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Aus der Neurologischen und Psyehiatrischen Klinik zu Leiden 
(Prof. Dr. G. J e l g e r s m a ) .  

Ueber angeborene KleinMrnstiirungen. 
Von 

Dr. W. Beyerman~ 
Assis~enten der Kiinik. 

(~Iit 7 Abbildungen ira Text.) 

Unsere Kenntnisse fiber Ban und Yerrichtungen des Kleinhirns 
haben sich in den letzten 25 Jahren in erfrealicher Weise entwiekelt. 
Nachdem yon Lue ian i  und Thomas  festgestellt war~ dass hauptsachlih 
die feinere Regulierung unserer Bewegungen dem Kleinhirn zukommt, 
wurde gleichzeitig durch Bolk,  El l io t  Smi th  und Bradley~ eine 
bessere Einteilung des Kleinhirns auf vergleichend-anatomischer Basis 
gegrfindet. Bolk  teilte nlimlich das Kleinhirn in einen vorderen un- 
paaren Tell (lobus anterior) und einen hinteren Teil (lobus posterior): 
wovon der vordere Abschnitt (lobulus simplex) aueh unpaarig ist. Jeder 
dieser Absehnitte stand mit einem bestimmten Teile unseres motorischen 
Apparates in Zusammenhang und besorgte die feineren Koordinationen der 
Muskeln. 

Dureh die physiologisehen Experimente v. R i jnbe rk ' s  und die 
klinischen Untersuchungen Ro thmann ' s  wurden diese anatomischen 
Befunde Bolk 's  gli~nzend bestatigt. 

Von J e l g e r s m a  wurde sehon 1888 eine Einteilang des Kleinhirns 
in Warm und Hemisphgtren gegeben: wozu ihm die sekund~re halb- 
seitige Kleinhirnatrophie nach GrosshirnzerstSrungen and die anatomischen 
Verbindungen mit Gross-und Kleinhirn, yon ibm zuerst psychisches, 
spKter koordinatorisches System genannt, dienten. 

1909 gab Ed inge r  eine Einteilung des Cerebellum in Palaeo-und 
Neo-Cerebellum auf rein vergleiehend-anatomischen Grfinden. Er fasste 
das Kleinhirn der u als primitiven Typus auf (Palaeo-Typus); die 
Hemisphhren der S~ugetiere formten dann das neo-Cerebellum. Wenn 
man nun die beschriebenen Kleinhirnatrophien yon diesem Gesichts- 
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punkte aus betrachtet, stcllt sich heraus~ dass meistens nur die Neo- 
cerebe]laren Teile atrophiert sind. Ed inge r  selbst teilt imZusammen- 
hang mit N e u b u r g e r  einen solehen Fall mit. Ein kleinerer Teil der 
F/ille zeigt entwedcr nur palaeo-cerebelli~re Atrophie oder eine Kombi- 
nation yon beiden. Zuerst hatte es den Anschein, als ob die Auf- 
fassungen yon Bolk und Ed i nge r  unvereinbar waren; die neueren 
Untersuehungen jedoch (B ro u w er, v. u al ken bur g) haben nachgewiesen~ 
dass diese Unterschiede nur seheinbare sind und dass man in dem 
vorderen Kleinhirnabschnitte auch einen mittleren Tell yon den lateralen 
Teilen zu differenzieren hat. 

Inzwischen hatte die Klinik gelehrt~ dass man zwischen der F r i e d ,  
reich 'sehen Krankheit und der Marie 'schen Kleinhirnatrophie zu unter- 
scheiden hat; sodann wurde yon Nonne und Miura auf ein Krank- 
heitsbild hingewiesen~ das infolge yon allgemeiner Kleinheit des zentralen 
Nervensystems entsteht. Neben diesen progressiven Formen kennen 
wir auch die Kleinhirnatrophien nach Infektionskrankheiten und die an- 
geborenen nicht fortschreitenden Abweichungen. Im vorger/ickten Alter 
kommt schliesslich eine kombinierte Atrophie vor~ die Atropbia olivo- 
ponto-eerebellaris ( D 6j d r i n e- T h o m a s). 

Auf dem internationalen Kongress zu London besprachen Bab in sk i  
und R o t h m a n n  die Diagnostik des Kleinhirns. B a b i n s k i  er5rterte 
sein Syndr6me cdr6belleux: die Erscheinungen yon ihm bei Kieinhirn- 
kranken gefunden. Zuerst werden die Symptome, die sowohl veto Klein- 
hirn aus, als vom Labyrinth aus hervorgebracht werden kSnnen, be- 
sproehen. Dabei bemerkte er, dass sowohl in Iztensit~it als in Dauer 
Untersehiede bestehen zwischen Erkrankungen dieser beiden Organe. 
Diese Symptome sind: Breitbeiniger Gang~ Waekeln des K0rpers, Seitlieh- 
und Rfickw~rtsfallen~ Gang eines Betrunkenen, Sehwindelanf~lle und 
Nystagmus. 

Ausftihrlicher werden sodann die eigentlichen Kleinhirnsymptome 
besprochen. Sie sind: 

1. Mouvements d6mesur6s~ hypermdtrie. ( B a b i n s k i  sprieht hier 
yon Hypermetrie zur Unterseheidung der tabetischen StSrungen, die er 
dysmetrisch nennt). 

2, Asynergie c6rdbelleuse. 
3. Adiadokokinese. 
4. Oseillieren (Zittern). 
5. StSrungen der Schrift, zusammengesetzt aus den sehon genannten 

Abweiehungen. 
6. SpracbstSrungen. Die Spraehe ist verwasehen~ skandiert~ exp]o- 

sionsartig~ sakkadiert. 

40* 
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7. Astheni% Atonie. Die Schwi~che ist nur scheinbar und wird 
verursacht durch den fiberm~ssigen Kraftaufwand, we]che die Kranken 
bei jeder Bewegung zeigen. Die Atonie fehlt 5fters. 

8. Catalepsie c~rdbelleuse. Dieses Symptom tritt am deutlichsten 
hervor~ wenn man die Patienten in Steinschnittlage bringt. Es fehlt 
jedoch 5frets. Man sieht dann aber, dass die Patienten mit Kleinhirn- 
stSrungen diese Lage ziemlich ]ange einhalten kSnnen~ w~hrend sie bei 
Bewegungen stark asynergetisch sind. Babinski  unterscheidet darum 
zwischen ~quilibre volitionel statique und ~quilibre volitione! cin4tique. 
Nur letzteres wfirde nach ibm bei zerebelli~ren Stiirungen ver~ndert sein. 
Bab insk i  deutet sodann hin auf den fehlerhaften Gebrauch des Wortes 
Ataxie, dem man 5fters in der Literatur begegnet, und will die Gruppe 
der K]einhirnsymptome mit einem anderen Namen belegen. A]s Grund 
dazu fiihrt er an, dass man das ganzlich abweichende Bild der loko- 
motorischen Ataxie der Tabetischen schon mit diesem Namen belegt 
hat und dass der Gebratlch in anderem Sinne nur Verwirrung stiften kann. 

u R o t h m a n n wurde darauf hingewiesen, dass man am Krankenbette 
schon eine Differenzierung machen kann zwisehen den Erkrankungen 
der Hemispharen und des Wurmes; der Rinde und der Kleinhirnkerne. 
Die yon ihm untersehiedenen Symptomgruppen sind: 

1. Erkrankung des Wurmes (wozu er den ganzen Lobus anterior 
und Lobus simplex rechnet). Typische zerebellare GehstSrung 6fters 
zusammen mit abnormen Kopfstellungen. Langsamkeit der Bewegungen 
des Kopfes und des Gesichts. Langsame und gest6rte Spraehe. Asyn- 
ergie e4r~belleuse. 

2. Krankheiten der Hemisph~renrinde. Einseitigkeit der Symptome 
mit Beginn in einer Extremitgtt. Ataxie und Atonie der gleichseitigen 
Extremitiiten. Starke Dysmetrie. Adiadokokinese. Fehteu der Wider- 
standsreaktion yon Holmes  und S tewar t .  Vorbeizeigen in bestimmte 
Richtungen und damit zusammenhangende vestibulfire Symptome. 

3. Erkrankungen der Kerne. Starker Schwindel. Gleiehgewichts- 
stSrungen. Abnorme und unwil[kfiriiche KSrperhaltung. Katalepsie. 
Echte zerebelli~re Konvulsionen. 

Von Barany  wurde schliesslich das Gebliude der Kleinhirnsymptome 
vollendet dureh seine klinisehen und physiologischen Untersuchungen. 
Einerseits konnte er durch seine spezielte Untersuchungsmethode die 
Richtigkeit der schon bestehenden Lokalisationstheorie feststellen, 
andererseits gibt seine Methode Anhaltspunkte daffir~ schon beim Lebenden 
mehrere Kleinhirnerkrankungen diagnostizieren zu kSnnen. 

Wit sind also jetzt in der Lage auf Grund der oben gegebenen Dar- 
stellungen auf rein klinischen Grfinden die Diagnose auf fehlende oder 
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gebrechliche Zerebelllirwirkung zu stellen. Die anatomische Untersuchm)g 
ist dazu nicht in jedem Falte edorderlich. 

Ich war in der  giinstigen Lage bei den acht jetzt zu beschreibenden 
Patienten der h'ren- und Idiotenanstalt ,,Endegeest-Voorgeest" die Dia- 
gnose auf kongenitalen Kleinhirnmangel stellen zu kOnnen. Ihre 
Krankengeschichten mSgen jetzt folgen. 

l .  C. v. g. Vorgosehichte: 23 Jahre altos M~dchen. Naoh hngabe der 
Mutter war das Kind sofort nach der Geburt genau so wie es jetzt noeh ist. 
Zuerst meinte man, sie set ganz blind, well sic nicht stehon konnte. Fort- 
w~ihrendes Kopfsehiittoln. Gehen lernte sie erst mit 10 Jahren; die Spraehe 
entwiekelte sieh sehon im vierten Jahre und war immer wio sie ietzt noeh ist. 

Abbildung 1. 

Abbildungen der Patienten I, II und III (yon reehts naeh links). 

Welt das Kind zu Hause keine gute Pflege hatte, verbrachte sie den gr5ssten 
Tell ihres Lebens in verschiedenen Anstalten. 

F a m i l i e n a n a m n e s e :  Patientin ist das iilteste Kind, dana foIgt unser 
zweiter Fail: darauf ein Miidchen, das im Alter yon drei Monaton an einer 
Brusfkrankheit starb. Oas vierte Kind ist ein jetzt aohtzohn Jahre altos voil- 
kommen normales M~idchen, und zuletzt kommt unser drittor Fall. Der Vater 
ist 52 Jahre alt und gesund. Po/izeibeamter. Kein Fetus, keine Lues. Die 
Grosseltern sind gesund, in seiner Familie keine Nerven-odor Geisteskrank- 
heiten. Die Mutter ist 57 Jahre alt, nervSs, aber ohne hereditgre Betastung. 

S ta tus  p raesens :  Patientin macht einen kdiftigen gesunden Eindruek, 
ihr Interesse ist ziemlich gut. K6rperliinge: 1,47 m. Keine Blutarmut, keine 
Oedeme. Das Gesieht etwas gedunsen. Der Puls bietot niehts abnormes, die 
GeF/isswand ist normal. Atmung und Kiirpertemperatur zeigen nichts besonderes, 
Die Zunge ist nicht belegt. Der Gesiehtssch~idel ist bruit, Nase und Lippen 
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sind dick. Der Gaumen ist ziemlich hoch. Es besteht Zahnkaries. An den 
Ohren ksine Dsgenerationszeichon. Die wichtigstsn Schiidelmaasse sind: grSssto 
Liings 168 mm~ grSssto Brsito 142 ram, Sohiidelumfang 51,5ram. Gehirnnerven: 
Norvus 1: Der Geruch ist gut, jedoch werden versohiedene gieshstoffe nicht 
richtig ben annt. Nsrvus II: Die Pupillen sind zismlich onge, glsioh gross, rund~ 
konzentrisch, die Licht- nnd Konvergenzrsaktion sind orhalton, obwohl nicht 
ausgiebig. Dor Augenhintorgrund beidsr Augen ist stark pigmentisrt, die Pa- 
pills ist normal, zsigt keine Abblassung. Nervi lII, IV und VI: In tier guho 
bestoht Strabismus convergens; Patisntin fixisrt dabsi moistens mit dem linken 
Auge, dos zugleich etwas nach sinwiirts stsht. Sis kann jedoeh ouch mit ihrom 
rechten Augo fixieren. Die willkiirlichen Augonbewegungen nach einwiirts und 
nach unten sind ziemlich normal~ nach lateral jedoch sehr ungeniigond. Die 
Augen kommen nur sehr wonig fiber die Mittollinio und zwar nut, wenn das 
andero huge bedeckt gehalten wird; die latorale Stellung kann nioht boibehaltsn 
wordon. Auch die hugonbswogung n~oh obon ist ungoniigond. Nystagmus bo- 
steht nicht deutlich, jedoch machen dis Bowegungen den Eindruck grossor 
Unsicherhoit. Beim hnreihon von Glasporlen fixiert Pationtin abwechsolnd mit 
bsiden Augon. Dabei sind die huggpfel in fortwiihrendor unregolm~ssiger Be- 
wegung. Patientin kennt die Hauptfarbon. Es besteht beidorseits geringo Ptosis. 
Nsrvus V: Dot motorische Trigsminus ist normal; der Masseterenrsflex boider- 
seits dsutlich. Korneairefiex normal. Nervus VII: Alls Bewegungsn werden 
langsam~ absr richtig ausgef(ihrt. Nervus VIII.: Die Uhr wird auf beidon Ohrsn 
im Abstand yon 1 m gehSrt. Ksins Lateralisation derStimmgabel. Bsiff~ Baron y- 
schen Kaltwasserversuch tritt boidorseits nach einor Minute deutliohsr Nystag- 
mus auf, tier nach 11/2 Minuton wisdor aufgehSrt hat. Dabei spiirt Pationtin 
Schwindelgsfiihl, objoktiv ist dassslbe jedooh nicht zu finden. Beim Drehvsr- 
such tritt ebsnso starker Nystagmus auf, yon Hinfa!len ist dabei keine Redo. 
Nervus IX: Die GaumonbSgon werdon symmetrisch bowegt, das Zgpfchon ist 
gross und weicht ein wenig nach links ab. Nervus X. Spraohe: Die Spracho 
ist ausserordontlioh monoton und sehr langsam. Z~ihlen yon 1 bis 10 dauort 
moistens acht Sekunden (worm sic sohr rasch spricht fiinf Sekundon), woboi 
moistens einige Ruhopauson eingeschaltet sind. Zwoi Konsonanten hinteroin- 
under werdon fast nio gut ausgosproehen: mit dem P~ hat sic die meiste M/iho: 
~gereedschap ~ wird moistens als ,ssheroodgab" ausgssprochen. Norvus XI: 
Normal. Norvus XII: Die Zungo wird gerado horvorgostreckt, und nach alien 
gichtungen gut bewegt. Kein Zittern; es ist ihr unmSglich rascho Bswsgungon 
mit dot" Zungo zu maohen. 

