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Aus der I~rovinziai-Heil- und Pflegeanstalt zu Osnabrfck 
(Direktor: Sanit/itsrat Dr. Schn e id e r ) .  

Beitrag zur Kenntnis der h:leinhirnagenesie. 
Von 

Dr. reed. W. Tintemann~ 
Ober~rzt der Anstalt. 

(Mit 9 Abbildungen im Text.) 

Die Literatur fiber die Erkrankungen des Kleinhirnes, welche in 
die Gruppe der At~'ophiea und Agenesien des Organs gehSren~ findet 
sich in den Arbeiten yon Mingazzini  fiber Pathogenese und Symptoma- 
tologie der Kleinhirnerkrankungen (Ergebnisse der Neurologie und 
Psychiatrie yon Vogt und Bing~ Bd 1.) und fiber angeborene Kleinhirn- 
erkrankungen yon H. V ogt und As twaza tu row (Archiv ffir Psychiatrie~ 
Bd. 49) his zum Jahre 1912 ausffihrlich zusammengestellt und kritisch 
gewfirdigt. Seither ist eine Reihe weiterer VerSffentlichungen fiber 
das Thema erschienen~ so yon Preis ig l ) :  Korbsch2), Anton und 
Z in g e r I e 3). Der von den letztgenannten Autoren eingehen d pathologisch- 
anatomisch untersuchte und ausffihrlich dargestellte Fall ist von ihnen 
der wichtigste ffir die Pathologic der angeborenen Erkrankung, da ganz 
ausserordentlich weitgehende Veriinderungen des Organs vorhanden 
waren - -  vom ganzen Kleinhirn waren eigentlich nut die Anlagen der 
Flocken auf beiden Seiten ausgebildet --~ die anatomische Untersuchung 
einen Einb]ick in das Zustandekommen der Verlinderungen ergibt und 
zugleich eine weitere Stfitze ffir die Bedeutung der Einteilung des 
Organs in ein Palaeocerebellnm und ein Neocerebellum: wie sie aus 

1) Preisig~ ]~tude anatomique et pathol.-anatomique sur etc. 3ourn. f. 
Psychol. u. Neurol. Bd. 19. 

2) Korbseh~ Ein Fall yon Kleinhirnhypoplasie. Monatsschr. f. Psych. 
Bd. 34. 

3) Anton, A. und Zingerl% H, Genaue Besehreibung eines Falles yon 
beiderseitigem Kleinhirnmangel. Arch. f. Psych. Bd. 54. 
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den entwicklungsgeschichtlichen Untersuchungen Edinger ' s  hergeleitet 
ist~ darstellt. 

Nach Vogt und As twaza turow stellen die Kleinhirnatrophien~ 
wenigstens die meisten von ihnen, eine Systemerkrankung da U welche 
ihre Ursache oft in einer Entwicklungsstiirung hat. Durch ein prim~res 
pathologisches Moment verliert die Kleinhirnanlage zu irgendeiner Zeit 
die F~higkeit ihrer Weiterentwicklung, der patho]ogisch-anatomische 
Befund muss dana wenigstens bis zu einem gewissen Grade einen Rfick- 
schluss auf die Zeit des Einsetzens der Erkrankung gestatten. Als 

Masstab ffir diese Zeit haben Anton und Zinger le  die Anlage und 
Entwicklung des Neocerebe]lums (umfassend die Hemispharen) und Palaeo- 
cerebellums (Wurm and Flocken) benutzt and versucht~ aus einer Reihe 
der bisher bekannten Falie yon angeborenen Kieinhirnerkrankungen 
eine fort]aufende Reihe aufzustellen~ in der sie unterscheiden: 

Erkrankung des Palaeocerebellnms mit Entwicklungshemmung des 
Neocerebellums (Fall yon Anton und Zingerle) .  

Entwicklungshemmung des Neocerebellum bei gut erhaltenem 
Palaeocerebellum (Fall yon Monakow). 

F~tle yon mehr weniger weitgehender Atrophie des Neocerebellums. 
Hier ist die Entwiekhmg des Neocerebellums nicht vSllig gehemmt~ 
sondern nur beeintri~chtigt. In diese Gruppe gehSren eine grosse Anzahl 
der beschriebenen Falle. 

Mingazzini  scheidet die bier in Frage kommenden Erkrankungen 
i n -  einseitige und doppelseitige --  Agenesien und primlire sklerotische 
Atrophien des Organs. 

Als Ursache tier EntwieklungsstSrung war in dem zitierten Wall 
yon Anton nnd Zinger le  eine Entziindung nachweisbar, die zu einer 
schweren Destruktion des Gewebes des Palaeocerebellums geffihrt hatte. 
Preisig,  in dessert Wall eine hochgradige Atrophie atler Fasersysteme 
vorlag, welche im Kleinhirn enden, wi~hrend die cerebellofugalen Fasern 
normale Entwicklung zeigten~ nimmt eine besondere Form der Meningo- 
Encephalitis der FStalperiode an~ die sich speziell auf das Kleiehirn 
beschrankt und zu Atrophien ftihrt (zitiert nach Referat im Neut. 
Zentralblatt). 

