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Ueber histologischen Befund bei familiiirer
Myoklonus-Epilepsie.
Von
Dr. Fr. Sioli.
(Hierzu Tafel II und 2 Textfiguren.)

Bei der eigentiimlichen Erkrankung der Myoklonie hat sich bisher
eine ausreichende Erklirung noch nicht gefunden.

Wihrend einige Autoren keine scharfen Grenzen gegen die Hysterie
einerseits, die Huntingtonsche Chorea andererseits sehen (M&bius,
Schultze, Bottiger?), ist von anderer Seite, zuletzt von A, Westphal2),
darauf hingewiesen, dass doch etwas ganz Besonderes vorliegt.

Die ersten Beschreiber glauben auf Grund klinischer und experi-
menteller Erfahrungen als Ursache der Erkrankung eine Verinderung
der Ganglienzellen des Vorderhorns im Riickenmark annehmen zu sollen
[Friedreich?®), Unverricht¢), Breslers), Carriere], Hunt®) sah in
einer Verinderung der Primitiv{ibrillen der Muskeln den Grund, Schupfer?)
in einem verinderten Zustand des ganzen Zentralnervensystems; andere
Beohachter wollen die Erkrankung von der Hirnrinde der motorischen

1) Schultze, Neurolog. Zentralbl. 1836, 1897, Dieses Archiv. Bd. 29.
Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. 13. Battiger, 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 familidre Myoklonie.
Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 1895.

5) Bresler, Ueber Spinalepilepsie. Neurolog. Zentralbl. 1896. No. 13.

6) Hunt, Pathology of paramyoklonus multiplex. Journal of Mental

diseases 1903.
7) Schupfer, Sulle mioclonie. Il policlinico 1901 nach Referat.
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Sphire ableiten [Murril), Sepilli2), Patella, Clark und Prout3)]
Zu dieser Annahme kommen auf Grund klinischer Beobachtungen und
Ueberlegungen gerade die aus letzter Zeit stammenden Arbeiten von
Rectenwald4) iber 3 Fille familiiver Myoklonie des Unverricht-
Lundborgschen Typus und von Strasmann®) iiber einen Fall von
Myoklonie bei Tabes.

Die anatomischen Befunde bei der Erkrankung sind spirlich und
geben keine Klarheif. Einerseits haben Untersuchungen guar keinen Be-
fund am Zentralnervensystem ergeben (Schultze, Hunt), andererseits
sind Nisslbefunde an den Pyramidenzellen der Hirnrinde erhoben (Clark
und Prout), diesen will jedoch Oppenheim keine Bedeutung beilegen,
schliesslich hat Lafora®¢) eine ganz eigentiimliche Bildung von Amy-
loidkorpern in den Zellen des Zentralnervensystems, aber gerade mit
Ausnahme der Vorderhdrner, gefunden, und zuletzt sind von Volland?)
karyolytische und tigrolytische Verinderungen an einem Bruchteil der
Ganglienzellen des Vorderhorns im Riickenmark beschrieben worden,
den Eatwicklungsstorungen in der Grosshirnrinde legt Volland keinen
besonderen Wert bei.

Nach diesen sehr verschiedenen Befunden ist noch jeder Fall von
Myoklonie der Untersuchung wert, die sich mit verschiedenen Methoden
auf moglichst alle Teile des Zentralnervensystems zu erstrecken hat.

Von den Fillen familiirer myoklonischer Epilepsie, die Recten-
wald beschrieben hat, ist der ilteste gestorben und das Material mir
von der Anstalt Johannisthal bei Sichteln (Direktor Dr. Orthmann)
zur Verfiigung gestellt worden.

Die klinische Beschreibung des Falles findet sich in der Recten-
waldschen Arbeit, der Pat. ist am 23. 1. 1912, 8 Uhr vormittags ge-
storben, und am selben Tage 10 Uhr vormittags seziert.

1) Murri, Policlonie e coree. Policlinico 1899 nach Referat. Il del para-
mioclono moltiplece. Riv. crit. di clin. med. 1900 nach Referat.