gumpf: Pationtin stoht gowShnlich mit don Piisson sin wsnig auseinandor: 
auf Geheiss kann sic iedoch mit don Fiisson aneinander stohen. Dos gom-  
berg'scheSymptom fehlt. Beim Sitzon treten keine abnorme KSrperbswegungsn 
auf. Der Gang ist breitspurig, die hrme werden dabei sin wenig in Abduktion 
gehalten. Zumal boim Drehon ist sic sehr langsam und unsichor, gumpfataxio 
tritt dabei sehr deutlich hervor. Sic ist nicht im Stando mit den Ffissen auf 
sinor geraden Linie zu gohen, woil sic durch ihro gumpfataxio soitwiirts fallen 
wiirdo. Schnell Laufen und Hinken ist ihr vSllig unmSglioh, huch das giick- 
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wgrtsgehen ist orsehwert und geht langsam. Sie kann oinen kurzen Sprung 
maohen~ kommf daboi jedoeh auf die Forsen nioder. Worm man die Patientin 
slob aufrichton l~sst aus horizontaler Logo, wordon die Beine ein wenig ge- 
hoben, sic kommt jodooh in aufreehte Haltung ohno Hilfo der Armo: Sie kann 
Gegenstiindo vom Bodon aufheben ohne viele Bewegungen. Auch kann sie den 
KSrper riiokwErts beugen ohne zu stiirzon. Dieso Bowegungen werden jedoch 
alle langsam und ein wonig unsicher aasgefiihrt. Eino Treppe auf- und ab- 
stoigen ist ihr nur mit Unterstiitzung mSglich. Die Bauehdeckonrefloxo sind 
boiderseits deutlich, zumal dor obore ist sehSn vorhanden. 

Arme: Die Inspektion zeigt koinoBosonderheiten. Die meistenBowegungen, 
znmal die grSberon, wordon gut ausgoffihrt and beim Borfihren der Nose durch 
die Fingerspitze trill koino doufliche Ataxio horror. Etwas mohr Unsicherhoit 
besteht beim Zusammenbringen der boidon Zoigefingor; ohne viol Miihe wird 
jodoeh oin Kreis in die Luft boschriebon. Die Sohnon- and Periostreflexe sind 
an beiden Armen doutlieh nnd nicht erhSht; dor Muskoltonus ist normal. Die 
grebe Kraft ist aueh gut erhalton. Es ist Patientin unmSglieh mehr als oin- 
real in der Sekunde die,Faust zu schliossen. Auoh Perlen anroihon goht sehr 
langsam. Sie kann ihr Kleid zukniipfen, den Hahn ~iffnon und zudrehon, dos 
elektrische Licht andrehen usw. Sehnoiden mi tde r  Schero geht sohr gut, 
wenn sie diese zuerst gut angofasst hat, was ihr jedoeh ziemlich viol Mfihe 
macht. Esbestohtkeine Asteroognosie, nur Gogenstiindo, die sie n icht t~g[ieh 
benutzt7 worden nicht sofort erkannt. Die passive Haltung der Extremiti~t wird 
mit der anderenExtromitiit gut nachgeahmt. Kleino passiveBewogungen scheinon 
nicht so gut erkannt zu werden als normal. Zeigeversuoh nach Barany:  So- 
wohl bet Bowegungen im Sehultergelenk als im Eilenbogengelenk zeigt tier linke 
Finger 5fters ein wenig zu fief nnd einw~irts. Beim rechten Arm werden allo 
diese Bewegungen etwas genauer ausgofiihrt. Eino spiitere Wiedorholung dioser 
Versuche gibt diesel.ben Resuitate, woboi aueh im linken Handgolenk die Ab- 
weichung naoh unten hervortritt. Noigen dos Kopfos macht den Fehler meistens 
in Abw~rts- and Ausw~irtsvorboizeigen iibergehen. 

Beine: Die Knio- and Achillossehnenrefloxo sind boidersoits erhSht mit 
leichtem Klonus. Der Fusssohlonreflox ist auf beidon Soiten normal. Der Muskel- 
tonus ist normal, im Hiiftgolonk bestoht eino leichto Hypotonie. Die Fiisso sind 
klein und normal gebaut (keine Friedreioh'sohen Fiisse). Patientin kann ohno 
Ataxie mit i hren Ffissen oinon Krois beschroibon ;auch bet sonstigon Bewegnngen 
koine dynamische Ataxie. Die willkiirlichen Bewogungen werdon sehr langsam 
ausgeffihrt and zeigon Asynergie. Das Lagegofiihl ist nicht gestSrt; passive 
Bewegungen worden gut angegeben. 

Geisteszustand: Das Spreehen gesehioht moistens nur in kurzen Si~tzen~ 
5fters sogar in oinzolnen :W-often. Die mimischon Aousserungen sind normal. 
In der Anstalt bonimmt Patientin sich sohr ruhig, sie ist bohilfiich bet dot Ar- 
belt und kann ziomlieh gu~ Betten maohon. Alles wird natiirlich sehr langsam 
ausgeffihrt. Kleiden and Waschon gelingt ihr gut~ sio kann sieh jodoeh nicht 
die Haare k~mmon. Urin and Stuhl werdon prompt deponiort, soxuell bietot 
sio niehts abnormes, die Menstruation ist sehon vor Jahren aufgotroton. Hand- 
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arbeit kann sie nieht verriohten. Wenn sic keine BeschMtigung hat~ geht sie 
zweeklos herum. Der Sehlaf ist gut. Es bestehen keine illusionen oder Hallu- 
zinationen. Die Stimmung ist meist heiter und ziemlieh stabil. Es bestehen bei 
ihr keine ethisehen oder moralisahen Defekte. Sie hat normales Pflichtgef(ihl 
und ist dankbar f/Jr freundliehe Begegnung. Das Alphabet kann Patientin nicht 
hersagen. Sie zS~hlt bis 20; die l~eihe 107 207 30 kann siejedoeh nieht verfolgen. 
Beim Hersagen der Monate vergisst sie einige. Wochentage: So~ ~o, Di, M. 
(D% Fr~ Sa werden erst nach eindringlichem Fragen .reproduziert.) Ein Gebet 
kennt sie nieht auswendig. Veto nationalen Volksliede kennt sie nur den ersten 
Satz. Naeh einigem Befragen weiss sie die Namen der Anstalten~ in welehen sie 
zuvor war. Lesen und Sehreiben ist ihr unmSglieh; sic sagt: sie habe ihre 
Schulkenntnisse wieder vergessen. Ihr AIter weiss sie nieht~ auoh den Geburts- 
tag kann sie nicht angeben. Sie weiss den Namen der hiesigen Anstalt~ sic 
kennt aueh den Wochentag, aber nieht des Datum oder den Monet. Sic kennt 
die Personen ihrer Umgebung und weiss anzugeben~ was sie vor drei Stunden 
gegessen hat. Die Aufmerksamkeit ist ziemlieh gut; die Assoziationsgesebwin- 
digkeit dagegen sehr gering. Keine Inkoh~,renz. Sie gibt an~ zu ihrer Genesung 
hier zu sein~ weiss jedoch nieht~ an weleher Krankheit sie leidet. 

Es bestehen keine psyehottschen Symptome. 

2. D. v. R. Ein 22jKhriger NIann~ Bruder des ersten Falles. Die Geburt 
war normal~ schon sehr bald bemerkten die Eltern~ dass der Knabe dieselben 
StSrungen darbot wie seine Kltere Sehwester. Die Sprach% die Bewegungsst6rung~ 
die Imbezillit~t waren alle genau gleieh, tm Alter yon 10 Jahren konnte er 
nicht gehen und nur kriechen. Erst sp~ter hat er gehen gelernt~ wie er sieh 
aueh zu einfa~her Handarbeit hat ausbilden kSnnen. Aueh dieser Patient wurde 
den gr5ssten Teil seines Lebens in Anstalten gepflegt. 

S t a tus  p r a e s e n s :  Weil die Krankengesehichte fas~ ganz die des vorigen 
Falles gleieht, wollen wir nur die abweiehende Symptome besprechen. Die Seh~- 
delliinge betr~gt 190 mm 7 die Seh~delbreite 16~ mm~ der Seh~idelumfang 56 era. 
Aueh in diesem Falle besteht Strabismus eonvergens. Die Augenbewegungen 
sind wie oben besehrieben. Aueh hier in der Ruhe kein Nystagmus~ bei Seit- 
w~rtsbewegungen tritt jedoeh ein langsamer horizontaler Nystagmus auf. 
N. vestibularis. Patient hat kein Sehwindelgefiihl oder Sehwindelanf~lle; beim 
Drehversuch tritt typischer Nystagmus auf mit Kopfdrehung. Beim Kaltwasser- 
versuoh tritt kein spontaner Nystagmus auf, jedoeh wird der Nystagmus beim 
8eitw~rtsblieken etwas starker. Es tritt dabei kein Schwindelgeffihl auf. Aueh 
hier ist die Spraehe monoton und sehr langsam, jedoeh etwas besser als im 
vorigen Falle. Die Zunge wird ohne Zittern hervorgestreckt und in allen Rich- 
tungen gut bewegt. 

Rumpf: Patient steht breitbeinig und ist dabei immer in waekelnder Be- 
wegung. Beim Romberg'sehen Versueh tritt eine geringe Verschlimmerung 
der schon bei offenen Augen bestehenden Bewegungen aufl Es ist Patient un- 
mSglieh ohne St[itze die F[isse aneinander zu bringen~ wenn er jedoeh diese 
neue Lage einmal eingenommen hat~ kann er sie ohne Hilfe ffir l~ngere Zeit 
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inne halten. Es ist Patient unmSglieh auf den Zehen 
oder auf einem Bein zu stehen. Er kann GegenstSmde 
veto Boden aufheben, h~iit dabei die Ffisso wei~ aus- 
einander und maeht alle Bewegungen langsam und 
mit groben Mitbewegungen. giickwiirtsbeugen des 
OberkSrpers ist~ wie Seitwiirtsbeugeu, sohr erschwert. 
Der Gang ist breitspurig, sehr unsicher und wackelnd ; 
die Arme werden dabei etwas abduziert gehalten. Er 
droht fortwiihreud l'iickw~irts zu fallen und kann auf 
unebenem Boden gar nicht ohne Stfitze gehen. Er 
kann sich umdrehen ; kann aber nicht auf einer geraden 
Linie laufen. Versuche ihn r/ickws gehen zu lassen, 
scheitern fortwiihrend~ well er immer hinfSAlt. EL' ist 
nieht im Stande sein Gleichgewicht wieder zu er- 
langen, wean er einmal hinstfirzt; Korrektion wie bei 
einem Betrunkenn sieht man bei ihm niehi. Auf- und 
Absteigen einer Treppe gelingt ibm nut bei sehr 
guter Stfitze. Dabei treten sehr deutliche Asynergien 
auf: das Bein wird zuerst vorgestreckt und erst sparer 
in dem Knie gobougt. 

Arme: Bei willkfirlichen Bewegungen tritt ein 
deutliches feines Zittern auf; sic werden Iangsam und 
etwas ataktisch ausgefiihrt, gasehere Wiederholung 
yon einfachen Bewogungen ist nicht mSglich. Zeige. 
versuch nach Ba rany .  Oofters kann man fast gar 
keine Abweichungen bemorken, ein anderes Mal da- 
gegen werden Fehler in verschiedenen gichtungen 
gemacht. Es bestehea keine konstanten Fehler. 

Von den Symptomen an den unteren Extremit~iten 
ist nichts besonderes mitzuteilen. 

F. v.R.,  18 Jahre alte Sehwester der beiden be- 
sprochenen Patienten. Sie war eine gute Sehfilerin 
und hat darauf niihen gelernt. Mit der Niihmaschine 
konnte sio ganz gut arbeiten. Sic kann schnell laufen 
und gut in den Bogen springen. Radfahren hat sic 
nicht gelernt. Die hugen sind sehr g~t. Hie und 
da hat sic Kopfweh auf dot liaken Seit% welches 
bisweilen yon Erbreehen gefolgt wird. Es liisst sich 
daffir keine Ursache finden. Das Gehen hat sic schon 
mit einem Jahre gelernt. Sic kann gut singen. Die 
Menstruation besteht noch uicht. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Sic ist eine kleine Person yon 
etwas pastSsem Habitus. Im Halse finder man beider- 
seits Dr/isenschwellungen. An den Augen keine Spur 
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yon Nystagmus; die Bewegungen werden alle gut ausgeftihrt. Die Pupillen 
sind normal~ die Reaktionen vorhanden. Der Gesichtsnerv wird symmetrisch 
innerviert; die Zunge geht beim Hervorstreaken etwas naeh links, Stehen~ Gehen 
und ttinken gelingen ihr ouch mit geschlossenen Augen ohne sine Spur yon 
Ataxie. 