Nach Oppenhe im l) kommen fiir die Erkvankung ~itiologisch ein- 
mal EntwieklungsstSrungen in Frage, die zu angeborener Kleinheit des 
Organs oder kongenitaler Defektbildung ffihren~ andererseits im f6talen 
oder extrauterinen Leben sich abspielende Herderkrankungen: deren 
Endresuttat Schrumpfung~ Verhlirtung und Atrophie des Organs oder 

1) Oppenheim, W., Lehrbuoh der Nervenkrankheiten. 5. Aufl. 1908. 
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einzelner Teile ist. Diese tlerderkrankungen sind tells vaskuli~ren 
U r s p r u n g s -  Entzfindungen, Erweichungen, vielleicht auch Blutungen 

- -  ,teils seheinen sie yon den meningealen Ueberziigen ihren Ausgang 
zu uehmen". 

Von anderen Autoren ist der Encephaloce]e und Meningoeele im 
Okzipitalgebiete, auch der Hydrocephalie ein Einfiuss auf das Zustande- 
kommen der Kleinhirnatrophie zugeschrieben. Auch an eine Aplasie 
der zuffihrenden Geflisse als iitiologisehen Faktor ist gedacht wordenl). 

In nieht wenigen FMlen yon angeborener Kleinhirnatrophie (resp. 
Agenesie) ist die Erkrankung kompliziert durch Yeranderungen im 
Grosshirn, die nach aussen hin ihren Ausdruek in einer Imbezillitlit 
odor Idiotie finden. 

Einen hierher gehGrenden Fall angeborener Erkrankung hatte ieh 
im letzten Jahr in der hiesigen Anstalt zu beobaehten und zu sezieren 
Gelegenheit. 

Seine Krankengeschichte ist die folgende: 

H.R., goboren am 7.7. 1883. Vater Branntweintrinker. Seshs lobende 
Geschwister gesund. Die Geburt erfolgto zur reohten Zeit. Gleich nach der 
Gebnrt machte sich am Sch~del dot Kindes oino auffallende Ersehoinung be- 
merkbar (hngabe des Vaters). Dor knScherne Schiidel zeigte sich in der Mitre 
der Stirn abnorm klaffond und dutch den Spalt driingto sich ein fiachor Sack 
~von der GrSsso oiner Faust (?)" vor~ an dora eine Pulsation wahrnehmbar war. 
Erst mit dem zehnten Jahr verlor sioh dioso Erscheinung und wurdo der Stirn- 
knochon lost. Bald naeh dor Geburt fiel auch das Gebahren des Kindes auf. 
Es kiimmorto sich aicht um die hussonwelt, nahm keine Eindriicke wahr, er- 
lernte erst sp~t einige Worte spreohon. Dabei gedioh es kSrperlich gut, war 
auch ausser einem Typhus nie erheblich krank. Erst im zohnton Jahre lornto 
os allm~hlieh gehen; nachdom die Geschwulst am Schiidol geschwunden war. 
lernto os seine Boine gebrauchen. Infolge des mangelhaf~en Gohvermi~gens bo- 
suchte es koine Schul% erupting gar keinen Untorricht. Es konnto zur Koin- 
lichkoit orzogon werden, vormoohta Kot und Urin in normaler Weise zu ont- 
]oet'en und ~var gutmfitig und leicht lonkbar. Dot Gang blieb auch sparer auf- 
fallend, taumelnd and unsicher. Es bestand dauernd eino Neigung zum Fallen~ 
so dass beim Gohen im Freien stets ein Begloiter notwendig war. 

Erwaehson war R. zu nichts zu gebrauchen, ,tells aus Mangel an Ein- 
sicht~ toils wegen dos mangelhaften GohvermSgens ~, auch die Sprache zeigte 
~tots oino schwore StSrung. 

•ach dora Tode deI Mutter wurde im Anfang des Jahres 1905 die Auf- 
n~hme in eine Irronanstalt beantragt, da zu ifauso die notwendige hufsieht 
und Pflege fehlte. 

1) J a e o b s o h n - F l a . t a u ,  Handbuch der path. Anatomie des Nerven- 
systems. 
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Der Befund am 18. 2. 1905 war der folgende: Mittdgrosser kriiftig ge- 
bauter Menseh, der sehon auf den ersten Anblick den Eindruek eines ldioten 
maeht. Der Schgdelumfang betr~igt 52 era. Der Schgdel ist asymmetriseh~ 
links fiacher als reehts, die Stirn niedrig und fliehend, erinnert etwas an den 
Aztel~ensehgdel. Epikanthus auf beiden Augen. Die Nase hat eine unfSrmliehe 
Gestalt, ist sehr plump and dick, namentlieh an der Wurzel, fiber der sieh 
eine tiefe Querfurche findet. Die reehte Lidspalte ist grSsser als die linke, das 
linke Auge stem tiefer. Die Zghne im Oberkiefer stehen ganz unregelm~issig~ 
der Gaumen ist hoch, die kleine Uvula gespalten. Behaarung und Genitalien 
sind normal entwiekelt. Die inneren Organe bieten keinen krankhaften Befund. 
Muskelatrophien bestehen nirgends. Die mittelweiten Pupillen reagieren anf 

Abbildung 1. 

