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(Hierzu Tafel t[ und 2 Textfiguren.) 

Bei der eigentfimlichen Erkrankung der Myoklonie hat sieh bisher 
eine ausreichende Erklgrung noch nicht gefunden. 

W~hrend einige Autoren keine scharfen Grenzen gegen die ttysterie 
einerseits, die g u n t i n g t o n s c h e  Chorea andererseits sehen (M6bius,  
Sehu l t ze ,  BSt t iger l ) ,  ist yon anderer Seite, zuletzt yon A. Westphal2),  
darauf hingewiesen: dass doch etwas ganz Besonderes vorliegt. 

Die ersten Besehreiber glauben auf Grund klinischer und experi- 
menteller Erfahrungen als Ursaehe der Erkrankung eine Ver~inderung 
der Ganglienzellen des u im Rfiekenmark annehmen zu sollen 
[Fr iedre ich3) ,  Unverr ich t~) ,  BreslerS), Carriere]~ Hunt  6) sah in 
einer Yer~nderung tier Primitivflbrillen der Muskeln den Grund, S c h u p fe r 7) 
in einem vergnderten Zustand des ganzen Zeutralnervensystems; andere 
Beobachter wollen die Erkrankung yon der Hirnrinde der motorischen 

1) Schul tze ,  Neurolog. Zentralbl. 18867 1897. Dieses Archiv. Bd. 29. 
Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. 13. B 5ttige r ~ Berl. klin. Wochenschr. 1896. 

2) A. Westphal~ Allgem. Zeitschr. f. Psych. Bd. 68. S. 719. 
3) Friedreich~ Paramyoklonus multiplex. Virch. Arch. Bd. 86. 1881. 
4) Unverricht~ Die Myoklonie. Wien 1891. Ueber familiEre Myoklonie. 

Dtsch. Zeitschr. f. NervenheiIk. 1895. 
5) Brosler,  Uober 8pinalepilepsie. Neurolog. Zentralbl. 1896. No. 15. 
6) Hunt: Pathology of paramyok]onus multiplex. Journal of Mental 

diseases 1903. 
7) Sehupfer~ Sulle mioclonie. I1 poliolinieo 1901 naeh Referat. 
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Sph~.re ableiten [Murri l ) ,  Sepi l l i2) ,  Pa te l l a~  Cla rk  und Prouta)]  
Zu dieser Annahme kommen auf Grund klinischer Beobaehtungen und 
Ueber]egungen gerade die aus letzter Zeit stammenden Arbeiten yon 
~Reetenwald 4) fiber 3 F~lle familiArer Myoklonie des U n v e r r i e h t -  
Lundborgsehen  Typus und yon S t r a s m a n n  5) fiber einen Fall yon 
Myoklonie bei Tubes. 

Die anatomisehen Befunde bei tier Erkrankung siud sp~rlieh und 
geben keine Klarheit. Einerseits hubert Untersuchungen gar keinen Be- 
fund am Zentralnervensystem ergeben (Sehu l t ze ,  Hunt),  andererseits 
sind Nisslbefunde an den Pyramidenzellen der Hirnrinde erhoben (Clark  
und Prout) ,  diesen will jedoch O p p e n h e i m  keine Bedeutung beilegen, 
schliesslieh hat L a f o r a  6) eine ganz eigentfimliche Bildung yon Amy- 
]oidk6rpern in den Zellen des Zentralnervensystems, aber gerade mit 
Ausnahme der VorderhSrner, gefunden~ und zuletzt sind yon u  7) 
karyolytisehe und tigrolytische Ver~nderungen an einem Bruchteil der 
Ganglienzellen des Vorderhorns im Rfiekenmark beschrieben worden, 
den EntwickhmgsstSrungen in der Grosshirnrinde legt Vol land keinen 
besonderen Wert bei. 

b~aeh diesen sehr verschiedenen Befunden ist noch jeder Fall yon 
Myoklonie der Untersuchung wert, die sich mit versehiedenen Methoden 
auf mSglichst alle Teile des Zentralnervensystems zu erstrecken hat. 

Von den Fi~]len famili~irer myokloniseher Epilepsie, die Ree t en -  
wald  beschrieben hat, ist der ~lteste gestorben und das Material mir 
yon der Anstalt Johannisthal bei Sfiehteln (Direktor Dr. O r t h m a n n )  
.zur Verfiigung gestellt worden. 