2) Sepilli, Uncasodemiocloniafamigliareassociataall epilepsia. Riv. sper.
d. fren. Vol.21 nach Referat. — Mioclonia ed epilepsia. Milano 1900nach Referat.

3) Clarke and Prout, Nature and pathology of myoklonus epilepsy.
Amer. Journ. of Insanity. 1902. Vol. 59.

4) Rectenwald, Lundborg- Unverrichtsche familidire Myoklonie bei 3 Ge-
schwistern. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie. 1912. Bd. 8.

5) Strasmann, Myoklonie bei Tabes. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u.
Psychiatrie. 1912, Bd. 10. '

6) Lafora und Glueck, Beitrag zur Histopathologie der myoklonischen
fipilepsie. Zeitsohr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie. 1911. Bd. 6.

7) Volland, Bericht iber 4 Fille mit der Kombination Epilepsie-Para-
myoklonus multiplex. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie. 1911. Bd. 7.
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Sektionsbericht:

Anffallend blasse Leiche eines 17jihrigen Jungen von gracilem Knochen-
bau, sehr diirftiger Maskulatur, fast villig fehlendem Fettpolster. Unterkiefer
durch Totenstarre fest, grosse und kleine Gelenke der Gliedmassen beweglich.
Beine und linker Arm lassen sich nur schwer bis zur Graden strecken und
federn wieder zuriick (leichte Kontrakturen), Kyphose besonders des unteren
Brustwirbelteils. Oberflichlicher Dekubitus an Trochanteren. In linker Leiste,
2 ecm von der Mittellinie, Schnittwunde mit flachen Randern, aus der sich bei
Druck dicker, gelber Eiter entleert. Keine Totenflecken. Aeussere Kirper-
dffnungen frei von fremdem Inhalt. Schamhaare nur wenig zahlreich entwickelt.

Schideldach asymmetrisch zu Ungunsten der rechten Seite, Néhte sehr
deutlich erkennbar, auf Sigefliche dberall Spongiosa sichtbar, Schideldach
sehr blutreich, besonders in den abhingigen Teilen,

Beide Seiten der Dura symmetrisch gewdlbt und gleichméssig straff, nur
iiber den Stirnteilen etwas schlafler, glatt und von grauroter Farbe. Neben dem
Sinus longitudinalis dfinne Pacchionische Granulationen, in den hinteren
Teilen des Sinus longitudinalis etwas fliissiges Blut, lnnenfliche der Dura
links wie rechts grauweiss und von spiegelndem Glanz. Venen der Konvexitit
missig gefiillt mit dunkelkirschrotem Blut. An der Grenze zwischen zweiter
und dritter Stirnwindung links hinten mehbrere diffuse Blutungen in der Pia.
Weiche Hirnhaut an den Gefdssfurchen milchig getriibt, ebenso auf dem Scheitel
der vorderen Zentralwindung links wie rechts, in den Maschen der Pia klare
Flissigkeit.

Beide Hirnhalften grob symmetrisch, nur das oberste Stlick der linken
vorderen Zentralwindung deutlich platter als rechts. Bei Herausnahme des
Gehirns findet sich viel klare Fliissigkeit in den Schidelgruben, die bestindig
aus dem Wirbelkanal nachfliesst. Harte Hirnhant am Schidelgrund und an den
Seitenwinden glait und glinzend und gleichmissig gefarbt. In den Blutadern
der Basis dunkelkirschrotes Blut. Pia an Unter- und Seitenflichen wie an der
Konvexitdt, Venen ziemlich stark mit Blut gefiillt, in den Maschen der Hirnhaut
iiberall klare Fliissigkeit, nirgends Tuberkeln, Arterien an Unterfliche des Ge-
hirps kollabiert. Hirngewicht unerdffnet 1227 g.