Licht und Akkommodation. Die Kniesehnonreflexe sind beiderseits gleichstark 
vorhanden. Die Sensibilit~it ist nicht zu prfifen. Der Gang ist unsieher und 
taumelnd. Eine Urinuntersuchung ist zu dieser Zeit nieht vorgenommen. Die 
Frage nach seinem Namen, seinem Alter vermochto R. mit sehr sehlecht arti- 
kulierter Sprache zu beantworten, auf weitere Fragen blieb er die Antwort 
schuldig, in der Anstalg in die die Aufnahme am 1. 3. 1905 erfolgte, ge- 
wShnto sioh g. nicht nut sehnell ein, or lernte aueh bald ein nfitzliehes Mit- 
gliod des Gutshofes zu werden, auf dem or einfaehe Arbeiten lange Jahre 
ziemlich selbst~ndigverl'iehtete. Sein Gang sah gefiihrlieh dureh sein Sehwankon 
aus, doch lernte er seine ~eigung zum Fallen dureh breitbeiniges Stehon zu 
iiberwinden. Auoh sein Wortschatz wurde mit den Jahren grSsser. 

Ende 1915 musste g. in die Anstalt selbst zuriiekgonommen werden, da 
er in der Arbeit nachliess and auzh kSrperlieh zuriiekging. Er war zu dieser 



Beitrag zur Kenntnis der Kloinhirnagenesis. 421 

Zeit vor allom dadurch auffMlig, dass er an alle Abfalltonnen ging und aus 
ihnen ass mit einer grossen Gier und stets fiber Hunger klagte. Eine Unter- 
suohung des Urins zeigte, dass es sich bei diesem auff~illigen Symptom nieht 
um eine durch die KriegsbeschrEnkung derNahrung hervm'gerufene Erseheinung~ 
sondern um eine ausgesprochene Zuekerharm'uhr handelte. 

Der Befund, don der Kranke zu dieser Zeit bet, war der folgende: Ab- 
gemagert, eine Spur naeh Azeton riechend. Der Sch~idelbefund ist unver~ndert. 
Facialis gleichm~.ssig innerviert, Zunge gerade, Gaumensegel gloiehm~issig ge- 
hoben. GehSr gut. Gesiehtsfeld offenbar stark eingesehr~inkt, gefiaue Auf- 
nahme unmSglich. Pupillenreaktion prompt. Augenhintergrund ohne patho- 
logischen Befund. Keine Augenmuskell~hmungen, kein Nys tagmus .  Innere 
Organe, abgesehen yon einer leichten Bronchitis, ohne besonderen Befund. 

Urinbefund: Menge schwankend zwischen 1500--2000 ecru. Spez. Ge- 
wieht 1028--1033. Gehalt an rechtsdrehendem Zucker 2,3--2,9 pCt. Azeton- 
reaktion schwach positiv. 

Kniesehnenrefiexe beiderseits in gleieher St~irke auslSsbar. Achilles- 
sehnenrefiex beiderseits nieht auszulSsen. Sensibilit~tspriifung infolge tier 
mangelhaften [ntelligenz nieht exakt auszufiihren. Schmerzempfindung (Nadel- 
stiche) iiberall vorhanden. Anscheinend aueh Berfihrnngsempfindung iiberali 
normal. Starke Inkoordination der Bewegungen im Bereich der unteren Ex- 
tremit~ten und des Beckengfirtels. Stark ausfahrende Bewegungen beim Knie- 
hackenversuch und beim Kreisbeschreiben mit den Beinen. Typiseher Gang 
der Kleinhirnataxie. Geht breitbeinig, sehwankt bald naeh rechts~ bald nach 
links, hat manchmal grosse Mfihe, das Gleiehgewicht zu bewahren, dass er 
nicht f~llt. Der Gang ist dabei nicht auffallend verlangsamt. Stehen mit ge- 
schlossenen Haeken ist unmSglich. In den obereu Extremit~ten fehlt jede Ko- 
ordinationsstSrung. Arme und H~nde werden vollkommen sicher und frei be- 
wegt. Kein Intentionstremor, keine Asthenie. Der Zeigeversueh ergibt keine 
eindeutigen Resultate. Keine Adiadokokinese. 

Die Spraohe ist stark verlangsamt und artikulatoriseh gestSrt und abge- 
hackt. Sie erinnert in vielen Beziehungen an die Spraehe des Kindes, alas 
sprechen lernt und einen Teil der Konsonanten nooh nicht beherrscht. Vor 
allem die Lippenlaute kSnnen nieht gebildet werden. So sagt R. Feisch start 
Fleisch. Wenn er Brei sagen will, bringt er es mit einer gewaltigen Innervation 
zu einem Worte, das sich wie P-~hei anhSrt. Auch in anderen Worten f~illt 
der Buehstabe g vollstEndig aus. Der Grad der StSrung der Spraehe wechselt~ 
zeitweise ist sehr wenig verst~ndlich. 

Die Intelligenz ist stark herabgesetzt, das ganze Wesen kindlieh. I~. 
redet alle Personen mit ,,Du" an. Er kennt den Aufenthaltsort und den Namen 
der Anstalt, hat auch gelernt, bis l0 zu z~ihlen. Er erkennt den Arzt als 
solehen~ kennt auch einzelne Personen der Umgebung mit Namen. Von dem 
Milieu, in dem er lcbt~ hat er begriffon, dass mit den Abf~llen, die er t~iglich 
yon tier Kiiche holte, die Schweine gefiittert werden, dass sic fett gemaeht und 
dafin gegessen werden, dass die Kiihe Milch geben und gemolken werden. 
Damit sind seine Kenntnisse abet auch ziemlich am Ende. 
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Anfang 1916 vez'schlechtert sich der Zustand des R. langsam und fort- 
schreitend. Es gelingt nicht, ihn zuokerfrei zu bokommen, er magert immer 
mehr ab. Die Unsieherheit des Ganges nimmt zu~ es treten SchluckstSrungen 
in Gestalt h~iufigon Versehluekens auf und unter den Symptomon einer fieber- 
haften Lungenentzfindung (Sehluekpnoumonie) stirbt der Kranke am 8, 2. 1916. 
Die Diagnose der zerebralen Erkrankung war auf Kleinhirnatrophie gestellt 
wordon. 