Die klinisehe Beschreibung des Falles findet sich in der Ree t en -  
wa]dschen Arbeit~ der Pat. ist am 23.1. ]912, 8 Uhr vormittags ge- 
storben, und am selben Tage 10 Uhr vormittags seziert. 

1) Murri, Polielonie e eoree. Polielinieo 1899 naeh Referat. Ii del para- 
naioclono moltipleee. Riv. erit. di elin. reed. 1900 naeh Referat. 

2) S ep i lli ,  Un ease de mioelonia famigliare assoeiata all epilepsia. Riv. sper. 
d. fren. Vol. 21 naeh l~eferat. - -  Mioclonia ed epilepsia. Milano 1900nachReferat. 

3) Clarke and l~rout, Nature and pathology of myoklonus epilepsy. 
Amer. Journ. of Insanity. 190~). Vol. 59. 

4) Ree tenwald ,  Lundborg-Unverrichtsehe famili~ireMyoklonie bei 3Ge- 
sehwistern. Zeitsehr. f. d. ges.Neurol, u. l~sychiatrie. 1912. Bd. 8. 

5) S t rasmann ,  Myoklonie bei Tabes. Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. 
Psyehiatrie. 1912. Bd. 10. 

6) Lafora  und Glueek,  Beitrag zur Histopathologie der myoklonisehen 
Epilepsie. Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatrie. 1911. Bd. 6. 

7) Volland, Berieht fiber 4 F~ille mit der Kombination Epilepsie-Para- 
myoklonus multiplex. Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatrie. 1911. Bd. 7. 
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S e k t i o n s b e r i e h ~ :  

AnffMlend blasse Leiohe eines 17j~ihrigen Jungen yon gracilem Knoehen- 
bau, sehr d/irfliger Muskulatur, fast v51lig fehlendem Fettpolster. Unterkiefor 
dureh Totenstarre fest, gro'sse und kleine Oelenke der Gliedmassen beweglich, 
Beine und linker Arm lessen s[oh nur sehwer his zur Oraden streeken und 
federn wieder zurfiek (leiohte l;ontrakturen), Kypbose besonders des unteren 
Brustwirbelteils. Oberflg~ohlieher Dekubitus an Troehanteren. In linker Leist% 
2 cm yon der Mittellinie, Sohnittwunde mit flaehen l~ndern, aus der sich bei 
Druck dicker, gelber Eiter entleert. Keine Totenflecken. Aeussere t(hrper- 
5ffnungen frei yon fremdem Inhalt. Sehamhaare nur wenig zahlreich entwiekelt. 

Seh~deldach asymmetriseh zu Ungunsten der rechten Seit% N~ihte sehr 
deutlich erkennbar, auf S5~gefl/iehe tiberall Spongiosa sichtba% Sch~ideldach 
sehr blutreich, besonders in den abhiingigen Teilen. 

Beide Seiten der Dura symmetriseh gewhlbt und gleiehm~tssig straff~ nut 
tiber den Stirnteilen etwas sohlaffer, glatt und yon grauroter Farbe. Neben dem 
Sinus longitudinalis dfinne Paech ion i s che  Granulationen, in den hinteren 
Toilen des Sinus longitudinalis etwas fl/issiges Blur. lnnenflgche der Dura 
links wie reehts grauweiss und yon spiogelndem Glanz. Venen der Konvexitg.t. 
m/issig gef/illt mit dunkolkirschrotem Blur. An der Grenze zwisehen zweiter 
and dritter Stirnwindung links hinten mehrere diffuse Blutungen in der Pia. 
Weiche Hirnhaut an den Gefgssfurehen milehig getr/ibt, ebenso auf dem Seheitel 
der vorderen Zentralwindang links wie rechts, in den Maschen der Pie klare 
Fl/issigkeit. 

Beide HirnhElften grob symmetriseh, nnr das oberste Stfiek der linken 
vorderen Zentralwindung deutlieh platter als rechts. Bei Herausnahme des 
Gehirns finder sieh viel Mare F1/issigkeit in den Schiidelgruben~ die best~indig 
aus dem Wirbell~anal nachfliesst. Harte Hirnhaut am ScMidelgrund und an den 
Seitenw/inden glatt und glg, nzend and gleiohni~ssig gefgzbt. In den Blutadern 
der Basis dunkelkirsehrotes Blur. Pia an Unter- und Seitenfl~iehen wie an der 
Konvexit~t, Venen ziemlieh stark mit Blur geffillt, in den laschen der Hirnhaut 
iiberall klare Flfissigkei% nirgends Tuberkeln, Arterien an Unterfl~ehe des Ge- 
hirns kollabiert. Hirngewicht unerhffnet 1257 g. 

