren die Fille, in
welchen den mehr oder weniger unbedeutenden meningitischen Ver-
dnderungen eine forischreitende Atrophie folgt; es sind dies
also sekundire Atrophien. Unser Fall V scheint dieser Gruppe zuzu-
gehoren. Im Anschluss an eine Infektionskrankheit kénnen sich
aber auch primire Atrophien ,entwickeln*, ihr primirer Charakter
ist darin zu sehen, dass sie von keinen meningitischen oder enzephali-
tischen Verinderungen begleitet werden. Wie Warrington und Mon-
sarrat mit Recht bemerken, miissen diese Fille in der Weise erklirt
werden, dass die Infektionskrankheit hier nur ein auslgsendes
Moment darstellt, welches eine schon frither bestehende latente Dis-
position zutage bringt. Die klinische Erfahrung lehrt, dass aueh andere
angeborene Veranlagungen manchmal unter dem Einfluss einer Infektions-
krankheit sich offenbaren. So findet man nicht selten in der Anamnese
bei Friedreichscher Krankheit die Angabe, dass die ataktische
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Storung zuerst im Anschluss an eine Infektionskrankheit (Scarlatina,
Influenza) auftrat.  Auch hier handelt es sich wahrscheinlich, wie
das auch Strakosch bemerkt, nur um die Offenbarung der bis dahin
latent gewesenen Disposition, manchmal auch um eine Verschlechterung
von Symptomen, welche friiher nicht bemerkt worden waren. In der-
selben Weise milssen wohl auch die Fille der Kleinhirnatrophie erklars
werden, welche im Anschluss an andere schidliche Einwirkungen auf-
treten. Hier sind besonders die Fille von Rossi und Murri zu er-
wihnen; in diesen beiden Fillen gingen der Entwickelung der Kleinhirn-
atrophie sechswochentliche, resp. sechsmonatliche enteritische Stérungen
voran.

1V. Zur Kleinhirnpathologie.
1. Palaeo- und neocerebellare Atrophien.

2. Die Beteiligung der Purkinjeschen Zellen an Erkrankungen
der Kleinhirnrinde.

1. Palaeo- und neocerebellare Atrophien.

Die morphologische Einteilung des Kleinhirns hat in der letzten
Zeit, dank den vergleichend-anatomischen Untersuchungen von Edinger,
eine neue Grundlage bekommen. Diese Untersuchungen haben dazu
gefithrt, in dem Kleinhirn shnlich wie in dem Grosshirn zwei phylo-
genetisch verschiedene Teile zu unterscheiden: ein schon bei niedrigeren
Vertebraten (Vogel) vorhandenes ,Palacocerebellum® und das erst
bei Siaugetieren auftretende ,, Neocerebellum® Die Entwicklung des
Neocerebellums, welches als Zuwachs einer bestimmten Partie des
Palaeocerebellums entsteht, trifft phylogenetisch mit dem Auftreten der
Briickenfasern zusammen. Im menschlichen Kleinhirn entspricht das
Palaeocerebellum dem Wurm und Flocken, wihrend die mit Briicken-
fasern im Zusammenhange stehenden Hemisphiiren das Neocerebellum
darstellen. Was die zentralen Kerne des Kleinhirns, speziell das Corpus
dentatum betrifft, so gehort dieser Teil hauptsichlich zu dem palaeo-
cerebellaren Apparat; er wird nur vergrossert bei dem Hinzuwachsen
des Neocerebellums. Die Beziehungen zwischen Palaeo- und Neocere-
bellum stellt die Fig. 20 dar, welche wir aus der Arbeit von Comolli
entnehmen.

Bei der Beschreibung unserer embryologischen Befunde (siehe spiter)
bringen wir eine Reihe von Tatsachen, welche fiir die Zweck-
missigkeit und Berechtigung der Einteilung des Kleinhirns in Neo- und
Palaeocerebellum sprechen. In der ontogenetischen Entwicklung wieder-
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holt sich dieselbe Aufeinanderfolge in dem Auftreten der palaeo- und
neocerebellaren 7Teile, 'welche fir die phylogenetische Entwicklung
festgestellt ist. Und zwar offenbart sich diese Reihenfolge selbst in
der feineren Histogenese der Kleinhirarinde.

Da nun die Kleinhirnatrophien, wenigstens die meisten von ihnen
eine Systemerkrankung darstellen, welche ihre Ursache oft in einer Ent-

¥ig. 20.

Frontalschnitt durch ein menschliches Kleinhirn (halb schematisch), schwarz: Neo-

cerebellum (die Kleinhirnhemisphare mit den dazu gehérigen Strata pontis),

hell: TPaleocerebellum, Wurm, Flocke, zentrale Kleinhirnkerne (nach Edinger
und Comolli).

wicklaugsstorung hat, 50 kann man erwarten, dass auch hier das Paluec-
und Neocerebellum sich verschieden verhalten.

Wenn wir von den Fillen absehen, in deren Beschreibung keine
ndheren Angaben iiber die Verbreitung des Prozesses auf verschiedene
Teile des Kleinhirns vorhanden sind, so lassen sich die dbrigen Fille
in zwei ihrer Zahl nach recht ungleiche Gruppen teilen; in eine Gruppe
gelidren die Fille, in welchen die ueocerebeliaren Teile entschieden
stirker betroffen waren als die palaeocerebellaren. Die Zahl dieser Fille
ist ziemlich gross: die Fille von Otto, Sepilli, Cramer, Ingels,
Schweiger, Verdelli, Lallement, Duguet, Menzel, Edinger-
Neuburger, alle Fille von olivo-ponto-cerebellarer Atrophie u. a.;
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viel kleiner ist die Zahl der Fille der anderen Gruppe, d. h. solche,
in welehen die palaeocerebellaren Teile mehr betroffen waren als die
neocerebellaren. In der ganzen uns zuginglichen Literatur konnten wir
uur drei derartige Fille finden. Zwei von diesen Fallen sind von
M. Rossi und einer von Fusari beschrieben. In diesen drei Fillen
feblte der Wurm vollkommen, so dass eine Spaltung des Kleinhirns
entstand.  Im Falle von Fusari waren die rudimentiren Nuclei
dentati vorhanden; in der Beschreibung der Fille von Rossi fehlen die
zentralen Kernet).

Wenden wir uns nun zu unseren Fillen. Bei der Besprechung des
Falles I konnten wir feststellen, dass es sich hier um eine Entwicklungs-
hemmung handelte, welehe im 3.—4. Monat des fétalen Lebens ein-
getreten war. Aus unseren embryologischen Untersuchungen geht anderer-
seits hervor, dass in diesem Stadium das Kleinhirn nur palaeocerebellare
Elemente enthalt: die provisorischen Windungen und die entsprechende
Zellendifferenzierung ist ausschliesslich in den Gebieten von Wurm und
Flocken vorhanden, wihrend die ganze iibrige Hemisphirenoberfliche
keine Spuren von Faltungen aufweist. Im Nucleus dentatus zeigt nur
die mediale Partie beginnende Faltung. Wenn nun die Entwicklung
des Kleinhirns in diesem Stadium gehemmt wird, wo nur palaeocere-
bellare Teile entwickelt sind, so ist es verstindlich, dass im betreffenden
Falle die neocerebellaren Gebilde entweder fehlen oder hochgradige
Verinderungen aufweisen miissen. So ist es in unserem Falle I ge-
schehen: hier sind die palaeocerebellaren Elemente (Wurm, Nucleus
dentatus) mehr oder weniger erhalten, wihrend die neocerebellaren
vollkommen fehlen (Briickenarme und Hemisphirenrinde). Auch im
Falle Il waren die palacocerebellaren Teile weniger hetroffen als die
neocerebellaren.  Wenigstens konnten wir mit Sicherheit konstatieren,

1) Einer von den von Rossi beschriebenen Fillen ist in der Beziehung
interessant, dass hier trotz Fehlens des Wurms, eine sog. ,Fossa vermiana¥ in
dem Os oceipitale vorhanden war. Diese Furche, die bei manchen Tierarten regel-
massig vorhanden ist, kommt beim Menschen nur in den Féllen der Hypertrophie
des Wurms, bezw. Unterentwickelung der Hemisphiiren vor. Es liegt infolge-
dessen die Annahme nahe, dass im Falle von Rossi der Atrophie des Wurms
eine Hypertrophie desselben vorangegangen war, sonst wiirde dass Vorhanden-
sein der Fossa vermiana schwierig zu erkliren sein. Wie bekannt, folgen bei
den angeborenen Kleinhirnatrophien die Knochen der hinteren Schidelgrube
in ihrer Konfiguration den Verdnderungen des Kleinhirns (Fille von Anton,
Gould u. a.); ware also im Falle von Rossi das Fehlen des Wurms ein an-
geborenes, so miisste man eher eine Knochenwucherung als eine Grubenbildung
in dem dem Wurm entsprechenden Gebiete erwarten.
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dass die Windungen des Wurms besser erhalten waren, als diejenigen
der Hemisphiren; ausserdem war die Flocke (beiderseits) fast voll-
kommen von dem atrophischen Prozesse verschont. (Vgl. Fig. 9.) Im
Falle Il konnten keine deutlichen Unterschiede in dem Grade der Ver-
anderungen der palaeo- und neocerebellaren Teile konstatiert werden.
Im Falle IV scheinen die palacocerebellaren Teile entschieden mehr
betroffen zu sein, als die neocerebellaren: die centralen Kerne mit
ihrem Fasersystem sind, obwohi nicht stark, so doch deutlich verindert;
Wurm und Flocken sind in demselben Grade betroffen wie die {ibrigen
Teile der Rinde. Eigentimlich ist die Verteilung des atrophischen
Prozesses in der Rinde. Hier waren, wie schon erwihnt, nur die basalen
Lamellen atrophisch, wihrend die peripherischen vollkommen intakt
geblieben waren. Wie unsere embryologischen Untersuchungen zeigen
(s. u.), gehen die basalen Teile der Liappchen in ihrer Histogenese den
peripherischen voran. Es kann daher vermutet werden, dass die
Unterschiede in dem Grade der Veriinderungen der basalen und peri-
_ pherischen Lamellen im Falle IV durch die Zeit des Eintretens der
schidlichen Wirkung bedingt wurden. Als festgestellt kann aber diese
Anpahme nicht betrachtet werden.

Wenn wir von den Fillen absehen, in denen die neo- und palaeo-
cerchellaren Teile ziemlich gleichmissig betroffen waren, und nur
diejenigen in Betracht ziehen, in welchen die genannten Elemente in
verschiedenem Grade Iidiert waren, so ergibt sich aus unseren Be-
trachtungen, dass in der iiberwiegenden Mehrzahl der Fille es sich um
eine verhiltnismissige Intaktheit der palaeocerebellaren Elemente bei
deutlichen Verinderungen der neocerebellaren handelf. Das umgekehrte
Verhalten ist recht selten: ausser unserem Fall IV, der fibrigens in
dieser Bezichung nicht ganz typiseh ist, gehoren hierher, wie gesagt,
nur zwel Fille von Rossi und einer von Fusari.

Die meisten Falle mit iiberwiegender Lision der neocerebellaren
Teile kénnen durch die Tatsache erklirt werden, dass bei manchen
angeborenen Kleinhirnatrophien der pathologische Prozess
wihrend des Stadinms einwirkt, wo die palaeocerebellaren
Teile schon angelagert sind; diese schon angelagerten Elemente
konnen dann von dem pathologischen Prozesse weniger heeinflusst
werden, als die wihrend der Einwirkung des schidlichen Moments sich
entwickelnden neocerebellaren Teile. Diese Erklirung passt z. B. fiir
unseren Fall T.

Es gibt aber Fille, in welchen der pathologische Prozess sicher
spiter entstanden ist und trotzdem leiden die neocerebellaren Teile mehr
als die palaeocerebellaren. Fiir dieErklirung dieser Fille ist unserer Ansicht
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nach die Tatsache heranzuziehen, dass die neocerebellaren Elemente
weniger widerstandsfihig sind als die palaeocerebellaren.

2. Die Beteiligung der Purkinjeschen Zellen an Erkrankungen
der Kleinhirnrinde.

Was die Einzelheiten der histologischen Verinderungen der Klein-
hirnrinde betrifft, so wiesen die Autoren von jeher darauf hin, dass
die Purkinjezellen dasjenige Element darstellen, welches bei atrophi-
schen Prozessen zuerst, resp. am stirksten zu leiden pflegt. Es sind
sogar ziemlich viele Fille sowohl primirer wie sekundirer Atrophien
bekannt, in welchen die Purkinjezellen verschwunden, vesp. hochgradig
vermindert und degeneriert waren, wihrend die anderen Rindenelemente
keine, resp. keine erhebliche Veriinderungen aufwiesen. Nach Abrikosow
zeigen die Purkinjezellen nicht nur unter den Kleinbirnelementen, sondern
unter den Elementen des ganzen Gehirns die grosste Vulnerabilitat.
Auch G. Holmes schreibt den Purkinjezellen die grosste Vulnerabilitat
unter den Elementen des Kleinhirns zu. Mit Recht bemerkt aber dieser
Verfasser, dass aus dieser Tatsache keineswegs der Schluss zu ziehen
sei, dass in jedem Falle von primirer Kleinhirnatrophie die Purkinje-
zellen zuerst betroffen werden miissen.

Von unseren Fillen sprechen fiir eine grossere Vulnerabilitat der
Purkinjezellen die Fille IV und V. In diesen beiden Fillen konnten
an den Usbergangsstellen zwischen atrophischen und normalen Teilen
solche Gebiete gefunden werden, -wo die Purkinjezellen vollkommen
fehlten, resp. stark degeneriert waren, wihrend andere Rindenelemente
ziemlich gut erhalten waren. Demgegeniiber sind im Falle IIT trotz
hochgradiger Atrophie der Kleinhirnrinde (Verschmilerung der Molekular-
schicht, Verdiionung der Kornerschicht) die Purkinjezellen, obwohl ver-
#ndert, nicht aber in der Zahl vermindert. Besonders beachtenswert in
dieser Beziehung ist dieser Fall (I1I) deshalb, weil es sich hier sogar
um eine Vermehrung der Purkinjezellen bei erheblicher Atrophie der
anderen Elemente des Kleinhirns handelte. (Fig. 8, Taf. 1IL)

Die Verinderungen des Markfasersystems der Lippchen schienen in
unseren Fillen mit dem Zustand der Purkinjezellen in Zusammenhange
zu stehen. Diese auch von anderen Autoren (Cramer) verzeichnete
Erscheinung trat besonders deutlich im Falle III hervor, wo die Mark-
fasern trotz einer hochgradigen Atrophie der Molekunlar- und Korner-
schicht erbalten waren; dabei waren auch die Purkinjezellen erhalten
(Fig. 8, Taf. HI).

Ausser rein degenerativen Veriinderungen der Purkinjezellen finden
sich in manchen Fillen von Kleinhirnatrophien verschiedene Formen
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von Lage- und Strukturabnermititen, welche besondere Beachtung ver-
dienen. =~ Die Bedeutung dieser Verinderungen liegt darin, dass sie als
Zeichen der fétalen Entwickelungsstdrung betrachtet werden
kénnen. Wenn wir von den groben heterotopischen Verlagerungen der
Purkinjezellen im Falle I absehen, so sind die als fotal zu betrachtenden
Verinderungen der Purkinjezellen in den Fillen II und III zu finden.
Im Falle IT handelt es sich um Verlagerung der genannten Zellen in
die Molekular- und Kornerschicht; dabei fallen neben den degenerierten
Zellen solche auf, die keine Zeichen der Degeneration aufweisen, sondern
durch ihre abnorme Form charakteristisch sind: besonders eigentiimlich
sind pyramidale und polygonale Zellen (Fig. 4, Taf. II[). Es ist kaum zu
bezweifeln, dass diese Verlagerungen und Konfigurationsanomalien nur
im Stadium der Entwickelung der Purkinjezellen entstehen konnten.
Im Falle III sind keine Verlagerungen der Purkinjezellen zu verzeichnen.
Wie in der anatomischen Beschreibung erwihnt wurde, lagen die Pur-
kinjezellen in der ,Tiefe der Kérmerschicht“; sie sind nimlich von den
kleinen runden Zellen umgehen, welche mit denjenigen der Korner-
schicht verschmelzen. In die nihere Betrachtung dieser Zellen gehen
wir spater ausfithrlicher ein; wir werden dann sehen, dass dieses Aus-
sehen und diese Lagerung der Purkinjezellen einer bestimmten Zeit der
fotalen Entwickelung der Kleinhirnrinde entspricht. .

Die groben Entwickelungsstérungen der Purkinjezellen, welche in
unseren Fallen II und I1I beobachtet wurden, verdienen, wie gesagt, des-
halb Beachtung, weil sie als ein Ausdruck der fehlerhaften Anlage der
Kleinhirnrinde und als anatomische Grundlage der ,angeborenen Minder-
wertigkeit“ des Kleinhirns betrachtet werden konnen.

Neuerdings hat man darauf aufmerksam gemacht (Striussler,
Trapet, Rondoni), dass die Verlagerungen und Unterentwickelung der
Purkinjezellen sehr deutlich auch bei anderen Krankheiten zutage treten,
in welchen die angeborene Veranlagung eine grosse Rolle spielt (Ju-
venile Paralyse).

Um der Frage von den Verinderungen der Purkinjezellen hei Ent-
wickelungshemmung niher zu treten, haben wir Kleinhirne von Idioten
(im ganzen 40 Fille) histologisch untersucht und zwar von Fillen, bei
denen cerebellare Bewegungsstorungen nicht verzeichnet waren. In
manchen dieser Fille konnten dieselben Verinderungen der Purkinjezellen
(Verlagerungen) konstatiert werden. Besonders deutlich waren aber
diese Verinderungen der Kleinhirnrinde in einem Falle von ausgedehnter
porencephalischer Verinderung des Grosshirns. Wegen des Interesses,
welches dieser Fall auch fiir die Frage der gekreunsten sekundiren Klein-

hirnhemiatrophie darbietet, méchten wir ihn hier kurz anfihren,
Archiv f. Psyehiatrie. Bd. 49. Heft 1. 10
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Fall VI. Hans G., 10 Monate alt, in der dritten Lebenswoche Kréampfe,
kam dehalb ins Krankenhaus. Mutter gesund, Vater schwerer Neurastheniker,
mehrere gesunde Geschwister. Die Geburt des Pat. ist ohne Storung verlaufen.
In den ersten Lebenswochen war das Kind gesund, auch die Erndhrung und
die korperliche Entwickelung waren bis dahin ungestért. Im Alter von vier
Wochen folgender Status: Kriftiges Kind, kein Fieber, schreit viel, innere
Organe gesund. Alle 10 Minuten Anfall von kurzschligigen Zuckungen der
Arme und Beine, zuweilen auch des Gesichts. In der Folgezeit horten die klo-
nischen Zuckungen auf, das Kind worde ruhiger und schlief viel. Die Tem-
peratur blieb konstant normal, dagegen wurde in den folgenden Wochen die
Nahrungsaufoahme schlechter, es wurde immer schwieriger das Kind aus dem
Schlaf zu wecken, es machte kaum Saugbewegungen. Der zunehmende lethar-
gische Zustand machte dieErndhrung immer schwieriger, dasKind war schliess-
lich tberhaupt kaum aus seinem Dauerschlaf zu wecken, zeitweilig erlosch der
Saug- und Schluckreflex vollstindig. Im Alter von etwa 10 Wochen tritt
folgende Erscheinung auf: Leichtes Zusammenzucken des ganzen Korpers bei
mechanischen Reizen, z. B. schon bei Klopfen ans Bett. Ab und zu kuarz-
dauernde Zuckungen der Extremititen, sehr gesteigerter doppelseitiger Fuss-
und Patellarklonus, spiter auch Ellbogenklonus. Die damals ausgefiihrte
Untersuchung der Augen ergibt Atrophie beider Optici, schnell auftretende
und dann wieder verschwindende Parese im Gebiet des linken Fazialis. Vom
6. Lebensmonat an entwickelten sich zunehmende Spasmen der Adduktoren,
dann der Extensoren, des Oberschenkels, der Unterschenkelbeuger, der Ober-
armbeuger; gleichzeitiges Verschwinden der klonischen Zuckungen, Wiederkehr
des Saug- und Schluckreflexes. Temperatur normal, Korpergewicht, wie in
den ersten Lebenswochen, fast konstant. Das Kind schlief bestindig, nach
starken Reizen leises Wimmern. Auffallend frihzeitiger Knochenverschluss
der Fontanellen und N#hte. Im folgenden Monat gehen die Spasmen auf die
Rumpfmuskulatur dber, die vorher, ebenso wie die Halsmuskulatur vllig hypo-
tonisch waren. Verbieguug des Kérpers nach links. Starres Festhalten dieses
Zustandes, auch wenn man das Kind an den Schultern in die Hdhe hob. In
den folgenden Wochen reagiert das Kind fast nur noch durch eine Art Gihnen,
keine Abwehrbewegungen. Im 9. Monat Erkrankung an Bronchitis, trotz
starker Dyspnoe Fortdauer der Lethargie, Fiebersteigung und Tod im 10. Monat.
Therapeutisch waren Jod und Sublimat ohne Erfolg angewendet worden.