Die Sektion brachte die Best~tigung der Diagnose~ sic ergab an Befunden : 
Die'Organo tier Brusthiihlo zeigten ausser der angenommenen Infiltration 

im rechten Unterlappen mit beginnender Abszessbildung nichts Besonderes. 
Das Pankroas war nicht atrophisch und nicht verhiirtet. Die Langerhans- 

schon Inse]n erwiesen sieh spS~tor bei mikroskopischor Untersuchung als nieht 
ver~2ndert. Die Nieren zoigten f~tale Lappung. 

Die kniieherne SchS~delkapsel ist sehr diinn, an einzelnen Stellon stark 
durchscheinend, die Diploe sehr wenig entwiekelt. Im Stirnbein finder sich in 
dot Facies frontalis in der Mittellinie 2 cm oberhalb des oberen AugenhShlen- 
randes im Knoeilen eine Lficke I die yon einem festen sehnigen Bindegewebe 
fiberspannt ist. Sie misst in der gr6ssten LS~nge, die yon oben naeh unten 
verl~iuft~ 2~8 cm, in der griissten Breite 112 cm und hat Rautenform. Dor sic 
begrenzende Knochonrand ist sehr diinn, bei oberfi~chlicher Betrachtung sieht 
es aus, als ob der Knochen allmS~hlich in das Sehnongewebe fiborginge. Von 
den Schiidelgruben zeigt die hintere eine Verii, ndorung ihrer Gestalt, sic zeigt 
statt der gewShnlichen, mehr halbkugeligen Form die eines ziemlich langen 
und spitz endenden t(egels, dessen Spitze veto Foramen oeeipitalo magnum 
eingenommen wird. 

Gehirn: Die Dura ist im Bereich der beschriebenen Knoehenlficke im 
Stirnboin mit dem Knoehen verwachsen 1 zeigt im fibrigen keine krankhaften 
Veriinderungen und ist aueh im Bereieh dot Verwachsung an der [nnenseite 
glatt und ohne sonstige Yeriinderungen. Die Pia mater ist fiber der KonvexitS.t 
des Gehirns fiberall zart und glatt, zwischen ihren Maschen finder sich reiehlieh 
klare Fliissigkeit. Das Gehirn zeigt im Ganzen normale Beschaffenheit der 
Windungon und Furchen. Das Gehirngewicht mit Pin mater betriigt 117915 g. 
Die Gehirnbasis zeigt ein aussorordontlich stark verkloinertes Kleinhirn. Von 
ibm ist in dor Seitenansieht fiberhaupt nichts zu sehen. Die Pin mater ist fiber 
der Brficke und dora mittleren Tell tier KleinhirnhemisphS~ren loieht vordickt 
und getriibt. Die Flocculi des Cerebellums sind sehr winzig, zoigen aber dent- 
liche und gut ausgeprS.gte Furehung. Die Kleinhirnhemisph~ren sind an der 
basalen Fliiche nicht halbkugelig, sondern mehr pyramidenfiirmig und namont- 
lioh die linke sieht im Endteil wie plattgedriickt aus. Die Kleinhirnwindungen 
sind sehmat 1 abet gut ausgebildet und abgesetzt und normal angeordnet. In 
den platten Endteilen sind sic breiter und plumper. Ausgenommen ist auf 
beidon Seiten die Gegend der Tonsillen. Hier finder sich~ zum Toil yon dora 
verliingerten Mark verdeckt, auf beiden Seiten eine rechts massigere und stiirker 
prominente, etwa halbkugelige Vorwiilbung, an der jedo Fu~ehung odor An- 
doutung einer solchen fehlt. Der Wurm ist vorhanden. Der Nucleus dentatus 
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ist klein, hebt sich auf Durchschnitten kaum gegen die Umgebung ab. Die 
Arteria basilaris ist sehr schmal und diinnwandig~ die Brficke ist an Volumen 
verringert. 

Das Gewicht des Kleinhirns mit Brficke und verI~ngertem Mark betr~igt 
66,4 g. Das Gewicht des Kleinhirns mit Pin betriigt 43,9 g. Dec grSsste 
Breitendurchmesser des gleinhirns ist 4,9 cm. 

Abbildung 2. 

Gehirnbasis. Das verl~ngerte Mark ist etwas zur Seite verschoben. 