Auf Schnitt vom Kinn nur wenige Blutpunkte, nur vereinzelte Fett-
trdubchen. In Bauchhéhle keine fremde Fliissigkeit. Das spinnwebendiinne
Netz bedeckt schiirzenformig die Dirme. Bei Herausnahme des Brustbeins
kollabieren beide Lungen gleichmissig, Pleurahghleleer, Thymusnichterkennbar.

Im Herzbeutel ein Essloflel klarer Flissigkeit. Perikard glatt, gléinzend
und graudurchscheinend, Herz sehr klein, wiegt aufgeschnitten 135 g, Musku-
latur braunrot, schlafl, Klappenapparat intakt. Linker Ventrikel leer, iibrige
Herzhohlen mit dunkelrotem fliissigem Blut gefiillt. Stelle des Foramen ovale
‘deutlich erkennbar, an ihrem Rand eine hiutige Falte, Foramen iiberall ge-
schlossen. Aorta eng, elastisch wie Gummiband, grauweiss, glatt und durch-
scheinend. Pleuraoberflichen beiderseits spiegelnd und glatt, beiderseits ke ne
Verwachsungen. Beim Betasten knistern die Lungen in allen ihren Teilen,
Farbe rosenrot, in den Unterlappen etwas dunkler, Konsistenz tiberall weich
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und knisternd, Schnitifliche glatt, der mit dem Messer abgestrichene Gewebssaft
blutig schaumig und vermehrt. In den Luftréhrenisten etwas schaumiges Sekrat.

Hilusdriisen bohnengross, dunkelgrau, Schnittfliche etwas trocken. In
Kehlkopf und Plicae aryepiglotticae etwas schaumiges Sekret. Schilddriise
beiderseits gleich entwickelt, klein.

Milzobetfliche glatt, glénzend, Kapsel zart und durchscheinend, Milz
blaurot, etwas gross und weich, Trabekel leicht verwaschen, Pulpa quillt etwas
vor, keine Tuberkel.

Nieren von normaler Grosse, kein Fettgewebe in Kapsel, diese leicht und
ohne Substanzverlust abziehbar, Oberfliche glatt, auf Durchschnitt Zeichnung
deutlich erkennbar, stark bluthaltig, durchscheinend. Nierenkelche und Nieren-
becken eng, leer, Schleimhaut iiberall glatt, graurétlich und durchscheinend.
Linke Nebenniere von fester Konsistenz, auf Schnittfliche opake, weisse Rinden-
substanz, von iransparenier Marksubstanz durch die braune Intermediirzone
deutlich geschieden. Rechte Nebenniere konserviert. In Blase spérliche Mengen
klaren Harns, Schleimhaut transparent, glatt.

Darm bei dusserer Besichtigung und Betastung ohne krankhaften Befund.
Mesenterialdriisen undeutlich durch Palpation zu erkennen. Leberiberzug
feuchtglinzend, graudurchscheinend, Oberfliche glatt, ebenso Schrittfliche,
Farbe braunrot, auf der Schnittfliche Acinuszeichnung kaum erkennbar, Kon-
sistenz und Grdsse nicht vermehrt.

Knécherne Wirbelsaule sowie Beckenknochen iiberall vom Periost iiberzogen.

Riickenmarksdura aussen glatt und gleichmissig graurot, Rickenmark in
Dura herausgenommen und konserviert. Wirbelknochen im Kanal iiberall gleich-
missig graurot, Wirbelscheiben gleichmissig grauweiss,

Verfolgung der Eiterung neben der Lendenwirbelsdule links fihrt nur in
die Muskulatur, nirgends grossere Ansammlungen von Eiter, nirgends Granula-
tionen, bei Priparation alle Knochen intakt, ebenso Gegend hinter der linken
Niere. Lendenmuskulatur 6dematds sulzig durchtrinkt, auf Psoas links stark
vergrossert, gelblichbriiunlich, kndcherne Unterlage frei. Beide Hoden normal
gross im Hodensack,

Klinische Diagnose: Myoklonus-Epilepsie.