Auf Schnitt veto Kinn nur wenige Blutpunkte, nut vereinzelte Fett- 
tr~ubehen. In Bauchhhhle keine fremde Flfissigkeit. Das spinnwebendfinne 
Netz bedeckt schiirzenfhrmig die D~trme. Bei Herausnahme des Brustbeins 
kollabieren beide Lungen gleiehmiissig, Pieurahhhleleer, Thymus nieht erkennbar. 

Im Herzbeutel ein Esslhflel klarer Fliissigkeit. Perikard glatt, gliinzend 
and graudurchscheinend, Herz sehr klein, wiegt aufgeschnitten 135 g, ~lusku- 
latur braunrot, schlaff. Klappenapparat intakt. Linker Ven~rikel leer~ tibrige 
Herzhhhlen mit dunkelrotem fl/issigem Blur gefiillt. Stelle des Poramen ovale 
deutlich erkennbar, an ihrem Rand eine hgutige Falte, Foremen iiberall ge- 
sehlossen. Aorta eng, elastisch wie Gummiband~ grauweiss, glatt und durch- 
scheinend. Pleuraoberfl~chen beiderseits spiegelnd und glatt, beiderseits ke no 
Verwaehsungen. Beim Betasten knistern die Lungen in allen ihren Teile% 
Farbe rosenrot~ in den Unterlappen etwas dunkler, l(onsistenz iiberall weieh 
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und knisternd~ Sehnittfliieho glatt, der mit dem Mosser abgestrichene Gowebssaft 
blutig schaumig and vermehrt. In don LuftrShren~ston etwas sehaumiges Sokret. 

Hilusdr[isen bohnengross~ dunkelgrau~ Sohnittfl~che etwas trocken. In 
Kehlkopf und Piicae aryepiglotticae etwas sohaumiges Sokret. Schilddrfiso 
beiderseits gleich entwiekolt, klein. 

Milzobetflg~ehe glatt, glS~nzend~ Kapsel zart und durchseheinend, Milz 
blaurot, etwas gross und welch, Trabekel ]eicht verwaschen~ Pulpa quillt etwas 
vor~ keine Tuberkel. 

Nieren van normaler GrSsse, kein Fettgewobe in Kapsel~ diese leicht and 
ohne Substanzverhst abziehbar, Oberfliicho glatt, auf Durchschnitt Zeichnung 
deutlich erkennbar~ stark bluthaltig, durchscheinond. Nierenkelchs und Nieren- 
becken ong, lser~ Sshleimhaut iiberall glatt~ graurStlieh und durchsehsinend. 
Links Nebenniere van fester Konsistenz~ auf Sehnittfliichs opake~ weisss t~inden- 
substanz~ van transparenter Marksubstanz durch die braune IntermediS.rzone 
deutlich geschieden. Bechto Nebenniere konserviort. In Blase sp~irlicho Mengen 
klaren Harns~ Sohleimhaut transparent, glatt. 

Darm bei iiusserer Besichtigang and Betastung ohns krankhaften Befund. 
Mesenterialdriisen undeutlieh durch Palpation zu srksnnen. Leberfiberzug 
feuehtgliinzend, graudurchseheinend, OberflS~obe glatt, ebsnso Schnittfl~ohe, 
Farbs braunrot, auf der Schnittflgehe Acinuszeichnung kaum erkennbar, Kon- 
sistenz und GrSsss nicht vermehrt. 

KnSeherne Wirbelsiiule sswie Beekenknoehsn fiberall vom Psriost tiberzogen. 
Riiekenmarksdura aussen glatt nnd gleishmS~ssig graurot, l~iiekenmark in 

Dura herausgensmmen and konserviert. Wirbelknochsn im Kanal iiberall gleich- 
mgssig graurot; Wirbelscheiben gleiehmS~ssig grauweiss. 

Verfolgung der Eiterung neben der Lendenwirbelsguls links fiihrt nur in 
die Muslmlatnr, nirgends grSssere Ansammlungen van Eiter, nirgsnds Granula- 
tionen, bei Priiparation alle Knoshen intakt~ ebenso Gegend hinter der linken 
Niere. Lendenmnskulatur 5dematSs sulzig dnrehtr~nkt~ auf Psoas links stark 
vergrSssert, gelbliehbriiunlieh, knScherne Unterlage frei. Beide Hoden normal 
gross im Hodensack. 