Es liegt danach bei dem Kranken eine ganz erhebliche Atrophie 
oder richtiger, wenn man der Einteilung M i n g a z z i n i ' s  folgt und den 
spliter zu schildernden mikroskopischen Befund beriicksiehtigt, partielle 
Agenesie des Kleinhirns vor. Das Gewicht des  Organs~ dessen haufigste 
Zahl (ohne Pin) nach R e i c h a r d t  1) bei Erwachsenen um 130 g 
liegt~ ist rund auf den dritten Tell redaziert, entspreahend ist der 

Durchmesser vermindert. Der Quotient Grosshirn allein dessen Zahlen 
Hleinhirn allein ~ 

nach demselben Autor unter normalen Verh~iltnissen zwischen 7,0 und 

1) Re icha rd t~  Ueber das Gewicht des mensohlichen Kleinhh'ns usw. 
Allgemeine Zeitsshr. f. Psych. Bd. 63: 
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8:5 liegen, hat sich auf 25,3 erhSht dutch die ausserordentliche Redu- 
zierung der Maasse des Kleinhirns bei normalem Grosshirngewicht. 

iNeben der allgemeinen Hypoplasie: die die Masse des Organs betrifft: 
die iiussere Struktur: soweit die makroskopische Betrachtung in Betracht 
kommt: aber im allgemeinen intakt gelassen hat: findet sieh makroskopisch 
noch an umschriebener Stelle eine tiefgehende StSrung der Organstruktur. 
Sie liegt an der Stelle: die yon den Tonsillen eingenommen wird. Hier 
finden sich zwei solide KSrperchen, denen jede Furchung fehlt. Einzel- 
heiten fiber ihren Bau und fiber den Befund am Nucleus dentatus, dessen 
mangelhaft e Auspragung welter auf Veranderungen in den Oliven hinweist: 
bleibt den Ausffihrungen fiber den mikroskopischen Kleinhirnbefund 
vorbehalten. 

Es muss ohne Weiteres angenommen werden: dass es sich bei dem 
ganzen Prozess um eine EntwieklungsstSrung: die in der FSta]periode 
stattgehabt hat: handelt. Und zwar muss der krankhafte Prozess nach 
dem Befunde am Kleinhirn: d e r n u r  an einem Teil des Neocerebellums 
eine sehwere StSrung im Aufbau, im fibrigen nur eine Hypoplasie des 
Organs herbeigeffihrt hat: in die letzten Monate der FStalperiode 
verlegt werden. Ueber die Art dieses Prozesses lasst sich nichts Sieheres 
sagen. Es findet sieh eine bindegewebige Verdickung der Pia mater 
fiber der Brfieke und den benachbarten Kleinhirnteilen, doch ist sie 
nicht sehr hochgradig. Die Formver~nderung tier hinteren Seh~idelgrube 
wird sekundi~rer Natur sein. 

Sieher ist: dass bei dem Kranken bei der Geburt eine Meningo- 
(oder Eneepbaloeele) und zwar im Stirngebiet bestanden hat. Ihre 
Gr0sse ist vielleicht yore Vater erwas fibertrieben; class sie bestanden 
hat, sichert neben der genauen Besehreibung die jetzt noch bestehende 
Knochenlficke. Interessant ist die seltene Spontanheilung im zehnten 
Lebensjahr. Bei Eneephalocelen und Meningocelen im Okz ip i t a l -  
geb ie te  sind Verkfimmerungen und Verlagerungen des Kleinhirns 
h~iufiger gefunden 1): fiber ihr Vorkommen bei Cephalocelen im Stirngebiet 
habe ich Angaben in der Literatur nicht finden k0nnen, meines Wissens 
findet sich auch unter den.bisher beschriebenen Fallen yon Kleinhirn- 
atrophie keiner mit einer Cephaloeele im Stirngebiet. Ein Zusammen- 
hang zwisehen beiden krankhaften [rozessen erseheint abet jedenfalls 
wohl mSglich. Der Epikanthus und die Form der Nase sind Entwicklungs- 
stSrungen, wie sie bei tier Meningocele im Stirnteil des Sch~dels nicht 
selten sind. 

1) J acobsohn -F l a t au ,  Handbuch der path. Anatomie des Nerven- 
systems. 



Beitrag zur Kenntnis der Kleinhirnagenesie. 425 

Die Idiotie~ wie sie bei dem Krankeu bestand~ kommt sowohl bei 
der Meniugocele wie bei der Kleinhirnatrophie als Komplikation vol" 7 
gegen ihren kausalen Zusammenhang mit der ersteren kSnnte in gewisser 
Weise das Fehlen jedeu makroskopischen Befundes im Stirnhirn spreehen. 

Die Symptome der Erkrankung im geschilderten Falle sind im 
wesentlicheu die bereits aus der Literatur bekannten. Nach Vogt und 
A s t w a z a t u r o w  (1. c.) werden bei reinen doppelseitigen Agenesien die 
klinischen Ausfallserscheintmgen entweder fehlen ~ oder ausschliesslich 
durch StSrLngen des Stehens oder Gehens manifestiert werden. Beim 
Hinzutreten yon Grosshiruvergmderungen sind diese StiJrm~gen stiirker 
ausgesprochen~ ausserdem gesellen sich ataktische Erscheinungen der 
oberen Extremit~ten hinzu. Bei Vergesellschaftung der Kleiuhiruatrophie 
mit Oblougata- und Riickenmarksveriinderuugen kommen auch ander- 
weitige klinische Symptome hinzu (Nystagmus~ skandierende Sprach% 
Sensibilit~its-~ Seh nenrefiexver~in derungen). 