Anatomische Diagnose: Kyphose, interstitieller Muskelabscess der
linken Lende, Leptomeningitis chronica. Blutungen in Pia, Hypoplasie und
Atrophie des Herzens, Aorta chlorotica, beginnendes Lungenédem, chronische
Bronchialdriisenschwellung.

Den von den Befunden der Literatur abweichenden und auch nicht

zu den bisherigen Annahmen dber den Sitz der Erkrankung passenden
Befund teile ich im Folgenden mit:

Rickenmark,

Vom Rickenmark sind einzelne zerschnittene Teile in Formol, andere in
Alkohol konserviert, eine genaue Feststellung der einzelnen Segmente ist da-
durch nicht moglich. In Schnitten, die sicher dem oberen Halsmark angehéren;
zeigh die Markscheidenfdrbung ein kleines Lichtungsfeld von dreieckiger Form

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 51. Heft 1. - 3
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vor und seitwirts dem Vorderhorn (Hellwegsche Dreikantenbahn). Diese
Lichtung ist in tiefer gelegenen Schnitten sicher nicht nachweisbar. Andere
Degenerationen sind mit der Markscheidenfirbung am Riickenmark nicht nach-
weisbar, Die Farbung mit Scharlachrot zeigt in mehreren Héhen des Ricken-
marks kein Lipoid in den Striingen, dis Ganglienzellen enthalten z. T. kleine
Mengen feinster Lipoidtropfohen, in deren Verteilung besteht kein Unterschied
in den einzelnen Teilen der grauen Substanz, besonders ist das Vorderhorn
nicht stirker beteiligt als die iibrigen Teile. Die Farbung nach dem Nissl-
schen Prinzip zeigt die Ganglienzellen sehr gut dargestellt, es ist zu betouen,
dass sich karyolytische und tigrolytische Verinderungen nicht in einer sinn-
filligen Weise zeigen, die erlanbt, eine pathologische Verinderung anzunehmen.

Weigertsche Glia- undBielschowskyfirbung zeigen keinen sinnfilligen
pathologischen Befund.

Fig. 1.

Halsmark (Markscheidenfirbung). Degeneration der Dreikantenbahn.

Grosshirnrinde,

Die Firbung nach Nissl mit Toluidinblau zeigt an der Oberfliche einen
sehr erheblichen kernfreien Rindensaum. Die Architektonik derRinde ist normal
entwickelt im sechsschichtigen Typus mit den entsprechenden Modifikationen.
Die Gefasse der Pia und des Gehirns zeigen keine Verinderungen der Geffiss-
wandzellkerne, in den Adventitialzellen findet sich sehr reichlich Pigment, an
einigen kleineren Gefiissen sind reihenweise Gliakerne anfmarschiert. DieGefisse
sind nicht vermehrt. Die Ganglienzellen zeigen zahlreich ein Bild, das dem
der chronischen Erkrankung nahe steht, der Zellleib ist klein und sieht gedriiekt
aus, die Fortsiitze sind weit gefiirbt, aber im allgemeinen gerade, die Tigroid-
substanz ist in klumpig verbackene, diffus verteilte Korner aufgeldst, dazwischen
sieht man einzelne Vakuolen, die Kerne sind klein, verzogen, dunkelgeffrbt,
meist mit sehr deutlicher Kernmembranfalte und mit kleinem Kernkirperchen.
Daneben finden sich allerlei andere, nicht charakteristisch umschriebene Formen
von Verinderang. Die grossen Pyramidenzellen und besonders die Beetzschen
sehen normal aus. In der 1. Rindenschicht besteht eine sehr erhebliche Ver-
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mehrung der Gliakerne, diese sind meist von grosser Form und haben einen
deutlich sichtbaren, mit Fortsdtzen versehenen rosaProtoplasmaleib, nicht selten
finden sich mehrkernige Exemplare (Fig. 2). Auch in den {ibrigen Schichien
der Hirnrinde scheint die Zabl der Gliazellen eine vermehrie zu sein; so finden
sich {eils um die Ganglienzellen, teils einzeln liegend eine sehr grosse Menge
meist grosser, runder, heller Gliakerne, um die meist entweder feine Stippchen
oder zackige, fortsatzreiche Protoplasmateile sichtbar sind. Die genannten Ver-
inderungen finden sich in allen Grosshirnrindenteilen, sind aber in der vorderen
and hinteren Zentralwindung ausgesprochener als in den anderen Rindenteilen.
Fig. 2.