K l i n i s c h e  Diagnose :  Myoldonus-Epilepsie. 
A n a t s m i s e h e  Diagnose :  Kyphose, interstitieller ~Iuskelabscess der 

linken Lende, Leptomeningitis chronica. Blutungen in Pin, ttypoplasis and 
Atrophie des Herzens, Aorta ehlorotiea~ beginnendes LungenSdem, ohronischo 
Bronchialdrfisensehwellung. 

Den yon don Befunden der Literatur abweiehenden und ouch nieht 
zu den bisherigen Annahmen fiber den Sitz der Erkrankung passenden 
Befund teile ieh im Folgenden mit: 

t!oiicke n m ark. 

Yam Riickenmark sind einzelne zerschnittene Teils in Formal, andere in 
Alkohol konssrviert, eine genaus Feststellung der einzelnen Segments ist da- 
dnrch nicht mSglieh. In Sehnitten~ die sicher dem oberen Halsmark angshSren, 
zeigt die Markscheidonf~rbnng ein kleines Lichtungsfeld van dreieckiger Form 

Archly L Psychiatrie,  Bd. 51. Hef t  1. 3 



34 Dr. Yr. Sioli, 

vor und seitwgrts dem Vorderhorn (Hel lwegsche Dreikantenbahn). Diese 
Liohtung ist in tiefer gelegenen Sehnitten sieher nicht, naehweisbar. Andere 
Degenerationen sind mi~ der Narkscheidenfgrbung am gfiekenmark nieh~ nach- 
weisbar. Die F~rbung mit Seharlaehrot zeigt in mehreren HShen des tt/ieken- 
marks kein Lipoid in den S~riingen~ die Ganglienzellen enthalten z. T. kleine 
I~lengen feinster LipoidtrSpfehen, in deren Verteilung besteht kein Unterschied 
in den einzelnen Teilen der grauen Substanz, besonders ist das Vorderhorn 
nieM starker beteiligt als die iibrigen Toils. Die F~irbung naeh dem N i s s l -  
sohen Prinzip zeig~ die Ganglienzellen sehr gat dargestelit, es ist zu betonen~ 
class sieh karyolytisehe und tigrolyfisehe Verg, ndernngen nicht in einer sinn- 
fg.lligen Weiss zeigen, die erlaubt~ sine pathologisehe Vergonderung anzunehmen. 

We i g e r t sohe Gila- un d B i e 1 s c h o w s k y f~irb ung z eigen keinen sinnfglligen 
pathologisehen Befund. 

Fig. I. 

Halsm~rk (Markscheidenfgrbung). Degeneration der Dreikaa~enbahn. 

G r o s s h i r n r i n d e .  

Die F~irbung nach N i s s l  mit Toluidinblau zeigt an der Oberfl~cho einen 
sehr erheblichen kernfreien Rindensaum. Die Architektonik derl~inde ist normal 
entwickelt im seohsschichtigen Typus mit den entspreohenden l~fodifikationen. 
Die Gefgsse der Pin und des Gehirns zeigen keine Ver~inderungen der Gef~ss- 
wandzellkerne, in den Adventitialzellen findet sich sehr reichlieh Pigment, an 
einigen kleineren Gef~ssen sind reihenweise Gllakerne aufmarschiert. Die Gef~isse 
sind nicht vermehrt. Die Ganglienzellen zeigen zahlreich ein Bild~ des dem 
der ehronischen Erkrankung nahe steht, der Zellleib ist klein und sieht gedri%kt 
uus~ die Forts~tze sind weir gef~rbt, aber im allgemeinen gerade, die Tigroid- 
substanz ist in klumpig verbacke~e, diffus verteilteKSrner aufgeliist, dazwischen 
sieht man einzelne Vakuolen, die Kerne sind klein, verzogen, dunkelgef~rbt, 
~neist mit sehr deutlicher Kernmembranfalte nnd mit kleinem Kernk~irperchen. 
Daneben finden sieh allerlei andere, nicht charakteristiseh umsehriebene Formen 
yon Vergndernng. Die grossen Pyramidenzellen und besonders die Beetzsehen 
sehen normal aus. ] n d e r  1. Rindensehicht besteht, sine sehr erhebliohe Ver- 
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mehrung der Gliakern% diese sind moist yon grossor Form und haben einen 
deutlich siohtbaren~ mit Fortsitzen vorsehenen rosaProtoplasmaleib~ nieht solten 
finden sioh mehrkernige Exemplare (Fig. 2). Auch in den iibrigen Sehiehten 
tier tlirnrinde scheint die Zahl der Gliazellen eine vermehrte zu sein; so finden 
sioh teils um die Ganglienzellen, toils einzeln liegend eine sehr grosse Menge 
moist grosser, runder~ holler Gliakerne, um die moist entweder feine Stippchen 
odor zackige~ fortsatzreiehe Protoplasmateile siehtbar sind. Die genannten gor- 
inderungen finden sich in allen Grosshirnrindenteilon, sind aber in der vorderen 
and hinteren Zentralwindung ausgesproehener als in den anderen gindonteilen. 