Sektion: Ausgedehnte Bronchitis. Schidelsektion: Harter, stark ver-
kngcherter Schiidel, Nihte massiv verknochert, grosse Fontanellen fast vollig
geschlossen, die Dura mit der Schideldecke fest verwachsen. Gefdisse und
Sinus in der Schidelhihle sehr eng. Etwa 300 com gelbliche Kliissigkeit um-
geben das Gehirn, die Hirnhohle viel grosser als das Gehirn. Die linke Hemi-
sphire vollig geschrumpft, sie besteht aus einem pergamentartigen Blatt, das
wie eine zusammengeknitterte Papiertiite aussieht; dhnlicher Zustand im hin-
teren Teil der rechten Hemisphire, nach vorn geht hier die geschrumpfte Hirn-
masse, unter allmihlicher Verfarbung tber in den normalen Teil, der nur den
rechten Stirnlappen und die vorderen Teile des rechten Schlifen- und Scheitel-
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lappens umfasst. TRechie Kleinhirnhilfte stark geschrumpft, blattartige Win-
dungen, Medulla und Riickenmark sehr klein.

Fig. 21.

Gehirn mit hochgradiger Atrophie der linken Hemisphiire, progressiv im Laufe
des ersten Lebensjahres entstanden. Am Kleinhirn die rechte Hemisphsre
(r. K1.) atrophisch.

Die mikroskopische Untersuchung ergab Verinderungen, welche fiir der-
artige Fille tiberhaupt charakteristisch sind. Auf der linken, der vollstindigen
Zerstérung der Grosshirnhemisphiire entsprechenden Seite war der Nucleus ruber
stark degeneriert; im Pons fehiten auf dieser Seite die Pyramidenbahnen, die
Zellen desPonsgrau warensehr spirlich; auf der rechten Seite fehlien die Pons-
strata. In der Oblongata bestand Degeneration der Pyramidenbahn auf der
linken Seite und Atrophie beider Oliven. Obwohl makroskopisch die rechte
Kleinhirnhemisphire viel mehr gelitten zu haben scheint, sind die mikroskopi-
schen Veriinderungen auf beiden Seiten ziemlich gleich. Beide Nuclei dentati
mit ihren Fasersystemen sind deutlich degeneriert. In der Rinde des Klein-
hirns fillt das Vorhandensein der oberflichlichen Kérnerschicht auf. Und zwar

10*
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erveicht diese Schicht eine dem Alter des Kranken nicht entsprechende Breite:
3 bis b Zellenreihen. Wie bekannt verschwindet im 10. Lebensmonat die ober-
flichliche Kdrnerschicht vollkommen oder ist nur noch in Spuren vorbanden,
Die Molekularschicht zeigt keine Verschmilerung; die Kérnerschicht ist stellen-
weise atrophisch und zellenarm. Der Zustand der einzelnen Purkinjezellen ist
ungleich: in allen Léppchen findet man viele normale und gut entwickelie
Zellen; neben ihnen sind aber verschiedene Formen von unterentwickelten und
deformierten Zellen zu konstatieren; hesonders zahlreich sind die spindel-
férmigen und pyramidalen Purkinjezellen vorhanden. Manche von
diesen Zellen sind tief in die Kérnerschicht verlagert (Fig. 22).

Rindenbild aus dem Kleinhirn Fig. 21, Grenze der Korner- und Molekularschicht,
P. pyramidenfSrmige Purkinjesche Zelle, tief in die Kornerschieht verlagert.

Ausser dem Zusammenhang zwischen den Klein- und Grosshim-
verinderungen in diesem Falle, bestand eine Hemmung der Ent-
wicklung der Kleinhirnrinde, worauf mit Sicherheit der Zustand
der oberflichlichen Kérnerschicht hinweist. Dabei zeigten die Pur-
kinjezellen dieselbe Struktur und Lageabnormititen, welche wir
bei den kongenitalen Atrophien als Nebenerscheinung konstatieren
konnten. Dieses Verhiiltnis scheint unsere Annahme zu bestitigen,
dass die Verlagerung der Purkinjezellen, sowie spindel-
féormige und pyramidale Konfiguration derselben als Zeichen
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einer fehlerhaften Anlage der Kleinhirnrinde zu betrachten’
sind und fiir die anatomische Differentialdiagnose zwischen
angeborenen und erworbenen Kleinhirnatrophien von Be-
deutung sein kénnen.

V. Zur Frage der Atrophie der Oliven.

Eine grosse Bedeutung unter den anatomischen Begleiterscheinungen
der Kleinhirnatrophie beansprucht die Frage nach den Verinderungen
der Oliven; ein Teil dieser Affektionen zeigt systematisch die Beteili-
gung der Oliven, nimlich die als , olivo-ponto-cerebellare* Atrophien
bezeichneten Systemdegenerationen. Wenn man aber genauer die in
der Literatur vorhandenen Fille der Kleinhirnatrophien studiert, so sieht
man, dass die Zahl der Fille, in welchen die Oliven mithetroffen waren,
bei weitem die Zahl der in die genannten drei Gruppen gehorigen Fille
iberwiegt. Kine ganze Reihe von TFéllen, welche gar nicht in diese
Gruppen eingereiht werden konnen, zeigten mehr oder weniger starke
Veranderungen der Oliven. (Die Fille von Mingazzini, Cramer,
Meschede, Moeli, Fusari, Edinger-Neubiirger, Royet-Collet,
Spiller, Schultze, Hammarberg, Schweiger, Lallement u. a.)
Auch bei den sogenannten gekreusten, sekundiren (nach Atrophie der
Grosshirnhemisphéren entstandenen) Kleinhirnhemiatrophien wurden
Verinderungen der Oliven beobachtet. (v. Monakow, Mingazzini,
Cornelius, Mott und Tredgold). Mit diesen pathologischen Be-
funden stimmen auch die experimentellen Erfahrungen iiberein, indem
nach Zerstorung der Kieinhirnhemisphiren auch die Oliven degeneriert
(Thomas u. a.) gefunden werden. Wenn auch somit die sekundire
Veranderung der Oliven nach Kleinhirnldsionen zweifellos bewiesen ist,
so sind doch die genaueren Verhiltnisse dieser Erscheinung noch nicht
festgestellt. Naeh der herrschenden Meinung hat die Verbindung
zwischen Kleinhirn und Oliven ausschliesslich olivofugale Richtung,
und zwar sollen die olivaren Bahnen in der Rinde des Kleinhirns
endigen. Um nun von diesem Standpunkt aus die pach Kleinbirn-
lisionen auftretenden Olivenveriinderungen zu erkliren, nehmen die
Autoren (Thomas, Holmes) an, dass es sich hier um eine retrograde
Atrophie ,réaction & distance“ handelt. Dabei wird betont, dass die
retrograde Atrophie der Oliven durch die Verinderungen der korti-
kalen Elemente bedingt wird. So weist Thomas daraufhin, dass
wrein kortikale Lasionen des Kleinhirns zu einer retrograden Atrophie
der Oliven fiihren.“  Als Beispiele dafiir erwiihnt der Verfasser ausser
seinen zwei Fillen diejenigen von Menzel und Arndt (alle diese
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Falle sind spiter in die olivo-ponto- cerebellare Gruppe eingereiht
worden).

Auf Grund der angefibrten Annahme miisste man erwarten, dass
jede mehr oder weniger ausgedehnte Atrophie der Kleinhirnrinde eine
Degeneration der Oliven zur Folge haben miisste. Diese Regel hat
aber viele und wesentliche Ausnahmen. Und da eben unsere zwei
Fille (I und II) in einem auffallenden Widerspruch mit dieser Anpahme
stehen, so mdchten wir diese Frage niherer Besprechung unterziehen,
um so mehr als das Verhalten der Oliven bei Kleinhirnatrophien fiir
die allgemeine Auffassung von den olivo-cerebellaren Verbindungen
nicht ohne Bedeutung ist. Im vollkommenen Widerspruch zu der
Annahme, dass die Kleinhirnrindenlision eine retrograde Degeneration
der Oliven hervorrufen soll, steht unser Fall I. Es handelt sich hier
zweifellos um eine angeborene Hypoplasie des Kleinhirns. Von der
Kleinhirnrinde sind fast ausschliesslich die Wurmpartien erhalten,
welche zudem ganz deformiert und atrophisch sind; ohne jede Ueber-
treibung kann man sagen, dass hier die Kleinhirnhemisphirenrinde
nicht nur so gut wie vollkommen, im biologischen Sinne jedenfalls
vollkommen fehlt, sondern auch dass sie nie vorhanden gewesen ist;
die Patientin ist 43 Jahre alt gestorben, ein Zeitraum, welcher fiir die
retrograde Atrophie doch vollkommen geniigend wire. Wenn man
alle diese Ergebnisse in Betracht zieht, so ist unser Fall I von dem
Standpunkt der Abhingigkeit der Oliven von den Verinderungen der
Rinde des Kleinhirns vollkommen unverstindlich, weil, wenn diese
Meinung richtiz wire, man bei so hochgradigem und dauerndem
Kleinhirnrindendefekt irgend welche Verinderungen der Oliven erwarten
miisste. Die letzteren aber, wie das schon in der anatomischen Be-
schreibung des Falles erwihnt ist (s. Fig. 1), waren vollkommen
normal. Auch unser Fall II bietet einen bedeutenden Widerspruch zur
Lehre von der retrograden Atrophie der Oliven nach Lisionen der
Kieinhirnrinde. Obwohl in diesem Falle die Rinde erhalten war, so
zeigte sie doch sehr hochgradige Verinderungen: keine einzige Lamelle
weist normale Verhiltnisse auf; alle Schichten sind atrophisch, die
Purkinjezellen sind deformiert und verlagert; die weisse Substanz der
Lappchen ist fast vollig degeneriert. Auch hier handelte es sich um
eine ziemlich lange dauernde Erkrankung, und dabei waren absolut
keine Verinderungen in den Oliven vorhanden. (Fig. 8.)

Unsere Fille 1 und II, in welchen trotz vollkommenen Fehlens resp.
hoehgradiger Atrophie der Klejnhirnrinde die Oliven unveriindert waren,
stehen nicht allein. Ein derartiges Verhalten ist auch schon von anderen
Autoren beobachtet worden. In dem schon zitiertem Falle von Dega-
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nello und Spangaro, in welchem es sich um eine bedeutende Atrophie
der Kleinhirnrinde (beim Hunde) handelte, konnten die Autoren ,trotz
besonders darauf gerichteter Aufmerksamkeit”, keine Verinderungen in
den Oliven konstatieren. In dem TFalle von Fusari fehlte das Klein-
hirn ,,fast vollkommen®, dabei waren die Oliven nur verkleinert. Auch
Russel hat auf Grund eines Falles darauf aufmerksam gemacht, dass
eine hochgradige Kleinbirnrinderatrophie ohne Veriinderungen der Oliven
verlaufen kann. Die angefiihrten [alle zeigen mit Sicherheit, dass die
Atrophie der Kleinhirnrinde wie ausgedehnt sie auch sei,
ap und fir sich nicht ausreicht, um Verinderungen der Oliven
hervorzurufen. Andererseits konnten wir schon an der Hand unseres
eigenen Materials uns davon iiberzeugen, dass die Verinderungen der
Oliven bei relativ unbedeutender Atrophie der Kleinhirnrinde vorhanden
sein konnen. Als Beispiel dafiir kann unser Fall IV dienen. Hier
waren die Verinderungen der Kleinhirnrinde keine erheblichen; eine
grosse Zahl der Lamellen (die peripherischen) waren vollkommen normal;
andere (die wmittleren) sind wenig veriindert; und nur die basalen Lamellen
sind stark degeneriert. Jedenfalls kann man mit Sicherheit annehmen,
dass der Fall IV in bezug auf den Zustand der Kleinhirnrinde um ein
vielfaches der Norm niher steht, als die Fille I und 1I. Und eben in
diesem Falle IV, wo man am wenigsten die Atrophie der Oliven er-
warten konnte, waren sie obwohl nicht hochgradig, doch ganz deutlich
degeneriert, Aus der Zusammenstellung dieser drei Fille (I, I und IV)
mussten wir den Schluss ziehen, dass die Verdinderungen der Oliven
nicht durch Verinderungen der Rinde, sondern durch irgendwelche
andere Faktoren bestimmt werden miissen. Die weitere Beurteilung
unserer Fille hat uns zum Schlusse gefithrt, dass den genannten Faktor
der Zustand der Nuclei dentati bilden muss. In unserem Falle [
waren vorm ganzen Kleinhirn eigentlich nur die Nuclei dentati normal
und dabei waren auch die Oliven ohne jegliche Verinderung. Ebenso
sind auch im Falle II, wo trotz hochgradiger Atrophie der Kleinhirn-
rinde die Oliven unverindert waren, die Nueclei dentati unverindert ge-
funden worden. Demgegeniiber bestanden im Falle IV, wo bei relativ
unerheblicher Verinderang der Kleinhirnrinde die Atrophie der Oliven
beobachtet wurde, auch Verinderungen der Nuclei dentati. Aus diesen
Tatsachen lag es nahe den Schluss zu ziehen, dass die bei Kleinhirn-
atrophien vorkommenden Veranderungen der Oliven dann vor-
handen sind, wenn die Nuclei dentati mitbetroffen sind. Mit
dieser Annahme stimmen auch andere Fille iiberein. So waren die
Nuclei dentati auch im Falle von Deganello-Spangaro erhalten, in
welchem wie erwihnt trotz der Kleinhirnrindenatrophie die Oliven sich
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unverindert erwiesen. Im Falle von Fusari mit sehr erheblicher
Aplasie des Kleinhirns (vollkommenes Fehlen des Wurmes, hochgradige
Reduktion der Hemisphiren) waren die Nuclei dentati vorhanden, nur
verkleinert; der linke Nucleus dentatus war besser als der rechte ent-
wickelt, und dementsprechend war die gekreuzte rechte Olive grisser
als die linke. Russel hat schon frither (1895) aus der Nebeneinander-
stellung seiner zwei Iille den Schluss gezogen, dass die Atrophie der
Oliven von den Verinderungen der Nuclei dentati abhingig sei, da er
diese Atrophie nur in dem Falle beobachtet hatte, in welchem auch
der Nucleus dentatus mitbetroffen war. Fiir die Annahme der Ab-
hingigkeit der Oliven von den Nuclei dentati spricht auch die
Tatsache, dass der Grad der Olivenverinderungen nicht demjenigen der
Kleinhirnrinde, sondern der Nuclei dentati proportional ist. Im Falle
von Schultze war die atrophische Verschmilerung der Kleinhirnrinde
ganz unbedentend (9 cm die grosste Breite); dabei aber erhebliche
Atrophie der Oliven, und dementsprechend zeigten die Nuclei dentati
hochgradige Verinderungen (Atrophie, Gefissunterentwickelung, Kalk-
ablagerung). Die stirkste Atrophie der Oliven, welche wir iiberhaupt
finden konnten, war im Falle Lejonne und Lhermitte vorhanden.
Hier wiederum war die Kleinhirnrindenatrophie keine besonders grosse,
es wurden aber hochgradige Verinderungen der Nuclei dentati kon-
statiert.

Aug der Zusammenstellung der in der Literatur vorhandenen [Fille
konnten wir iberhaupt feststellen, dass es keinen Fall gibt, in
welchem bei der Verdinderung des Corpus dentatum die ge-
kreuzte Olive normal geblieben wiire.

Auch anderweitige Erkrankungen des Nuecleus dentatus bestiitigen
diesen Satz. So war z. B. im Falle von Sander der Nucleus dentatus
auf der rechten Seite durch ein Gliosarkom zerstirt, dabei war ,die
linke Olive verschwommen®.

HEinen Beweis der Abhiingigkeit der Olivenverinderungen von der
Rinde des Kleinhirns sah man darin, dass diese Veriinderungen auch
bei den sekundiren gekreuzten Kleinhirnatrophien (,cerebro-cerebellare
Atrophien“) beobachtet wird. Es sei aber darauf hingewiesen, dass in
solchen Fillen auch die Nueclei dentati an den Kleinhirnverinderungen
teilnehmen (Félle von Mingazzini, v. Monakow, Kotschetkowa,
Cornelius, Mott und Tredgold u.a.). Infolgedessen sprechen diese
Falle gar nicht gegen die Annahme, dass die Olivenatrophie von der
Lision der Nueclei dentati abhiingig sein kann. Uebrigens ist darauf
hinzuweisen, dass die Veriinderungen der Oliven bei den cerebro-cere-
bellaren gekreuzten Atrophien auch unabhingig von dem Kleinhirn durch
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die absteigende Degeneration der Bechterewschen zentralen Hauben-
bahn zustande kommen konnen.

Die bisher angeftihrten Tatsachen lassen sich in folgenden Sitzen
zasammenfassen:

1. Es gibt Fille von Klelnhlrnatrophlen in welchen bei
hochgradiger Atrophie der Rinde des Kleinhirns die Oliven
unverindert sind; in allen diesen Fidllen ist auch der Nucleus
dentatus unverindert. .

2. In allen Fallen von Kleinhirnatrophien, in welchen
die Nuclei dentati mitbetroffen sind, sind auch die Oliven
atrophisch.

3. Der Grad der Verinderungen der Oliven ist dem Grade
der Verdnderungen der Nueclei dentati, nicht dem Grad der
Veranderung der Kleinhirnrinde proportional.

Es liegt nahe, aus den angefiihrten Satzen den Schluss zu ziehen,
dass die Atrophie der Oliven ein fiir allemal von der Lision der Nueclei
dentati abhingt. Ehe wir aber das annehmen, miissen wir noch einige
Fille besprechen, welche diesem Schlusse zu widersprechen scheinen.
Es gibt nimlich Falle, in welchen die Oliven atrophisch sind, trotz
normaler Nuclei dentati. Dieses Verhiltnis zeigen alle Fille von olivo-
ponto-cerebellarer Atrophie, ferner die Fille von G. Holmes und
Schweiger. Die olivo-ponto-cerebellaren Atrophien haben, wie schon
erwihnt, Thomas zur Annahme gefiihrt, dass fiir die Olivenverinde-
rungen die Atrophie der Kleinhirnrinde geniigend ist. Diese Falle zeigten
deutliche Atrophie der Oliven bei ,relativer Integritit der Nuclei dentati*.
In der Tat sind in diesen Fillen die Veriinderungen der Corpora dentata
entweder gar nicht vorhanden oder so unbedeutend, dass sie kaum als
Ursache der Olivenverinderungen betrachtes werden konnen. Aunch im
Falle von Holmes waren die Nuclei dentati unverindert; es ist aber
darauf hinzuweisen, dass nach den Bildern hier die #usseren Vliesse
ganz deutlich degeneriert waren, auch hier also war die Integritit des
Nucleus dentatus nur eine relative. Im Falle von Schweiger war der
sNucleus dentatus mit den denselben umgebenden Fasern vollkommen
intakt“. Bei der Beurteilung seines Falles zieht Schweiger die An-
nahme der Autoren in Betracht, dass die olivo-cerebellaren Bahnen im
Wurm endigen. Diese Annahme wird durch seinen Fall nicht bestitigt.
Der Verfasser hilt es fiir wahrscheinlich, dass die Endstétte der olivo-
cerebellaren Bahnen ,eher in den tiefen Kernen zu suchen sei® (Nucleus
globosus, emboliformis und Dachkerne).

In den angefiihrten Fillen sehen wir jedenfalls keinen wesentlichen
Widerspruch zu der Annahme, dass die Atrophie der Oliven von der-



154 H. Vogt und M. Astwazaturow,

jenigen der Nuclei dentati abhiingt. Denn diese Annahme konnte man
nur an der Hand eines solchen Falles widerlegen, in welchem, bei Ver-
inderung der Nuclei dentati, die Oliven intakt geblieben wiren; einen
solchen Fall konnten wir aber in der Literatur nicht finden: die Atrophie
der Nuclei dentati hat regelmiissig die Verinderungen der Oliven zur
Folge. Andererseits steht die Annahme der Abhiingigkeit der Atrophie
der Oliven von einer Kleinhirnrindenlision vollkommen im Widerspruch
mit den Tatsachen, da es zweifellos Falle gibt, in welchen trotz hoch-
gradiger Atrophie der Rinde (sowohl Hemisphiren- wie Wurmrinde) die
Oliven intakt bleiben, wibrend schon bei leichten Veriinderungen der
Rinde die Oliven degenerieren, wenn dabei auch die Nuclei dentati mit-
betroffen sind.