-l

Mehrkernige Gliazellen in der Hirnrinde.

DieMarkscheidenfarbung zeigt in der Grosshirnrinde keinen pathologischen
Befund, tangentials, radiiire und supraradiire Fasern sind anscheinend erhalten.

Die Farbung nach Bielschowsky (Préparate nur aus den Zentral-
windungen) zeigt in einer Anzahl von Ganglienzellen ein normales Fibrillen-
bild, in einer anderen Anzahl sicht man die Fibrillen von den Fortsitzen aus
in den Zelleib eintreten, in dewselben aber sich fragmentiert oder gar nicht
sich dar stellen. Charakteristische Formen von Fibrillenverinderung sind
nicht sichtbar.

Die Férbung mit Scharlachrot nach Herxheimer-Alzheimer zeigh in
den Gefasswandzellen und adventitiellen Scheiden ziemlich reichlich Lipoid,
ebenso eine ziemliche Menge feiner Lipoidtrdpfchen in vielen Gliazellen der
1. Rindenschicht, nur wenig aber in Glia- und Ganglienzellen der ibrigen
Rindenschichten. In Schnitten aus dem Stirphirn ist das Lipoid etwas reich-
licher als in den fibrigen Rindenteilen.

Die Gliafirbung mitRibbertschem Himatoxylin (nach Alzheimer) zeigt,
dass die Gliazellen der 1. Rindenschicht aus Exemplaren mit reichlichen proto-
plasmatischen Fortsitzen und vielen Fasern bestehen, &hnlich die Zellen der
dibrigen Rinde und des Markes, nur ist da die Zahl der Fasern eine erheblich
geringere. Die Weigertsche Gliafirbung zeigt eine entsprechend grosse Faser-
menge in der 1. Rindenschicht und einen sehr dicken Randfilz von Gliafasern.

3*
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Kleinhirn.

Hier liegt der auffdllige Befund des Falles. Die Firbung nach Nissl
zeigt an der Kleinhirnrinde und den Ganglienzellen der Kleinhirnkerne keinen
krankhaften Befund, um den Nucleus dentatus aber liegen eine grosse Menge
von metachromatisch gefirbten, kleinen und auch etwas grésseren, den Myelin-
niederschligen &hnlichen Kérnern, die sich nicht wegdifferenzieren lassen und
auch in Schnitten von frisch verarbeitetem Material vorhanden sind. In dieser
Gegend finden sich eine grosse Menge grosser, hellgefirbter Gliakerne, z. T. zu
mehrkernigen Zellen gehorig. Dieser Befund ist an sich nicht charakteristisch,
weist aber auf irgend welche pathologische Vorgiinge in dieser Gegend hin.

Die Farbung mit Scharlachrot lisst eine ganz ungeheure Vermehrang des
Lipoids erkennen (Tafel II), das zwischen den Ganglienzellen des Nucleus den-
tatus, auf dessen Innenseite, ganz besonders stark aber auf seiner Aussenseite
angehduft ist. Das Lipoid ist teils in groberen, meist aber in feinen Tropfchen
gelagert, die so angeordnet sind, dass ihre Zugehorigkeit zu Gliakernen und.
Zellen von z. T. sehr grosser, z. T, weit verzweigter Form daraus erhellt. Die
Ganglienzellen des Nuocleus dentatus selbst enthalten nur wenig feine Lipoid-
trépfehen. Vom Nucleus dentatus weg versmingert sich die Menge des Lipoids
langsam, bleibt aber im zentralen Mark des Kleinhirns recht erheblich und er-
streckt sich auch in einige Markleisten hinein. An der Hand dieses Falles ist
es mir nicht gelungen, festzustellen, wohin die Lipoidverteilung im Kleinhirn
zieht; sicher ist nur, dass der Wurm frei von Lipoid ist. Die Rinde des Klein-
hirns enthilt keine bemerkenswerten Mengen Lipoid, die Purkinjeschen Zellen
sind frei davon.