Fig. 2. 

Mehrkernige Gliazellea in der Hirnrinde. 

DieMarkscheidenfgrbung zeigt in dorGrosshirnrinde keinen pathologisehen 
Befund, tangentiaI% ra, diire nnd supraradi~ire Fasern sind anscheinend erhal~en. 

Die Firbung naoh B i e l s e h o w s k y  (Priparate nnr aus den Zentra[- 
windungen) zeigt in einer Anzahl yon Ganglienzellen ein normates Fibrillen- 
bild~ in einer anderon Anzahl sioht man die Fibrillen yon den Portsitzen aus 
in den Zolloib ointreten~ in demselben aber sieh fragmentiert odor gar nieht 
sioh dar stellen. Charakteristische Formen yon Fibrillenverinderung sind 
nieht sichtbar. 

Die Firbung mit Seharlaehrot nach t t e r x h e i m e r - A l z h e i m e r  zeigt in 
den GeNsswandzellen und adventitiellen Seheiden ziemlieh reichlich Lipoid 7 
ebenso eine ziemliehe Menge feiner LipoidtrSpfehen in vielen Gliazellen dot 
1, Rindensehieht~ nur wonig ab~r in Glia- und Ganglienzellen der tibrigen 
tlindenschiohten. In Sehnitten aus dem Stirnhirn ist das Lipoid etwas reich- 
lieher Ms in den iibrigen Rindenteilen. 

Die Gliafirbung mit g i  b b e r t sehem Hiimatoxylin (naoh h 1 z h eim e r) zeigt~ 
<lass die Gliazellen der 1. Rindensehiehg aus Exemplaren mit reiehliohen proto- 
plasmatisohen Portsiitzon und vielen Pasorn bestehen, ihnliGh die Zetlen dot 
iibrigen Rinde und des Narkes~ nut ist da die Zahl der Fasorn eine erhoblich 
geringere. Die We ig e rtsehe Gliafirbung zeigt eine entsprechend grosso Faser- 
menge in der 1. Rindensehbht und einen sehr dioken Randfilz yon Gliafasern. 

3" 
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K l e i n h i r n .  

Hior liegt der auff~illige Befand des Falles. Die Fiirbung naeh N i s s l  
zeigt an der Kleinhirnrinde und den Ganglienzellen der Kleinhirnkerne keinen 
krankhaften Befund, um den Nucleus dentatus aber liegen eine grosse Menge 
yon metachromatisch gefiirbten, kleinen und auch etwas grSsseren~ den Myelin- 
niedersehliigen ghnliehen KSrnern, die sich nicht wegdifferenzieren lessen und 
auoh in Sehnitten yon friseh verarbeitetem Material vorhanden sind. In dieser 
Gegend finden sieh eine grosse Mengo grosser, hellgefiirbter Glial~erne, z. T. zu 
mehrkernigen Zellen gehSrig. Dieser Bofund ist an sioh nioht eharakteristiseh, 
weist aber auf irgend welche pathologische VorgS~nge in dieser 6egend bin. 