Arme: Die grebe Kraft ist goring, es besteht aber keine Ataxie. In den 
Fingergelenken ein wenig Hypotonie~ wie auch in Ellenbogen- und Sehulterge- 
leak. Die Sehnen- und Periostrereflexe sind leicht erhSht~ auf beiden Seiten 
in gM~hem Masse. Es besteht keine Adiadokokinese nnd keine Asynergie bei 
grSsseren Bewegungen. Aueh an den Beinen sind die geflexe leioht erhSht; 
worm sie sieh aus horizontaler Lage aufrichtet~ bleiben w~hrend des ersten 
Aktes die Beine auf dem Boden liegen. 

3. H. v. g.  A n a m n e s e :  I)er jiingste Bruder der vorigen Patiente% ist 
ietzt 12 Jahre alt. Die Geburt verlief normal. Ausser Masern [st er nieht krank 
gewesen. Von Geburt an bestand Sohielen; Gehen hat er ers~ mit 10 Jahren 
gelernt. Er hat sohon friih angefangen zu sprechen~ die Spraehe ist jedoch nie 
normal gewesen. Er war immer ein nettes Kind mit ziemlich gutem musika- 
lisohen Gediichtnis. Lieder kann er n[eht auswendig lernen, ftir Orle und tiig- 
liehe Gobrauchsgegenstiinde ist sein Gediiehtnis gut. Er ist sehr reinlieh. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Patient ist ein gesunder Knabe mit gutem Interesse 
und macht einen ziemlich heiteren Eindruck. Der KSrperbau ist grazil, es finden 
sich keine Zeiahen yon I%achitis. KSrporlEnge 128 om. Es besteht keine Aniimie, 
keine Zyanose der Extremit~ten. Dieser Patient hat nieht don pastSsen Habitus 
yon unseren beiden ersten Patienten. Er hat eine heho Stirn; die Tubera fron- 
talia sind gut ausgebildet nncl stehen weir auseinander. Der Hinterkopf ist 
abgeplattet. Die Sohiidelliinge betr~igt 162mm~ die Sehiidelbreite 154~mm~ der 
Schiidelumfang 501/~ cm~ die StirnhShe 4 cm. l~lan finder eine leichte Plagio- 
cephalie. Die linke Hinterhauptgegend ist etwas vorgewSlbt. Die beidon ersten 
t{irnnerven zeigen keine Abweiehungen. Nervus III,IV uncl VI: Bei ruhiger Bliok- 
haltung besteht Strabismus eonvergens dos linken Auges. Patient fixiert moistens 
mit dem reehten Aug% kann os iodoeh aueh mit dem Iinken. Die Augenbewe- 
gungen naoh innen, oben und unten sind ziemliol~ gut, naeh aussen erreiohen 
die Bulbi jedoeh nicht ihre gussersto Lage. Bei den Bewegungen naoh innen 
und aussen besteht ein feiner schnellsehlggiger Nystagmus; dieser fehlt in der 
P~uhe. Die Farben kennt Patient nieht; aueh beim Zusammensuchen gleieh- 
farbiger Wollproben macht er bei der blauen Probe mehrere Fehler. Die V. und 
VII. ttirnnerven sind normal. Nervus VIII: Die Stimmgabel wird beiderseits gut 
gehSrt, wie auoh die mensehlieheStimme. Beim Drehversuch tritt keinSchwindel 
auf, wohl aber wird die Unsicherheit beim Stehen dabei stiirker. Es tritt dabei 
ein typisoher Nystagmus auf~ der nach 1 I/2 Minuten wieder versehwundon ist. 
Kaltwasserausspritzung des 5~usseren GehSrganges gibt naeh einer Minute keinen 
Nystagmus 7 es tritt dabei aueh kein Schwindel auf. Nervus X: Spraohe. 
WSrter und S~tze werden alle auf die ni~mliche monotone Weise ausgespreehen; 
jedes Weft far sich kann er jedeeh gut sagen. Die Spraehe ist nieht skandiert. 
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Das Naohsprechen ist sehr ungenfigend~ schwerere WSrter reproduziert er ganz 
dysarthrisch" Politieagent ,pniessiekneta~ rijtuig, 7~ijtuig% Die Spraehe ist da- 
bei verwaschen 7 der Ton ziemlich kraftig, die Atmung w~hrend des Sprechens 
sehr ungentigend. Beim Pfeifen atmet er stossweise. Die Spontansprache redu- 
ziert sich auf einzelne W6rter~ oder sogar oinzetno Silbon. GrSssoro S/itze macht 
or nie. Nervns XI: Normal. Nervus VII: Die Zunge wird mit starkem Zittern 
hervorgestreekt. 

Stehen: Patient kann ohno Stfitze stehen, wobei die Beino gespreizt ge- 
halten warden. Mit dem OberkSrper macht er inzwischen loiahte wackelnde 
Bewogungen. Diese Bewegungen werden sehlimmer~ wenn die Fiisse gesehlossen 

Abbildung 3. 

Fall 3. Beim Gehen vdrd der linko Fuss unsieher aufgesetzt; der Rumpf 
schief geha]ten, und fo]gt nur nngeniigend; die Arme werden ein wenig 

seitw/irts gehoben. 

werden, und das Stehen ist ganz unmSglich wenn er die Augen schliesst. Er 
kann kurze Zeit auf einem Bein stehen. Ohne Stfitze iut das Gehen unmSglieh. 
Der Gang ist breitspurig und wackelnd, die Arme werden dabei abduziert ge- 
halton. Er hat Neigung nach rechts wie auch nach links zu fallen. Beim Rfick- 
w~irtsgehen f~illt der KSrper sofort nach hinten~ ohne dass die Beino korrespon- 
dierende Rowegungen machen. Bisweilen gelingt os ihm eine kurze Strecke raft 
kleinen Sohritten zu gehen~ wenn er jedoch anf~ngt zu wackeln~ stiirzt er aueh 
sofort. Aufstehen und Siehsetzen kann er nut mit Hilfe der Armo, und auch 
dann noeh ungeschickt. Es besteht eine Andeutuug yon Mouvements ddmesurgs. 
Das Symptom des 6tat eatalepsique spgcial ist ziemlich deutlich. 
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Arme: Der Muskeltonus ist goring. Sehnen- and Periostreflexo sind or- 
hSht. Es besteht beiderseits eine Spur Ataxie und etwas Tremor bei intendierten 
Bewegungen. Es ist unserem Patient unmSglich rasehe Fingerbewegungen zu 
machen, die Faust schliessen geht langsam, es gelingt ihm nut 27 Mal in 
17 Sekunden. Auch sonstigeBewegungen mit denArmen werden iiberaus langsam 
und ataktisch gemaeht. Die Nachahmung passiver, seinen Extremit~ten mitge- 
teilter Bewegungen gelingt ihm nur sehr ungeniigend. Die Stereognose ist ge- 
nfigend. Wenner  grSssere Glasperlen anreihen s011, gelingt des bisweilen~ er 
l~sst aber 5fters welehe fallen und ist ataktiseh in alien Bewegungen. 

Beine: Die grebe Kraft ist gering. Die Refiexe deutlieh; es besteht kein 
Enieklonus; Fussklonus ist angedeutet. Der Fusssohlenreflex auf beiden Seiten 

Abbildung 4. 

l~Sntgenbild des Sch~dels yon Patientin 1. 

ist normal. Der Muskeltonus ist nieht erhSht. Das Lagegefiihi ist wenig ent- 
wiekelt, willkfirliehe Bewegungen werden langsam und unsicher ausgeffihrt. 

P s y c h i s e h e r  S t a t u s :  Unser Patient maeht moistens einen heiteren 
Eindruck~ und hat fast immer einen frShlichen Gesiehtsausdruek. Er ist ganz 
ungelenk beim An- und Ausziehen seiner Kleider und kann sogar seine Striimpfe 
kaum gut anziehen. Essen kann er ohne StSrnng. Er liebt eine lustige Stimmung 
seinor Umgebung und ist zumal abends selber sehr aufgeregt. Morgens da- 
gegen ist er miirrisoh. Ohne geniigenden Grund wird or zornig und wiirde so- 
gar seine Mutter schlagen. Sein Interesse ist gut wie auah seine Aufmerksam- 
keit. Das ErinnerungsvermSgen ffir Personen ist sogar sehr gut. Die intelligenz- 
untersuchung naeh Blue t  und S imon ergibt ein Alter yon 4 Jahren. 
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R h n t g e n u n t e r s u c h u n g  der Sch~del  (siehe die Figuren). 

Bei allen 4 Patienten haben wir Rhntgenogrammr des Sch~dels, yon der 
Seite machen lassen. Es zeigt sieh dabei dass die Sch~idelbasis (Basisphenoid 
und Occipitale Basilare) nieht wie gewhhnlieh unter dem Os petrosum liegt:sondern 
in ungefi~hr gleicher Hhhe: sodass dadurch die hintere Soh~,delgmbe niedriger 
erscheint als normal. Die ghhe des Felsenbeins, welche auf oinem normalen 
X-Photo oin Fiinftel der Soh~delbasisl~nge betrggt, ist in unseren FKllen ein 
Siobentel. 

Der Sinus sphenoidalis setzt sieh nach hinten beim Patient 2 eine Streeke 
im Basissphenoid fort, eine Vertiefung des Clivus Blumenbaehii l~sst sieh 
daher aussehliessen. Die Hinterwand des Felsenbeins bildet normal mit dora 
hintersten Tell der Seh~delbasis einen Winkel yon fiber 90 Grad. Bei unserem 
Fall 2 ist dieser Winkel 90 Grad; beim ersten Fall besteht sogar ein spitzer 
Winkel. Die Ebene des Hinterhauptsloches liegt normal in der Fl~cho tier Seh~t- 
delbasis, bei unsoren hoiden ersten F~illen liegt sie dagegen mit dem hinteren 
Tell hhher. 

Es hat den Ansehein, als oh der Sinus sigmoideus in normalon Seh~deln 
mit gri~sserem Bogen vom Felsenbein zur inneron Protuberanz zieht wie bei 
unseren Patienten: zumal beim ersten Fall ist das deutlich. 

Der Hinterhauptsknochen ist ein wenig verdickt. 
Alles in allem hat man stark den Eindt'uek~ dass bei den 4 bis jetzt be- 

schriebenen Personen die hintero Sch~delgrubo kleiner ist als normal. 

Zusammenfassend haben wit ill einer Familie, woven die Eltern 
normal sind~ und keine hereditare Disposition besteht, 4 Kinder ange- 
troffen: yon welchen das 3. ganz normal ist, die 3 anderen yon 2 5 : 2 4  
und ]2 Jahren ein Krankheitsbild zeigen: das mit nur geringen Ab- 
weiehungen bei allen gleichf0rmig ist. Schon bald nach der Geburt 
war es auffallend, dass die Kinder nicht normal waren; zumal beim 
Stehen und Sitzen blieben sie welt hinter normalen Kindern zurfiek. 
Aueh das Sprechen erlernten tie erst in spaterem Alter. Die Sprache 
blieb dauernd skandierend und undeutlich. Aueh intellektuell ent- 
wickelten die Kinder sich wenig~ so dass Anstaltsbehandlung angezeigt war. 

Die klinische Untersuchung ergab uns sodann folgendes: Bei allen 
Pat ienten ' t rafen wir einen past0sen Gesichtsausdruck mit einem imbe- 
zillen Lacheln; alle hatten auch dieselbe gedrungene Khrpergestalt. Die 
Funktion der ~usseren Augenmuskeln war deutlich gestiirt; alle zeigten 
Strabismus convergens, und ungenfigende Auswartsdrehung der Bulbi. In 
der Ruhe besteht leichter Nystagmus, der bei Bewegungen etwas ver- 
starkt wird. Die langsame: monotone, Skandierende Sprache war hei 
allen Fallen genau gleich und sehr charakteris~isch. Sie stehen mit 
gespreizten Beinen und drohen fortw~hrend zu fallen. Bei Augenschluss 
ist diese Unsicherheit nur unbedeutend griisser. Alle gehen wie ein Be- 
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trunkener~ wobei die Anne etwas abduziert gehalten werden. Kompli- 
zierte Bewegungen wie Treppensteigen usw. sind ganz besonders be- 
sehwerlich, weft die Synergie der verschiedenen Muskelgruppen gest6rt 
ist. Bei allen Bewegungen f~illt uns die grSsste Langsamkeit auf, zumal 
die Wiedertxolung feinerer Bewegungen ist ganz ungenfigend. Die Im- 
bezillit/it ist mittleren Grades; der Charakter gutmiitig, psyehotisehe 
Symptome fehlen. Als besonders bedeutsam muss darauf hingewiesen 
werden, dass alle diese Symptome yon Anfang an bestanden haben and 
w/~hrend des langjahrigen Aufenthaltes in versehiedenen Anstalten eher 
etwas zurtiekgegangen sind als sieh verschlimmert haben. 