Schnitte, die an verschiedenen Stellen die Verbindungen des Kleinhirns
mit dem iibrigen Zentralnervensystem treffen, zeigen, dass sich in den Armen
zur Medulla oblongata und den Vierhiigeln gar keine Lipoidablagerungen finden,
wohl aber zeigen sich solche jn den Armen zur Briicke in geringer aber zweifel-
los pathologischer Menge. Von den Ganglienzellen der Briicke sind eine missige
Anzahl mit reichlichen Lipoidtropfen erfiillt.

In den Zellen der Stammganglien, der Kerne des zentralen Hohlengraus,
am Boden des 4. Ventrikels, des Nucleus ruber finden sich keine nennenswerten
Mengen von Lipoid, ebenso nicht in der weissen Substanz. Auch mit der Nissl-
fdrbung habe ich anStamm und Oblongata nichts pathologisches finden kénnen.
Ein Teil der Zellen der Olive enthdlt reichlich Lipeid, aber offenbar noch in
der normalen Breite.

Die Markscheidenfirbung zeigt an der Stelle des Lipoidvorkommens am
Nucleus dentatus wohl kolbige Markscheiden und Markklumpen, vielleicht auch
eine geringe Lichtung, solche Befunde sind aber mit zu grosser Reserve zu be-
trachten, als dass man sie hier verwerten kinnte, ein unverkennbarer Mark-
scheidenausfall ist jedenfalls nicht nachznweisen, weder an den Kleinhirnkernen,
noch am Stamm und der Oblongata.

Das erscheint verstdndlich, wenn man das histologische Bild des Lipoid~
vorkommens in Betracht zieht: Diese feintrépfige Lipoidverteilung erzeugt kein
Negativ im Bilde der Markscheidenfirbung; diese fir die Aufdeckung der Ver-
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teilung eines Prozesses so bequeme Methode scheidet daher bei der Untersuchung
dieses Falles aus.

In den Préiparaten von Muskel, Nebenniere, Schilddriise, Hypo- und Epi-
physe fand sich keine anffillige Verdnderung.

Der Befund im Riickenmark beschriinkt sich also auf die Degeneration
eines kleinen Biindels im oberen Halsmark, der Hellweg’schen Drei-
kantenbahn; dasselbe verliuft zwischen Olive und unterem Halsmark.
Degeneration dieses Biindels wird bei mancherlei Zustinden zuweilen
gefunden, ist in unserm Falle zu registrieren, in ihr die wesentliche
Ursache der Erkrankung zu sehen, erscheint nicht natiirlich, wenn
auch nicht von der Hand gewiesen werden kann, dass sie etwas mit
dem Krankheitsprozess zu tun hat. Andere histologische Hinweise auf
einen pathologischen Zustand im Riickenmark habe ich vermisst, be-
sonders eine Verinderung der Vorderhornzellen.

In der Grosshirnrinde fand sich eine normale Entwicklung der-
selben, keine Verddung, Verinderung von Ganglienzellen in nicht be-
sonders umschriebener Form, aber gerade nicht an den grossen Pyramiden-
zellen und den Beetzschen in der motorischen Region, leichte Ver-
mehrung von Lipoid in Glia- und Ganglienzellen, sehr erhebliche Glia-
vermehrung mit dem Auftreten mehrkerniger Exemplare und starker
Faserbildung besonders in der Randschicht des Gehirns. Die Ver-
dnderungen waren ausgeprigter in der Gegend der Zentralwindungen.
Dieser Befund ist nicht gleichgiiltig, entspricht aber durchaus dem bei
vielen anderen Féllen von Epilepsie und gibt damit so wenig wie der
im Rilckenmark einen sicheren Hinweis anf die Entstehung der Myoklonie.