Oas Hauptsymptom der doppelseitigen Kleinhirnagenesie, die Inkoor- 
dinatiou in den Unterextremitaten und im Beckengiirtel ist in unserm 
Fall sehr p,'i~gnant ausgesprochen. Dass das Grosshirn an der Erkrankung 
beteiligt ist, muss bier bereits aus der hochgradigen Idiotie gefolgert 
werden, trotzdem sind ataktische StOrungen in  den Armen nicht nach- 
weisbar. Auf eine Beteiligung der ObIongata, die dutch den welter unten 
folgenden Befund der mikroskopischen Untersuchung sichergestellt wird~ 
weist die SprachstSruug hin und die mangelhafte, sehon makroskopisch 
auffallende Auspriigung des Nucleus dentatus. Nach Vogt sind in alleu 
Ffille% in welehen die Nuclei dentati mitbetroffen sind~ auch die Oliven 
atrophisch. Ein Nystagmus war uicht vorhanden. Dagegen wird man 
die ziemlich erhebliche Zuckerharnruhr, die sich bei Mingazzini ;s  
Zusammenstellung nicht erwlihnt findet, im vorliegeuden Falle vielleicht 
als das Zeichen einer Beteiligung des verllingerten Markes an dem 
Krankheitsprozesse auffassen mfisseu. Leider kann nicht gesagt werden, 
ob sie eiu Endsymptom der Erkrankung war~ da fiber die Zeit ihres 
Einsetzens nichts bekamt ist. 

Fiir die eingehendere pathologisch-anatomische Untersuchung standen 
zur Verffigung das gesamte Gehinl and der oberste Abschnitt des Riicken- 
markes. Die Riickenmarkshiiute zeigten dort eine geringe biudegewebige 
Verdickung. Die Substanz des Markes hot im Bereich der Hinterstrling'e 
keine Veriinderung, spezielI keinen Ausfall nervSser Substanz. Dagegen 
ergab sich in allen Sehnitten gleiehml;tssig eiu in gewisser Weise 
bemerkenswerter Befund (s. umstehende Abb. 3). 

An der Grenze yore u zum Seitenstrang zeigen die 
Schnitte im Bereieh des obersten Halsmarkes (dicht unterhalb der 

Archly f. Psychiatrie. Bd. 57. Heft 2. ~8  
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Pyramidenkreuzung mff Abbildung 3) einen umsehriebenen Ausfall. Der 
Oft der hier bestehenden Faserdegeneration entspricht dabei ann~ihernd 
der Stelie der Hel lweg 'sehen Dreikantenbahn oder des Tractus spine- 
olivaris, der vom dritten Cervikalnerven bis zur Olive ziebt. Nacb 
E d i n g e r  1) ist an ibm nach Erkrankungen der Olive absteigende 
Degeneration gesehen worden. Doch ist die ganze Frage der Dreikanten- 
hahn und ihrer Bedeutung noeh wenig geklart. Es soll hier aueh nur~ 
zumal die Untersuchung nicht in fortlaufenden Serienschnitten gemacht 
wurde, das Bestehen eines Faserausfalles in dieser Gegend erwiihnt werden. 

Abbildung 3. 

Die Medulla oblongata zeigt eine Abnahme ihrer Masse, die vov 
allem durch eine Verkleinerung des ventro-dorsalen Durchmessers be- 
dingt ist. Der Grund dafiir liegt, wie schon makroskopisch am in 
Miillerscher Fliissigkeit geharteten Block erkennbar ist~ in einer Ver- 
~mderung der Oliven. Man sieht hier nicht das schou makroskopisch 
deutlieh erkennbare zierliehe gefitltelte Band, sondern eine plumpere 
breite graue Masse, die Aehnlichkeit hat am meisten mit einer aufge- 
rollten Trichina spiralis. Ill geflirbten Schnitten tritt diese Form nicht- 
so deutlich hervor (Abbildung 4). 

Hier sieht man ein plumpes~ etwas gerolltes graues, breites Band, 
ohne feinere Zeichnung und ohne die typische Fiiltelung, mit einem 
plumpen, nach oben geSffneten Hilus ohne Markstrahlung im hmern. 
Ihre Masse ist kleiner als bei normalen Verhaltnissen. Die Eminentia 
nlivaris ist daher nieht vorhanden. Die Pyramiden erscheinen in ihrer 
Form verschoben und relativ massig. Die Fibrae arcuatae superficiales 
ventrales und laterales sind deutlich vorhanden, aber an Zahl erheblich 
vermindert. Der Nucleus arciformis ist mar auf der rechten Seite als 
ein sehmales zellarmes Band an der Basis der Pyramide deutlich zt~ 

1) Edinger~ Vorlesungen fiber den Bau der nervSsen Zentralorgane. 
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differenzieren. Der Tractus bulbothalamicus zeigt eine gute Entwicklung. 
Die Fibrae arcuatae internae sind an Zahl weniger vermindert: ein deut- 
lich ausgebildetes Corpus restiforme ist beiderseits vorhanden. 

Yon den Nebenoliven ist eine laterale tiberhaupt nicht abgrenzbar. 
Als mediale daft ein rundliches 6ebilde grauer Substanz yon Stecknadel- 
kopfgrSsse angesprochen werden, das am inneren oberen Winkel der 
Olivenplatte liegt~ durch einige Ma,'kfasern auf naeh Pal gefarbtenSehnitten 
yon ihr getrennt ist und auf der linken Seite auf einzelnea Sehnitten 
kaum hervortritt. 