Die F~irbung mig Scharlachrot 15~sst eine ganz ungeheure Vermehrung des 
Lipoids erkennen (Tafel II)~ des zwischen den Ganglienzellen des Nucleus den- 
tatus, auf dessen Innenseit% ganz besonders stark aber auf seiner Aussenseite 
angeMuft ist. Das Lipoid ist tells in grSberen, moist aber in feinen Tr5pfchen 
gelagert~ die so angeordnet sind, dass ihre ZugehSrigkeit zu Gliakernen und 
Zellen yon z. T. sehr grosser, z. T. welt verzweigter Form daraus erhellt. Die 
Ganglienzellen des Nucleus dentatus selbst enthalten nut wenig feine Lipoid- 
trSpfohen. Veto Nucleus dentatus weg verNngert sieh die Menge des Lipoids 
langsam~ bleibt aber im zentralen Mark des gleinhirns recht erheblich und er- 
streokt sich aueh in einige Markleistcn hinein. An dot Hand dieses Falles ist 
es mir nioht gelungen, festzustellen, wohin die Lipoidverteilung im Kleinhirn 
zieht; sicher ist nur~ dass der Wurm frei von Lipoid ist. Die Rinde des Klein- 
hirns enthglt keine bemerkenswerten l~lengen Lipoid~ die P u r k i n j  eschen Zellen 
sind frei davon. 

Schnitte, die an versehiedenen Stellen die Verbindungen des Kleinhirns 
mit dem /ibrigen Zentralnervensystem treffen~ zeigen, dass sieh in den Armea 
zur Medulla oblongata nnd denVierh/igeln gar keine Lipoidablagerungen finden, 
wohl abet zeigen sich soleho in den Armen zur Brficke in geringer aber zweifel- 
los pathologischer l~%nge. Yon den Ganglienzellen der Brfieke sind eine miissigo 
Anzahl mit reichliehen Lipoidtropfen erffillt. 

In den Zellen der Stammganglien, der t(erne des zentralen HShlengraus, 
am Bodon des 4. Ventrikols~ des Nucleus ruber finden sieh keine nennenswerten 
Mengen yon Lipoid~ ebenso nicht in der weissen Substanz. Auoh mit der Niss l -  
fg~rbung babe ich anStamm undOblongata niehts pathologisehes finden kSnnen. 
Ein TeiI der Zellen der Olive enthg~lt reiehlieh Lipoid~ aber offenbar noeh in 
der normalen Broite. 

Die Marksoheidenf~rbung zeigt an der Stelle des Lipoidvorkommens am 
Nucleus dentatus wohl kolbige Markseheiden und Markklumpen, vielleieht auoh 
eine geringe Lichtung, solehe Befunde sind aber mit zu grosser Reserve zu be- 
traehten, als dass man sic bier verwerten kSnnto, ein unverkennbarer Mark- 
sehoidenausfall ist jedenfalls nieht naohzuweisen~ weder an denKleinhirnkernen, 
noch am Stamm und der Oblongata. 

Das ersoheint verstS~ndlich, wenn man das histologisehe Bild des Lipoid- 
vorkommens in Betraoht zieht: Diese feintrgpfige Lipoidvorteilung erzeugt kein 
Negativ im BiIde dot Marksoheidenf~irbung; diese f~r die Aufdeckung der Ver- 
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~eilung eines Prozesses so bequeme Methode scheidet daher bei derUntersuchung 
dieses Falles aus. 

In den Pr~ip~raten yon Musko]~ Nebenniero~ Schilddrfise~ Hypo- und Epi- 
physe land sioh keine auff~llige Ver~inderung. 

Der Befund im Rtickenmark beschrankt sieh also auf die Degeneration 
eines kleinen Btindels im oberen Halsmark~ der Hellweg~schen Drei- 
kantenbahn; dasselbe verlfiuft zwisehen ()live und unterem Halsmark. 
Degeneration dieses Bfinde]s wird bei mancherlei Zustanden zuweilen 
gefunden, ist in unserm Falle zu registrieren~ in ihr die wesentliche 
Ursache der Erkrankung zu sehen~ erscheint nieht natfirlich~ wenn 
aueh nieht yon tier Hand gewiesen werden kann~ dass sie etwas mit 
dem Krankheitsprozess zu tun hat. Andere histologisehe Hinweise auf 
einen pathologischen Zustand im Rfickenmark habe ich vermisst, be- 
sonders eine Yer~nderung der Vorderhornzellen. 