4. N. L. Anamnese :  Patientin ist jetzt 6 Jahre alt. Sie war bei der 
Goburt kurze Zeit asphyktisch. Obwohl fortwi~hrend schwach und kfii.nklich, 
hat sic aber niemals sohwerere Krankheiten durchgemaeht. Well das Essen sehr 
ungeniigend war~ wurde sic die ersten drei Jahre fast immer mit der Flascho 
genS~hrt. Sie wurde erst mit drei Jahren reinlieh. Die Familie weiss nicht go- 
nan anzugeben, ob Patientin Konvulsioueu gohabt hat, es steht jedoeh fest, 
dass sie AnfS~lle yon Atemnoth ohue Zuckungen hatto. In normalem Alter hat 
sie angefangen zu sprechen. Erst mit 3 Jahren hat sic angefangen zu gohen, 
naohdem sie zuvor nur flit kurze Zeit krieehen konnto. Auch jetzt kann sic 
nicht ohne Stiitze gehen. Der Intollekt sell nieht zurfiekgoblieben sein. Patientin 
stammt aus einer sehr stark degenerierten Familio; es kommt viol Alkoholmiss- 
brauch vor und vielleicht venerische Infoktion. Keine Konsanguinit~t der Eltern. 
Sie war die einigo Graviditat der Mutter. 

S t a tu s  p r ae sens :  Patientin bat einen zart~n KOrperbau u n d i s t  ein 
wenig aniimiseh. Die Haut ist nicht verdickt. Der Puls ist normal, die Zunge 
nicht belegt, die inneren Organe bieten nichts abnormes. Die Wassermann'seho 
l{eaktion des Blutes ist negativ. Die Stirn ist klein und etwas zugesioitzt ~ der 
ttinterkopf ist normal. Die grSsste L~nge betr~igt 17,5 cm, die gr6ssto Breite 
13,9 era, der SohEdolumfang 51 cm. Nervus II: Die Pupillen sind yon mittlerer 
GrSsse mit guter I{eak~ion auf Lioht und Konvergenz. Die Sehsehiirfo be- 
triigt 1/10. Die Gogenst~nde im Zimmer erkennt sie sofort; BiIder yon 50 cm 
GrSsse werdon nur miihsam und erst in sehr kurzer l)istanz erkannt. Beider 
Untersuchung dos Augenhintergrundes f~llt sofort die absolute Blgsso der Pa- 
pille auf. Die Gefgsse sind normal und aueh die Netzhaut zeigt keine Abwei- 
ehungen. Nervus II[, IV and VI: Es besteht auoh in diesem Falle Strabismus 
~onvergens~ tier jedoeh nioht immer gleieh stark ist. Sie fixiert miihsam~ wahr- 
sehoinlieh immer mit dem linken Auge. Die Ausw~rtsbewegung der Augen ist 
nor goring. Fortw~hrend bestoht oin Iangsamer horizontalor Nys~agmus, wobei 
die rasohere Komponente naoh links geriehte~ ist. Dieser Nystagmus ~ndert 
sich nieht, wonn Patientin auf dora Riicken odor auf tier Seite tiegt. Wean sie 
willkiirlieh fixiert, wird der Nystagmus sofort feiner und rascher. Nervus V 
und VII sind normal. Norvus VIII: Die GehSrsch~irfo hat beiderseits etwas ab- 
genommen, die normale Sprache wird jedooh gut verstanden. Bei zehnmaligem 
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Umdrehen zeigt Patientin die typisohe Kopf- 
haltung nach tier anderen Seite. Auch tritt 
starker Nystagmus auf, der jedoch nach ether 
halben Minute wiederverschwunden ist. Kalt- 
wasserausspritzung des linken Ohres ergibt 
kein Resultat, des rechten Ohres ebenso- 
wenig; es tritt jedooh bet diesem Versuche 
eino starke allgemoine geaktion auf, wio auch 
wahrscheinlieh Uebelkeit. Nervus IX: Keino 
Schluckbeschwerden. Der Pharynxreflex ist 
sehwach ; die GaumenbSgenwerden normal be- 
wegt. Norvus X: Patientin hat eino sehr kind- 
tiche Stimme~ die jedooh ziemlioh monoton 
ist. Hie und da tritt Skandieren auf; die 
Sprache ist sohr langsam und explosiv. Auch 
beim Lachen treten dioso Explosionen sohr 
deutlich horror. Nervus X[: Patientin h~lt 
den Kopf meistens vorniiber geneigt; wonn 
man abor den KSrper gut fixiert, kann sio den 
Kopf normal halten. Nervus XII: Die Zunge 
wird gorado horvorgestreckt und zittort nar 
wonig. 

Rumpf: Patientin kann~ ohne sich zu 
stiitzen, auf ihrem Stuhl sitzon, wobei der 
KSrper jedoch fortw~hrond in wackelnder Be- 
wegung ist. Sie steht mit gespreizten Beinen 
und w/irde bald fallen~ wenn sie sich nioht 
festhalten kann. Sie geht nicht ohne Stfitze, 
and auoh dann ist der Gang sehr mfihsam~ 
schleudernd. Ataxie und Dysmetrie der Be- 
wegungen stud beim Gehen sohr ausge- 
sprochen. Es fgllt auch oino gowisse Inko- 
ordination auf~ die bet Augenschluss nicht 
schlimmer wird. Bet den moisten Bowegungen 
bosteht Hypermotrie (der Ausschlag wird zu 
gross gomacht). 

Armo: Es besteht etwas Hypotonie, die 
Sohnon- und Poriostroflexo sind goring. Boim 
Versuch, die Armo gerado hervorzustreekon~ 
troten zitterndo Bowegungen auf, welche bis- 
woilon don choroatischen ~hneln kSnnen. Auch 
bostoht oin goringes Intentionszittern. Alto 
Bowegungen werden mitder linken Extremit~t 
besser gemacht als mit der rechten. Es ge- 
lingt nicht den Barany~schen Zeigoversuch zu 
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machen, dazu sind die imbezillit~t und die Versatilitiit zu gross. Bei willkiir- 
lichen Groifbewegungen tritt oine starke Ataxie auf: die jedoeh'toilweise durch 
die geringe Sehsch~irfe bedingt ist. Patientin kann einzelne Bewegungen raseh 
wiederholen, ermtidot dabei jedoch sehr stark. 

Beine: Auah hier besteht deutliche Hypotonie. Sehnenreflexe normal; 
im Trizeps tritt bisweilen eine tonisehe Naehdauer der Kontraktion auf. Starke 
Ataxie; des gehobene Bein wird stossend auf die Unterlage gelegt. Auch beim 
Siehhinlegen and beim Siehaufsetzen tritt die Asynergie deutlieh zu Tage. 
Des Lagegefiih[ ist nur gering entwickelt. Der Fusssohlenreflex gibt meistens 
eine Dorsalflexion, seltener eine Beugung. 

P s y c h i s c h e r  S t a t u s :  Patientin ist immer taunter: macht immer Sp~isse, 
ist gut orientiert und weiss vieles yon den anderen Patienten zu erz~hlen. Ihr  
Alter~ wie aueh die Namen tier Aerzte and Patienten gibt sic sofort richtig an ; 
auch weiss sic mehrere Eigentiimlichkeiten yon anderen M~idchen zu erz~ihlen. 
Die Untersuchung nach Bluet  zeigt einen IntelIigenzdefekt yon 2 Jahren. 

Das RSntgenbild des Schadels: Das Felsenbein ist klein and bildet mit 
seiner hinterenFl~ehe einen Winkel yon 90 Grad mit dem hintoren Tell der Schii- 
delbasis. Der ginterhauptsknoehen ist wenig gekr~immt and sehr dick. Es 
maeht stark den Eindruck, dass keine deutliohe Verkleinerung der hinteren 
Sehiidelgrube besteht. 

Zusammenfassend sahen wir bei einem 6i~hrigen Mf~dehen, das as- 
phyktiseh geboren wurde yon alkoholistisehen Eltern, ein Zuriiekbleiben 
aller motorisehen Funktionen. Dabei besteht Atrophia nervi optiei und 
Nystagmus. Die Spraehe ist langsam~ monoton und skandierend. 

In der Ruhe treten rasehe Mitbewegungen auf; es besteht starke 
Ataxie und Langsamkeit aller Bewegungen. Gang wie eines Betrunkenen; 
kompliziertere Bewegungen mit starker Asynergie. Es besteht deutliehe 
Adiadokokinese. Der Fussohlenreflex ist meistens naeh B a b i n s k i .  

5. B. d. W. Die sp~rliehen Erkundigungen sagen uns nur: dass Patientin 
yon Geburt an imbezill ist und erst sp~it laufen gelernt hat. Patientin ist des 
fiinfteKind: die 4 ~ilteren sind gesund wie aueh des seehste. No. 7 ist sehwaeh be- 
gabt, jedeeh ohne motorisehe StSrang, w~ihrend dasj~ingste Kind: unserPatient6~ 
aueh zu unserer Krankheitsgruppe gehSrt. Ausser diesen S Kindern hat die 
Mutter noeh weitere 8 gehabt, die fr~h gestorben sind, und eine Fehlgeburt mit 
einer Missbildung der Fiiss% woriiber welter nichts zu eruieren ist. Der Vater 
ist Potator, es bestand kein Blutsverwandtsehaft. Ein Bruder des Vaters hat 
eine idiotisehe Toehter. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Patientin ist jetzt 20 Jahro alt; sic ist yon geringer 
KSrperl~nge (1:4'2, m) mit starker Adipositas, die auf Sehilddriisenzufuhr nieht 
gebessert ist. Die inneren Organe bieten niehts besonderes. Hiinde und Fiisse 
sind kurz und dick 7 zumal die Finger sind viel zu klein. Der Sehgdel ist nor- 
mal gebaut. Der Umfang misst 53em. Sch~dell~inge 177mm, Soh~delbreite 145. 
Gelairnnerven. Nervus II: An den Pupillen, der Sehseh~rfe~ dem Gesichts- 
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reid bestehen keine Abweichungen. Der Augenhintergrund ist normal, der Far- 
bensinn gut. Nervus IIITIg ~ VI: Die Augenbewegungen sind alle gut; kein Stra- 
bismus~ kein Nystagmus. Nervas VIII: GehSrsfunktion gut. Beim Drehversueh 
nach reohts tritt der typische Nystagmus deutlicher auf als nach links. Nervus X: 
Die Sprache ist monoton~ langsam~ etwas explosiv and nut hie und da skande- 
rend. Zghlen yon 1--10 dauert wenigstens 4 Sokunden. Anstatt des 1 sagt 
sie immer n. Sio kann jedes Wor~ ffir sich gut ausspreehen I ist aber bei ihrer 
Satzbildung ziemlich inkorrekt. Spontan spricht Patientin viol. Nervus XI[ :  
Die Zunge wird zitternd hervorgestreekt. 

Abbi]dung 6. 

]~Sntgenbild des Seh~dols yon Patientin 5. 

l~umpf: Patientin sitzt ruhig aaf ihrem Stuhl. Sie kann auoh stehen ohne 
zu waokeln 7 sogar mit gesohlossenen Augen and ohne Spreizung der Boine. 
Nut bei krgftigeren Bewegungen treten Gleichgewiehtsschwankungen auf. Auf 
einem Bein Stehen geht nur f/Jr kurze Zeit. Sie kann gut Treppen steigen~ yon 
einem Stuhl springon und schnell gehen. 

Arme: Die grebe Kraft ist gut, der Tonus normal. Die goflexe alle auf- 
zufinden. Willkiirliche Bewegangen werden allo ohne Ataxie ausgefiihrt; in 
rascherem Tempo kann sic diese nieht wiederholen; so ist Hiindeklatschen ihr 
fast unmSglich. 

Beine: Auch hier ist die grebe Kraft gut und dot Tonus normal~ wie auch 
die Reflexe, Bei willkfirlichen Bewegungen tritt deutliche Ataxie auf~ beim Sich- 

hrehiv  f. Psyehiatrie.  Bd. 57. Heft  3. 41 
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aufl'ichten aus horizontaler Lage wird keine Asynergie bemerkbar. Die Sensi- 
bilit~t ist normal. 

P s y c h i s c h e r  S t a tu s :  Patientin ist durchschnittlich munter, bisweilen 
jedoch sehr reizbar und sogar zornig, zumal vor dem Eintritt der Menstruation; 
5frets musste sio in dorartigem Zustande isoliert werden. Wenn normal, ist sie 
jedoeh zu grober Arbeit gut brauehbar. Die Intelligenzuntersuehung naeh 
Binet  und Simon gibt ein Alter yon 8 Jahren. 

Die t{Sntgenaufnahme des Sehiidels zeigt das Felsenbein zu klein. Es 
bildet mit der Sehiidelbasis einen geraden Winkel. Die hintere Sehiidelgrube ist 
sehr niedrig und der Boden flach, so dass diese Sehiidelgrube die Form einer 
flaehen Linse hat (siehe Bild). Der Knoehen hat normaie Dieke. Es maoht im 
allgemeinen den Eindruek~ dass die hintere Schi~delgrube bedeutend kleiner ist 
als normal. 

13. J. d. W. Anamnese :  Patient ist der jiiugste Bruder unserer Patien- 
tin 5. Er ist ]etzt I i  Jahre alt~ sehr munter~ bisweilen jedoeh l~istig und un- 
geziigel~. Die Spraohe war immer fehlerhaft. 

S t a tus  p raesens :  Der t(nabe ist gut geformt, ohne die pathologiseho 
Fettsucht seiner Sehwester, Yon den inneren Organen ist niehts besonderes zu 
melden; keine Degenerationszeiehen. Der Sehiidel ist braehyzephah Gr]6sste 
Lgnge 178 mm~ grSsste Breite 153~ der Sehgdelumfang 53 cm. Gehirnnerven. 
Nervus 11: Die Pupillen zeigen keine Abweiehung. Die Sehsehgrfe ist nor- 
mal, wie aueh der Augenhintergrund. Keine Atrophie der Pupillen. Nervus lII: 
IV~ VI: Es besteht kein Strabismus~ kein Nystagmus, aueh nicht bei wiIlldirliehen 
Bewegungen. Die Augen werden in jeder l~iehtung gut bewegt. Nervus V[ll: 
Das HSren ist gut; nieht zu kaltesWasser gibt beim Barany'schenVersuch keinen 
Nystagmus. Beim Drehstuhlversuoh treten bei 10maligem Umdrehen nut einzelne 
zuokende Bewegungen der Bulbi auf. Die Kopfhaltung wird niebt entspreehend 
gegndert. Nervus X: Die Spraehe ist monoton, langsam, explosiv. Beim 
Spreehen kommen die Buehstaben wiederholt sehr verwasehen zum Vorsehein, 
die einzelnen Buchstaben werdon mit Ausnahme des k und g gut ausgesproohen. 