Auf Grund unserer Betrachtungen welche ja sich ausschliesslich
auf die Verhiiltnisse bei Kleinhirnatrophien beziehen, mdchten wir keine
endgiiltigen Schliisse itber die olivo-cerebellaren Verbindungen aussprechen.
Jedenfalls stimmen unsere Befunde mehr mit der Ansicht Gberein, dass
die Endstitte der olivo-cerebellaren Bahnen im Nucleus dentatus liegen.
Diese Ansicht ist, wie bekannt, schon lange von v. Bechterew und
Bruce ausgesprochen worden. Auch Stilling (zitiert nach Ferrier
and Turner) nahm an, dass die olivo-cerebellaren Bahnen, wenigstens
teilweise, zum Nucleus dentatus Beziehungen haben. Spiter konnten
Babinski und Nageote bel anatomischer Untersuchung ihres kliniseh
hochst interessanten Falles die olivofugale Degeneration der olivo-cere-
bellaren Babnen einwandsfrei verfolgen und deren Beziehungen zum
Nucleus dentatus feststellen. Nach den Angaben von Babinski-Nageote
nendigen die olivo-cerebellaren Fasern im Embolus und Nucleus dentatus
und ziehen nicht zur Rinde, wie man das angenommen hatte”. Man
milsste nach den Verfassern die Bezeichnung der ,olivo-cerebellaren®
Bahn durch die ,olivo-ciliare“ ersetzen.

Es ergibt sich also, dass in allen Féllen, in welchen die
Corpora dentata geschiadigt sind, sekundir eine Atrophie der
Olive eintritt. Diese Atrophie der Olive nach Lision des
Corpus dentatum bleibt niemals aus. Es besteht also dem-
nach eine deutliche und unzweifelbafte Abhingigkeit der
Olive vom Corpus dentatum.

Diese Abhingigkeit besteht nicht von dem Zustand der
Kleinhirnrinde, wie sich aus den oben dargestellten Punkten
ergibt, denn eine Atrophie der Olive tritt nur dann ein, wenn
ausser Bezirken der Kleinhirnrinde auch das Corpus dentatum
eine Schidigung aufweist.

Dagegen besteht offenbar eine Abhingigkeit der Olive



Usber angeborene Kleinhirnerkrankungen. 155

von einem dritten uns bisher nicht bekannten Faktor. Wie die
Falle von Holmes und Schweiger zeigen, kommt eine Oliven-
atrophie auch ohne Lision des Corpus dentatum vor; ebenso
ist in den Fallen der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie die
Schadigung der Olive nicht abhingig vom Corpus dentatum.
In den zuletzt bezeichneten Fillen sowie in den von Holmes
und Schweiger bestand die Olivenatrophie ohne Schidigung
des Corpus dentatum. Wihrend also die Schiadigung des
Corpus dentatum stets eine sekundire Atrophie der gekreuzten
Olive nach sich zieht, ist offenbar die Olivenatrophie nicht
in allen Fallen von der Lision des Corpus dentatum abhingig.
Nun kann gewiss diese Atrophie der Olive gelegentlieh eine
spontane sein, doch zeigt die Tatsache, dass die Olivenatrophie
gerade in dem systematischen Prozess der olivo-ponto-cere-
bellaren Fille immer wiederkehrt, dass hier noch eine weitere
uns einstweilen noch nicht bekannte iibergeordnete Beziehung
besteht, die ebenso wie das Corpus dentatum die Olive zur
Atrophie bringt. Welche Beziechung das ist, ist einstweilen
noch unbekannt.

VII. Ueber die bei Kleinhirnatrophien vorkommende
pdussere Kornerschicht«.

In unseren Fillen II, III und IV haben wir eine Erscheinung ver-
zeichnet, welche einer ausfithrlicheren Betrachtung wert ist. Das ist
die schmale Schicht von Zellen, welche in manchen der atropischen
Lappehen der Rinde zu konstatieren war. Diese Schicht lag in unseren
Fillen etwas nach aussen von dem Rande der Kérnerschicht, und war
bei recht verschiedenen Graden der Atrophie zu konstatieren; wir
nennen sie aus gleich zu erdrternden Griinden , 3ussere Kornerschicht®.
(Fig. 28, ferner Fig. 3, Taf. I und Textfigur 14a und 17.) Im Jahre
1902 haben Lannois und Paviot als ein fir die Kleinhirnatrophien
charakteristisches Zeichen eine ,,neue* Schicht beschrieben, welche zwischen
Molekular- und Kornerschicht gelegen ist, und aus runden durchsichtigen
Zellen besteht. Diese Schicht soll nach den Autoren normaler Weise
vorhanden sein, sie soll bei den Atrophien nur deutlicher auftauchen,
da, wegen des Verschwindens der Purkinje- und Kérnerzellen, die Zellen
der genannten Schicht isoliert hervortreten, wihrend sie im gesunden
Kleinhirn mit der Kornerschicht verschmelzen.

Die Angaben von Lannois-Paviot haben ganz berechtigt den
Einwand hervorgerufen, dass die von ihnen beschriebene Erscheinung
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nichts ,Neues“ darstelle, sondern schon viel frither beschrieben worde
ist. 8o weist Obersteiner darauf hin, dass die von Lannois-Paviot
beschriebene Zellschicht, und zwar unter denselben pathologischen Ver-
hiiltnissen — Kleinhirnatrophien — schon in der dritten Auflage (1895)
seiner , Anleitung zum Studium des Baues der nervisen Zentralorgane®
abgebildet worden sei. Obersteiner betrachtet diese Schicht als eine
normalerweise vorhandene Gliazellenschicht, welche besonders deutlich

Fig. 23.

Aeussere Kornerschicht von Fall 2. Sie stellt ein schmales, im Bereich der
Purkinjeschen Zellen liegendes Zeliband dar, parallel der inneren Kornerschicht
und dieser benachbart.

bei atrophischen Prozessen hervortritt, bei demen die nervisen Zellen
der Kleinhirnrinde, also vor allem die Korner und die Purkinjeschen
Zellen der Erkrankung zum Opfer gefallen sind. Besonders klar macht
sich dann in der Purkinjeschen Schicht ,das zierliche Band dicht
gelagerter Gliazellen bemerkbar“. Von anderen Autoren, welche frither
als Lannois-Paviot die genannte Schicht beobachtet und beschrieben
haben, sind Kirchhof (1882) und Deganello-Spangaro (1898) zu
erwihnen. Auf die Angaben dieser Autoren kommen wir spiter zuriick;

Spater (1907) hat auch G. Holmes in seinem Falle von Klein-
hirnatrophie die erwihnte Schicht beobachtet. Tr bezeichuet sie als
einen schmalen Streifen von Kernen, die von der Kérnerschicht durch
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eine helle Zone getrennt sind. . Der Verfasser betrachtet die Schicht
als vermehrte Gliazellen. Nach den Angaben des Autors ist diese
Schicht auch von Southard beobachtet worden. Sie soll ausserdem
der von Mott und Tredgold bei der sekundiren ,gekreuzten* Klein-
hirnhemiatrophie beschriebenen ,dusseren Kornerschicht“ analog sein.
Nach der Ansicht der letztgenannten Autoren gehoren aber die Zellen
dieser ,#usseren Kornerschicht* zu den intracerebellaren Associations-
systemen.

An der Hand unserer eigenen Beobachtungen konnten wir uns
iiberzeugen, dass die angefithrten Erklirungen nicht fiir alle Fille
zutreffen. Die Tatsache, dass in der ganglioniren Schicht man auch
normalerweise eine Anzahl von Kérnerzellen findet, die zwischen den
Purkinjezellen gelagert sind, unterliegt keinem Zweifel; es ist aber
ebenso zweifellos, dass der bei manchen Atrophien vorkommende, nach
aussen von der Kornerschicht liegende Zellenstreifen von den oben
erwihnten, in der normalen Kleinhirnrinde vorhandenen Zellen voll-
kommen verschieden ist. Weder nach ihrer Zabl, noch nach ihrer
Lage konnen beide Zellengruppen analogisiert werden. Die Ansicht,
dass die ,dussere Kornerschicht® normalerweise vorhanden sei, und
" durch Atrophie der Purkinjezellen und Kérnerzellen nur deutlicher
auftrete, scheint uns auch aus anderen Griinden nicht richtig zu sein.
Man kann zuweilen die ,Aussere Kornerschicht* mit tadelloser Deut-
lichkeit in solchen Fallen finden, wo weder die Purkinjezellen noch die
Kornerzellen zu Grunde gegangen sind, z. B. in unserem Falle IIL
Auch der Fall von Deganello-Spangaro ist in dieser Beziehung
lehrreich. Die Verfasser haben die uns beschiftigende Erscheinung in
einem Falle von Kleinhirnatrophie beim Hunde beobachtet. Wir bringen
hier zwei Bilder aus der Arbeit der Autoren. Der Vergleich des nor-
malen Verhaltens mit dem pathologischen zeigt mit vollkommener
Sicherheit, dass erstens die ,,dussere Kornerschicht“ auch 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 tiberzeugend, dass sie keiner weiteren Be-
sprechung bediirfen.

Was die Betrachtung der #usseren Kornerschicht als Gliazellen-
wucherung betrifff, so ist in dieser Beziehung folgendes anzufithren.
Im Kleinhirn unterscheidet man zwei Arten der Gliazellen (Stéhr):
1. die Zellen, ,deren Kérper an der Grenze der granulierten Schicht
gelegen ist“, und 2. ,sternférmige, den Kurzstrahlen der Grosshirn-
rinde #hnliche Zellen; sie kommen in allen Schichten vor“. Es kann
geschehen, dass eine isolierte Vermehrung der ersten der genannten
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Yig. 24a.

zwei Gliazellengruppen zu einer streifenartigen Zellenlage fiihren kann.
Als selbstindige Reihe konnten aber diese Zellen nur dann auftreten,
wenn die Kérnerschicht versehwunden ist, sonst miissen diese Zellen
mit denjenigen der Koérnerschicht verschmelzen. Jedenfalls kaon die
Moglichkeit einer streifenartigen Anordnung der vermehrten Gliazellen
in der ganglioniren 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 Fallen von Kleinhirnatrophien
vorkommende #ussere Kornerschicht zu unterscheiden, welche unserer
Ansicht nach eine ganz andere Genese hat und nur fiir eine bestimmte
Art der Kleinhirnatrophien charakteristisch ist.

Die Tatsache, dass die ,iussere Kornerschicht® nicht von dem
Grade der Atrophie der Kleinhirnrinde abhingt, sondern einerseits bei
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Fig. 24b.

Fig. 24. a) Angeborene Aplasie der Kleinhirnrinde vom Hunde, zwischen den

Purkinjeschen Zellen zahlreiche Kérner, die ein der Oberfliche paralleles Zell-

band darstellen. b) Normale Kleinhirnrinde vom Hunde, dieselbe Vergrisserung
(beide Figuren nach Deganello und Spangaro).
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Erhaltensein der Purkinje- und Kornerzellen zutage treten kann und
andererseits bei dem vollkommenen Verschwinden dieser FElemente
fehlen kann, weist darauf hin, dass fiir das Auftreten dieser Schicht
bei den Atrophien irgendwelche andere Faktoren in Betracht gezogen
werden miissen.

Die Angabe von Lannois-Paviot, dass die ,Hussere Korner-
schicht“ bei allen Fillen der Kleinhirnatrophie vorhanden ist, stimmt
nicht mit spiteren Beobachtungen #berein. Die meisten Autoren, die
die Falle von Kleinhirnatrophien nach der Arbeit von Lannois-
Paviot beschrieben haben, erwihnen iiber diese Schicht gar nichts,
und wir glauben nicht, dass die Ursache dafiir nur die ist, dass diese
Zellen der Aufmerksamkeit der betreffenden Beobachter entgangen
seien, wie das Lannois und Paviot annehmen. Die Annahme ist ja
in bezug auf einzelne Fille gewiss giltig. Sonst aber muss angenommen
werden, dass die ,Hussere Kérnerschicht“ fiir die Kleinhirnatrophien
keine regelmissige Erscheinung darstellt.  Ausser den IFdllen, in
welchen eine der ,iusseren Kornerschicht* #hnliche Reihe durch Glia-
zellen gebildet werden kann, ist die ,3%nssere Kornerschicht* nor fiir
bestimmte Kleinhirnatrophien charakteristisch. Um die Faktoren, die
das Auftreten derselben bedingen, kennen zu lernen, miissen wir einige
embryologische Tatsachen in Betracht ziehen.

Bei der Darstellung unserer Beobachtungen iiber die embryologische
Entwicklung des Kleinhirns weisen wir darauf hin (cfr. unten), dass in
einer bestimmten Zeit des fotalen Lebens, welche als Vorstufe der
Entwicklung der Purkinjezellen betrachtet werden kann (Ende des
5. Monats fiir den Menschen), in der Kleinhirnrinde eine spezielle
Schicht von Zellen besteht, welche nach aussen von der Kornerschicht
liegt, und sowohl von dieser wie von der ,oberflichlichen Korner-
sehicht“ durch helle Zonen getrennt ist. Da die Zellen dieser Schicht
denen der beiden Kérnerschichten sehr ahnlich sind, so haben wir diese
Schicht als (dritte) Kornerschicht, und zwar zum Unterschied von den
anderen (,,definitive oder inuere und oberflichliche*) Kornerschichten
als ,sussere Kornerschicht® bezeichnet. (Fig. 25, 26.) Ueber die
Griinde, warum wir sie ,dussere“ nennen, cfr. den embryologischen
Abschnitt.

Wenn man das weitere Schicksal dieser Schicht verfolgt, so findet
man, dass im nichsten Stadium — welches durch das Auftreten der
Purkinjezellen charakterisiert wird — die Zellen der ,iusseren Schicht®
noch erhalten sind; sie werden aber jeizt nicht von der ,definitiven
Kornerschicht® durch eine helle Zone getrennt, sondern scheinen mit
dieser zu verschmelzen. Das geschieht in der Weise, dass die Zellen
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der susseren Schicht die neuerschienenen Purkinjezellen von  allen
Seiten umrahmen, und die Riume zwischen diesen Zellen sowie zwischen
ihnen und der Kornerschicht ausfiillen. Auf diese Weise wird die
zuerst zellenlose helle Zone zwischen #usserer und definitiver Korner-
schicht durch die neuerschienenen Purkinjezellen und die Zellen aus
der Zusseren Kornerschicht ausgefiillt, und so kommt es zustande, dass
die Purkinjezellen in der ersten Stufe ihrer Entwicklung in der Kérner-
schicht selbst zu liegen scheinen, anstatt in einer helleren Zone
zwischen Korner- und Molekularschicht, wie das im postfstalen Leben

Fig. 25.

Schweineembryo von 20 em Linge, Kleinhirnrinde zeigh deutlich folgende Zeich-
nung: I oberflichliche Kornerschicht, II helle Zone, ITI dussere Kornerschicht,
IV helle Zone, V innere Kornerschicht.

der Fall ist. In der normalen Entwicklung der Kleinhirnrinde
verschwinden spiter die Zellen der mittleren Kornerschicht vollkommen,
und infolgedessen liegen die Purkinjezellen nicht mehr in der Korner-
schicht, sondern in einer aufgehellten Zone zwischen Molekular- und
Kornerschicht. Dieses Verschwinden der Zellen der mittleren Kérner-
schicht kommt ziemlich frei zustande. Beim Neugeborenen findet man
von diesen Zellen keine Spur mehr.

Was die Rolle der ,mittleren Kdrnerschicht* in der Histogenese
der Kleinhirnrinde betrifft, so ist es sehr wabrscheinlich, dass die

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 49, Heft 1. 11
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Zellen dieser Schicht als Material fiir die Bildung der Purkinjezellen
dienen. Niheres hieriiber im embryologischen Abschnits.

Die Anwesenheit der ,iusseren Kornerschicht” in einem bestimmten
Stadium der embryonalen Entwicklung darf als sicher festgestellte Tat-
sache angenommen werden. Wir glauben ferner, dass die bei Klein-
hirnatrophien vorkommende ,4ussere Kornerschicht* (Lannois-Paviot-
sche Schicht) nichts anderes ist als die embryonale ,iiussere Korner-
schicht“. Tritt in dem Stadium der Bildung der Purkinjezellen eine
hemmende Einwirkung auf die Entwicklung ein, so kénnen die Zellen
der ,Ausseren Kornerschicht“ erhalten bleiben. Wirkt die Hemmung

Fig. 26.

ak

Sechsmonatiger menschlicher Embryo, Kleinhirnrinde, sechsschichtiger
tektogenetischer Typus, a. K. Sussere Kornerschicht.
vor der Entwicklung der Purkinjezellen, so treten die letateren gar
nicht auf, und die Zellen der ,dusseren Kornerschicht* liegen allein
nach der Peripherie von der definitiven Kérnerschicht in der atro-
phischen (agenetischen) Kleinhirnrinde.

Oefter scheinen aber andere Verhiltnisse vorzuliegen. Das Auf-
treten der Purkinjezellen wird nicht vollkommen verhindert: anstatt
ibres Fehlens findet man unterentwickelte Purkinjezellen, welche von
den Kornerzellen der Husseren embryonalen Schicht umgeben sind. Im
weiteren Verlauf kénnen die ersteren der Atrophie verfallen und ver-
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schwinden, wihrend die letzteren (undifferenzierte Kornerzellen) erhalten
bleiben; oder man findet verschiedene Uebergiinge zwischen diesen Zu-
sténden. '

Als Beispiele fiir das Erhaltensein der unterentwickelten Purkinje-
zellen nebst den Kornerzellen der #usseren Schicht konnen unser
Fall I und der Fall von Deganello-Spangaro dienen. In diesen
beiden Fillen findet man in der ganglioniren Schicht Verhiltnisse,
welche eine iiberraschende Aehnlichkeit mit denen des oben beschrie-
-benen embryonalen Stadiums haben: die Purkinjezellen sind zahlreich,
klein; sie liegen dicht nebeneinander und sind von zahlreichen kleinen
Kornerzellen umgeben. Diese Zellen bilden eine ganz selbstindige von
der Kérnerschicht unabhiingige Schicht. In den Lamellen, wo, wie in
unserem Fall II, die Purkinjezellen stellenweise vollkommen atrophiert
und verschwunden sind, bleibt diese Schicht erhalten und wird von der
rarefizierten Kornerschicht durch eine helle Zone getrennt.

Die Unterentwickelung der Purkinjezellen ist auch Deganello und
Spangaro in ihrem Fall aufgefallen. Die Autoren betonen, dass in
ihrem Falle die Purkinjezellen den embryonalen Charakter hatten und
das Bild darstellten, welches Belloni und Stefani ,bei sich ent-
wickelnden Tieren beobachtet hatten“. Ihren Fall bezeichnen die Autoren
als ,un exemple d’aplasie de 1'écorce cérébelleuse, determinée par la
persistance durant la vie extrautérine d’une disposition de structure
propre aux stades embryonnaires”. Dieselbe Erscheinung hat nach den
genannten Autoren Borgherini beim Hunde beobachtet.

In unserem Falle V haben wir die dussere Kornerschicht, wie schon
erwihnt, vermisst. Diese Tatsache scheint ebenfalls fiir die Richtigkeit
der von uns ausgesprochenen Ansicht iiber die Genese dieser Schicht
zu sprechen, Aus dem ganzen anatomischen Befund (was den klinischen
Beobachtungen entspricht) konnten wir ja den Schluss ziehen, dass es
sich im Fall V um eine atrophische, nicht agenetische Brkrankung han-
delte. Die in diesem Falle beobachieten Versinderungen sind nicht durch
eine Entwickelungshemmung, sondern durch eine entziindliche Erkran-
kung der Meningen bedingt. Wire die sussere Kornerschicht aus Glia-
zellen gebildet, so miissten die Zellen dieser Schicht erst recht bei
sekundér-atrophischen Prozessen beobachtet werden. Das ist aber nicht
der Fall. )

Fassen wir alles Angefithrie zusammen: Die bei den atrophi-

schen Kleinhirnerkrankungen vorkommende, nach aussen von

der Kornerschicht liegende Schicht ist nur in solehen Fillen

vorhanden, welche durch Entwickelungshemmung bedingt

sind (Hypogenesien). Diese Schicht ist ein Rest der im em-
11*
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bryonalen Leben normalerweise vorhandenen Zellenreihe
(ydusseren Kornerschicht®), die hdochst wahrscheinlich zur
Histogenese der Purkinjezellen Beziehungen hat und nach
der Entwickelung derselben unter mormalen Bedingungen
sehr schnell verschwindet.