Besondrer Art ist der Befund im Kleinhirn: Eine kolossale Lipoid-
anhdufung, die um den Nucleus dentatus lokalisiert ist und sich in das
Mark des Kleinhirns und etwas nach der Briicke zu forterstreckt; die
Nisslfarbung weist mit abnormer Myelinfirbung und Gliakernvermehrang
auf den Prozess hin, in den Bildern der Markscheidenfiarbung findet er
keinen sicheren Ausdruck. Die Ganglienzellen des Nucleus dentatus
zeigen keine schwerwiegende Verinderung. FEin solcher Befund ist mir
aus der Literatur nicht bekannt, bei zahlreichen mit Einschluss des
Kleinhirns untersuchten Psychosen und Neurosen habe ich derartiges
nicht gesehen. Die Veriinderung ist ihrer Art nach als der Ausdruck
eines degenerativen, eines Abbauprozesses, der mnervisen Substanz zu
betrachten.

Der Befund ist derart auffillig und handgreiflich, dass er zur Er-
orterung seiner Bedeutung zwingt, es frigt sich also, ob er nur ein
Nebenbefund ist oder ursiichliche Beziehungen zum Zustandekommen
der myoklonischen Bewegungen hat.
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Diese Frage nach der Bedeutung des Befundes wird zwar erst end-
giiltig zu entscheiden sein, wenn die Untersuchung weiterer Fille einen
gleichen oder dhnlichen Befund zeigt, bei der Seltenheit der Fille scheint es
mir aber doch erlaubt, sie schon jetzt kurz und mit Vorsieht zu streifen.

Die Bedeutung des Kleinhirns fiir Bewegungen, der Erkrankungen
des Kleinhirns fiir Bewegungsstérungen ist bekannt, z. B. das Vorkommen
von Tremor und der Chorea nahestehenden motorischen Stdrungen bei
Zerebellaraffektionen und zwar gerade solchen, die nicht zu einer totalen
Destruktion des Gewebes filhren [Bonhoeffer?)], nicht so bekannt waren
lange Zeit die speziellen anatomischen und physiologischen Verhiltnisse.
Arbeiten der letzten Jahre, u. a. von Lewandowsky2), Edingers),
Horsley4), Rothmann5), haben die Kenntnisse erheblich erweitert.

Nach Edinger ziehen rezeptorische Fasern aus dem Riickenmark,
dem Mittelhirn und Labyrinth in die Kleinhirnrinde und enden hier.
Aus diesem grossen Aufnahmegebiet der Rinde ziehen Fasern zu den
Kleinhirnkernen, nicht weiter. Aus den Kleinhirnkernen entspringen
efferente Bahnen, Tractus cerebello-tegmentales, zu den Kernen der
Haube, dem roten Kern, den hypothalamischen Ganglien, den Haufen
der Substantia reticularis. Aus den Haubenkernen endlich entspringen
absteigende Bahnen zur Muskulatur, von denen bis jetzt der Tractus
rubrospinalis niher bekannt ist. Motorische Wirkungen, die vom Kiein-
hirn ausgehen, stammen aus dessen Kernen. Mit dieser Anordnung
stehen gut im Einklang die Reizungsversuche Horsleys, dass durch
leichte Strome die Kleinhirnrinde nicht zu erregen ist, dass eine Wirkeng
erst eintritt, wenn die Strome zu den Kernen durchdringen und dass eine
Reizung der Kleinhirnkerne selbst die heftigsten Muskelkrampfe macht.
Andere Beobachter allerdings (Rothmann) nehmen auch eine Reizbar-
keit der Kleinhirnrinde an, der Verlauf der Reizleitung wird aber auch
hier iiher die Kleinhirnkerne zum roten Kern angenommen.