I~umpf: Beim Sitzen ist niehts abnormes zu verspiiren. Der Knabe steht 
moistens mit gespreizten Beinen~ kann jedoeh die Fiisse aneinander schliessen. 
Beim Gehen fiillt niehts besonderes auf. Sehnell laufen~ zumal auf unebenem 
Boden geht deutlieh linkischer wie normal. Etwas von dem Gauge tier Betrun- 
kenen ist dann wieder zu erkennen. Treppensteigen geht langsam und un- 
sieher~ und ist mit geschlossenen Augen fast unmSglieh. Keine deutliehe Asyn- 
ergi% keine mouvements d6mesur6s. 

Arme: Es besteht ein leiehter Grad yon Hypotonie. Die Sehnen- und 
Periostreflexe sind sehwaoh, aber deutlieh. Die grebe Kraft ist gut. Beim An- 
fassen yon Gegenstgnden fii/lt eine gewisse Langsamkeit und Unsieherheit der 
Bewegungen auf. Beim Beriihren tier Nase mit tier Fingerspitze finder man eine 
Spur yon Ataxie. Lagegefiihl und Geffihl for passive Bewegungen ist normal. 
Er kann keine r~sehen Bewegungen ausf(ihren. Beim Barany'sehen ZeigeversuGk 
bekommt man ganz gute Ergebnisse. 
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Beine: Auch hier besteh~ leiehte Hypotonie; die t/,eflexe sind leicht er- 
hSht and Fussklonus ist angedeutet. Der Fusssohlenreflex ist normal. Bei will- 
kiirlichen Bewegungen besteht nur sehr wenig Ataxie, und eine Asynergie fgllt 
nicht auf. 

P s y c h i s c h e r  S t a t u s :  El-ist ein munterer, jedoch ungezogenerKnab% 
der sieh nicht zu beschgftigen weiss. Der lntolligenzgrad nach B l u e t - S i m o n  
ist nur 6 aahre. 

Die RSntgenaufnahme zeigt ein normales Felsenbein mit guter Lage in der 
Schiidelbasis. Auch die Sohuppe des Hinterhauptknoehens hat normaleWiilbung. 
kllem Anschein naeh besteht keine Verkleinerung tier hinteren Schgdelgrube. 

Z u s a m m f a s s u n g. Diese beiden Patienten entstammen einer Familie,  
we neben mehreren gesunden Kindern, ein anderes imbezill ist. Der Vater 
ist Potator. Die beiden Patienten waren immer gesund, nur zeigt der 
altere pathologische Fettsucht. Sie sind wahrscheinlich yon Geburt an 
zurfickgeblieben, sowohl geistig, wie motorisch. Die n'~here Untersuchung 
ergibt in erster Linie die StSruugen der Sprach% welche hauptsS, chlieh 
als langsam, monoton und etwas explosiv zu bezeichnen ist. Sodann 
zeigen sie Inkoordination der feineren Bewegungen und einen geringen 

Grad yon Adiadokokinese. Nur wenig ist in diesen Fallen die Asynergie 
ausgesprochen. Die motorischen StSrungen hatten sich in den letzten 

aahre ziemlich stark verbessert, gs besteht bei beiden Patienten ein 
mlissiger Grad von [mbezillit~tt. 

7. M.J. A n a m n e s e :  Dieser Knabe ist normal geboren und hat sehon 
mit oinem Jahre angefangen zu stehen. Aueh konnte or sehon ziemlich rasch 
mit Unterstiitzung gehen. Das Sprechen erlernte er spilt; er war aueh im dritten 
.]ahro erst reinlieh. Mit den Zghnen ist er etwas zurfickgeblieben; er hat nie 
b:onvulsionen gehabt. Er war za ttause oin munterer Knab% der jedoch keine 
t~aufereien sehen konnte. Er ist gut orientiert and kannte seine FamiIie and die 
Nachbarn. Er hat immer undeutlieh gesprochen. Abgesehon yon einer Otitis 
media hat er keine Krankheiten fiberstanden. Zwei Geschwister yon zohn Jahren 
~md 8 Monaten sind gesund, zwei andere Gesohwister starben im fr/ihen Alter. 
KeineAborte, keineBlutsverwandtsehaft der Eltern, die selber gesund sind. Der 
Vater ist im leiehten Grade Potator. Der Grossvater viiterlieherseits starb, 
56 Jahre alt, in einer Irrenanstalt. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Patient ist ein kriiftiger Nnabe yon etwas mehr als 
bJahren. Die K(irporlitnge mag etwas zurfickgeblieben sein. Die Haut ist normal, 
nieht an~miseb. Am Horzen hSrt man ein leises systolisches Ger~usch, zumal 
fiber der Spitze und cler Ark pulmonalis ;de r  zweite Puimonalton ist verst~irkt, 
derlktus steht in der Mamillarlinie. Im Uobrigen bieten die inneren Organe keine 
Abweiehungen; die Wassermann'sehe geaktion des Blutes ist negativ'. Einen 
doppelseitigen Epikanthus ausgenommen zeigt er keine Degenerationszeichen. 
Der Sehgdel ist normal yon Form. Sein Umfang betdigt 49~5 era, die grSsste 
Lgnge 175 ram, die grSsste Breite 131 ram. 

4t* 
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Gehirnnerven. Nervus I[: An den Pupillen fallen uns keine Besonder- 
heiten auf .  Sehsehiirfe und Angenhintergrund sind normal~ namentlieh be- 
steht keino Optikusatrophie. Nervus III~ IV und Vl: In der Ruhe f~i[lt ein ge- 
ringer Grad yon Strabismus eonvergens auf; dieser verst~irkt sieh soiort bei 
willkiirliehen hugenbowegungen. Patient hat keinen Nystagmns, der jedoch ab 
und zu bei starker Seitwgrtswendung auftritt. Nervus VIII: Das GehSr ist gut. 
Boi Kaltwassoransspritzung ist das Resultat ungenfigend durch die starken Ab- 
wehrbewegungen dos Patienten. Beim Drehstuhlversueh kommen wohl Nystag- 
mus wie Kopfhaltung in typiseher Weise zum Ausdruek. Nervus X: Die Spraehe 
ist menoton, sehr langsam, etwas sehleppend; sie zeigt keine Skandierung und 

Abbildung 7. 

Patient im Sehritt. Das [inke Knie wird zu hoeh gehoben; dot Fuss in Spi~zfuss- 
stellung; das Bein wird ein wenig zirkumduziert und mit ]{raft ~uf den Boden 

gesetz~. Breite Gangspur. Die Arme gebeugt und ein wenig gehoben. 

i st nieht explosiv. Die Buehstaben g,j,k~l werden nut sehr ungentigen d ausge- 
sproehen. Die SpontanspraGhe ist sohr gering~ hie in gut goformten Sgtzen~ und 
moistens werden die WSrter aueh sehr gebroehen ausgesproehen. Nervns Vii: 
Die Zunge wird gerade, abet mit unregelm~issigen Mitbewegungen hervorgestreekt. 

Rumpf: Patient kann ohne Stfitze sitzen, der KSrper bleibt dabei nieht 
ganz ruhig. Aueh beim Stehen zeigen sieh diese Bewegungen; es gelingt ihm 
jedoeh mit gesehlossonen Augen und an einander geschlossenen Fiissen stehen 
zu bleiben. Er kann sogar auf einem Bein stehon. Beim Gohen fgllt ein ge- 
ringer Spasmus und starkes Waekeln auf. Sehnell laufen kann er nieht. Beim 
Gange treten die Arme in krgftigo Bewegung und der Rumpf wird vorniiber 
gebeugt (sieheAbb.). Er kann sieh umdrehen, aneh rtiekwgrts gehen~ aber nieht 
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hinkeln. Wenne r  Gegenst~inde veto Boden aufheben sell: treten rascho 
Zuekungen dureh den ganzen K6rper auf. Diese Bewegangen sind bisweilen so 
stark, dass die Gegenst~inde aus seiner Hand gesehleudert,wurden. Springen 
kann er nieht~ bei dem Versueh daza tritt eine deutiiohe Asynergie zum Vor- 
sehein. Beim Anziehen seiner Kleider droht er dureh seine l~umpfataxie fort- 
wS~hrend zu fallen. 

Arme: Es besteht ein geringer Grad yon Hypotoni% die Sehnen- und Pe- 
riostreflexe sind schwaeh. Die Arme werden mit groben Nitbewegungen horror- 
gestreckt. Wenner versueht~ mit dem Perkussionshammer zu klopfe% ist ihm 
das duroh diese Mitbewegungen fast unm5glich. Die feineren Bewegungen kann 
er alle gut ausffihren, soweit nieht grebe Aussehl~ige ihn darin verhindern. 
Aueh werden die Bewegungen !angsam aasgefiihrt. Bisweilen treten einzelne 
ehoreatisehe Bewegungen auf. Seine Kleider zuknSpfen kann er nieht; in die 
H~inden Klatschen geht ausserordentlich langsam~ nur einmal Jn der Sol, undo. 
Die Sensibilit~it ist intakt. 

Beine: Aueh hier besteht eine geringe Hypotoni% und sind die I~eflexe 
leieht erhSht. Der Pusssohlenreflex gibt eine deutliohe Dorsalflexion der grossen 
Zehen obne Spreizung der/ibrigen Zehen. Aueh hier treten ataktiseb-ehorea- 
tisehe Bewegungen aaf. Er kann die stark angezogenen Beine einige Zeit voll- 
kommen ruhig halten. Ohne Hilfe der Arme kann er sich nieht aus horizontaler 
Lage aufsetzen. Die Sensibilit~it ist normal. 

P s y e h i s e h e r  S t a tn s :  Patient hat ziemlieh gutes l nteresse ffir seine 
Umgebung und geht somit in die Anstaltsschule. Er ist immer freundlieh und 
gutm/itig~ spielt sehr gerne, kann jedoch seine Aufmerksamkeit Nr iS;ngere Zeit 
nieht konzentrieren. Naeh Binet  and Simon untersucht finden wir sein Intel- 
ligenzalter 5 Jahre. 

Aueh hier zeigt das RSntgenbild ein zu kleines Felsenbein, die W~lbung 
tier Hinterhauptsschuppe is~ gut~ tier Sinus sphenoidalis sehr gross, und der 
Knoehen nieht verdiekt. Wahrscheinlieh ist die hintere Seh~idelgrabe nieht 
zu klein. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  Dieser S Jahre alte Patient stammt aus einer 
gesunden Familie und war yon frfih an geistig unterentwiekelt. Gehen 
und Spreehen hat er nur ungenfigend gelernt. Die Untersuehung zeigt 
einen geringen Nystagmus und eine sehr monotone langsame Spraehe. 
Der Gang gleieht dem eines Betrunkenen; die starke Asynergie tritt 
dabei sehr deutlieh hervor. Raselle Wiederholungen sind ihm unm6glieh; 
bei stS~rkerer Muskelarbeit treten ataktiseh-ehoreatisehe Mitbewegungen 
auf. Die Sehnenreflexe sind leieht erhSht~ tier Fusssohlenreflex im Sinne 
von B a b i n s k i  verS, ndert. Patient ist ein gutmfitiger imbeziller Knabe. 

8. H.A. Anamnese :  Schou wenige Monate nach der Geburt wurden 
bei diesem jetzt 55 Jahre alten Manne die ersten Sti~rungen seiner Imbezillit~t 
bemerkt. Er hat hie lesen und sehreiben gelernt und hat aueh hie einen Be- 
ruf aasiiben kSnnen. In allem war er sehr ungesehiokt~ so dass er sehon 16Jahre 
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in der Anstalt verptlegt wird. In dieser Zeit hat sere Zustand sich nieht ver- 
~indert. Die sp~irliohen anamnestisehen Daten lassen keine hereditgre Belastung 
vermuten. Vor ungefiihr 13 Jahren hat er mehrere Krampfanf~lle gehabt~ bis- 
weilen den ganzen t(Srper betreffend, bisweilen jedoeh nur in den Kaumuskeh~ 
auflretend. Er war dabei nicht bewussttos und h~rte sofort auf, wenn ihm 
eine Zigarre angeboten wurde. In den Ietzten Jahren hat er solche nieht 
mehr gehabt. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Der Patient ist ein kriiftiger Mann mit starkimbe- 
ziliem Gesiehtsansdruek. Der |(6rperbau ist normal, nur sollen die sehr grossen 
Ohren, die rotblaue Nase, das karii~se Gebiss und der zu kleine Sehiidel mit 
fliohender Stirn erw~ihnt werden. Der Sehii.delumfang betrggt 525 mm, die 
Sehiidell~inge 180, die Sch~idelbreite 140 mm. 