Ehe wir unsere Betrachtungen iiber die #Hussere Kornerschicht
schliessen, miissen wir darauf hinweisen, dass die oben angefiihrte An-
sicht iiber die Genese dieser Schicht schon vor langem von Kirchhoff
ausgesprochen ist. :

Dieser Autor hat schon im Jahre 1882 die Hussere Schicht beob-
achtet und richtig erklirt. Er erwihnt néimlich, dass in einem Falle
von Kleinhirnatrophie ,die Korner der grauen Rinde so gelagert
waren, dass sie nach aussen eine scharfe Schicht zu bilden sehienen®.
,Diese Zusammenschiebung der Korner®, sagt ferner der Verfasser, ,hat
grosse Aehnlichkeit mit der Gruppierung der Schichten im 7. embryo-
palen Monat“. In der beigebrachten Abbildung der embryonalen Schich-
ten der Kleinhirnrinde finden wir eine vollkommene Uebereinstimmung
mit unserem Befunde. Die Zusammenstellung der in pathologischen
Fillen beobachteten Erscheinung mit den embryonalen Verhiltnissen bringt
den Verfasser zum Schlusse, dass in seinem Fall ,der sklerotische Pro-
zess sich an einem Kleinhirn entwickelte, welches ungefahr im 7. Em-
bryonalmonat teilweise auf seiner Entwickelungsstufe gestort wurde“.

Die Arbeit von Kirchhoff, die eine richtige Erklirung der #Husseren
Koérnerschicht enthilt, ist um so mehr der Erwihnung wert, als sie
leider von spiteren Autoren ganz ausser acht gelassen wurde. Sonst
hitte kaum die Frage iiber eine ,Lannois-Paviotsche®* Schicht ent-
stehen konnen.

VII. Heterotopien.
1. Allgemeines. Genetische Einteilung der Heterotopien.

Bei der Untersuchung des Falles I sind uns in verschiedenen Teilen
des Kleinhirnmarks mebr oder weniger gut strukturierte grane Massen
begegnet. Wie sich schon bei makroskopischer Betrachtung erkennen
lisst, handelt es sich dabei um Verlagerung von grauer Substanz in
die Tiefe -des Kleinhirnkorpers. Der Fall T stellt sich als schwere Miss-
bildung dar und es ist eine derartige grobe Storung der Architektonik
des Gehirnes bei allen hoher differenzierten Missbildungen ein geliufiger
Befund. Was den Fall bemerkenswert macht, ist die ausschliessliche
Beschriinkung auf das Kleinhirn, einen Abschnitt, in dem nur verhiltnis-
missig wenige derartige Beobachtungen bisher angestellt worden sind
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(Ernst, H. Vogt w. a.). Die in dem angezogenen Fall vorliegenden
Heterotopien lassen sich nach folgenden Gesichtspunkien gliedern:

1. Den grossten Abschnitt der inneren Partie jeder Kleinhirn-
hemisphire nimmt ein ausgedehnter Haufen grauer unge-
gliederter Substanz ein. (Fig. 3, 4 und Fig. 6.) Bei niherer Be-
trachtung zeigt sich, dass es sich nur um ein Konglomerat von Zellen
handelt, die in einer in keiner Weise bestimmt strukturierten Grund-
masse lagern. Ernst hat fir derartige Bildungen den hiibschen Ver-
gleich apgefiibrt, es sehe ein derartiges Gebilde aus, wie wenn man die
histologischen Elemente durcheinander in einen Topf geworfen, zu einem
Brei vermiseht und diesen Brei dann geschnitten hitte. Es muss be-
sonders hervorgehoben werden, dass irgendwelche 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
erbsengrosser Kérper grauer Substanz, der nach aussen und oben
einen an mehreren Stellen ausgesprochenen Zusammenhang mit den
inneren Kleinhirnkernen, namentlich mit Pfropf und Dachkern aufweist.
(Fig. 8, 4 und Fig. 5). Die Masse ist unpaar, sie zeigt sich ferner schon
makroskopisch durch Faserbiindel in Areale gegliedert. Die Gliede-
rung ist eine ganz irregulire; einzelne abgegrenzie Felder, die
sehr verschieden gross sind, lassen aber doch schon Ansitze zu einer
gewissen typischen Gliederung erkennen, es sind in ibnen Nester und
zum Teil auch Reihen grosserer Zellelemente vorhanden. Die Zellen
selbst erinnern an die im Nucleus dentatus vorhandenen Elemente,
wihrend die Zellelemente der oben beschriebenen ungegliederten Hete-
- rotopien in den Hemisph#ren einen ganz indifferenten Charakter tragen.
Ein Unterschied besteht ferner in folgendem: die oben beschriebene
grosse Hemisphirenheterotopie zeigt spirliche, 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 gleichmissiger und feiner strukturiert, wihrend sie
in jener Heterotopie einen ganz unklaren, teigartigen Charakter besitzt.
Die eben beschriebene Heterotopie an der Basis des Wurms enthilt
offenbar das Material innerer und unterer Wurmteile.

8. Die dusserenund unteren Teile der grossen Hemisphiren-
heterotopie gehen iiber in eine heterotopische graue Masse
von sehr viel distinkterem Bau. BEs sind hier kleine Herde grauer
Substanz vorhanden, die deutlich bestimmte Abschnitte der Kleinhirn-
rinde erkennen lassen. Es sind in jhpen Ziige und Inseln vom Typus
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der inneren Kornerschicht der Rinde erkennbar, es sind ferner ausge-
sprochene Purkinjesche Zellen vorhanden und es sind ausserdem Ab-
schnitte, die den Charakter der Molekularschicht der Kleinhirnrinde
tragen, nachweisbar. Die drei Elemente sind aber in keiner Weise gegen-
seitig topographiseh angeordnet, sondern liegen in kleinen Inseln bunt
durcheinander. Die Purkinjeschen Zellen ermangeln jeglicher Orientierung,
ihre Fortsitze sind spirlich, ihr Protoplasma gering.

4. In einer Heterotopie im Inneren der Hemisphire beider Seiten
ist eine ausgesprochene Verdoppelung der Kleinhirnrinde, wie
sie am besten aus der TFigur ersehen wird, vorhanden. Derartige
Bildungen sind bekannt, auch von H. Vogt beschrieben. (Fig 4, Taf. 1I1.)

5. Wir begegnen schliesslich in dem inneren oberen Teil der Hemi-
sphiiren einer Heterotopie, die ausgesprochenen und vollendeten
Rindencharakter besitzt. Mit Ausnahme geringer Partien, an denen
eine Verlagerung der Schichten erkennbar ist, lisst sich eine deutliche
Kleinhirnrinde in diesen Abschnitten, die in allen ihren Teilen wohl-
gebildet, wenn auch schmiler als normal ist, nachweisen. Die Hete-
rotopie imponiert wie Rindengewebe, das vergleichbar dem Eindringen
von Driisenschliuchen in das Grundgewebe, in die Tiefe verlagert ist.
Ein Zusammenbang mit oberfliichlicher Rinde ist an einer Stelle deut-
lich. (Fig. 6.)

Nach den Forschungen von Monakow, Kotschetkowa, H. Vogt,
Hilty u. a. sind die Heterotopien als verlagerte, an unrichtiger Stelle
mehr oder weniger weit zur Entwickelung gelangte graue Verbandsteile
aufzufassen. Die Selbstdifferenzierung des nervésen Gewebes und nament-
lich der hochentwickelten Rindenelemente, die eine ausgesprochene Unab-
hiingigkeit ihrer Entwickelung besitzen, ermdglichen es, dass ohne Riick-
sicht auf die Beziehung zu anderen Teilen, ohne Riicksicht auf die Er-
méglichung einer Funktion verlagerte graue Teile auch am falschen
Orte eine vollstindige oder nahezu vollstindige Ausreifung
erfahren. Der Modus der Verlagerung ist in dem einfachsten Falle der,
dass die Teile an dem Ort, wo sie im embryonalen Leben gebildet
werden, einfach liegen bleiben, wihrend sie normalerweise eine Ver-
schiebung von dort nach anderen Stellen erleiden. Die im Ventrikel-
ependym sitzenden Heterotopien, wie sie namentlich im mikrozephalen
Gehirn (Probst, H. Vogt w. a.) hiufig sind, haben zweifellos diese Ent-
stehung: Das Ventrikelependym ist ja die Keimschicht, in der nervise
Elemente entstehen, diese Elemente werden von hier aus normalerweise
in die Hirnhemisphiiren hineingeschoben und bewerkstelligen deren Auf-
bau. Unter pathologischen Bedingungen kénnen sie einfach sitzen bleiben
und sich dann in konglomeratartigen Bildungen am Ort ihrer Entstehung
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zu unférmigen Massen auswachsen. Die an 2. Stelle beschriebenen Hete-
rotopien an der Basis des Wurms diirften eine derartige Entstehung
haben.

Auf dem Weg von der Stelle ihrer Entstehung in die Tiefe der
Hirnhemisphsiren hinein kénnen wandernde Teile liegen bleiben.
Es ist wabrscheinlich, wie H. Vogt gezeigt hat, dass embryonales Zell-
material durch die ganze Hemisphéire bis in die definitive Rinde hin-
durchwandert. Die ganzen im Inneren der Kleinhirnhemisphéire von
Fall 160 - liegenden Heterotopien sind wohl derartiges, auf dem Wege
der Wanderung liegen gebliebenes Material. Da die Hemisphiren an
ihrer ausseren Oberfliche in diesem Falle tiberhaupt gar keine graue
Masse besitzen, sondern direkt von Marksubstanz iiberzogen werden, so
ist vielleicht in ausgedehnten Bezirken dieses Falles eine Rinde iiber-
haupt nicht angelegt worden. Das ganz aus der Tiefe zuwandernde
Material ist im Inneren der Hemisphiiren sitzen geblieben (Heterotopie 1),
eine #ussere Germinationsschicht (oberfliichliche Kornerschicht) ist viel-
leicht tiberhaupt nicht angelegt worden.

Am falsehen Ort gliedern sich dann die embryonalen Zell-
haufen, sozusagen im Sinne ihrer spiteren Bestimmung zu
grauen Verbandsteilen. Diese Verbandsteile sind entweder auf der
untersten Stufe der Anlage geblieben (Heterotopie 1) oder sie lassen
bereits die Anlage der spezifischen Gewebsabschnitte erkennen (Hete-
rotopie 8) oder sie haben sogar alle wesentlichen Teile und sogar die
topographische Anordnung in pormaler 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 doch in ihren Existenzbedingungen schwer geschidigien Teile konnen
auch Exzessivbildungen, dassind Abweichungen vom normalen
Entwickelungsgang, Ueberschussbildungen und paradoxe
Bildungen aufweisen. Dann entstehen die sinnlosesten Anordnungen
der Elemente, 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 pathologisches Wachstum dieser
Anlagen sich als niéichste notwendige Konsequenz ergibt. In allen
derartigen Gebilden ist die Grenze zwischen Missbildung und
Tumor nicht oder kaum zu ziehen. Die Heterotopie 2 wirkt schon
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 vollstindigen histologischen
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Ausreifung gelangen, mag dies verhindern. In der tuberdsen 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 Differenzierungsstérung der Zellelemente hinzukommt, wie das eben
.bel der tubertsen Sklerose der Fall ist, auch das pathologische zum
Tumor fihrende Wachstum sich erfiillt.

Die im Fall [ gefundenen Heterotopien lassen demnach
einen inneren systematischen Zusammenhang erkennen,
indem sie eine genetische Reihe der Entwicklung der grauen
Verbandteile vor Augen fithren. Man muss dabei das Moment
der Zelldifferenzierung auseinanderhalten von dem Moment
der Wanderung und Gruppierung der Teile, also von der
Anordnung der Elemente zu geschlossenen grauen Ver-
binden. Die Heterotopien im Markkorper der Hemisphiren
stellen ungegliederte graue Massen dar, deren Elemente
kaum ausgereift sind, aber eine geringe Wanderung zuriick-
gelegt haben. Die Elemente der Heterotopie an der Basis
des Wurms lassen das Moment der Wanderung vermissen,
sie haben sich am Ort der Entstehung in primitiver Weise
entwickelt. Die itbrigen Heteropien stellen mehr oder
weniger hoch entwickelte graue Verbinde, die am falschen
Ort sich entwickelt haben, dar. Hier ergibt sich eine zu-
sammenhingende Reihe: Auf der ,antersten Stufe nur wirr
durcheinander liegende Elemente der grauen Substanz ohne
Reifung, ohne topographische Anordnung (Heterotopien 1).
Etwas hoher entwickelt, mit einer primitiven Gliederung
prisentiert sich die n#ichste Stufe (Heterotopie 2). Die
weiter fortgeschrittenen Verbiinde lassen die Elemente des
Kleinhirns (Molekularschicht, iKérnerschicht, Purkinjesche
Zellen), aber ohne ihre normale Anordnung erkennen
(Heterotopie 8). Die Heterotopie 5 zeigt eine vollig nor-
male Entwicklung der Kleinhirnrinde am falschen Ort.

Neben der Entwicklung in der normalen Richtung, die
aber an verlagerten Teilen erfolgt, lassen andere heterotope
Massen eine Entwicklung in falscher Richtung, exzessives
Wachstum, paradoxe Bildungen, Ans#tze zu einem patho-
logischen Wachstum erkennen. Dahin gehért die tumor-
artige Bildung, weleche die Heterotopie 2 darstellt, und die
Verdopplung der Rinde in Heteropie 4. Alle Heteropien
tragen den Keim des Tumors in sich, sie stehen an der
Grenze von Missbildung und Tumor.
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2. Heterotopie im Corpus restiforme. Embryonaler
Strickkorperkern.

Eine nihere Besprechung verdienen die Anhiufungen der grauen
Substanz im Corpus restiforme,. welche wir in unseren Fiallen II und 11T
zu beobachten Gelegenheit hatten (Fig. 10, 11 und Fig. 7, Tafel IV).
Ueber die in der Literatur diesbeziiglich gemachten Angaben herrscht
keine vollige Klarheit. Als Strickkorperkern (,restiform nucleus®)
bezeichnete, wie bekannt, Clarke den Nucleus funiculi cuneati, da
nach der Terminologie dieses Autors als restiform body* der
Burdachsche Strang bezeichnet wurde. 1In diesem Kern unterschied
Clarke zwel Abschnitte: den Husseren und den inneren. Der erstere
wurde spiter als v. Monakowscher Kern bezeichnet (Nucleus externus
Monakow); v. Monakow hatte nachgewiesen, dass der genannte Teil
im Gegensatz zu anderen Partien des Nucleus funiculi cuneati nicht mit
der Schleife, sondern mit dem Corpus restiforme in Beziehung steht
(iDejerine). Somit betrachtet Dejerine (loc. cit.) die Bezeichnungen
nucleus ,externus funiculi cuneati®, ,outer restiform nucleus® (Clarke)
und Monakowscher Kern als Synonyma. Nach v. Monakow ,er-
streckt sich die laterale Abteilung des Kernes der Burdachschen
Strange bis in das obere Drittel der Medulla oblongata®.

Blumenan hat besonders die Tatsache betont, dass der iHussere
Kern des Keilstranges als ein von der ibrigen Partie des Keilstrang-
kernes abgetrenntes Gebilde weiter nach vern im Corpus restiforme
auftreten kann. Als Strickkorperkern (,noyau de corps restiforme)
bezeichnet Dejerine unregelmiissige Anhiufungen der grauen Substanz
in den lateralen, mittleren und medialen Partien des Corpus restiforme.
Diesen Kern unterscheidet Dejerine, wie schon die Anwendung von
zwel verschiedenen Bezeichnungen aufweist, von dem #usseren Kern des
Keilstranges. Es ist moglich, dass dieser ,,noyau de corps restiforme* -
mit dem Husseren Keilstrangkern, im Sinne von Blumenau identisch
ist. Jedenfalls mochten wir die Tatsache betonen, dass die dem ,,noyau
de corps restiforme’ entsprechender Anhiufungen der grauen Substanz
nur in den unteren Partien des Corpus restiforme vorhanden sind.
Davon kann man sich aus den bei Dejerine abgebildeten Serienschnitten
iiberzeugen (s. die Figuren 440, 441, 442). Der ,noyau de corps
restiforme* ist nurin den untereren, den Hinterstrangkernen am niehsten
liegenden Partien des Corpus restiforme verzeichnet.

Damit sind alle genaueren Angaben iiber im Corpus restiforme
vorkommende graue Substanz erschépft. Die von uns im Corpus resti-
forme konstatierten grauen Massen liessen in erster Linie daran denken,
dass es sich hierbel um die in diesem Gebieten normalerweise vor-
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kommenden Gebilde handelte. Diese Annahme schien uns aber aus
folgenden Griinden nicht zuzutreffen. Erstens wurden die in unseren
Fillen beobachteten grauen Massen auf der Hohe des Akustikuseintritts,
resp. noch weiter nach vorn beobachtet, das heisst in einem Gebiete,
wo weder der ,noyau de corps restiforme* noch der laterale Keil-
strangkern!) vorkommen konnen. Zweitens, und das ist besonders
wichtig, liegen keine Griinde fiir die Vermutung vor, dass im Falle von
Kleinhirnatrophie der dussere Keilstrangkern nicht nur erhalten, sondern
sogar grosser, resp. mehr nach vorn ansgedehnt sein sollte als in der
Norm. Alle bis jetzt bekannten Tatsachen sprechen gegen diese An-
nahme oder vielmehr lassen das Gegenteil erwarten. In dem von
Menzel beschriebenen Talle von Kleinhirnatrophie waren die Ausseren
Keilstrangkerne degeneriert. Dieselbe Degeneration dieses Kernes hat
Fusari in seinem Falle von hochgradiger Kleinhirnaplasie beobachtet.
Auch in unserem Falle IV ist eine deutliche Degeneration des ,,Nucleus
externus** zu konstatieren. In den Fiallen der Kleinhirnatrophie von
Cramer, Mveli, Amaldi wurde eine Degeneration des Burdach-
schen Kernes verzeichnet. Man muss also bei Kleinhirnatrophien eher
eine Degeneration resp. Verkleinerung des #usseren Keilstrangkernes
erwarten, jedenfalls aber nicht ein besonders deutliches Hervortreten
desselben.

Nach dieser Sachlage, besonders nach den topographischen Ver-
hiltnissen miissen wir annehmen, dass die von uns im Corpus resti-
forme beobachteten Anbéufungen der granen Substanz keineswegs als
susserer Keilstrangkern oder ,noyau de corps restiforme® betrachtet
werden konnen. Da aber in dem betreffenden Gebiete keine anderen
normalen Gebilde in Betracht kommen kénnen, so haben wir es hier
mit einer pathologischen Erscheinung zu tun, und zwar mit einer Storung,
deren Erklirung wir in embryologischen Tatsachen zu suchen haben.

Die betreffenden Tatsachen lassen sich folgenderweise zusammen-
fassen. Vor dem vierten Monat findet sich in dem dem Corpus resti-
forme entsprechenden Gebiete eine ganz deutliche Anhiufung grosser
Zellen, welche nach ihrer Struktur den anderen zu dieser Zeit in der
Medulla oblongata vorhandenen Kernanlagen vollkommen analog ist. Wir
werden diese Zellanhiufung im Corpus restiforme als embryonalen

1) v. Monakow, dem wir die genaue Kenutnisse iiber den lateralen
Keilstrangkern verdanken, gibt iiber die Ausdehnung dieses Kernes folgendes
an: ,Auf den ersten Ebenen des Tuberculum acusticum findet sich von der
lateralen Abteilung des Burdachschen Kernes nichts vor., v. Monakow,
Lehrbuch, S. 154,
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Strickkorperkern bezeichnen. Dieser Kern ist ziemlich klein, er liegt
in der Mitte des dem Corpus restiforme entsprechenden Gebietes und
hat sicher keine Verbindungen mit irgendwelehen anderen Kernen der
Oblongata; besonders sei auf eine vollkommene Unabhingigkeit von
den embryonalen Zellanlagen der Hinterstrangkerne hingewiesen. Auf
Serienschnitten (von hinten nach vorn) sicht man ganz deutlich, dass
der ,embryonale Strickkorperkern“ zuerst auf der Hghe des Tuber-
culum acusticum auftritt, er lisst sich nach vorn bis zu der Eintritts-
stelle des Corpus restiforme in. das Kleinhirn verfolgen. Wir haben
diesen Kern bei zwei Menschenembryonen im vierten Monat konstatiert.
Auch im fiinften Monat ist dieser Kern gleich deutlich zu sehen (Fig. 7,
Tafel IV). _

Auf der Hohe des Eintritts des Corpus restiforme ins Kleinhirn
liegt der embryonale Strickkorperkern in dem zellenlosen Gebiete, welches
nach unten von der Zellenanlage des Nucleus dentatus liegt und als
provisorisches Corpus restiforme zu betrachten ist.