1) Bonhoeffer,Lokalisation der choreatischen Bewsgungen. Monatsschr.
fir Psych. u. Neur. Bd. 1.

2) Lewandowsky, Ueber die Verrichtungen des Kleinhirns. Archiv
fiir Physiologie 1903. Handbuch der Neurologie. 1910.

3) Edinger, Nervise Zentralorgane Bd. 1. 1908. Ueber das Klein-
hirn.  Neurol. Zentralbl. 1910 S. 706. Der tonostatische Apparat. Vortrag
auf der Versammlung Deutscher Nervendrzte 1911. Hoestermann, Zur
Kenntnis der efferenten Kleinhirnbahnen. Neurol. Zentralbl. 1912,

4) Horsley u. Clarke, The Structure and Functions of the Cerebelium
Brain. 1908.

5) Rothmann, Ueber die elektrische Erregbarkeit des Kleinhirns nnd
ibre Leitung zum Riickenmark. Neurol. Zentralbl. 1910,
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Die Moglichkeit des Zustandekommens motorischer Wirkungen vom
Kleinhirn aus erscheint demnach moglich, zu beriicksichtigen ist aller-.
dings, worauf mich Rothmann auch aufmerksam machte, dass die vom
Kleinhirn bewirkten motorischen Erscheinungen ausgeprochen tonischer
Natur sind, wihrend im vorliegenden Fall die Zuckungen anderer Art
sind. Dabei ist zu bedenken, dass experimentelle Reizungen etwas
wesentlich anderes sind als die hier bestehende histologische Verinderung,
dass also anch die Wirkungen beider verschieden sein diirfen.

Nach den obigen Ausfithrungen erscheint es erlaubt, daran zu
denken, dass der in diesem Fall vorliegende wesentliche anatomische
Befund auch fiir das Zustandekommen der eigenartigen klinischen
Erkrapkung von wesentlicher Bedeutung ist, dass also die Verinderung
am Nueleus dentatus das anatomiseche Substrat des myoklonischen
Symptoms darstellt.

Es ist an dieser Stelle der Erérterung vom Kleinhirn ausgehender
Bewegungsstorungen der von Bonhoffer gemachten, von Q. Forster
besonders vertretenen Auffassung zu denken, dass die dureh Bindearm-
herde verursachten choreatischen Bewegungen ihre Erklirung dureh
Storung der zentripetalen Reizleitung finden, indem die motorischen
Bewegungen ihre charakteristische Storung durch eine falsche Bericht-
erstattung erleiden, zu dieser zentripetalen StSrung gehort allerdings
die nachgewiesene Komponenie der Hypotonie®).

Fiir den vorliegenden Fall kénnte auch diese Erklirungsmoglichkeit
beriicksichtigt werden: indem die Veriinderung einen Reiz in der zenti-
petalen Bahn darstelite, der sozusagen eine spontane Berichterstattung ver-
ursacht und damit die eigentiimliche unwillkiirliche Bewegung hervorruft.

Diese Annahmen ausfiibrlicher zu ersrtern, wird an der Zeit sein,
wenn sich der Kleinhirnbefund bei andern Fillen von Myoklonie wieder-
holt, der vorliegende Fall zwingt zuniehst dazu, kiinftig das Kleinhirn
in den Bereich einer genauen Untersuchung mit einzubeziehen.

1iBonhoeffer, Abnahme des Muskeltonus bei der Chorea. Monatsschr.
f. Psych. u. Neurol. Bd. 7.

Erklirung der Abbildungen (Tafel II).

Fig. 1. Ganglienzelle aus dem Nucleus dentatus des Kleinhirns, in denen
nur eine geringe Lipoidvermehrung sichtbar ist. Lumisreaufnahme.

Fig. 2. Erhebliche Lipoidvermehrung in der Umgebung des Nucleus
dentatus des Kleinhirns. Lumiéreaufnahme.

Fig. 3. Starke Lipoidvermehrung in der Umgebung des Nucleus dentatus
des Kleinhirns.
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