Gehirnnerven. Nervus II: Weder an den Pupillen noeh an den Funktionen 
der Netzhaut sind Abweiehungen zu finden; die Papilla optics ist normal. 
Nervas IiI, IV~ VI: In der gnhe besteht Strabismus convergens. Patient kann 
mit beiden Augen fixieren. Die Augenbewegungen sind in jeder Riehtung gut. 
Es besteht kein Nystagmus ~ hie und da treten zuekende Bewegungen der Bulbi 
auf. Nervus Viii: Das GehSr istgut. BeimDrehstuhiversuc, h hat or naoh 10ma- 
ligem Drehen naeh reehts zwar die typische Ifopfhaltung~ aber keinen Nystag- 
mus. Beim Drehen naeh links tritt ein typiseher Schnellsehlgger-Nystagmus 
naeh reehts auf. Nervus X: Die Spraeho ist moneton, langsam und stark explosiv. 
Beim Sprechen treten in dor Zunge starke unkoordinierte Bewegungen auf; sie 
wird wiederholt hervorgestreekt. Ueberdios zeigt er beim Spreehen vielo Mitbe- 
wegungen der Fazialismuskulatur. Die Buchstaben n und l  werden 6fter ver- 
weehselt, nnd die ganze Spraehe ist sehr undeutlieh. Nervus XI: Aueh der 
t(opf wird nieht ruhig gehalten~ sondern maeht w~ihrend dos Spreehens zuekende 
Mitbewe~ungen. Nervus XII: Aueh in der Zunge tritt ein grobsehlggiges Zit- 

tern auf. 
Rumpf: Der Mann kann ruhig auf einem Stuhl sitzen; aueh kann er mit 

gesehlossenen Augen und aneinander gesehlossenen Ftissen stehen ohne zu 
waokeln. Er kann jedooh nicht auf einem Bein stehen. Der Gang ist ein wenig 
spastisch~ mit kleinen Sehritten und leieht gebeugten Beinen. Sehon eine ge- 
ringe Behinderung maeht den Gang wackelnd; auf unebenem Boden geht er 
sogar sehr miihsam und fast wie ein getrunkener. Er kann ziemlieh gut riiek- 
wiirts gehen mit gesehlossenen Auge% weieht jedoeh immer naoh rechts ab. 
Treppensteigen geht langsam und beschwerlieh, aueh sioh umdrehen kann er 
nut mit Miihe. Wenner Gegenstgnde veto Boden aufheben soll~ werden die 
versehiedenen Teile dieser Bewegung nioht asynergiseh, sondern naeh einander 
ausgefiihrt. Aueh Siehan- und -ausziehen maeht ihm die gr6sste Miihe. 

Arme: Die grebe Kraft ist beiderseits gut und gleieh; es besteht leiehte 
Hypotonie. Die Sehnenreflexe sind le[eht erhbht. Es besteht eine starke Inkoordi- 
nation der feineren Bewegungen~ zumal auf der reehten Seite. gasohes Wieder- 

.helen yon einfaehen Bewegungen ist ihm reehts ganz unmi~glich~ und gesehieht 
links sehr ungeniigend. Einge/ibte Bewegangen, wie das Anziinden eines Streich- 
hSlzehens werden langsam und linkisch ausgefiibrt. Er kann seine Kleider 
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nicht zuknSpfen. Die Sensibilit~t ist intakt undes besteht keine Astereognosie. 
Soweit zu untersuchen ist~ muss das Lagegefiihl als normal betraehtet werden. 

Beine: Auch hier besteht ein geringer Grad yon [typotonie und finder 
man in der groben Kraft und in den P~eflexen(Sehnenreflexe) keine Abweichungen. 
Dor Fussohlenreflex ist beiderseits im Sinne yon Babinsk i  vefiindert; die 
Hautreflexe sind normal. Bei unwillkfirlichen Bewegungen besteht deutliche 
Ata):ie. Er kann sigh gut aus tiegender Lage aufsetzen. Die spezielle Kataiepsie 
B a b i n s k i ' s  ist nicht deutlich. 

P s y c h i s e h e r  S ta tus :  Schon sofort f~llt der imbezille Gesiehtsausdruok 
auf. Der Patient arbeitet ni% sondern geht zweeklos umher, den ganzen Tag 
seine Pfeife rauehend. "for mehreren Jahren hat er Schuhe wichsen kSnnen 
and mehr dergleichen, war dabei jedoeh so nachl~ssig, dass man ihm diese 
Arbeiten entnehmen musste. EL" ist immer reinlieh and kann sieh gut an- und 
ausziehen. Aueh sexuell bietet er niehts abnormes. Die Gemiitslage ist im all- 
gemeinen heiter and gutmiitig. Es kommen hie und da Zornanfglle vet'. Wenn 
man mit ihm spricht~ konfabuliert er fortw~hrend, und maeilt die drolligsten 
ErzS~hlungen. Ein leichter GrSssenwahn ist dabei nicht zu verkennen. Die Be- 
deutung abstrakter Begriffe kennt er nicht. Seine Orientierung in Zeit und 
l~aum ist sehr ungenfigend, er weiss sogar den Tag nicht and kann noch nicht 
angeben 7 wie lange er in der Anstalt ist. Naeh Bine t -S imon  untersucht er- 
reicht er kaum 4 Jahre. Er hat keine Krankheitseinsioht. 

Auf dem R~intgenbild fiillt zuerst die starke Verkleinerung der vorderen 
Sehiidelgrube auf~ welehe bedingt ist darch die fliehendeStirn. Lage und Griisse 
des Felsenbeins sind normal~ und ouch die Wiilbung der Hinterhauptsbeins ist 
gut. Dieser Knoehen ist stark verdickt. Im allgemeinen ist keine Verkleinerung 
tier hinteren Sch~delgrube festzustellen. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  Be ie inem55Jahre  altenPatienten, dervon 
Geburt an imbezill ist und nie hat arbeiten k6nnen, haben wir einen 
nieht progressiven Zustand~ woven die wiehtigsten Merkmale sind: ein 
geringe Mikrozephalie and mehrere Degenerationszeiehen~ sehr long- 
same und explosive Spraehe und starke zerebellare Gangst6rung. I)a- 
neben besteht Strabismus eonvergens und nystagmusartige Bewegangen 
der Bulbi. Der Gang ist spastiseh. Kompliziertere Bewegungen kiinnen 
nieht gut ausgefiihrt werden, wobei die verseh[edenen Komponenten der 
Bewegungen hintereinander geschehen. Auch in den Armen besteht Gin 
wenig Ataxie. Patellar- und Achiltesrefiexe sind leicht erhSht, und 
beiderseits besteht Babinski. Die Intelligenz ist sehr gering u u d e s  
fehlt jede Krankheitseinsicht. 

Wenn wir jetzt diese 8 Krankengeschichten iiberblicken, findGn wir, 
neben abweichGnden Symptomen, eine Reihe bei allen konstant auftretender 
Symptome, die zusammen das Syndr6me c~r4belleux bilden. Wir werden 
alas nliher beweisen mfissen~ und wollen dazu die Symptome, jedes fiir sich 
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betrachten. Es betrifft somit: Schadelform~ Stand und Bewegungen der 
Augen, Sprache~ Kopfhaltung~ Sehnenreflex% guskel- und Gelenktonus, 
die [nkoordination der Bewegungen und den Etat cataleptique. Sodann 
mfissen die Sensibilit~it~ d ie  Punktionen des Vestibularapparates: dis 
Zeigeversuehe Barany 's~ die lmbezilliti~t und die bet den verschiedenen 
Patienten abweichenden Symptome betrachtet werden. 

Schi~del form. 

Die ~tusserliche Betrachtung ergab uns nur geringe Abweichungem 
Der Sch~idelindex war bet unseren Patienten bzw. 84,5; 85~2~; 95; 80; 
~1~9; 85,6; 75; 77~9. Bet 6 unserer Patienten kSnnen wir den Index als 
normal betrachteu. Beim Patienten llI war er viel zu hoch, beim Pa- 
tienten VII dagegen etwas niedrig, lm Uebrigen kOnnen wir noch be- 
merken, dass beim Patienten I der Hinterkopf zu klein ist, und dass 
der Patient VI[I in geringem Grade mikrozephal ist~ namentlieh dureh 
die fiiehende Stirn. 

Der Umfang ist beim Patienten VII am kleinsten (49~5 ram); er 
ist aueh bet den Patienten 1 und III etwas zu klein (bzw. 51~5 und 50,5). 

Von allen Patienten habeu wir seitliche Aufnahmen mit R6ntgsn- 
strahlen mach en lassen. Yon den Patienten II und V sind Reproduk- 
tionen beigeftigt. Es war uns in erster Linie darum zu ran,  zu wissen, 
ob eine Verkleinerung der hinteren Seh~tdelgrube sieh da finden wiirde, 
wo klinische Zeichen yon Zerebellaratrophie bestanden. Das wtirde 
natiirlieh sine Bestfttigung der Diagnose geben. Somit wollen wir die 
Bemerkung I t a e n e l ' s  kontrollieren, ob die Dieke der Hinterhaupts- 
schuppe in diessn Fallen grSsser war als normal. 

Die GrSsss der hinteren Sehitdelgrubs haben wir hauptsiichlieh 
seMttzender Weise bestimmt. Daneben haben wir auch so weit wie 
mSg!ich das Verhalten zwischen HiShe des Felsenbeins und Lange der 
Sehadelbasis gemessen~ sodann die Eeke bestimmt, welchen Felsenbein und 
hintsrer Tell dsr Seh~tdelbasis zusammen bilden und der normal grOsser 
als 90 Grad sein muss. Endlieh haben wir die WSlbung der Hinterhaupts- 
sehuppe betraehtet und die Gr6sse des Sinus sphenoidalis gesehi~tzt. 
gisweilen konnte die konvex gebogene Hinterwand der Sella turciea uns 
noch Hinweise auf abnorme Sehlidelbasisbildung geben. 

Zu welchen Ergebnisssu sind wit nun dadureh gelangt? Bet den 
Patienten I, II, III und ihrer gesunden Sehwester fanden wir die hintere 
Schi~delgrube deutlieh verkleinert und die tlintsrhauptssehuppe zu dick. 
Diese Verkleinerung trat aueh bet Patient V auf, wo sie sogar die 
Form ether Linse hatte und somit nut sehr wenig Gewebe enthalten 
konnte. In diesem Falle war der Knochen nicht verdickt, hn Gegen- 
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satz dazu fanden wit bei ihrem Bruder (VI) den Sehlidel ganz normal. 
Bei diesem war der Knoehen deut]ieh verdiekt. Die Photo des Patien- 
ten IV gibt uns keinen unzweideutigen Aufsehluss. Wir k6nnen jedoch 
die hintere Schiidelgrube nieht als verkleinert betrachten. Bei den Pa- 
tienten VII und VlII fanden wir diese Grube auch normal~ bei dem 
letzten trat natfirlieh die Missbildung der Stirn deutlich hervor. Unsere 
Ergebnisse sind somit sehr auseinanderlaufend. Die 3 ersten Patienten 
zeigeneinen htibsehen ginklang zwischen klinischemund rSntgenologischem 
Befunde. Das Feblen yon Zerebellarsymptomen bei der gesunden Sehwester 
konnte man dureh starke Kompensationen des normalen Gehirns erklliren. 

Typiseh ist auch das RSntgenbild des Patienten V, wo die starke 
Verkleinerung der hinteren Sch~tdelgrube zusammengeht mit nur wenig 
ausgesprochenen Zerebellarsymptomen. Wir finden dabei die Imbezil]i- 
tlit geringer als bei den anderen Patienten, was wahrscheiulieh die Er- 
kliirung des obigen Gegensatzes sein wird. Den Befund Haene l ' s  
haben wir bei diesem Patienten nicht bestS, tigen kSnnen. 

Wenn wir den Schadel des Patienten [V als normal betraehten~ 
ist unser Sehlussergebnis: dass bei 50 pCt. eine deutlieh verkleinerte 
Schadelgrube rSntgenologiseh gefunden wird. Das muss als befriedigend 
betraehtet werden, da die seitliehen Aufnahmen nicht jeden Fall yon u  
kleinerung ausfinden lassen. 

Nonne sah bei seinen F~illen wiederholt den Seh~idel zu klein, 
das Hinterhaupt abgeplattet und die Stirn zurfiekweiehend. Bei zahl- 
reiehen anderen Ffillen fand man jedoeh einen normalen Sehgdel. 
Aueh Goldste i 'n  und R e i e h m a n n  fanden in ihrem vor kurzem be- 
sehriebenen Falle eine sehr deutliehe Verkleinerung tier hinteren Seh~i.- 
delgrube, die sieh auf der RSl)tgenplatte sehSn abzeiehnete. Aueh im 
zweiten Falle An ton ' s  traf das zu. 

S tand und B e w e g u n g e n  der Augen. 

Mehrere verscbiedene Abweichungen haben wit in der [nnervierung 
der ~iusseren Augenmuskeln beschrieben. Zuerst wollen wir dell Stra- 
bismus eonvergens erwghnen, der bei 6 von unseren Patienten bestand. 
l)aneben fanden wir St6rungen der Seitw~irtsbewegm~g der Bulbi 4 real 
(1, I[, llI: IV). Die Augenbewegungen waren in allen PS,11en langsam 
und unsieher. 

Diese Verringerung der Kraft der gusseren Augenmuskeln wird aueh 
yon Nonne ftir die Mehrzahl seiner F~tlle erw~ihnt. In einem seiner 
FNIe bestand ein geringer Grad yon Strabismus eonvergens.. Dasselbe 
fand aueh P r e i s i g  in seinem Falle. Wir fanden dieses Symptom also 
bei unaerem Patienten in einem h6heren Prozentsatz (75 pCt.); vielleicht 
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ist es ein Hfilweis auf die Insuffizienz der iiusseren Augenmuskeln. Die 
tr~tgen and tmsicheren Augenbewegungen stehen tibrigens in vollem 
Einklang zu den tibrigen motorischen Aeusserungen unserer Patienten, 
die auch stark ataktisch sind. Wir konnten in 6 unserer Falle Nystag- 
mus hervorrufen~ entweder durch Fixiertmg oder durch Seitwartswendung 
der Bulbi; nut den Fallen V und VII fehlte er. Beim Falle IV bestand 
Nystagmus it~ der Ruhe; der zuletzt besehriebene Patient zeigte Nystag- 
mus bei Augenbewegungen. Es bestand ein grosser Unterschied in dem 
Grad des Nystagmus; einige Patienten zeigten nut nystagmoide Be- 
wegungen, andere hatten entweder grobschl'~igigen oder feinschl~gigen 
Nystagmus. 