In der Grosshirnrinde fand sich eine normale Entwieklung der- 
selben, keine VerSdung~ Veri~nderung yon Ganglienzellen in nicht be- 
sonders umsohriebener Form, aber gerade nicht an den grossen Pyramiden- 
zellen und den Beetzschen in der motorisehen Region, leichte u 
mehrung yon Lipoid in Glia- und Ganglienzellen~ sehr erhebliche Glia- 
vermehrung mit dem Auftreten mehrkerniger Exemplare und starker 
Faserbildung besonders in der Randschicht des Gehirns. Die u 
anderungen waren ausgeprfigter in der Gegend der Zentralwindungen. 
Dieser Befund ist nieht g]eiehgfiltig, entsprieht aber durehaus dem bei 
vielen anderen F~illen yon Epilepsie und gibt damit so wenig wie der 
im Rfickenmark eiaen sicheren Hinweis a~ff die Entstehung der Myoklonie. 

Besondrer Art ist der Befuud ira Kleinhirn: Eine kolossale Lipoid- 
anh~iufung, die um den Nucleus dentatus lokalisiert ist und sich in das 
Mark des Kleinhirns und etwas nach der Brticke zu forterstreckt; die 
)~isslf~trbung weist mit abnormer Myelinfitrbung und Gliakernvermehrang 
auf den Prozess hin~ in den Bildern der Markscheidenfiirbung finder er 
keiuen sieheren Ausdruck. Die Ganglienzellen des Nucleus dentatus 
zeigen keine schwerwiegende u Ein solcher Befund ist mir 
aus der Literatur nicht bekannt, bei zahlreichen mit Einschluss des 
Kleinhirns nntersuchten Psychosen und Neurosen habe ich derartiges 
nicht gesehen. Die Ver~.nderung ist ihrer Art naeh als der Ausdruek 
eines degenerativen~ eiues Abbauprozesses~ der nervSsen Substanz zu 
betrachten, 

Der Befund ist derart auffallig und handgreifiich~ dass er zur Er- 
(irterung seiner Bedeutung zwingt~ es fritgt sich also, ob er nur ein 
~ebonbefund ist oder urs~chliehe Beziehungen zum Zustandekommen 
der myoklonischen Bewegungen hat. 
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Diese Frage nach der Bedeutung des Befundes wird zwar erst end- 
gfiltig zu entseheiden sein~ wenn die Untersuchung weiterer F~lle einen 
gleichen oder ghnliehen Befund zeigt, bei der Seltenheit der F~ille seheint es 
mir aber doch erlaubt, sic schon jetzt kurz und mit Vorsieht zu streifen. 

Die Bedeutung des Kleinhirns ffir Bewegungen, tier Erkrankungen 
des Kleinhirns ffir BewegungsstSrungen ist bekannt, z. B. das Vorkommen 
yon Tremor and tier Chorea nahestehenden motorischen StSrungen bei 
Zerebe]laraffektionen und zwar gerade solehen, die nicht zu einor totalen 
Destruktion des Gewebes ffihren [B o n h o e f fer  ~)~ nieht so bekannt waren 
lange Zeit die speziellen anatomisehen und physiologischen Verhfdtnisse. 
Arbeiten der letzten Jahr% a. a. yon Lewandowsky2)~  Edingera ) ,  
Horsley4)~ RothmannS)~ haben die Kenntnisse erhoblieh erweitert. 

Naeh E d i n g e r  ziehen rezeptorisehe Fasern aus dem Rfickenmark, 
dem Mittelhirn und Labyrinth in die Kleinhirnrinde und enden hier. 
Aus diesem grossen Aufnahmegebiet der Rinde ziehen Fasern zu den 
Kleinhirnkernen~ nicht welter. Aus den Kleinhirnkeraen entspringen 
efferente Bahnen, Tractus cerebello-tegmentales, zu den Kernen der 
Haub% dem roten Kern, den hypothalamischen Ganglien, den Haufen 
der Substantia reticularis. Aus den Haabenkernen endlich entspringen 
absteigende Bahnen zur Muskulatur, yon denen his jetzt tier Tractus 
rubrospinalis n'~her bekannt ist. Motorische Wirkungen~ die veto Klein- 
hirn ausgehen~ stammen aus dessen Kernen. Nit dieser Anordnung 
stehen gut im Einklang die Reizungsversuche t t o r s l e y s ,  dass dureh 
leichte StrSme die Kleinhirnrinde nieht zu erregen ist, dass eine Wirkung 
erst eintritt~ wenn die Str6me zu den Kernen durchdringen und dass eine 
Reizung der Kleinhirnkerne selbst die heftigsten Muskelkrampfe macht. 
Andere Beobaehter allerdings ( R o t h m a n n )  nehmen auch eine Reizbar- 
keit tier Kleinhirnrinde an~ der Verlauf der Reizleitung wird aber auch 
hier fiber die K[einhirnkerne zum roten Kern angenommen. 