Stlirkere mikroskopisehe VergrSsserung ergibt, dass yon dem charak- 
teristisehen Bild der Olive~ bei dem you einem ausgesproehenen Hilus 
aus feine Markfasern bfindelf0rmig ins Innere str6men, um sich in ein 
schmales, wohl abgesetztes kernreiehes Band, das gleichmassig mit Zellen 

Abbildung 4. 

durchsetzt ist, aufzulSsen, wenig vorhanden ist. Hier haben wir einfaeh 
eine breite gefassreiche Platte~ in die yon oben her sieh nach allen 
Seiten verteilend feine Markfasern einstrSmen und sieh zwischen spi~rlichen 
unregelmlissig verteilten Zellen in ihr aufl(isen. 

Die Hirnnervenkerne im Bereich der Medulla oblongata zeigen 
keine auffallenden Veranderungen. 

Der obere Pol der Olive findet sieh in der H(ihe des Aeustieusein- 
tritts in der Form eines gestielten, seharf begrenzten, sehr~g gestellten, 
ungeflihr birnenfSrmigen KSrperchens, das mikroskopiseh yon gesehwun- 
genen, meist quer zur Langsachse verlaufenden feinen Markfasern dureh- 
zogen ist. Die Oberfi~ehe ist auch hier glatt ohne jede Faltelung (Abb. 5). 

5~oeh einige Schnitte waiter der Brficke zu findet sich der letzte 
Ausli~ufer der Olive in Gestalt sines steeknadelgtossen, runden, seharf 
begrenzten KSrperehens, das mikroskopiseh sieh als eine graue Masse, 

28* 
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die wabenartig yon feinsten Markfasern durchzogen 
zwischen denen einzelne Ganglienzellen liegen. 

Abbildung 5. 

wird~ darstellt, 

In der Brfiekenformation weisen namentlich die oberfl'aehlichen 
Querbiindel eine sehr bemerkbare Reduktion auf~ eine geringere ist 
auch in den tiefen Querbiindeln deutlich vorhanden. Durch sie wird 
auch die wesentliche Abnahme der QuersclmittsgrSsse des Gesamtorgans 
bedingt. Die Kernformntionen der Brficke sind gut ausgebildet~ ebenso 
die Pyramidenstrlil~_ge und der Lemniscus medialis. 

Das Kleinhirn ist~ wie bereits oben 
Abbildung 6. kurz dargelegt~ in seiner Gr6sse stark 

reduziert. Der Wurm ist schmal mit 
guter Furchung. Die Windungen sind 
schmaler als beim normal grossen Klein- 
him, eine Ausnahmemachen nur beider- 
seits die seitlichen distalen Endpartien 
der Hemisph~iren~ die durch einen kleineu 
Knick gegen den fibrigen Teil abgesetzt 
sind, sie haben breitere und plumpere 
Windungen. 

Kleinhirn you oben. An der ventralen Flfiche des Organs 
findet sich fiber einer deutlicheu Pyramis 

des Win'ms rechts und links neben der Mittellinie je ein gegen die 
normale Kleinhirm'inde scharf abgegrenzter HSeker, an dem jede Furchung 
fehlt. Sie sind yon ungleicher GrSsse, der linke yon KirschkerngrSsse~ 
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der reehte fiber doppelt so gross, der erstere ist fast vSllig veto ver- 
l~tngerten Mark verdeckt, der andere liegt zu zwei Dritteln frei (auf der 
Abbildung 2 ist das verl~ingerte Mark etwas ztti '~ite geschoben) und be- 
riihren sich in der Mittellinie nicht ganz. Ihre Form ist fast halbkugelig. 

Durchsehnitte durch die Kieinhirnmasse ergeben, dass an der Vo- 
lumsabnahme des Organs Rinde und Mark in gleichem Maasse beteiligt 
sind. Im Mark fi~llt vet allem die Volumsabnahme und ger'anderang 
des Corpus dentatum auf. Es erscheint makroskopisch nicht scharf ab- 
gesetzt, sondern in seinen Kontureu v611ig verschwommen~ an Griisse 
entsprechend der Gesamtabnahme des ganzen Organs vermindert. 

Abbildung 7. 

Die Zacken seines Bandes erscheinen plumper als normal, st'arkere mi- 
kroskopische Vergrtisserung llisst zahlreiche gut gebildete Ganglienzellen 
darin erkennen in regelm~issiger Anordnung. 

In den Hemisphitren sind entsprechend der allgemeinen Verkleine- 
rung des Organs die Randwfilste kiirzer und weniger verzweigt, damit 
einfacher gebaut und zugleich schmitler als unter normalen Verh~tlt- 
nissen, wie aus der Abbildung 7 eines Schnittes, der dutch eine 
Hemisphlire parallel dem Wurm gefiihrt ist~ hervorgehen mag. 

Die einzelnen Schichten der Randwiilste sind slimtlich ausgebildet 
vorhanden. Markleiste, K~irnerzellen- und granulierte Schichte sind gut 
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von einander abgesetzt, zeigen mikroskopisch normalen Bau. Die Pur- 
kinjeschen Zellen sind in zahlreieher Auzahl vorhanden in typischer 
Form und regelmassiger Anordn,ng. 