Das weitere Schicksal des embryonalen Strickkdrperkernes ist
folgendes. Im sechsten Monat, wenn die Fasern des Tractus spino-cere-
bellaris schon markhaltig sind, wihrend die olivo-cerebellaren Bahnen
noch marklos sind, liegt der ,embryonale Kern“ in dem Zentrum des
Corpus restiforme, so dass er von allen Seiten von den Fasern des
Tractus spino-cerebellaris umgeben ist. In der auf diese Weise in dem
(zentralen) spino-cerebellaren Abschnitte des Corpus restiforme liegenden
grauen Masse kann man deutlich Ganglienzellen konstatieren. Von
diesem Stadium ab scheint aber der embryonale Strickkdrperkern zu
verschwinden. Wir konnten ihn wenigstens weder bei einem 38 cm
langen Menschenembryo noch bei Neugeborenem (je eine Serie) finden.

Aus den angefithrten Tatsachen darf man wohl schliessen, dass der
nembryonale Strickkorperkern® ein voriibergehendes Gebilde darstellt,
welches zum Tractus spino-cerebellaris wenigstens in dem Sinne
Beziehung hat, dass er mit der Reifung dieser Bahn allmihlich ver-
schwindet.

Nach ihrer Lokalisation entsprechen die von uns in den Fillen II
und IIT beobachteten grauen Massen im Corpus restiforme genau dem
embryonalen Strickkorperkern, und es liegt nahe anzunebmen, dass diese
Massen nichts anderes darstellen als die infolge einer Entwickelungs-
hemmung erhalten gebliebenen ,embryonalen Kerne“. Fiir eine solche
Annahme spricht auch die Tatsache, dass in diesen beiden Fillen die
Tractus spino-cerebellares affiziert waren und dass diese Affektion einen
fotalen Ursprung hatte. Da, wie wir oben auseinandergesetzt haben,
das Verschwinden des embryonalen Strickkorperkernes durch die Ent-
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wickelung des Tractus spino-cerebellaris bedingt wird, so ist es wohl
verstindlich, dass bei Unterentwickelung des spino-cerebellaren Systerns
der embryonale Strickkorperkern erhalten bleiben kann.

Wirnehmen also an, dass die von uns beobachteten grauen
Massen im Corpus restiforme ein anatomisches Symptom von
Entwickelungshemmung darstellen. Sie sind die Reste eines
im fotalen Leben normalerweise vorhandenen, spiter ver-
schwindenden Gebildes, welches in unseren Fillen infolge der
Entwickelungshemmung auch im spiteren Leben erhalten

_geblieben war.

VIIL. Prinzipielles iiber angeborene und frith erworbene
Schiidigungen des Zentralnervensystems.

Die Betrachtung der Pathologie der angeborenen Kleinhirnstérungen
hat uns im klinischen Bilde gezeigt, dass das Auftreten und der Bestand
der Ausfallserscheinungen von seiten des Kleinhirns nicht sewohl ab-
bingt von dem Grade der Schidigung dieses Organes selbst als viel-
mehr davon, ob auch die ibrigen Teile des Zentralnervensystems ge-
schidigt oder intakt sind. Hochgradige Defekte, wenn sie mit einem
im fibrigen unverletzten Zentralnervensystem zusammentreffen, konnen
symptomlos bleiben. Viel Xleinere Schidigungen, die einhergehen
mit schweren Verinderungen anderer Hirnteile, des Grosshirns, des
Riickenmarks usw., zeitigen schwere Ausfallserscheinungen im klinischen
Bilde. Diese Umstinde miissen wenigstens den Gedanken nahelegen,
dass es in manchen Fillen moglich ist, dass die fehlende Funktions-
tiichtigkeit des Kleinhirns iibernommen wird von anderen Teilen des
Zentralnervensystems. Darin begegnen wir einer weitgehenden Moglich-
keit, sie tritt bei den angeborenen Kleinhirnstérungen uns entgegen;
es ist dies aber ein Verhalten, das sich mit unseren pathologischen An-
schauungen von der Funktion bestimmter Hirnteile wenig vertriigt. Dem
angegebenen Verbalten gegeniiber steht jedenfalls die prinzipielle Tat-
sache, dass eine gleiche Lision von #hnlicher Ausdehnung, wenn sie
nicht das kindliche oder unreife, sondern das fertige erwachsene Gehirn
betrifft, jederzeit einen schweren Ausfall erzeugt. Hier tritt erfahrungs-
gemiss, auch wenn die fibrigen Hirnteile unbeschadigt sind, eine Ueber-
nahme der Funktion durch diese in den meisten Fillen nicht mehr ein.

Das vikariierende Eintreten bestimmter Hirnteile fiir 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 Zerstorung 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 hiufig, wie die Wiederherstellung apha-
sischer Storungen bei der zerebralen Kinderlihmung erkennen lisst.
Aber die Uebernahme der Funktionen durch ganz andere und funktionell
mit dem geschidigten Teil nur lose korrespondierende Apparate ist in
einem so weit gehenden Masse, wie diese Tatsache uns bei den an-
geborenen Kleinhirnstorungen begegnet ist, jedenfalls ein ausschliessliches
Vorrecht des wachsenden jungen Gehirnes.

Schidigungen, die den gleichen Hirnteil erfassen, haben, darauf
dringen neuere Beobachtungen mit Macht hin, offenbar ein ganz ver-
schiedenes Resultat, je nachdem diese Schidigung das erwachsene reife
oder das unfertige Gehirn betrifft. Anatomische und funktionelle Folgen
sind in diesen beiden Fillen offenbar nicht ibereinstimmend. Es scheint
manchmal, als ob scheinbar unvereinbarte Gegensitze zwischen den
Beobachtungen verschiedener Autoren durch die Niehtbeachtung dieser
fundamentalen Tatsachen gezeitigt worden wiren, es scheint ferner
mancbmal, als ob Gesetze, deren Giltigkeit ein fiir allemal be-
hauptet wird, doch eine wesentliche Einschrankung erfahren,
wenn man nicht allein das erwachsene, sondern auch das
unfertige Organ und seine Leistung ins Auge fasst.

Ueber die Frage der sekundiren Kleinhirnatrophie nach Zerstérung
eines ausgedehnten Teiles einer Grosshirnhilfte herrscht eine erhebliche
Differenz der Anschauungen. Die Fille, welche sekundire Kleinhirn-
atrophien nach Grosshirnlision betreffen, beziehen sich, so scheint es,
auf solche Lisionen, die dem in seinem anatomischen Bestande und
seinen Funktionen im wesentlichen fertigen Organ zugefiigt worden sind.
Hier ist das Verhalten besonders kompliziert; scheinbar liegen die Ver-
hiltnisse so: Beim Erwachsenen tritt nach Grosshirnlision keine Atrophie
der kontralateralen Kleinhirnhilfte ein, beim Kinde oder in der spiteren
Fotalzeit tritt sie ein. Datiert die Lision aus der frihen Fotalzeit, so
besteht wiederum keine sekundire Kleinhirnatrophie nach Grosshirn-
Idsion. Das banalste Beispiel aus der Missbildungslehre ist die Mikro-
zephalie. Alle ausgesprochenen Félle hochgradiger Mikrozephalie sind
gerade dadurch ausgezeichnet (Anton, Virchow, Probst, H. Vogt
usw.), dass die tieferen Teile und namentlich auch das Kleinhirn eine
so gut wie normale Grisse besitzen, wihrend das Grosshirn ja so hoch-
gradig verkiimmert ist. Wiirde die Entwickelung des Kleinhirns ab-
hingig von der des Grosshirns sein, so wiirde ein derartig anatomisches
Bild ja nicht resultieren kénnen. Die Zerstérung oder Lision des aus-
gebildeten Grosshirns einerseits, die Hemmung seiner Entwickelung an-
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dererseits haben hinsichtlich der Beziehungen zur kontralateralen Klein-
hirnhilfte offenbar ein ganz verschiedenes Resultat. Eine Abhingigkeit,
die nach einer Schidigung des einen Teils auch eine Regression im
Bestande des anderen nach sich zieht, besteht offenbar nicht hinsichtlich
der Beziehungen im friihfotalen Zustande im Gegensatz zu spiterer Zeit.
Ein etwas anders liegendes  oder analoges Beispiel von gleicher Merk-
wiirdigkeit ist die bei kindlichen Gehirnen nicht seltene Intaktheit
der Pyramidenbahn in ibrer ganzen Linge bis ins Riicken-
mark hinab bei bestehender Lision der motorischen Rinde
und daraus resultierender kortikaler Lihmung. Einer der fun-
damentalsten Sitze der Neuropathologie ist, dass der zerebralen Lihmung
die Lasion der motorischen Rinde und bezw. oder ihrer Bahn, der Pyra-
midenbahn entspricht. Nun reichen Beobachtungen bei infantiler Lah-
mung, bei der die Pyramidenbahn intakt gefunden wird, schon ver-
hiltnismissig weit zuriick (Binswanger, Bischoff, Ross u.a.). Der
Widerspruch zwischen den Erfahrungen am Erwachsenen und diesen
Tatsachen wurde nicht iiberbriickt. Spielmeyer hat nun vor einem
Jahr und in jingster Zeit Héstermann Fille studiert, in welchen
eine intakte Pyramidenbahn bei bestehender kortikaler Lahmung vorlag.
Hostermann hat bei der Untersuchung eines grosseren Materials kind-
licher Hirnlihmungen diesen Befund auffallend oft erheben konnen. In
der Hirnrinde liess sich im grossen und ganzen tbereinstimmend eine
Lasion der obersten Rindenschicht nachweisen. Es waren die Assozia-
tionshahnen unterbrochen, welche die Impulse der motorischen Rinde
zufibren und mangels des Fehlens dieser Impulse war eben auch die
funktionelle Leistung des an sich intakten kortiko-motorischen Systems
ausgeblieben. Die in einem grossen Teil der untersnchten Fille vorhandenen
grossen Betzschen Pyramidenzellen der vorderen Zentralwindung zeigten
eine von hier ausgehende, normal verlaufende, intakte Pyramidenbahn,
deren funktionelle Leistung doch vermisst wurde; das kortiko-motorische
System durch Erkrankung benachbarter Rindengebiete und der oberen
Riodenschicht von seinen assoziativen Verbindungen abgeschnitten, stellte
eine Art von physiologischem Sequester dar, der bestehen bleibt in seiner
anatomischen Integritit ohne doch zu funktionieren. Die Biologie des
erwachsenen Organes lisst uns eine derartige Tatsache als vollkommen
ratselhaft erscheinen. Nur die Verhiltnisse am unreifen Organe ver-
mogen sie uns zu erkldren.

Wir wissen, dass die Entwickelung des Nervensystems sich vollzieht
in zwei grossen prinzipiell getrennten Epochen, von denen die eine die
Anlage und die erste Ausbildung der Teile umfasst und die andere den-
jenigen Abschnitt der Entwickelung, der wohl den wertvollsten Teil des
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Hirnaufbaues - darstellt, nimlich die Herstellung der Beziehungen der
Teile zu einander, die, anatomisch ausgedriickt, sich in der reichen
architektonisehen Gliederung des Organs ausdriickt. Alle Teile ent-
wickeln sich sozusagen selbstdndig und voneinander unabhingig bis zu
dem Augenblick, wo sie in gegenseitige Beziehung treten, wo successive
die einen Teile in die Entwickelung der anderen eingreifen. Von diesem
Augenlick an wird die sclbstindige Entwickelung vieler Teile eine ab-
hangige. Diese selbstiindige Differenzierung ist nun gerade fiir das Zen-
tralnervensystem von einer ganz besonders hohen Bedeutung, denn sie
zeigt uns, dass die Elemente des Zentralnervensystems bis zu einem
verhiltnismissig sehr hochreichenden Grade der Ausbildung sich weiter
entwickeln und differenzieren kénnen, ohne Riicksicht auf ihre Beziebhung
zu anderen Teilen, ohne Riicksicht darauf, ob sie funktionell in dieser
Verbindung brauchbar sein werden oder nicht. Namentlich diejenigen
Teile, deren Entwickelung sich iiberhaupt in einer sozusagen dominie-
renden Unabhingigkeit von anderen Teilen vollzieht, lisst in dem Masse
diese Eigenschaft der Selbstdifferenzierung auch da erkennen, wo durch
das Dazwischentreten krankhafter Momente sogar eine sinngemisse Bil-
dung gestért und unterbrochen worden ist. Die Heterotopien der grauen
Substanz zeigen dieses Moment einer anatomisch sinngemissen Selbst-
differenzierung ohne physiologische Verwertung. Verlagerte Rindenteile
der Gross- und Kleinhirnrinde in die Tiefe des Markes verschoben oder
abgewandert, entwickeln sich hier, obwohl sie mnie zu einer Funktion
zugelassen werden konnen, mit allen Eigenschaften der normalen Struktur
bis zur wohlgebauten Hirnrinde. Die namentlich im Monakowschen
Institut studierten ‘Fille hochdifferenzierter Hirnmissbildungen lassen an
Heterotopien aller Art dieses Gesetz deutlich erkennen.

Und so darf auch die Tatsache, dass das kortiko-motorische System
(Zelle und Bahn) sich normal ausbildet und gliedert ohne Riicksicht
auf seine normalen Verbindungen, als ein Beweis dieses hohen Grades
von Selbstdifferenzierung gelten. Aber auch wenn man annimmt, dass
die Schidigung verhiltnismissig spit im embryonalen Leben eingesetzt
hat, zu einer Zeit, wo das System im wesentlichen schon angelegt war,
so liefert doch der Befund der intakten Pyramidenbahn bei der Hirn-
lihmung den Beweis, dass das unreife Neuron durch die Unterbrechung
seiner anatomischen und funktionellen Verbindungen bei weitem nicht in dem
Masse geschidigt wird, wie das reife; ,das unreife Neuron degeneriert
nicht“ (v. Monakow).

Ueberblicken wir aber weiter die Befunde, die wir bei zerebralen
Lahmungen des Kindes erheben konnen, und prifen wir weiter das Ver-
halten der Motilitit, ferner das der Pyramidenbahn und der Hirnrinde
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bei den mannigfachen Stérungen der kindlichen Hirnentwickelung, so
ergibt sich uns das folgende bunte Bild (efr. die Arbeit von Héoster-
mann, Archiv fiir Psychiatrie, dieser Band): die Fille von Spielmeyer,
Ganghofner, Gierlich, Rolly, Héstermann u. a. zeigen bei vor-
handener Lihmung intakte Pyramidenbahn, Atrophie eines Teils der
Hirnrinde bei normalen Riesenzellen. Der Fall von Binswanger zeigt
Lshmung bei intakter Pyramidenbahn und fehlenden Riesenpyramiden-
zellen.. Rondoni hat bei Idioten mit normaler Motilitat und intakter
Pyramidenbabn das Fehlen der Pyramidenzellen von Beetz nachgewiesen.
Hier muss, wie das ja auch fiir einen kleinen Teil der Pyramidenfasern
normalerweise gilt, die Bahn aus den kleineren Elementen der moto-
rischen Rinde ihren Ursprung genommen haben. Bing sah bei sklero-
sierter Pyramidenbahn intakte Motilitit; dieses bunte Gemisch von
Moglichkeiten ist beim Erwachsenen nicht denkbar, es kann immer nur
auf der Basis einer Schidigung entstehen, die dem unreifen Gehirn
zugefiigt wird.

Und der Grund hierfiir liegt in der Tatsache, dass, abgesehen von
den Beziehungen der Teile zueinander, abgesehen von dem hohen Grad
der Selbstdifferenzierung eben auch, solange das Gehirn noch nicht
fertig ist, Moglichkeiten im einzelnen Falle zustande kommen kénnen,
die gesetzte Hindernisse umgehen, so dass dann unter Abinderung
normaler anatomischer Verbindungen doch eine Funktion hergestell
wird. Indem die Beziehungen der Teile zueinander auf einem anderen
Wege oder in anderer Quantitit zustande kommen, als es normal ist,
wird dann doch die Leistung nach aussen hin in einem normalen Ver-
balten hervorgebracht. So konnen anatomisch solche Falle die aller-
grossten Ueberraschungen bieten: Vor einigen Jahren hat Altmann
folgenden Fall publiziert. Ein 40jihriger Arbeiter, der als Soldat ge-
dient hatte, dem Holzgewerbe angehorte, Alkoholiker war, meldete sich
mit Beschwerden in den Beinen zur Aufnahme in die Klinik. Rasch
entwickelte sich hier das Bild der Querschnittsmyelitis und nach 4 Wochen
erfolgte der Tod. Anatomisech fand man eine ausgedehnte Zyste lings-
verlaufend im wunteren Brustmark, unterhalb dieser eine echte Ver-
doppelung des Rickenmarks, die nach einiger Distanz wieder zum
normalen Bilde zuriickfiihrte. Die Zyste war embryonaler Entstehung,
sie fiillte fast den ganzen Querschnitt des Rilckenmarks aus, erzeugte
jedenfalls eine totale Unterbrechung der grauen Substanz auf eine ldngere
Strecke; im Bereich der Zyste war nur an der Peripherie des miss-
bildeten Riickenmarks ein verhiltnismissig diinner Belag von Markfasern
wihrend des Lebens vorhanden gewesen. Mit diesem schwer missbildeten
Riickenmark hat der Patient 40 Jahre gelebt und gearbeitet. Wiirde
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eine solche Zyste nach Ausbildung des fertigen Organes im postembryo-
nalen Leben oder gar im erwachsenen Leben den Menschen betreffen,
so wiren ja die unmittelbaren schweren Erscheinungen der Querschnitts-
unterbrechung. des Riickenmarks die Folge. Im embryonalen Leben ver-
hilt sich das ganz anders. Wenn niimlich und darauf kommt es an,
eine solche Schidigung entsteht zu einer Zeit, zun der die Beziehungen
der Teile zueinander noch nicht normiert sind, so kann offenbar doch
noch ein anatomischer und funktioneller Ausgleich erfolgen. Die ober-
halb und unterhalb der Zyste gelegenen Teile des Zentralnervensystems
waren nur durch den verhiltnismissig diinnen Faserbelag der Zyste mit-
einander verbunden und sie haben offenbar vollkommen die Beziehungen
vermittelt, die in der Langsleitung des Riickenmarks fir die Erhaltung
und Funktion der unterhalb gelegenen Nerven und Korperteile von
Noten sind. Nor in der embryonalen Zeit kann dieser Ausgleich ent-
stehen und nur, solange die Beziehungen der Teile zueinander noch
nicht hergestellt sind. Nur so lange konnen solch ausgedehnte Hinder-
nisse umgangen und die Funktion der mit- und ineinander arbeitenden
Teile des Nervensystems doch zustande gebracht werden. Sind diese
komplexen Funktionen aber einmal fertig gestellt, dann ist ja auch der
Bau ein starrer geworden und der Ausgleich einer groben Schidigung
nicht mehr méglich.

In funktioneller Hinsicht sind von diesem Gesichtspunkie aus noch
eine Reihe von anderen Fillen interessant und wertvoll, die ohne die
Zuhilfenahme dieser Auffassung unserem Verstindnis vollig verschlossen
bleiben. Déjérine und Ugolotti haben Fille von zerebraler Hemi-
plegie veroffentlicht, bei denen die eine Seite der Pyramidenbahn véllig
atrophisch, die andere aber hypertrophisch war. Auf der gelihmten
Seite bestand nur eine verhiltnismissig geringgradige Parese. Es war
hier zunichst auffallend, dass auf der Seite, wo die Pyramidenbahn
zerstért war, nicht anch eine vollkommene spastische Lihmung bestand.
Dass diese nicht in hoherem Grade sich ausgebildet hatte, diirfte be-
zogen werden darauf, dass die Pyramidenbahn der anderen Seite in
einem sehr hochgradigen Masse hypertrophisch war. Wir selbst haben
einen Fall gesehen, wo bei einem Imbezillen auf der einen Seite ganz
geringe und eine handwerksmissige Tatigkeit nicht hindernde spastisch-
paretische Storung bestand. Die Sektion ergab eine ausgedehnte Poren-
zephalie des kontralateralen Grosshirns mit weitreichender Zerstorung
des Scheitel- und Schlifenlappens. Die von hier ansgehende Pyramiden-
bahn fehlte vollkommen. Die Pyramidenbahn der anderen Seite war
schon im Bereich der inneren Kapsel ganz hochgradig hypertrophisch.