1) B o n h o e ff e r, Lokalisation der choreatischen Bewegungen. Monatssohr. 
fiir Psych. a. Near. Bd. 1. 

2) Lewandowsky ,  Ueber die Verriehtungen des Kleinhirns. Archly 
fiir Physiologic 1903. gandbueh tier Neurologie. 1910. 

3) Ed inger ,  NervSse Zentralorgane Bd. 1. 1908. Ueber das Klein- 
him. Neurol. Zentralbl. 1910 S. 706. Der tonostatische Apparat. Vortrag 
auf der Yersammlung Deutscher Nerven~rzte 1911. t toestermann~ Zur 
Kenntnis der efferenten Kleinhirnbahnen. Neurol. ZentralbI. 191"2. 

4) Hors ley  u. Clarke~ The Struoture and Functions of the Cerebellum 
Brain. 1908. 

5) R o t h m a n n ,  Ueber die elektrische Erregbarkeit des Kleinhirns and 
ibre Leitung zum Riickenmark. Neurol. Zentralbl. 1910. 
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Die MSglichkeit des Zustandekommens motorischer Wirkungen yore 
Kleinhirn aus erscheint demnach m6glich~ zu berficksichtigen ist aller-. 
ding% worauf reich R o t h m a n n  auch aufmerksam machte, dass die yore 
Kleinhirn bewirkten motorischen Erscheinungen ausgeprochen tonischer 
l~atur sind~ wahl'end im vorliegenden Fall die Zuckungen anderer Art 
sind. Dabei ist zu bedenken~ dass experimentelle Reizungen etwas 
wesentlich anderes sind als die hier bestehende histologische Veranderung, 
class also auch die Wirkungen beider verschiedcn sein dfirfen. 

Nach den obigen Ausffihrungen erscheint es erlaubt, daran zu 
denken, dass der in diesem Fall vorliegende wesentliche anatomische 
Befund auch fiir das Zustandckommen der eigcnartigcn klinischen 
Erkrankung yon wesentlicher Bedeutung ist, dass also die Yeri~ndemn~ 
am Nucleus dentatus das anatomische Substrat des myoklonischen 
Symptoms darstellt. 

Es ist an dieser Ste]le tier ErSrterung yore Kleinhirn ausgehender 
Bewegungsst6rungen der yon B o n h 6 f f e r  gemachten~ ~on O. F S r s t e r  
besonders vertretenen Auffassung zu denken~ dass die durch Bindearm- 
herde verursachten choreatischen Bewegungen ihre Erk]i~rung durch 
StSrung der zentripetalen Reizleitung finden, indem die motorischen 
Bewegungen ihre charakteristische StSrung durch eine falsche Bcricht- 
erstattung erleiden, zu dieser zentripetalen StSrung geh6rt allerdings 
die nachgewiesene Komp0nente der Hypotonic~). 

Ftir den vorliegenden Fall k6nnte auch diese Erklfirungsm6glichkeit 
berficksichtigt werden: indem die Veranderung einen Reiz in der zenti- 
petalen Bahn darstellte, der sozusagen eine spontane Bcrichtcrstattung ver- 
ursacht und damit die eigentfim]iche unwillktirliche Bewegung hervorruft. 

Diese Annahmen ausffihrlicher zu erSrtern: wird an der Zeit sein, 
wenn sich der Kleinhirnbefund bei andern Fallen yon Myoklonie wiedcr- 
holt, der vorliegende Fall zwingt zunfichst dazu~ kfinftig das Kleinhirn 
in den Bereich einer genauen Untersuchung mit einzubeziehen. 

1)~B o n h o e ffe r, Abnahme des Muskeltonus bei der Chorea. Monatsschr. 
f. Psych. u. 57eurol. Bd. 7. 

Erkliirnng tier Abbildungen (Tafel II). 
Fig. 1. Ganglienzelle aus dem Nucleus dentatus des Kleinhirns, in denen 

nur eine geringe Lipoidvermehrung sichtbar ist. Lumi~reaufnahme. 
Fig. 2. Et'hebliche Lipoidvermehrung in der Umgebung des ~Nucleus 

dentatus des Kleinhirns. Lumi~reaufnahme. 
Fig. 3. Starke Lipoidvermehl'ung in der Umgebung des BTucleus dentatus 

des Kleinhirns. 
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