In der Literatur finden wir diese Symptome auch haufig erwahnt. 
Ba t t en  fand in seinen leichten Fallen nur selten Nystagmus und 
zwar nut beim Fixieren. R o t h m a n n  glaubt den Nystagmus wie auch 
die anderen BewegungsstSrungen der Augenmuskeln als Fernsymptome 
yon Kleinhirnerkrankungen auffassen zu miissen. Aueh B a b i n s k i  und 
T o u r n a y  glauben Nystagmus nur selten zu den Kleinhirnsymptomen 
reehnen zu mfissen, sie sagen jedoch: ,Le Nystagmus semble eependant 
poavoir dtre produit exp6r!mentalement par une alteration du cervelet 
selfl". Auch yon Cass i r e r ,  Nonne and F i e k l e r  wurden typisehe 
F~ille mit deutlichem Nystagmus beschrieben. 

Sp rache .  

Eines der wichtigsten and bei allen Patienten vorkommenden Zeichen 
ist die SprachstSrung. Immer ist es bei unseren Patienten die namliche, 
]angsame, monotone, verwaschene, etwas explosive und skandierende 
Sprache. Die Kinder kSnnen jeden Buchstaben fiir sich gut aussprechen, 
jedoeh fallen meistens einzelne bei der Wortbildung aus und wird die 
Sprache dadurch schwer verstandlich. Am meisten haben die Kehl- 
lauten gelitten, wlihrend in WSrtern l~ s und r am schlechtesten ausge- 
sproehen werden. 

Nonne beschreibt die Sprache eines Zerebellar-Patienten wie folgt : 
,,Die Sprache hat den Charakter des Maasslosen und Unberechneten; 
manchmal kommt ein Wort lauter heraus als es sollte~ gewissermaassen 
herausgestossen, manchmal wird eine Silbe hastig verschluckt; ohne 
aussere Veranlassung ist auch die Respiratio n dabei nicht gleichmassig 
und ruhig~ sondern oft seufzend, oft schnappend. Beim Sprechen sieht 
man hier und da Mitbewegungen in der Gesichtsmuskulatur". Das letzte 
traf aucb bei unserem Patienten VIII zu, wo wahrend des Sprechens 
die ganze Gesichtsmuskulatur in Kontraktion geriet. Auch C a s s i r e r  
beschreibt die Sprache als langsam, abgehaekt, unsicher~ skandierend~ 
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die Stimme ist rauh und monoton. B a t t e n  sagt aach: ,The words are 
pronounced in a slow, jerky and monotouous manner." 

Von B abi n ski wird die ZusammengehSrigkeit der Sprachst6rungen 
bei nmltipler Sklerose und bei Kleinhirnerkrankungen betont; er glaubt, 
dass die SprachstSrungen der ersteren Krankheit auch zerebellaren Ur- 
spruugs sind: wodurch diese Aehnlichkeit erkliirt wird. 

K o p f h a l t u n g .  

Nut bei unserem Patienten II, der den Kopf etwas naeh links ge- 
neigt hatt% bestand eine St5rung der Kopfhaltung. Wahrscheinlich 
muss der nach vorn gebeugte Kopf der Patientin IV als Folge ihrer 
geringen Gesichtssch~rfe betraehtet werden; daneben geben jedoch die 
starken Zuckungen des Kopfes beim Aufrechthalten einen zweiten Grund 
fiir ihre typische Haltung. Die Kopfhaltung im Falle I[ wird in genau 
derselben Weise yon G o l d s t e i n - R e i e h m a n n  bei ihren Patienten 
besehrieben. 

H y p o t o n i e .  

6 unserer Patienten zeigten dentlieh Hypotonie der Musketu ul~d 
Extremit~ten. Nur im Falle V war der Touus offenbar normal: die starke 
Fettsucht stOrte eine genaue Untersuchung jedoch bedeutend. Im zwei- 
ten Falle war der Tonus der Arme normal, wit fanden denselben jedoch 
in den Beinen deutlich erhSht. 

Frfiher fasste man ziemlich allgemein die Hypotonie als KIeinhirn- 
symptom auf. Schon fiir Luc ian i  war die Versti~rkung des Muske]tonus 
eine der wichtigsten Funktioneu des Zerebellums. Auch die vielen 
F~iile der Literatur zeigen meistens diese Hypotonie. Nur B a b i n s k i  
land ihn niemals bei seinen Patienten und legt ihr denn auch ffir die 
Diagnose geringen Wert bei. Wit fanden die Hypotonie bei unseren 
Patienten haupts-:ichlich bemerkenswert in Verbindung mit den 

S e h n e n r e f l e x e .  

Die Patellarreflexe waren in keinem unserer F~itle zu schwach, normal 
nur in zwei F~illen: w~ihrend wit sie zweimal als lebhaft und viermal 
als erhSht bezeichn~t haben. Bei zwei unserer-Patienten bestand eine 
Andeutung von K[onus~ w~ihrend dieser in einem anderen Falle auwesend 
war. 

Die beiden Symptome Hypotonie und erhShte Sehnenrefiexe bilden 
einen gewissen Gegensatz: der etwas nigher besprochen werden muss. 
Meistens findet man n~mlich erhShten Tonus mit ErhShung der Reflexe 
zusammen und umgekehrt. Wollte man die ReflexerhShung durch eine 
Erkrankuug der Pyramidenbahn erkl~ren, dann mfisste Hypertonie be- 
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stehen. Well die oberfl/~chliche and die tiefe Sensibilit/it fast normal 
sind, ist die Hypotonie also nur zu erkl/tren durch den Ausfall eines 
zentralen tonuserh6henden Systems (in einem durchaus ehronisehen 
Falle kann natfirlich von Erregung tonushemmender Zentren keine 
Rede sein). 

Oas normale Grosshirn entsendet~ wie allgemein angenommen wird~ 
zum gr6ssten Teile reflexhemmende Reize, sodass eine Beseh~idigung 
dieser Teile keine Itypotonie geben kann. Damit wfiehst also die Wahr- 
seheinliehkeit~ dass wir hier eine Aeusserung des Ausfalles tonuserre- 
gender Kleinhirnfunktionen vor uns haben, die dureh ein eigenes System 
in das Rtiekenmark hinabgehen. 

Die B e w e g u n g s k o o r d i n a t i o n .  

Diese ist ausftihrlieh in allen aeht Krankengesehichten beschrieben. 
An den Armen zeigte sie sich schon angedeutet bei einfaehen willkfir- 
lichen Bewegungen, wird aber deutlieher bei mehr zusammengesetzten 
Bewegungen. Eine rasch~ Wiederholung yon Bewegungen war daneben 
unmSglich. Aueh die Beine waren unf~hig eine gegebene Bewegung 
korrekt auszuffihren. Daneben fanden wir, dass die normale Zusammen- 
wirkung verschiedener Muskelgruppen~ wie sie bei komplizierten Bewe- 
gungen Regel ist~ hier fehlten, sondern dass die Bewegung in ihre ele- 
mentaren Bestandteile zerlegt wurde. Beim Sichsetzen, Treppensteigen, 
auf einen Stuhl Klettern usw. trat diese Asynergie immer deutlich hervor. 

L~ngere Zeit eine gegebene Haltung der Extremit~ten inne halten, 
war in den meisten FMlen ehne Stiitze unmSglich. 

Es scheint uns erwtinscht~ um einer Verwirrung der Begriffe vorzu- 
beugel b die Nomenklatar B a b i n s k i ' s  zu fibernehmen. Dieser Forseher 
gibt jedem klinisehen Symptom einen Namen, de rnu r  in der Zerebelllir- 
symptomatologie gebraucht werden sell. Jedes Symptom braucht natfir- 
lieh nicht immer deutlich zu sein~ im Ganzen bilden jedoeh die Asynergie, 
die Adiadokokinese und die Hypermetrie zusammen das Bild der zere- 
bell~ren Ataxie, w~hrend jedes dieser Symptome ffir sich bei sonstigen 
Krankheiten nur selten anzutreffen ist. Das Symptom der Adiadokokinese 
wfirde man such physiologisch einfaeher auffassen kSnnen~ lmr als 
Aeusserung der l~angsamkeit, die wir bei unseren Kleinhirnpatienten 
immer finden. Aus dem oben angef~ihrten Grunde wollen wir jedoeh 
mit B a b i n s k i  yon ,mouvements d6mesur~s" (Hypermetrie)~ ,,Asynergie 
c6r6belleuse" und ,Adiadokokinese" reden. Bei unseren drei ersten 
Patienten-fanden wir dieses Syndrom ganz klassisch~ zumal bei den beiden 
Knaben. Jede Bewegung zeigt uns aufs deutliehste die Langsamkeit, 
(lie Schwankungen und das Vorbeifahren am Ziele. Wenn die Patienten 
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gehen~ hat man den Eindruck~ als ob Rumpf und Extremitaten nut die 
ihnen gebotenen Bewegungen ausffihren und somit nicht miteinander 
koordiniert arbeiten. Dadurch entsteht die typische Gangst5rung~ die 
dem eines Betrunkenen gleieht, und in vielen Hinsichten yon dem Gauge 
eines Tabetikers abweicht, l)er hin und her schwankende Kleinhirn- 
kranke kann nieht mit den Augen korrigieren, der Rumpf ist nieht im 
Stande dell Bewegungen der Beine zu folgen~ wodurch der Patient not- 
wendig fallen muss. Beim Tabetiker dagegen sind die Augen fiir [iingere 
Zeit im Stand% die fehlenden zentripetalen Tiefenreize zu ersetzen. B a -  
b insk i  beschreibt diesen Untersehied wie folgt: ,Les mouvements ddme- 
sur4s des C6r~belleux et ceux des Tab6tiques different cliniquement: les 
u~;s d4passent la mesure d~autant plus quails sont plus rapides~ restent 
orientals, ne sont pus influenc6s par Focelusion des yeux; les autres 
mSme ex6eut6s lentement, sont d6sorientds; leur d6sorientation s'saceentue 
consid6rablement quand les yeux sont ferm6s~ enfin~ nous sommes tent6s 
de dire~ quqls sont ma[ mesurds~ plutSt que d6mesurds." 

Unsere Abbiidungen lassen deutlieh die Bewegungsst0rungen sehen. 
Die Gangspur des Patienten II zeigt ein Hin- und Herschleudern, wo- 

bei sogar einmal der Fuss nicht mehr auf den Papierstreifeu zu stehen 
kam. Auf der recSten Seite der Figur sieht man die Abdriicke beim 
Umdrehen; auch bier spriugt die ausserordentliehe Ungesehickliehkeit 
sofort ins Auge. Die dritte Figur zeigt uns die Gangspur des Patienten IV, 
wobei wieder der schwankende Gang und namentlich die ungleiehe 
Sehritt[ange zu beaehten sind. Aueh die gemachten Abdrucke der 
Patienten III und VII zeigen die n~mliehen Abweiehungen~ so dass kein 
Grund vorliegt, sie hier zu reproduzieren. 

Das Romberg'sche Ph~tnomen fanden wit bei keinem unserer Patienten, 
nut in den Fi~llen II und lII nahm das immer vorhandene Schwanken 
bei Augenschluss ein wenig zu. 

S~imtliche Koordinationsst0rungen waren bei unseren Patienten I~ 
IV und VI viel weniger ausgepr~tgt als bei den anderen. Typisch war bei 
ersteren immer jedoeh die Adiadokokinese und die Langsamkeit der Be- 
wegungen~ w~thrend die Koordinationsst0rung sofort deutlich hervortrat, 
wenn man feinere Bewegungen machen liess oder grSssere Anstrengung 
yon den Patienten forderte (z. B. das Gehen auf sandigem Bodeu). Bei 
den Patienten IV und Vii traten h~iufig choreatische Bewegungen auf, wie 
das auch im Falle yon f t eubne r  erwlihnt wird. Aueh yon D e g e n k o l b  
und Vois in -Rendu  werden Patienten besehrieben mit hie und da cho- 
reatischen Bewegungen. Wie bekannt ist diese Art BewegungsstSrung 
bei der Friedreich~sehen Tubes gar nieht so selten; diese choreatischen 
Bewegungen miissen somit durch geringere Funktionen yon Kleinhirn- 



638 Dr. W. Beyerman, 

systemen hervorgebracht werden kSnnen. Der Fall yon tibiae1 und 
g i e t s e h o w s k i  bihtet einen Uebergang naeh dem Paramyoklonus. 

Die Kleinhirninkoordination wird yon fast allen Autoren in der 
n~imliehen Weise besehriel)en, es sei denn mit versehiedener Nomen- 
kla~ur und Einteilung. 

T h o m a s  gibt folgende Besehreibung: Chaque monvement isol6 en 
lui-m4me n'est pas incoordine eomme dans l'ataxie loeomotriee, il est 
caraet~ris6 par la dism6trie et la diseontinuit6. Lorsque le mouvement 
fair place au maintien d'une attitud% il y a instabilit6 ou astasie. 

Vergebens haben wir bei unseren Patienten das Symptom der Hyper- 
metrie B a b i n s k i ' s  gesueht~ das dieser so seharf yon der tabetisehen 
Dysmetrie abtrennt. Unsero Patienten zeigten zwar Naasslosigkeit der 
Bewegungen, es handelte sieh dam~ aber eben so gut um zu wenig als 
um zu viol. 

Asynergie bestand bei allen unseren Patienten; sowohl beim Gehen 
wie beim Treppensteigen oder beim Aufriehten aus liegender Haltung 
war diese sehr deutlieh. 