In allen diesen Fallen wird man unbedingt daraunfhin gelenkt, den Aus-
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 49. Heft 1. 12



178 H.Vogt und M. Astwazaturow,

gleich fir die Funktion der gelihmten Seite zu suchen in dem Vor-
handensein anatomischen Ausgleiches. Offenbar war die Pyra-
midenbahn der einen Seite auch zur Trigerin der Impulse und
Hemmungen fiir die an sich geschidigte Seite geworden. Auf welch ver-
wickelten intrazerebralen Bahnen das zustande kommt, verschliesst sich
unserem Verstindnis noch hente. Doch mag erwihnt werden, dass unser
Pall eine auffallende Verstirkung des Balkens an seinem mittleren und
hinteren Abschnitt zeigte. Jedenfalls ist soviel sicher, dass auch dieser
Ausgleich resultieren kann anatomisch wie funktionell aus einer Storung,
die nictt das reife sondern das noreife Gehirn betrifft.

Wir haben also gesehen, dass zwischen den Resultaten
einer Lision, die das erwachsene Gehirn einerseits, das
unreife fotale Gehirn andererseits betrifft, prinzipielle Unter-
schiede bestehen. Die anatomischen Abh#ngigkeiten und Be-
ziehungen, die fir das fertige Organ gelten, gelten nicht in
gleichem Masse fiir die Zeit der Entwickelung. Eine Schidi-
gung, die am reifen Organ den einen Teil verletzt, und da-
durch sekundir einen anderen Teil zur Riickbildung ver-
anlasst, hat keineswegs den gleichen Effekt hinsichtlich der
Entwickelung: Die Schidigung des einen Teils hilt die Ent-
wickelung des anderen (nach unserer bisherigen Ansicht davon
abhingigen) Teiles nicht auf. In diesen Tatsachen dokumen-
tiert sich die Selbstdifferenzierung der einzelnen Teile des
Zeuntralnervensystems.

Diese Tatsache hat eine funktionell weitgehende Konse-
quenz, denn die trotz mangels ibrer korrespondierenden An-
teile sich doch noch ausbildenden Abschnitte des Zentral-
nervensystems bringen oft auch noch einen weitgehenden,
oft einen vollstandigen Ausgleich der Funktion zustande: So
hingt bei den angeborenen Agenesien des Kleinhirns die
resultierende Storung nicht allein davon ab, ob Teile des
Kleinhirns wund in welcher Ausdehupung zerstdért werden,
sondern auch davon, ob das iibrige Zentralnervensystem sich
normal entwickelt hat. Ist dieses der Fall, so kann ein halb-
seitiger, ja ein totaler Kleinhirnmangel ohne klinische Sym-
ptome verlaufen. Diese weitgehende Uebernahme der Funktion
zugrunde gegangener Abschnitte des Zentralnervensystems
durch qualitativ andere Teile ist nur eine Leistung des un-
reifen Gehirns.

Durch pathologische Verinderungen gesetzte Hindernisse
werden umgangen und mit dem Rest erhaltener Kraft wird
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noch sinngemiss gebildet. So kann nach Untergang einer
Pyramidenbahn die andere hypertrophieren und deren Lei-
stungen zum grossen Teil fibernehmen. Trotz Fehlens der
ganzen Pyramidenbahn einer Seite finden wir dann keine oder
nur eine geringfiigige Hemiparese vor.

Aber auch funktionell betrachtet weniger sinngemiss
bilden sich anatomische Teile aas, obwohl sie,sequestriert"
und von einer normalen Leistung dauernd ausgeschlossen
sind: heterotope Rindenteile der Kleinhirnrinde, heterotope
Oliven usw. zeigen einen villig normalen histologischen Auf-
baun ohne Beziehung zu einer funktionellen Verwertung. Durch
frithzeitige Erkrankung bestimmter Teile der Grosshirnrinde
kaun die motorische Rinde vollkommen isoliert werden, es
kann ihre oberste Schicht zerstirt und dadurch jeder Zufluss
von Impulsen dauernd unterbunden sein. Daraus resultiert
eine kortikale Lihmung und doch entwickelt sich das von
all ihren Beziehungen abgeschnittene kortiko-motorische
System (grosse Betzsche Pyramidenzellen und Pyramidenbahn)
in vollig intakter Weise. So erkldren sich die Fdlle von kind-
licher Hemiplegie bei intakter Pyramidenbahn.

Die anatomischen Grundsatze, die wir fiir die Abhingig-
keit bestimmter Teile des Zentralnervensystems von anderen
hauptsichlich durch Erfahrungen pathologiseh-klinischer
Art festgesetzt haben, gelten nicht in dieser Allgemeinheit,
sobald es sich um Stérungen des unreifen Gehirns handelt.
Als Gesetz lasst sich hierfiir nur die weitgehende Moglich-
keit aufstellen, dass anatomiseche und funktionelle Defekte,
sei es durch die Selbstdifferenzierung scheinbar abhingiger
Teile, sei es durch die vikariierende Hypertrophie anderer
Abschnitte, sei es durch eine sinngemisse Umgehung gesetszter
Hindernisse, ausgeglichen werden. Wie das fertige Organ
starr geworden und in einem funktionellen, anatomischen und
nutritiven Gleichgewicht festgelegt ist, so-ist im werdenden
Organ alles Bewegung, alles im Fluss und so ist auch die
Zahl der Moglichkeiten, gesetzte StOrungen wieder auszu-
gleichen in der Zeit der Entwickelung und des anatomischen
Werdens der Teile unendlich gross.

IX. Entwickelung und Histogenese des Kleinhirns.

Ebenso wie iiber die Entwickelung des Gehirns iiberhaupt ist auch
tiber die Entwickelung des Kleinhirns Fingehenderes nur iiber die An-

12*
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lage und die Entwickelung der dusseren Form bekannt. Die eigentliche
Differenzierung des inneren Aufbaus, die Entwickelung der einzelnen
Zellelemente ist uns mehr oder weniger unbekannt, insbesondere herrscht
iiber die Anlage und Entwickelung der einzelnen Rindenschichten voll-
kommenes Dunkel. Was Uber die Entfaltung der #usseren Form im
grossen und ganzen bekannt ist, ist folgendes: Das Kleinhirn entwickelt
sich bekanntlich (Kollmann u. a.) aus einem Teil der Anlage des
hinteren Hirnblaschens. Urspriinglich entspricht in den ersten Phasen
der Anlage dieser Hirnteil fast ganz dem spiiteren Anteil der Medulla
oblongata. Je phylogenetisch #lter die Teile sind, und dies gilt vow
den Derivaten des Hinterhirns vor allem fiir die Medulla, desto mehr
dominieren sie in den frithen Phasen der Entwickelung. Das Hinter-
hirn ist nach dem Schlnss der Neuralrione zum Neuralrohr allseitig
vollig geschlossen und stelit ein ventral und dorsal ziemlich gleich-
missig dickwandiges Rohr dar. Die ventralen Teile lassen schon friih-
zeitig die Anlagen der Hirnnervenkerne erkennen, der dorsale Teil wird
zum epithelialen Blatt, das in der Entwickelung gegen den michtig
anschwellenden unteren Teil immer mebr zurdicktritt. Dadurch &ffnet
sich der Ventrikel sozusagen nach oben. Das Kleinhirn, das spater von
oben her den vierten Ventrikel bedeckt, entsteht aber nicht aus dessen
Bedachung. Die ependymale Bedeckung des vierten Ventrikels geht
nach vorn in einen dorsalen, noch zum Rautenhirn (Hinterhirn) ge-
horigen Teil tiber, und ans dieser dorsalen Lamelle des Rautenhirns.
entwickelt sich das Kleinhirn. Hier entstehi median, etwa in der achten
Woche, eine Verdickung, die dem Anteil des Oberwurms entspricht. Hs.
bleibt verhiltnismissig lange Zeit allein bei dieser Anlage der Wurm-
teile, erst viel spiter schliessen sich, von denselben Anlageteilen aus-
gehend, die Hemisphiiren des Kleinhirns nach seitlich und dorsal an.
Sekundir iberwichst dann die nach riickwirts sich entwickelnde
Kleinhirnanlage von oben her den vierten Ventrikel und die Medulla
oblongata. So entstehen dann, indem sich das Kleinhirn gegen die
ependymale Bedeckung des vierten Ventrikels nach hinten und seitlich
vorschiebt, die hinteren und seitlichen Rezessus, deren topographisches
Verhiltnis sich dann durch die einwachsende Pia mit ihren Geffissen
noch weiter kompliziert. :

Es soll uns hier im folgenden vor allem die architektonische Ent-
wickelung und die Differenzierung der Zelienelemente, sowie die Ent-
stehung der Schichten der Rinde beschiftigen. Namentlich haben wir
auch an unserem Material versucht, tiber die Anlage und Differenzierung
der Kleinhirnkerne ins Klare zu kommen. Nichst unseren pathologi-
schen Fallen hat uns dabel ein grosses Material von mensechlichen em-
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bryonalen Gehirnen und ein ebenso umfangreiches tierisches Material,
namentlich von Schweinehirnen, zur Untersuchung gedient.

Wir wollen zunichst die Entwickelung der Kleinhirnrinde ins Auge
fassen. Im 3. embryonalen Monat macht sich zuerst (Taf. IV, Fig. 6)
in der Wurmrinde eine deutlich erkennbare Verinderung bemerkbar.
Wahrend bis dahin im Wurm und in den Hemisphiiren iiberall glatte,
windungslose Oberfliche existiert, zeigt sich jetzt im Wurm und ebenso
in der Flocke die erste Anlage kleiner Windungen (Fig. 6). In den
Hemisphiéiren ist’davon noch nichts zu bemerken und wir erkennen hier
zum ersten Male ein durch die ganze Entwickelung hindurchreichendes
Gesetz, dass die Differenzierung der Hemisphiren eine wesent-
lich langsamere ist, als die des Wurmes oder dass, was von
vornherein auch phylogenetische Schliisse nahelegt, der Wurm ein
frither entwickeltes und friher fertig gestelltes Organ ist,
eine Eigenschaft, die bekantlich allen in der Stammesgeschichte #lteren
Anlageteilen zukommt. Im vierten Monat erst lassen die Hemisphiren
dieselbe Gliederung, eine beginnende Windungsbildung erkennen, wie
sie Wurm und Flocke einen Monat friher zeigen. Wurm und Flocke
sind inzwischen in einer starken Faltung den Hemisphiren vorausgeeilt.
So geht es auch in der folgenden Zeit und im 5. und 6. Embryonal-
monat sind Wurm und Flocke an der Oberfliiche bereits in ziemlich
vollendeter Faltung, wihrend die Hemisphirenoberfliche immer noch
im Stadium der beginnenden Faltung sich befindet. Erst im 7. und
8. Monat, wenn Flocke und Wurm lingst ihre, der spiteren Form ana-
loge Oberflichengestaltung gefunden haben, nihern sich auch die ober-
tlachlichen Teile der Hemisphiren der definitiven Gliederung. Wurm
und Flocke sind auch relativ lange Zeit volumindser als es den spiteren
Verhiltnissen entspricht. Die Hemisphiren wachsen erst allmahlich in ihre
normale relative Grosse hinein. ln allen Teilen dokumentieren sie sich
durch ihre langsamere Entwickelung als der phylogenetisch neuere Teil
(Taf. IV, Fig. 8 und 9). .

Die Frage der Zelldifferenzierung und der Entwickelung der ein-
zelnen Rindenschichten des Kleinhirns hat sich in den bisherigen For-
schungen und Arbeiten hauptsichlich um die Frage der oberflich-
lichen Kornerschicht gedrebt. Es ist dies bekanntlich eine urspriing-
lich breite (nach Berliner bis zehn Zelllagen enthaltende) Schicht
kornerartiger Elemente, die zu einer bestimmten Embryonalzeit die
Oberfliche des Kleinhirns bedeckt und allmihlich verschwindet, beim
Menschen in wechselnder Ausbildung vom 3. Fétalmonat bis

-nach der Geburt (Ende des 1. Lebensjahres) vorhanden ist.
Auch die Tiere zeigen fast auf allen Entwickelungsstufen diese Zelllage,
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Herrick und Schaper haben sie bei den Knochenfischen studiert. Sie
halten sie fiir eine Germinationszone, die berufen sei, die innere Keim-
schicht abzulosen. Sie enthilt nach diesen Autoren ganz besonders
chromatinreiche Elemente. Alle Autoren geben an, dass die Elemente
dieser Schicht sich immer in starker Vermehrung befinden. Eine ganze
Zabl von Autoren, unter denen vor allem Hesse, Boll, Vignal ge-
nannt seien, lassen die Elemente der im Laufe der Entwickelung nach
ibrer Ansicht zu Grunde gehenden Schicht in anderen Teilen aufgehen,
und zwar vornehmlich unter Bildung der Molekularsubstanz. Auch
Obersteiner und Retzius haben Aehnliches gefiussert, andere Autoren
verfochten namentlich die Ansicht, dass bei der Kornerschicht bestindig
Elemente in die Tiefe wandern, um spiter der bleibenden inneren Korner-
schicht und namentlich deren nervisen Elementen zum Ursprung zu
dienen (Cajal, Lui). Im grossen und ganzen sind die Elemente der
dusseren Kornerschicht indifferente Elemente und man kann Schaper
wohl recht geben, wenn er der Ansicht ist, dass allerlei Elemente, und
zwar sowohl Glia- wie Nervenzellen daraus entsichen. Bekanntlich
haben Lugaro und Popoff sich dafiir ausgesprochen, dass nur Glia
aus den Elementen entsteht. Betrachtet man das Schicksal der Korner-
schicht, wie es wohl in sehr vielen Arbeiten filschlicherweise geschehen
ist, fiir sich, so muvss man namentlich auf die eingehenden und griind-
lichen Untersuchungen von Berliner zuriickgreifen. Nach ihm ist die
Schicht beim Menschen im 5. Fotalmonat am stirksten ausgebildet, nach-
dem sie etwa vom 3. Fotalmonat an deutlicher hervorzutreten beginnt.
Tn der genannten Zeit ihrer stirksten Entwickelung hat sie eine Tiefe
vou etwa 10 Zellreihen, sie nimmt dann nach und nach ab, ihre letzten
Reste verschwinden erst im 5. Monat des extrauterinen Lebens. Fir
die Frage des Entstehens und Vergehens dieser Schicht hat Berliner
eine prinzipiell wichtige Tatsache gefunden, die darin besteht, dass der
Abbau der Schicht und das Verschwinden ihrer Kerne parallel
geht jeweils der intensivsten Entfaltung und dem stirksten
Wachstum des Kleinhirns; namentlich kommt hierbei das
Oberflichenwachstum und die Rindenentwickelung in Be-
tracht und schon daraus ergibt sich ohne weiteres die Annahme, dass
bei dieser Entwickelung und diesem Wachstum die Elemente der Korner-
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 Rancke
und H. Vogt in ihren Arbeiten iber die pathologische Entwickelung
des Gehirns festgestellt haben, muss man zwei Keimzonen bei dem
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sich entwickelnden Gehirn unterscheiden. Die eine ist die ven-
trikulare Oberfliche, ausserdem entsteht aber sowohl im Grosshirn wie
Kleinhirn an der konvexen Oberfliche im Laufe der Entwickelung eine
Zoneintensivster Zellvermehrung. Diese beiden Oberflichenbezirke,
die innere und die Zdussere Oberfliche des Kleinhirns, sind
die Bildungsstitten des Zellmaterials, von denen aus die Zell-
elemente durch Wanderung und Verschiebung an den Ort ihrer
definitiven Bestimmung gelangen. Inwieweit dabei auch Elemente
nicht direkt durch Wanderung weitergefiihrt werden, sondern inwieweit
sie etwa zu Grunde gehen und in irgend einer anderen Form dem Auf-
bau spiterer Teile dienen, soll hier unerdrtert bleiben. Jedenfalls stellt
die #ussere Kornerschicht des Kleinhirns niehts anderes dar, als die
oberflichliche Germinationszone dieses Hirnteils.

Bei der Entwickelung der Kleinhirnrinde muss man etwa
7 Stadien unterscheiden. In dem ersten Stadium fingt auns der
bis dahin in keiner Weise gegliederten Zellmasse der Wand der Hemi-
spiren sich an der Oberfliche ein Streifen von Zellen zu verdichten an
(Taf. V, Fig. 10). Dieses Stadium entspricht ungefihr dem Beginn des
3. Fotalmonats und fallt zum Teil noch in die Zeit, in der noch Vor-
gange in den grobsten Anlageverhdltnissen des Kleinhirns geschehen.
Sehr bald darauf (im 3. Fétalmonat) kann man dann (2. Stadium) bald
deutlich erkennen, dass sich eine oberfiichliche, aus ein bis zwei Lagen
bestehende Zellreihe durch einen schmalen ziemlich zellarmen Saum von
der tieferen Masse, die noch keinerlei Gliederung erkennen lisst, abzu-
grenzen beginnt (Taf. V, Fig. 11). An diesen beiden und namentlich dem
letztgenannten Vorgange sind die ersten Anlagestadien der inneren Koérner-
schicht gegeben. Auch alle diese beschriebenen Vorginge sind in dem
Wurmgebiete weit friiher zu beobachten als in den Hemisphiren und
es wiederholt sich hier der Vorgang, den wir auch bei der Gestaltung
der dusseren Oberfliche kennen gelernt haben. Auch die Verdichtung
der indifferenten Zellen zu einer Kornerschicht, die ja eigentlich nur
einen 4usseren Saum etwas enger zusammengeriickter indifferenter Zell-
elemente an der Grenze gegen den zellfreien Rindenbelag hin darstellt,
auch dieser Vorgang eilt im Wurm der Differenzierung in den Hemi-
sphiren voraus. In den Hemisphiren ist in dieser Zeit nur die Hussere
Kornerschicht und die helle Zone darunter sichtbar und damit das
2. Stadium erreicht, von einer inneren Kérnerschicht ist noch nichts
zu sehen.

Im 4. Monat tritt eine sich rasch vermehrende Verbreitung der
dnsseren Korner ein. Die Molekularschicht wird dadurch scheinbar
schmiler, wihrend gleichzeitig die innere Kirnerschicht nach der Tiefe
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zu an Breite wichst. Es ist das das 3. Stadium der Rinden-
bildung. Die inneren Korner lassen um diese Zeit an ihrer Husseren
Oberfliche eine deuntliche Verdichtung erkennen, gleichzeitig fangen sie
auch an, sich nach der Tiefe zu deutlich abzugrenzen, wihrend sie bis-
her mehr oder weniger diffus in die unter ihnen liegenden Schichten
iibergegangen sind. Im Vergleich zur Gesamtbreite der Hemisphiren
verschmilert sich um diese Zeit die Rinde, von Purkinjeschen Zellen
ist noch nirgends etwas zu sehen. Wir haben um diese Zeit also drei
ganz scharf voneinander getrennte Schichten und damit eigentlich die
ersten deuntlichen und unzweifelbaften Anfinge einer genau abgegrenzten
Rinde vor uns (Fig. 12, Taf. V). In der folgenden Zeit, und zwar im
5. und 6. Embryonalmonat (4. Stadium) vermehren sich nun rasch
die Schichten dadurch, dass zwischen der inneren wund der oberflich-
lichen Kornerschicht in dem molekularen und ziemlich zellfreien Saum
eine neue, der Rindenoberfliche parallele Lage von Korner, die dussere
Kérnerschicht anftritt. Wir haben damit einen sechsschichtigen Typus
und sind somit an einer prinzipiell wichtigen Formation angekommen
(Fig. 18, Taf. V, siehe auch Fig. 25 und 26). Denn es gibt sich darin
ein prinzipiell wichtiges Gesetz zu erkennen; es bedarf kaum eines
Hinweises, dass die Schichtenanordnung der Elemente in abwechselnden
Lagen dichter und diinner Reihen und in ihrer Gesamtheit einer sechs-
fachen Schichtung ganz dem entspricht, was Brodmann in der Onto-
genie und in der Stammesentwickiung der Grosshirnrinde als den
sechsschichtigen tektogenetischen Grundtypus bezeichnet hat.
Es dringt sich hier der Gedanke auf, dass dieses prinzipielle Anlage-
verbdltnis, das wir fir die Grosshirnrinde als ein Gesetz anerkennen
missen, auch in der Entwicklung der Kleinhirnrinde eine Rolle spielt.