Das Ganze bietet, abgesehen yon den VerMltnissen des Nucleus 
dentatus, soweit ein verkleinertes aber wohlgestaltetes Bild des normalen 
Kleinhirns. 

Das hSrt auf im Bereich der beiden runden HScker an der Basis 
des Organs, die ungefahr den Oft einnehmen~ an dem inn wohl ausge- 
bildeten Kleinhirn sich die Tonsillen befinden, an die sie auch dutch 
das paarige u sofo~t denken lassen. Bereits erw~ihnt ist, 
dass an der Oberfl~iche dieser 6ebilde yon einer Furchung niehts vor- 
handen ist, makroskopisch auch yon einer Zeiehnung im hmern bei 
Durchschnitten nichts zu erkennen ist. 

Eine Aufklarung, was dieseGebildebedeuten, bringt die mikroskopische 
Untersuchung. Es sind in ihnen verborgen unausgebildete Teile yon 
Kleinhirnrinde. Es finden sich hier Bilder, wie sie yon V ogt  und Ast -  
w az a tur o w als Heterotopien eingehend beschdeben, in ihrer Entstehung 
und Bedeutung z~t erkli~ren versueht und je nach Entwick]ungsstufe und 
Anordnung der in ihnen enthaltenen Elemente welter gegliedert sind. 
Auf diese Ausffihrungen sei hier verwiesen beziiglich der allgemeinen 
Verhi~ltnisse der Heterotopien im Kleinhirn. 

Was speziell den vorliegenden Fall anlangt, so haben wit es hier 
mit Heterotopieen zu tun, die eine sehr weitgehende Entwicklung yon 
Kleinhirnrindenanteilen enthalten his hinauf zur Bildung vSllig aus- 
ger-eifter Kleinhirnwindungen ,,am falschen Ort". Ein Uebersichtsbild 
fiber die Anordnung dieser verlagerten Kleinhirnrindenteile in der He- 
terotopie der linken Hemisphare gibt das Photogramm (Abbildung 8), das 
- -  nach van Oieson g e f i i r b t -  das Stratum granulosum hervorhebt, das 
entspreehende Bild der Markseheidenfiirbung finder sich kleiner in Abb. 7. 

Wir sehen hier meist rundliehe oder ovale Felder, nach aussen ein- 
gesehlossen yon einem Ring llings verlaufender markhaltiger feiner Nerven- 
fasern, an die sich naeh innen eine KSrnerschicht, dann eine Schicht 
gut ausgebildeter Purkinjescher Zellen und ganz innen ein Feld einer 
Molekularschicht sehliesst. An einzelnen Stellen biegt aus der fiusseren 
Schichte der Markfasern senkrecht auf die Mitte des Kreises zu ein 
weiterer feiner Zug yon Markfasern ab, an den sich dann wiederum zu 
beiden Seiten eine KSrnerschicht schliesst und das Feld welter teilt. 
Daneben finden sieh einzelne Partien, in denen die Schichtenbildung 
undeut]icher ist. Das ist nameatlich der Fall in der grfisseren der 
beiden Heterotopien in der reehten Kleinhirnhemisphlire. Hier finden 
sich namentlich nach der 0berfliiche zu Partien, wo die Elemente aller 
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Abbildung 8. 
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Abbildung 9. 
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Schichten bunt durcheinandergewiirfelt liegen~ ROrner, Ganglienzellen 
und lnarkhaltige Nervenfasern. Eine Einteilung in grSssere Rindenfelder 
ist auch hier in einem erheblichen Tel! gewahrt, wie aus dem Photogramm 
(Abbildung 9) hervorgehen mag. 

Wir haben bier also im Kleinhirn neben einer Hypoplasie oder 
besser teilweisen Agenesie eine paarige ,Heterotopie": die ungefi~hr am 
Oft der Tonsillen gelegen ist und ausgezeichnet ist durch eine weit- 
gehende Differenzierung der Schichten yon Kleinhirnrinde in ihrem hmern. 

Die Untersuchung yon Teilen des Grosshirns ergab keine Hetero- 
topien in ihm. Die Radiarfasern sind ausserordentlich gering entwickelt. 
Die Rinde ist arm an Ganglienzellen~ die Schiehtung verwaschen. 

Aus diesen letzteren Befundeu wfirde sich die Idiotie einwandfrei 
an sich erkli~ren. 

Wenn ieh noch eimnal das vorstehende Krankheitsbild kurz zu- 
sammenfasse, so ergibt sich das Folgende: 

Bei der Geburt Encephalocele. Sp~ter Zurfickbleiben in der gei- 
stigen Entwieklung, sp~tes und unvollstandiges Gehen- und Sprechenlernen. 

Das ausgebildete Krankheitsbild besteht in einer Ataxie vom Cha- 
rakter der Kleinbirnataxi% einer SprachstSrung und Idiotie. Es besteht 
ein Diabetes mellitus. 

Dem entsprieht pathologischanatomiseh: Hypoplasie und partielle 
Agenesie des Kleinbirns mit Beteiligung des Nucleus dentatus. Dem- 
entspreehend Verkiimmerung der Olivenformation. Unterentwicklung der 
Fibrae arcuatae der Medulla oblongata und Unterentwickhmg der 
Querfaserung der Briicke. Mangelhafte Entwicklung der Grosshirnrinde. 