Die wichtigste Neuerwerbung im 4. (sechsschichtigen) Stadium ist
die #ussere Kornerschicht; sie ist von der inneren Kornerschicht und
der oberflichlichen Kérnerschicht durch einen schmalen, zellfreien Saum
getrennt und besteht selbst aus einer Lage von 2 bis 8 Zellreihen. Sie
liegt an der inneren Kornerschicht, von der sie stellenweise iiberhaupt
nicht scharf abgetrennt ist, wihrend ihre Entfernung von der ober-
flachlichen Kérnerschicht eine wesentlich grissere ist. Diese Entfer-
nung nimmt auch im Laufe der Entwickelung standig zu. Diese in
der genannten Zeit, 5. und 6. Embryonalmonat, zum ersten Male deut-
liche #ussere Kornerschicht hat filr die ganze Rindenentwickelung eine
sehr grosse Bedeutung. Je weiter nimlich die Entwickelung fort-
schreitet, destomehr verdichtet sich auch diese Lage nach unten zu
und sie riickt dadurch bis nahe an die #unssere Grenze der inneren
Kornerschicht heran, bleibt von hier aber immer durch einen ganz
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schmalen, lichten Streifen getrennt. Die Verhiltnisse dieser Husseren
Kérnerschicht finden sich in verschiedenen Arbeiten abgebildet, so be-
sonders auch bei Berliner. Keiner der Autoren ist aber auf die
Schicht eingegangen, ihrem Wesen und Wert nach scheint sie nur ven
Kirchhoff erkannt worden zu sein.

Wie uns unsere Untersuchungen gelehrt haben, hat nun diese
Schicht eine unzweifelhafte Beziehung zu der Entstehung der Pur-
kinjeschen Zellen. Wenn wir zunichst deskriptiv diese Verhiltnisse
betrachten, so ist festzustellen, dass etwa im 7. Monat beim mensch-
fichen Fotus (5. Stadium) zwischen den Kérnern der fHusseren Korner-
schicht sich plotzlich grossere zellige Elemente zeigen, die zunichst
nur aus einem auffallend grossen mit deutlichen Kernkérperchen ver-
sehenen Kern zu bestehen scheinen und bei denen in der Folge ein
rasch wachsender Saum von Protoplasma erkennbar wird (Fig. 14 und
Fig. 17, Taf. V). Die zelligen Elemente liegen erst mehr gruppenweise bei-
einander, riicken aber sebr bald in deutliche Abstinde parallel der
Oberfiiche der Kleinhirnrinde. Sie ordnen sich mit einem spitzen Ende
nach der Oberfische, einem breiten Ende nach der Tiefe. Es kann
gar kein Zweifel bestehen, dass es sich hierbei um das Auftreten der
Purkinjeschen Zellen handelt, die also bei ihrem ersten Erscheinen
und auch in der ersten Zeit ihrer ziemlich rasch fortschreitenden Ent-
wickelung beim Menschen im 7.und bis in den Anfang des 8. Embryo-
nalmenats hinein zwischen den Korners der #Husseren Kornerschicht
liegen. Nun ist festzustellen, dass diese Korner um diese Zeit sich zu
lichten beginnen, dass sie weiter auseinander riicken, dass sie weniger
werden; je grosser die Purkinjeschen Zellen werden, destomehr ver-
schwinden die Kérner der Husseren Kornerschicht. Die Zahl der
Purkinjeschen Zellen nimmt ja, nachdem sie in der ersten Zeit ihres
Auftretens gleich recht zahlreich in Erscheinung treten, weiterhin nur
ziemlich wenig, anscheinend sogar nicht mehr zu, vielmehr liegen sie erst
dichter gedriingt und riicken im Zusammenhang mit dem Oberflichen-
wachstum der Hemisphiren in der Folge weiter auseinander. Im 7. und 8.
Embryonalmonat werden die Korner der dusseren Kornerschicht immer
spirlicher; wir haben um diese Zeit also folgenden Zustand: aussen
eine Oberflichenkornerschicht, die schon den Kulminationspunkt ihrer
Entwicklung iiberschritten hat und die bereits wieder in der Ab-
nabme begriffen ist, nach innen davon eine bereits ziemlich breite
Molekularschicht, nach innen hiervon die #ussere Kornerschicht mit
eingelagerten Purkinjeschen Zellen; von dieser Schicht nur durch
einen ganz schmalen, zellenfreien Saum getrennt, die sich zusehends
verbreiternde und zusehens schirfer nach beiden Seiten abgrenzende
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Lage der inneren Korner. Die genannte Entwickelung ist namentlich
in der Tiefe der Windungstiler dentlich, wihrend auf der Héhe der
Gyri die Rinde iiberhaupt schmiler bleibt und auch der ganze Ent-
wickelungsgang sich weniger scharf differenzieren lisst.

Nun lichtet sich gegen den Zeitpunkt der Geburt hin (6. Stadium)
die Lage der susseren Kérner noch mehr, sie verschwinden zwischen
den Purkinjeschen Zellen nach und nach vollstindig. Zur Zeit der
Geburt ist von der Husseren Kornerschicht nichts mebr zu sehen,
zwischen den Purkinjeschen Zellen finden sich keine Reste mehr von
ihr.  Wir haben also jetzt: (6. Stadium) (Fig. 15, Taf. V) eine sehr
schmale, nur aus etwa einer Zellreihe bestehende Hdussere Korner-
schicht, einen breiten Molekularsaum, dann Purkinjesche Zellen, daun
die inneren Kérner. An den Purkinjeschen Zellen treten jetzt auch
deutlich Verzweigungen auf. Die Verinderungen, die sich nun in der
Folge noch vollziehen (7. Stadium, Iig. 16, Taf. V), bestehen haupt-
sichlich aus dem Verschwinden der oberflichlichen Kdrnerschicht. Im
3. Lebensmonat sind, wie auch Berliner angibt, normalerweise nuor
noch vereinzelte oberflichliche Korner zu sehen, eine vollig normale
Struktur der Kleinhirnrinde wird etwa im 8. bis 15. Lebensmonat
erreicht (nach verschiedenen Autoren); offenbar ist dieser Zeitpunkt
individuell verschieden.

Die Markmasse des Kleinhirns lisst etwa vom 5. Fotal-
monat an eine deutliche Faserung erkennen, die sich rasch ver-
vollkommnet und sich spiter auch deutlich mit Mark, ziemlich frith-
zeitig, versieht.

Auch die Histogenese der Purkinjeschen Zellen konnten
wir sowoh! an menschlichem Material wie am Kleinhirn von Schweine-
embryonen verfolgen (Fig. 17, Taf. V). Es ist schon betont, dass das
erste Auftreten dieser Zellen sich darstellt in der Form besonders
grosser, lichter, zwischen den #usseren Kornern liegender Kerne, die
einen hellen Grund zeigen und ein feines, sparsames Chromatingeriist
erkennen lassen. Es ist dies etwa im 7. Lebensmonat des mensch-
lichen Embryonallebens, beim Schweineembryo von 20 bis 22 cm
Lange der Fall. Die genannten Kerne umkleiden sich nun an ihrem
nach der Peripherie zu liegenden Ende sehr bald mit einem schmalen,
wie eine Kappe erscheinenden Halbmond von Protoplasma, der sich
rasch verbreitert. Noch ehe an der basalen Seite dieser zelligen Ge-
bilde iiberhaupt etwas von Protoplasma erkennbar wird, spitzt sich
bereits das distale Ende zu, bald erscheint auech an den Seiten und
namentlich an der Basis ein feiner protoplasmatischer Ring. Um diese
Zeit hellt sich auch das Protoplasma, das die Kerne umgibf, auf;
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withrend es zuerst selbst bei starker Zelldifferenzierung vollkommen
dunkel und silhouettenartig erscheint, wird es spiter durchsichtiger und
feiner. Nun wichst rasech der protoplasmatische Leib, bei den um
weniges ilteren Embryonen kann man die etwas plumpe Zellform
schon dentlich, entsprechend ibrer spiteren Gestalt erkennen. Merk-
wiirdig an diesemm Vorgang ist zunichst, dass der urspriinglich er-
scheinende helle und fast protoplasmafreie Kern durchaus die Grosse
des fertigen Kernes einer reifen Purkinjeschen Zelle besitzt und dass
scheinbar durch Apposition sich um den Kern herum allm#hlich wach-
send der Zellleib vergrissert. Zweitens ist merkwiirdig, dass das Auf-
tauchen und die ersten Wachstumsvorginge dieser Zellen offenbar mit
grosser Geschwindigkeit erfolgen, denn man sieht nur an verhiltnis-
missig seltenen Objekten die ersten Stadien der beschriebenen Zell-
entwicklung. Meistens gewahrt man entweder gar keine Zellen dieser
Art oder aber schon grissere deutlich erkennbare Elemente. Am
interessantesten war die Frage der Beziehung zwischen den Elementen
der #usseren Kornerschicht und den Purkinjeschen Zellen. Es lisst
sich zunéichst gar nicht bestreiten, dass die dussere Kornerschicht das
Bett darstellt, in welchem die Purkinjeschen Zellen auftauchen und
nach und nach sich entwickeln. Es ist ferner ebenso klar, dass die
dussere Kornerschicht kurze Zeit vor dem Auftauchen der Purkinje-
schen Zellen entsteht, dass sie bis zu ihrem Auftreten wichst, in dieser
Zeit eine Lage von etwa 3 Zellreihen darstellend, und dass sie vom
Augenblick des Auftretens der Purkinjeschen Elemente an sich lichtet;
sie nimmt in demselben Masse an Zahl ihrer Elemente ab, wie die
Purkinjeschen Zellen sich vermehren und wachsen. Bis zum Auf-
freten der Purkinjeschen Zellen sind die FElemente der #Ausseren
Kornerschicht dunkel gefirbt, gross und machen den Eindruck stark
sich vermehrender Elemente. Vom Zeitpunkt des Auftretens der
Purkinjeschen Zellen an sieht man zahlreichere hellere Elemente
unter ihnen, ferner Elemente, die keine scharfe Grenzlinie erkennen
lassen, schrumpfende Elemente und andere Riickbildungsformen. Je mehr
also die Purkinjeschen Zellen wachsen, desto mehr verschwinden die
Ausseren Korner und wenn die Purkinjeschen Zellen voll entwickelt
sind, ist von jemen Elementen nichts mehr zu sehen. Ohne weiteres
dringt sich hier der Gedanke auf, dass die Husseren Korner das
Material fiir die Bildung der Purkinjeschen Zellen abgeben. Es ist
leider nicht maglich, die Art dieses Vorganges direkt nachzaweisen,
aber die Tatsache des Znsammenhangs scheint klar zu sein. Die
Frage nach der syncytialen Entstehung hochdifferenzierter
Elemente und insbesondere der Ganglienzellen, wird dadurch ausser-
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ordentlich nahe gelegt, ob diese Art der Entstehungsweise direkt durch
einen Zusammenschluss von Elementen vor sich geht oder ob Zell-
elemente zugrunde gehen und das Material dieses Abbaus zum Aufbau
anderer Elemente, hier der Purkinjeschen Zellen, verwendet wird,
lasst sich nicht sagen. So viel aber scheint aus den Beobachtungen
mit Sicherheit hervorzugehen, dass hochdifferenzierte und sehr kompli-
ziert gebaute Elemente, hier die Purkinjeschen Zellen, in ihrer Ent-
stehung eine dichte Lage niedrig differenzierter kérnerartiger Elemente
auf brauchen.

Die Frage der synzytialen Entstehung der Ganglienzellen
ist eine von den Autoren vielfach ventilierte, Tatsachen der Entwicke-
lungsgeschichte und der pathologischen Anatomie weisen immer wieder
darauf hin, dass bei der Differenzierung der hoch entwickelten Elemente
des Zentralnervensystems eine derartige Entstehung ernsthaft ins Auge
gefasst werden muss. Ich denke hierbei nicht an die unter patho-
logischen Bedingungen, namentlich bei irritativen Reizen gelegentlich in den
Zentralnervensystemen von Tieren beschriebenen mehrkernigen Ganglien-
zellen, so bei Tollwat (Sano, Babes), bei I'remdkorpern (Ziegler,
Levi); ferner sind in den letzten Jahren mehrfach durch Injektion
von Scharlachtl Kernteilungen an den Ganglienzellen der Retina experi-
mentell erzeugt. Patbologische Befunde dieser Art beim Menschen sind
ausserordentlich selten, sie finden sich, und das ist ein Gesichtspunkt,
der uns aof die Zusammenhsinge dieser Erscheinungen mit der Entwicke-
lung hinweist, fast nur in solchen Fillen, deren Krankheit in die Ent-
wickelungszeit zuriickgreift. Hier aber finden sie sich, wie die immer
wachsenden Beobachtungen an Idiotengehirnen und sonstigen in der Ent-
wicklung gehemmten Nerensystemen ergeben, offenbar regelmissig. Se
gehort der Befund zweikerniger Purkinjescher Zellen zu den charakte-
ristischen Erscheinungen der juvenilen Paralyse. Ranke, Striusler,
Rondoni, Trapet, H.Vogt haben durch ihre Untersuchungen dies
bestitigt. Aber auch in solchen Entwickelungsstorungen des Zentral-
nervensystems, die nichts mit hereditirer Lues zu tun haben (man
konnte die Mehrkernigkeit der Nervenzellen vielleicht hiermit in Zu-
sammenhang bringen), sind von einer Reihe von Beobachtern mehrkernige
Ganglienzellen im Gehirn befunden worden, so von Scholz und Zingerle
beim Kretinismus, von H. Vogt bei Mikrozephalie. Ferner haben eine
Reihe von Beobachtern verschmelzende Ganglienzellen oder Ganglien-
zellen, die durch breite Protoplasmabriicken verbunden waren, beil Ent-
wickelungsstérungen des Gehirns gefunden: Brodmann und Biel-
schowsky, Rondoni, Trapet u.a. Wenn wir also aus den Tat-
sachen der pathologischen Entwickelung riickwiirts schliessen wollen, so
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baben wir schon ein fast vollkommenes Bild der Reihenfolge, wie sich
die synzytiale Entwickelung der Ganglienzellen vollzieht: mehrkernige,
2 und Bkernige Zellelemente, verschmelzende Ganglienzellen und solche,
die durch eine breite Protoplasmabriicke zusammenhingen.

Aber auch Tatsachen der normalen Entwicklung weisen darauf
hin, dass ein Fusionsstadium von Zellen weniger differenzierter Art in
der Entwicklung der Ganglienzellen bei den hoher entwickeliten Ge-
hirnen vorkommt. HEs haben sich auch eine Reihe von Autoren, so vor
allem Smirnow, Sibelius, Miller dafiir ausgesprochen, dass wihrend
des embryonalen Lebens ein Fusionsstadium der Ganglienzellen zu be-
obachten sei. Es fehlt auch nicht an direkten Beobachtungen fiir
diese Annahme; wie schon Rondoni erwihnt, finden sich in dem
Buch von Gierlich und Herxheimer direkte Angaben iiber Zell-
synzytien im Laufe der Entwicklung. Die Autoren beschreiben grosse,
nach ihrem ganzen Aussehen als Pyramidenzellen aufzufassende Ele-
mente, die in synzytialem Verbande zusammenhingen. Die Beobach-
tungen sind an sechs- und siebenmonatlichen menschlichen Embryonen
gemacht, und auch an diesen Objekten sind sowohl Elemente, die nur
durch diinne Briicken zusammenhiingen, wie mehr oder weniger vollkommen
verschmolzene Zellelemente vorhanden gewesen. Nun fehlt es aber, um die
Reihe der Beobachtungen zn vervollstindigen, auch nicht an ausge-
sprochenen mehrkernigen Zellelementen bei embryonalen Gehirnen.
Trapet, der zu diesem Zweck die Gehirne von Rinderembryonen
durchstadiert hat, gibt in seiner Arbeit aus der Medulla oblongata,
sowie aus der Grosshirnrinde Abbildungen von mehrkernigen embryo-
nalen Ganglienzellen, von weiter ausgebildeten mehrkernigen Ganglien-
zellen, sowie von ausgesprochenen Zellsynzytien. Fussend auf diesen
Beobachtungen haben namentlich die italienischen Autoren (Fragnito,
Capobianco, Pighini usw.) sich direkt fiir eine synzytiale Ent-
stebung der Ganglienzellen ausgesprochen. Die Autoren treten
direkt fiir die Auffassung ein, dass die mehrkernigen Elemente,
die bei Entwicklungsstdrung in Gehirnen zu finden sind, nicht
durch eine mangelhafte Vermehrung der Neuroblasten, sondern
durch eine unvollkommene Verschmelzung von Zellelementen entstanden
seien. '

Es ist natiéivlich nicht méglich, diese weittragende Frage heute zu
entscheiden, aber soviel ist gewiss, dass die Mehrkernigkeit von Gang-
lienzellen in Gehirnen der hoher entwickelten Organismen eigentlich
nur eine Reolle spielt in den auf Entwicklungshemmung beruhenden
Fallen. Die Mehrkernigkeit und Verschmelzung dieser Elemente diirfte
also entschieden mit der Entwicklung der Ganglienzellen etwas zu tun
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haben. Wir haben ferner gesehen, dass eine ganze Reihe von
Daten die Frage der syneytialen Entstehung der Ganglienzellen nahe
legt; die Befunde an den pathologischen Fillen einerseits, und
ferner der von uns erhobene Befund, dass die Hussere Kornerschicht
des Kleinhirns in der Entstehung der Purkinjeschen Zellen auf-
gebraucht wird, legen jedenfalls eine neue Priifung der Frage der syn-
zytialen Entstehung der. Ganglienzellen nahe.

Wie die oben beschriebene #ussere Gestaltung im Wurm der
Gestaltung der Hemisphiren vorauseilt, so lisst sich aunch fiir die histo-
logische Entwicklung und fiir die Bildung der Rinde das Gesetz auf-
stellen, dass die simtlichen Gestaltungen und Uminderungen der Klein-
hirnrinde, das Aunftreten und Verschwinden all der beschriebenen Schichten
und die sonstigen Umwandlungen, die Entwicklung der Purkinjeschen
Zellen, das Verschwinden der dusseren Korner usw. stets im Wurm sich
friher ereignet als in den Hemisphsiren. Der Wurm des Neugeborenen
besitzt kaum noch oberflichliche Kérner, wihrend sie in den
Hemisphiren etwa erst im dritten Lebensmonat verschwinden. Ebenso
wie der Wurm verhilt sich durchweg auch die Flocke.

Eine weitere zeitliche Differenz, die vielleicht von einer gewissen
Bedeutung ist, besteht darin, dass in der Tiefe und der Basis der
Gyri zwar die Rinde immer etwas schmiler bleibt wie an der Ober-
fliche, doch betrigt diese Differenz bei dem Kleinhirn nur sehr geringe
Masse, dagegen ist dentlich zu erkemnen, dass an der Basis der Gyri
die fusseren Korner durchweg etwas frither erscheinen als auf der Hohe
der Windungen.

Die Kleinhirnkerne, beim Menschen der Nucleus dentafus, der
Dachkern, der Pfropf und der Nucleus emboli sind phylogenetisch auf-
zufassen, wie Weidenvreich gezeigt hat, als die Differenzierung einer
urspriinglich einheitlichen und zusammenhingenden Masse zu einer
Reihe von gesonderten Verbanden. Diese Sonderung tritt erst in den
hoheren Entwicklungsstufen ein. Beim Menschen lisst das Gehirn des
dreimonatlichen Fotus (Fig. 8, Taf. 1V) in dem inneren Abschuitt des
Kleinhirns etwa in der Mitte zwischen Rinde und Ventrikelependym
eine eigentiimliche Verinderung erkennen, die von der Anlage einer
kernartigen Masse eigentlich sehr weit entfernt ist. Es besteht diese
erste Verinderung namlich nicht in dem Auftreten oder der Anhiufung
zelliger Elemente, sondern es macht sich eine etwa nierenférmige, im
Vergleich zu dem Kleinhirnquerschnitt aunsserordentlich grosse Auf-
hellung bemerkbar. Es ist recht schwer, histologisch genau zu defi-
nieren, worin diese besteht. Die Grundmasse sieht dunkler auas, ein
scharfer Sanm trennt sie von dem dbrigen Markkorper. Das Gewebe
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an der Stelle des Kernes wird dabei faserig, zeigt feine Lakunen und
einen grosseren Reichtum von Gefissen. Von einem grosseren Zellen~
reichtum ist keine Spur vorhanden. Man kann die gesamte Ver-
anderung als eine lakunire Gewebsverinderung bezeichnen, besonders
weil die zahlreichen feinen Gefisse von sehr weiten Spaltriumen um-
geben sind. In der Folge zeigt sich nun eine geringe Vermehrung der
Kerne des Grundgewebes und eine noch weiter zunehmende dunklere
Farbung des Gewebes. Nach allen Seiten zu werden die Rinder schir-
fer. Im finften bis sechsten menschlichen Embryonalmonat (Fig. 9,
Taf. IV) spitzt sich nun die innere obere Fliche dieses nierenférmigen
(Gebietes zu, sie verschmilert sich ausserordentlich, im inneren geht
eine Art von Schrumpfung des Gewebes vor sich, das Grundgewebe
wird unverhiltnismissig dichter, weniger faserig, mehr homogen, ldsst
mehr Zellen erkennen, die Gefisse werden geringer an Zahl und
grossere Zellelemente treten auf. Diese Verschmilerung des medianen
Pols schreitet nun nach dem Gros des gesamten Kerngebietes hin fort
und absorbiert den Kern sozusagen. Man findet in diesem Stadium
also die sussere und untere Partie noch in Form einer breiten, lakunir
verdnderten Zone, so wie es fir das ganze Gebiet fiir die Zeit des
vierten Embryonalmonats oben beschrieben worden ist. Dieses Gebiet
geht nach oben und median in einen schmalen, verdichteten Zipfel
iiber, der sich bereits von Anfang an aufzuschlingeln beginnt und da-
mit die deutlichen Charakteristika des fertigen Nucleus dentatus er-
kennen lisst. Auf diesem Zustand verharrt zeitlebens die Kernanlage
des Wals, die dadurch einen passageren Zustand der Entwicklung der
menschlichen Kleinhirnkerne in phylogenetischer Parallele als dauernde
Eigenschaft uns vor Augen {fihrt. Nun schreitet ziemlich rasch die
gesamte Verdnderang iiber den iibrigen Kernteil hin fort. Gegen Ende
des sechsten Monats hat der obere Pol etwa 4 miandrische Windungen
erreicht. Im siebenten Monat ist bereits das ganze Kerngebiet des
Nucleus dentatus in die normale Gestaltung iibergegangen. Um diese
Zeit werden auch in dem gewundenen Band des Kernes deutlich
grissere Zellelemente erkennbar. Im Hilus des Kernes tritt vor der
ersten Anlage seiner bandartigen Windungen an eine deutliche Gewebs-
aufhellung hervor und in dieser aufgehellten Partie zeigen sich schon
vor dem fiinften Monat zwei dunklere Gegenden, von denen die eine
die Anlage des Nucleus globosus zeigt, die andere die des Embolus
darstellt. Der letztere ist in der Entwicklung etwas voran. Die histo-
logische Anlage zeigt im ersten Stadium dieser Kernbildungen dassclbe
Bild wie die Anlage des Nucleus dentatus, die lakunire Verinderung
des Grundgewebes ist etwas weniger hochgradie und die darauf
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folgende Verdichtung ist weniger stark. Auch bereits im fiinften
Monat ist nach vorn von den beiden letztgenannten Kernen die Anlage
des Dachkernes sichtbar. Die drei Kernanlagen mit Ausnzhme des
Nucleus dentatus sind zuerst gegen das sie umgebende Gewebe nur
anscharf abgetrennt, viel weniger scharf, als der von Anfang an sich sebr
klar gegen die Umgebung abzeichnende Nucleus dentatus. Gegen Ende
des sechsten Monats wird auch die Abgrenzung dieser Kerne schiirfer
und im siebenten Monat sind sie als gut ausgebildete distinkte Massen,
ihrer spiiteren Form entsprechend, erkennbar.

Es ergibt sich also:

1. Auch die Entwicklung spricht dafiir, dass die Hemispbiren des
Kleinhirns (im Sinne der Edingerschen Einteilung in Neocerebellum
und Palaeocerebellum) der phylogenetisch neue Teil, der Wurm und
die Flocke der phylogenetisch #ltere Teil sind. Alle Entwickelungs-
vorginge namlich eilen in den letzteren Gebieten der Entwicklung
in den Hemisphiiven voraus: bekanntlich werden die stammes-
geschichtlich ilteren Teile auch in der Ontogenese friiher fertig-
gestellt.

Die Oberflichenfurchung im Wurm beginnt im dritten Monat
(ebenso in der Flocke), in den Hemisphiren im vierten Monat des
Embryonallebens. Die Faltung und Ausbildung der Windungen und
Furchen ist in den ersteren Teilen im siebenten Monat fertiggestellt,
in den Hemisphiren spiter, jedenfalls nicht vor Ende des achten
Monats. Ganz dasselbe Gesetz gilt fiilr die spiter zu erdrternden
histologischen Vorginge, fir das Auftreten und Verschwinden der
Rindenschichten, fiir die Anlage und Ausbildung der Zellelemente
der Rinde.

Wurm und Flocke sind lange Zeit relativ wesentlich grosser als
die Hemisphiren, sie werden erst gegen Ende des Embryonallebens
im Wachstum von den Hemisphiiren tiberholt.

o

In den bisherigen Untersuchungen iiber die Histogenese der Klein-
hirnrinde ist viel zu einseitiy das Augenmerk auf die ober-
flachliche Kornerschicht gelenkt. Es ist diese nur verstindlich
im Zusammenhang mit der Entwicklung der Kleinhirnrinde tiber-
haupt. Sie stellt zudem nicht die einzige Schicht dar, die einen
voriibergehenden Charakter besitzt.  Diese oberflichliche Karner-
schicht erscheint efwa im dritten Embryonalmonat, nimmt daon
(Berliner und andere) rasch an Stirke zu, erreicht eine Dicke
von etwa 10 Zelllagen und verschwindet wieder im Laufe des ersten
Lebensjahres.
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Die andere passagere Schicht der Kleinhirnrinde ist die Lage
der dusseren Korner (sieche unten), diese erscheint etwa im fiinften
und sechsten Embryonalmonat und verschwindet in den letzten Wochen
des Fatallebens.

Beide Schichten sind die Lieferungsstitien fiir Material, das
zam Aufbau der Kleinhirnrinde verbraucht wird. Wie schon Ber-
liner fiir die oberfiichliche Kornerschicht nachgewiesen hat, nimmt
diese in denjenigen Zeiten der Entwicklung am meisten ab, in wel-
chen die Oberflichenentfaltung und die Neubildung von Teilen der
Kleinhirnrinde am intensivsten ist. Die Elemente der oberflichlichen
Kornerschicht gehen vermutlich in Nerven- und Gliazellen iiber, sie
liefern wahrscheinlich Material fiir die gesamte Kleinhirnrinde, ein
spezielles Derivat derselben scheinen (Ranke) die Horizontalzellen
zu sein. Die Husseren Korner stehen gleichfalls mit der Bildung
der Kleinhirnrinde im engen Zusammenhang, sie sind der Mutter-
boden fiir die Purkinjeschen Zellen und verschwinden um so mehr,
je weiter deren Entwicklung fortschreitet.

Die oberflichliche Kornerschicht hat noch eine weitere Be-
deutung.  Nach den Untersuchungen von Ranke und H. Vogt
besitzt das Gehirn, im Grosshirn wie im Kleinhirn eine doppelte
Germinationszone (Keimschicht); erstens eine solche an der ventri-
kuldren (inneren) Oberfliche, das eigentliche Neuroepithel, ausserdem
eine Keimschicht an der #usseren konvexen Oberfliiche: diese letztere
Keimschicht wird im Kleinhirn durch die oberflichlichen Korner
gebildet,

. Die Entwicklung der Kleinhirnrinde lisst sieben Stadien unter-
scheiden. Im dritten Fotalmonat des Menschen (erstes Stadium)
lisst die diffuse Zellmasse des Kleinhirns eine verdichtete Zelllage
an der Oberfliche erkennen. Diese riickt dann am Ende des dritten
Monats etwas von der darunter liegenden Partie ab, so dass wir
jetzt eine oberflichliche Lage von Kornmern, den schmalen zellfreien
Saum und darunter den diffusen Kérper des Kleinhirns haben
(zweites Stadium). Im vierten Monat verdichtet sich unter dem
zellfreien Rindensaum die #ussere Partie zu einer geschlossenen
Lage, der ersten Anlage der inneren Kornerschicht, vierter Monat
(drittes Stadium). Innerhalb des zellfreien Rindensaums tritt nun
eine weitere Lage von Kornern, die dussere Kornerschicht auf. Dies
geschieht im fiinften und sechsten Embryonalmonat. Die Rinde des
Kleinhirns zeigt in dieser Zeit (viertes Stadium) folgendes Bild:
dicke oberflichliche Kérnerschicht, breiter zellfreier Saum, Hussere

Kornerschicht aus drei Zelllagen bestehend, schmaler, zellfreier
Archiv f. Psychiatrie. Bd.49. Heft 1. 13
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Sanm, innere Kérnerschicht. Im siebenten Fétalmonat riicken die
dusseren Kdrner niher an die inneren heran, innerhalb der ersteren
treten grosse Zellelemente, die Purkinjeschen Zellen auf (fiinftes
Stadium). Die weiteren Vorginge spielen sich vor allem innerhalb
der Schicht der Zusseren Korner ab. Hier wachsen die Purkinje-
schen Zellen an Zahl und Grosse, sie liegen dicht beieinander, in
Masse verschwinden die #usseren Korner. Eine oberfiichliche Korner-
schicht ist etwa zwei Zellreihen dick noch vorhanden. Dieses Bild
entspricht (sechstes Stadium) den letzten Wochen des Fatallebens.
Nach der Geburt riicken die Purkinjeschen Zellen in ziemlich
gleichen Abstiinden auseinander, die #usseren Koérmer sind voll-
kommen verschwunden, die oberflichliche Kornerschicht verschwin-
det gleichfalls mehr und mehr (siebentes Stadium). In der Zeit
zwischen dem achten und fiinfzehnten Lebensmonat ist die normale
Kleinhirnrinde fertig.

4, Die Purkinjeschen Zellen erscheinen zuerst als grosse Zellkerne,
deren Grosse von Anfang an ziemlich genau der Grésse einer fer-
tigen Puarkinjezelle entspricht, zwischen den Ausseren Kdrnern im
siebenten Fotalmonat. Diese grossen Kerne liegen vielfach in
Gruppen beisammen, sie haben nicht selten 2 Kernkdérperchen, ein
sie umgebendes Protoplasma ist vielfach idberhaupt nicht oder nur
in Form eines schmalen, meist nach der Peripherie zu liegenden
Saumes zu erkennen. Weiterhin lagert sich halbmondfdrmig, an
der Seite nach der Oberfliche der Kleinhirnrinde zu, erst dunkel
gefarbtes, spiter heller werdendes Protoplasma an. Dieses zieht
sich in eine Spitze aus, dann erst erscheint in der ganzen Um-
gebung des Kerns Protoplasma. Im achten Fétalmonat sind die
Zellen als grosse Elemente deutlich zu erkepmnen. Der ganze Vor-
gang liuft offenbar sehr schnell ab, denn man sieht in weitaus den
meisten Priiparaten entweder iberhaupt noch nichts von diesen
Elementen oder schon leidlich ausgebildete Zellen. Die Fortsitze
entwickeln sich gegen Ende des Embryonallebens. Die Zellen lie-
gen erst in Gruppen, dann in enger, pallisadenformiger Reihe an
der Oberfliche der inneren Kérner nahe beieinander, sie riicken
dann, entsprechend dem Wachstum des Kleinhirns, weiter aus-
einander. Eine Vermehrung der Elemente findet also offenbar spiter
nicht mehr statt.

5. Wie gezeigt worden ist, erscheinen die Purkinjeschen Zellen in
der Lage der susseren Korner. Diese selbst versehwinden in dem
Masse, als die Purkinjeschen Zellen auftreten und wachsen. Die
susseren Kirner werden in der Bildung der Purkinjeschen Zellen
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verbraucht. Die Tatsache, dass auffallend grosse Elemente von An-
fang an erscheinen, dass diese Elemente vielfach 2 Kernkorperchen
besitzen, dass ferner bei Entwicklungsstérungen des Kleinhirns zwei-
und mehrkernige Purkinjeschen Zellen nicht selten gefunden wer-
den, machen es wahrscheinlich, dass die Husseren Korper bei der
Bildung der Purkinjeschen Zellen ein Fusionsstadium durchlaufen,
dass also die Purkinjeschen Zellen aus synzytialen Verbénden ihre
Entstehung nehmen.

6. Die Markmasse des Kleinhirns lisst vom fiinften Fotalmonat an eine
Faserung und etwa vom siebenten Embryonalmonat an eine deutlich
rasch fortschreitende Markumkleidung erkennen.

7. Die Kerne des Kleinhirns differenzieren sich im Laufe der Stammes-
geschichte (Weidenreich) aus einer urspriinglichen einheitlichen
Masse. Beim dreimonatlichen menschlichen ¥¢tus erscheint in der
Tiefe des spiteren Markkérpers der Kleinhirnhemisphiren ein nieren-
formiges, sich scharf absetzendes, relativ sehr grosses Gebiet, das
eine dichte Beschaffenheit des Grundgewebes, zahlreiche Gefisse
und Lymphspalten (lakunsre Verdnderung) erkennen ldsst. In der
Folge verschmilert sich dieses Feld vom inneren oberen Pol an und
legt sich gleichzeitig in m#andrische Windungen. Diesem Vorgang
liegt eine Schrumpfung des Gewebes und eine gleichzeitige Zunahme
der Zellelemente zu Grunde. Im fiinften und sechsten Embryonal-
monat ist etwa das innere Drittel dieser Anlage des Nuclens denta-
tus fertiggestellt, der dussere und untere grissere Teil noch in der
urspriinglichen Form. Tm siebenten Monat hat der ganze Kern die
spitere Gestalt. Etwas spiter als die Anlage des Nucleus dentatus
tritt die des Embolus und noch etwas spiter die des Dachkerns und
des Nucleus globosus auf. Diese Massen sind von vornherein nicht
so scharf getrennt gegen das umgebende Gewebe, es scheint, dass
die gesamten Kerne sich ans einer urspriinglich 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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Erklirung der Abbildungen (Tafel I1I—V).

Figur 1. Rindenbild aus einem Kleinhirnrindenlippchen von Fall 1.
Man sieht eine leidlich erhaltene Molekularschicht, Kérnerelemente und Pur-
kinjesche Zellen liegen bunt durcheinander. Die Zellen der Molekularschicht
ragen in die Kornerschicht hinein.

Figur 2. Rindenbild des Kleinhirns von Fall 2. Das ganze Lippchen.
verkleinert, die Molekularschicht bedeutend verschmilert, die Kdrmerschicht
ausserordentlich schmal und stark gelichtet, die Purkinjeschen Zellen ver~
mindert, zum Teil an normaler Stelle, einzelne sowohl in die Molekular:, wie
in die Kérnerschicht hinein verlagert, pyramidenférmige Elemente unter den
Purkinkjeschen Zellen. Im linken Teil der Figur Andeutung der fusseren
Kérnerschicht.

Figur 3. Rindenbild eines Kleinhirnléppehens von Fall 3. Das Lappchen
bedeutend verkleinert, die Molekularschicht verschmalert, die Kornerschicht ge-
lichtet, schmal, Purkinjesche Zellen wesentlich, d. h. relativ vermehrt, normal
gelagert. Die Kdornerschicht vielfach doppelreihig, die dussere Reihe, in deren
Bereich die PurkinjeschenZellen liegen, entspricht der dusseren Kornerschicht,
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Figur 4. Anlage einer Verdoppelung der Kleinhirnrinde aus einem Lipp-
chen des Falles 1.

Figur 5. Heterotoper Herd vonKleinhirnrinde im Markbereich desFalles 1.
Man sieht Inseln von molekularer Substanz und Kornersubstanz, dazu Pur-
kinjesche Zellen, teils den Rand dieser beiden Schichtelemente einnehmend,
teils in die Schichten hinein verlagert.

Figur 6. Frontalschnitt durch Kleinhirn und Medulla oblongata eines
3monatigen menschlichen Embryo. Bei (W.) sieht man die Anlage der Rinde
im Wurm, wihrend auf der Hemispharenoberfliche (H.) die Rindenanlage noch
wesentlich gegen den Bestand im Wurm zuriick ist. Gleiche Verhiiltnisse wie
im Wurm herrschen in der Flocke (FL.). In diesen beiden Teilen sind die
ersten Andeutungen der Windungen erkennbar. Im lnneren der Hemisphiren
bei (G.) eine leichte Verdichtung des Gewebes, die erste Anlage des Nucleus
dentatus.

Figur 7. Frontalschnitt durch die Medulla oblongata eines 4monatigen
menschlichen Embryos. (1. a,) Tuberculum acusticum, (v. a.) ventraler
Akustikuskern, (0.) Olive, (K.) Kern von Ganglienzellen im Bereich des Corpus
restiforme.

Figur 8. Frontalschnitt durch Kleinhirn und Medulla eines 4—5monatigen
menschlichen Embryos. (N. d. i.) innerer Abschnitt, (N. d. a.) Ausserer Ab-
schnitt des Nucleus dentatus. Tm inneren Abschnitt sieht man den Beginn der
Furchung des Kernes, der grossere Aussere Abschnitt stellt ein ovales, etwas
verdichtetes, von Lakunen 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 fortgeschritten sind als die
Hemisphiren.

Figur 9. Dasselbe wie Figur 6 und 8 vom menschlichen Embryo aus dem
5. bis 6. Monat. Am Nucleus dentatus ist der grissere innere Teil (N. d. i.)
fertig gefurcht, der dussere Teil (N. d. a.) verhillt sich noch wie im vorigen
Stadium, die Hemisphirenrinde (H.) lisst deutlich eine mehrfache Schichtung
erkennen, (N. t.) Nucleus tecti.

Figar 10 bis 16, Eniwickelung der Kleinhirnrinde beim Menschen. Bilder
vom 3. Fotalmonat bis zum Zeitpunkt der Geburt. Figur 10. 3. Embryonal-
monat. Die oberflichliche Kérnerschicht differenziert sich (0. X.) (1. Stadium).
Pigur 11. 3. Fétalmonat, Aufhellung unter der oberflachlichen Kérnerschicht,
die erste Anlage der inneren Kornerschicht; (i. K.). Figur 12. 4. Embryonal-
monab. Die Kornerschichten werden breiter, namentlich die inneren Korner
werden stirker, die einzelnen Lagen grenzen sich schirfer ab, die Rinde be-
ginnt sich gegen den darunter liegenden Teil abzugrenzen (3. Stadinm).
Figur 13. 5. bis 6. Embryonalmonat. Auftreten der #usseren Kornerschicht
(a. K.), sie liegen niher der inneren als der oberflichlichen Kérnerschicht. Die
Kleinhirnrinde zeigt in diesem Stadium einen sechsschichtigen Typus. Die ober-
flichliche Kérnerschicht besitzt ihre grésste Ausdehnung (4. Stadium). Figur14.
7. Embryonalmonat. Im Bereich der dusseren Kornerschicht, die néher an die
innere heranriickt, treten die ersten Elemente der Purkinjeschen Zellen auf,
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Die Molekularschicht (M. S.) verbreitert sich méichtig (5. Stadium). Figur 15,
8. bis 9. Embryonalmonat. Die Husseren Korner lichten sich in dem Masse,
wie die Purkinjeschen Zellen an Zahl zunehmen und wachsen. Diese riicken
noch ndher an die inneren Korner heran. Die Kleinhirnrinde besteht jetzt aus:
oberflichlicher Kornerschicht, Molekularschicht, Purkinjescher Zellschicht,
innerer Kornerschicht (6. Stadium). Figur 16. Kleinhirnrinde aus der Zeit
der ersten Monate des extrauterinen Lebens. Die oberflichliche Kérnerschicht
verschwunden, breite Molekularschicht, die Purkinjeschen Zellen in gleich-
miissigen Abstinden, die inneren Korner zum Teil in feine Balkchen geordnet;
letztere Schicht stark verbreilert.

Figur 17. Histogenese der Purkinjeschen Zellen. Die Priparate stam-
men vom Schweineembryo, Beim Schweineembryo von etwa 22 em Linge
treten im Bereich der dusseren Korner grosse von Protoplasma nicht umlagerte
Kerne auf. Bald lassen diese einen erst halbmondfrmigen, spiter sie ganz
umgebenden Reifen dunklen Protoplasmas erkennen. Nach der Rindenober-
fliche zu zieht sich dieses in eine Spitze aus, Neuroblastenform der Zellen.
Der Kern behdlt durch alle Stadien ziemlich die gleiche Grisse und Gestalt,
scheint sogar spiter auch absolut etwas kleiner zu sein. Das Protoplasma
wichst und differenziert sich, um die Zeit der Geburt bildet es einen spindel-
{6rmigen, die Zelle umgebenden Ballon. In der Umgebung des Kernes die
ersten Andeutungen von Nisslschen Kérperchen,