Auch die Dysdiadokokinese war ein immer aufzufindendes Symptom~ 
Und zeigte sieh sehon beim H~indeklatsehen. Am wenigsten war es aus- 
gesproehen im Falle IV, wo es erst dutch sehwierigere Bewegungen zum 

Vorsehein kam. 
Das Widerstandsphi~nomen yon S t e w a r t  und H o l m e s  war aueh 

bei einzelnen unserer Patienten positiv. 
gin Untersehied in den Symptomen zwisehen reehts und links war 

nm" beim Patienten VIII anwesend, wo ngmlieh reehterseits Ataxie und 
Dysdiadokokinese in stgrkerem Grade bestanden. 

E t a t  e a t a l e p t i q u e  s p d e i a l .  

Oben haben wir sehon ertirtert, dass yon B a b i n s k i  unter diesem 
Namen das Symptom besehrieben wurd% dass es dem Kleinhirnkranken 
m6glich sei den g6rper v611ig ruhig zu halten~ w e n n e r  eine Haltung 
eingenommen hat, wobei das gquilibre volitionel verwirklieht ist. Am 
bequemsten l~tsst sieh dieses Symptom untersuchen, wenn man die Pati- 
enten in Riickeniage bringt mit stark angezogenen Knien. Aueh wir 
haben versueht dieses Symptom bei unseren Patienten aufzufinden~ und 
es hat sieh dabei gezeigt, dass die ziemlieh ataktischen Patienten (lie 
ihnen gegebene Haltung fiir l~tngere Zeit beibehalten ktinnen. Am deut- 
tiehsten war dies im 3. Fall. Nach B a b i n s k i  soil diese typische Ka- 
talepsie, wobei eine Haltung liinger ats normal eingehalten wird, ziemlieh 
selten sein; am moisten trifft man aueh bei Kleinhirnkranken in dieser 
Hinsicht das normale Verhaltea. 
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S e n s i b i l i t a t .  

Von starkeren Abweichungen des Geffihls war tel unseren Patienten 
hie die Rede. Nur fanden wir bei den meisten Patienten die Seusibilit~t 
sehr gering entwickelt (namentlich Lagegeftihl und (lie Wahrnehmung 
passiver Bew%ungen). Die ersten 4 Ffille waren in dieser tIinsicht am 
deut]ichsten. Wit haben jedoch den Eindruek bekommen, dass man diese 
St6rungen haupts~ehlich auf die Imbezillitat zuriiekfiihren muss, und dass 
wirklich sensible Abweichungen kaum bestehen. Stereognostische StS- 
rungen fanden wir nieht, Aueh die Hautsensibilitiit war normal. 

Nervus  v e s t i b u l a r i s .  

Die Cntersuchung des Vestibularapparates haben wir bei 6 unserer 
Patienten durch Kaltwassereinspritzung des fiusseren Geh6rganges w~hrend 
2 Minuten untersucht. Auf die Temperatur haben wir keine besondere 
Rficksicht genommen~ wodureh einmal die Temperatur offenbar zu hoch 
war, so dass wir in 4 Fgllen keine deutliehe Reaktion erhalten haben. 
Nur im ersten Falle haben wir einen sch0nen Kaltwa~sernystagmus erhalten. 

SchSnere Resu]tate gab uus die Priifung mittels des Drehstuhls. 
Nach zehnmaligem Umdrehen entstand bei allen unserer Patiel]ten der 
typische Nystagmus naeh der andern Seite. Aueh zeigten die Patienten I[, 
tV, Vl[ und VIII Kopfdrehung infolge des Versuches. Der Vestibular- 
nerv war,also in allen unseren Fallen reizbar~ and sogar fanden wit 
meistens eine erhShte Reizbarkeit beim Drehstuhlversuch. 

Wit" stimmen hieriu also ganz mit Golds te i  n- R e i c h m a n n  fiberein: 
welche die erhShte Reizbarkeit erkl~iren wollen dutch eine ungentigende 
Hemmung der Vestibularreflex% bedingt durch die Atrophie des Kleinhirns. 

ES fragt sieh somit, ob die yon uns gefundene geringere Reizbar- 
keit dutch Kaltwassereinspritzung als techniseher Fehler aufgefasst 
werden muss, oder ob dennoeh wirkliche Veriinderungen davon die 
Ursaehe siad. 

Nach Barany  soll man den Nystagmus durch Kaltwassereiuspritzung' 
trennen yon demjenigen~ dutch den Drehstuhl hervorgerufenen, namentlich 
fiir die lokalisatorisehe Diagnostik yon Kleinhirnherden. Ein Beispiel 
davon gibt er in der Revue neurol. 1913. In diesem Falle fehlte jede 
Kaltwasserreaktion des Vestibularnervens, aueh wenn es auf beiden Ohren 
zugieieh geschah, wiihrend auf dem Drehstuhl ein normaler Nystagmus 
auftrat. Man hat nach Barany  folgende Unterschiede zwischen beiden 
Reizarten zu beobachten: 

I. Beim Kaltwasserversuch wird der Reiz langsam starker, wghrend 
er beim Drehstuhlversuch sofort seinen HShepunkt erreicht. 



{540 Dr. W. Beyerman, 

II. Die Reizung durch kaltes VVasser dauert einige Minateu; der 
Reiz durch Umdrehen wird in der Hauptsaehe in dem Momente des 
Stillstehens ausgelSst. 

Ba rany  folgert daraus, (lass wir in seinem Falle mit einer Abschwi~- 
ehung, nieht mit einer Aufhebung der Reaktion zu tun zu baben, und 
glaubt darum den Herd nicht ira Vestibularapparat selbst lokalisieren zu 
mtissen~ sondern in einiger Entfernung. MSglicherweise trifft f(ir unsere 
F~itle diese Erkl~rung aueh zu. 

Z e i g e v e r s u c h  naeh  Barany.  

Bei 4 unserer Patienten haben wir diesen Versuch gemach L und 
zwar bei den Patienten I and VIII mit sta,'ken KoordinationsstSrungen, 
und den Patienten II and Vl, die diese Stiirungen im geringeren Grade 
zeigten. Die 4 anderen Fii.lle waren durch ihre Imbezillitgt oder Ver- 
satilit~tt zu diesen Versuehen nicht geeignet. Es fiel uns auf~ dass die 
Reaktionen bei den 4 ersten Fitllen in ganz ungeniigender Weise aus- 
geffihrt win'den. So lasst sieh yon den Reaktionen in den F~llen I1: VI 
und VIII gar niehts sagen, wiihrend der erstere Fall, zumal links~ immer 
etwas zu viel nach unten zeigte. 

Es kann uns nicht wunderl 5 dass wir keine stgrkere StGrung fanden, 
well herdweise ZerstgSrungen in unseren F~illen wahrseheinlieh nieht be- 
stehen~ and die erwartete diffuse Atrophie keine Herdsymptome gibe. 

Wit hatten jedoeh gemeint~ das Zeigen in jeder Riehtung weniger 
genau zu finden~ and mfissen somit eine Erkli~rung suchen. Die mater- 
suehten Patienten sind die gltesten tier geihe, wodurch die Annahme 
nahe liegt, class bier das Grosshirn kompensierend auftritt. Viel Grand 
imt diese Auffassung jedoch nicht~ well die F~lle I and VIII starke 
Koordinationsstiirungen behatten hatten, die somit nieht kompensiert 

wurden. 

Wit k~nnen somit keine Erklarung geben und wollen in dieser 
Hinsicht nur noch auf die Resultate yon G o l d s t e i n  und R e i c h m a n n  
hinweisen, die ganz mit den unseren fibereinstimmen. 

A b w e i c h e n d e  S y m p t o m e .  

Es eriibrigt sich jetzt die "yon dem Kleinhirnsyndrome abweichenden 
Symptome unserer Patienten zu besprechen. Es sind: 

Trophische StSrungen. 

Schon yon Wi l l i s  (1683) wurde dem Kieinhirn ein Einfluss auf 
Herz und Eingeweide zugeschriebeu. In der letzten Zeit hat L a n g e l a a n  
einen trophischen Einfluss des Kleinhirns auf das Wachstum der Ge- 
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webe besehrieben. Mit dieser Theorie kSnnte man die Fettsueht der 
Patientin V erklgren~ wie aueh die gedunsene Haut und die kalten 
HS.nde und Ffisse der Patienten I und II. 

Atrophia papillae nervi optiei. 

Ein Symptom, das gar nieht in das Gesamtbild der Kleinhirnatrophien 
gehSrt, ist die Atrophie des Gesiehtsnerven, wie wir sie bei unserer 
Patientin IV feststellten. Soweit mir be kannt, ist sie in der Literatur 
noeh nieht besehrieben worden. Dagegen gehSrt sie zum Bilde der pro- 
gressiven Kleinhirnatrophien. Aueh yon Nonna und Miura wurde die 
Optikusatrophie in ibren FMlen yon allgemeiner Hypoplasie des Gehirns 
besehriebem Es kann also die Differentialdiagnose unter UmstS.nden 
sehwer sein. 

Wit wollen nieht unteriassen zu bemerken, dass die Atrophie des 
Gesiehtsnerven wiederholt bei versehiedenen famili~iren Gehirnatrophien 
auftritt und tier Gesiehtsnerv somit als Pr~idilektionsstelle dieser Atro- 
phien zu gelten hat. 

Daneben steht die altbekaonte Tatsaehe, dass zwisohen den ver- 
sehiedenen Gruppen hereditarer und famili~irer Gehirnkrankheiten immer 
Zwisehenstufetl zu finden sind, wie aueh gombinationen. So k6nnte 
man die Optikusatrophie in unserem Falle als Kombination einer kon- 
genitalen Kleinhirnatrophie und einer genuinen Optiktlsatrophie auffassen. 

Bei der Bespreehung der Fr iedre ieh ' sehen und Marie'sehen 
Krankheit haben wir sehon auf die Zwisehenstufen hingewiesen; das 
namliehe fanden wir aueh in den Familien yon L e n o b l e - A u b i n e a u ,  
F r e n k e t - D i d e ,  S p i e l m a y e r  und S t r~uss le r  best~tigt. 

Babinski's Ph~tnomen. 

Bei 3 unserer Patienten fanden wir den Fusssohlenreflex im Sinne 
yon Babinski  k, er~indert. Bei der Patientin IV traten starke Abwehr- 
bewegungen auf, zwisehen ~elehe jedoeh die Dorsalbeugung der grossen 
Zehe wiederholt einzeln auftrat. Aueh im Falle VII war der Reflex 
leieht auslSsbar, jedoeh ohne Spreizung der kleinen Zehen. Ira Falle VIII 
bestand ein Untersehied zwisehen reebts und links, 

Yon Cass i re r  und anderen Autoren wird fiber eine dauernde Dorsal- 
'beugung der grossen Zehen beriehtet, wodt|reh die AuslSsung des Re- 
flexes ersehwert wird. 

Sowohl in einem Falle von Cass i rer ,  wle in dem zweiten Falle 
yon Voisin und Lep inay ,  bestand ein Babinskireflex. 

Ba t ten  hat ihn in seinen FNlen wiederholt gesehen und bemerkt 
dazu~ dass dieser Reflex mit dem Versehwinden der ataktisehen Er- 
seheinungen undeutlieh wird oder aufhSrt. Ein positi(~er Babinski be- 
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stand endlieh auch in dem Falle yon G u t h r e y :  und in einem zweifel- 
haften Falle yon Co l l i e r .  

Das Babinski'sehe Ph~nomen wird yon diesen Autoren nieht als Klein- 
hirnsymptom aufgefasst, sondern als Andeutung einer begleitenden Py- 
rami(lenst6rung. 

Kriimpfe (in frSher Jugend). 

In der Anamnese zweier unserer Patienten werden Anf~lle erwahnt. 
Im Falle IV wird fiber AnfNle von Atemnot berichtet, die jedoeh ohne 
Zuckungen verliefen. Sie waren wenig bedeutend und deuten jedenfalls 
nicht auf fiberstandene Meningo-encephalitis bin. Patient VIII hatte wah- 
rend einen Jahres Anffi.lle, die jedoch niehtepileptischen Charakters waren. 
Einmal wurde ibm wahrend eines Anfalles eine Zigarre angeboten, dessen 
der Patient sich danach sofort erinnerte. 

Nach R o thin an n sollen Kr~mpfe nur bei Erkrankung der Kleinhirn- 
kerne vorkornmen. 

I m b e z i l l i t i i t .  

S~mtliche yon uns untersuchten Fg, lle zeigteu ein starkes Zurfick- 
bleiben der Intelligenz. Am Uebersichtlichsten wird das dargestellt dm'ch 
Berechnung des Intelligenzalters nach B ine t  und S imon .  Wir geben 
davon folgende Tabelle. 

Patient 

? ,  

. IV, 

,, V]: 
,, Vii, 
:, VIII, 

t: 25 Jahre air. Binet 51/2 Jahre. 

II~ 24 . . ,, 5 1/2 ~,~ 

IlI: 12 . . . . .  : 4 

20 ,, ,, . 8 . 
11 . . . 6 . 

8 . ,, . 5 , 
5 5  ,, :~ :~ 4 1 / 2  : ,  

Aucll in der Literatur wird wiederholt yon Intelligenzdefekten be- 
riclitet bei Patienten: die das Syndr6me c6r6belleux zeigten. So yon 
B o u r n e v i l l e ,  P a r k e s  W e b e r :  D e g e n k o l b ,  F i c k l e r ,  N o n n e ,  
P r e i s i g ,  V o i s i n - L e p i n a y ,  V o i s i n - R e n d u ,  S u t h e r l a n d ,  G o l d -  
s t e i n - R e i c h m a n n  und u  

Von den meisten dieser Forscher wird die Imbezillit~t als zufallig 
bestehend durch Grosshirnlasionen angenommen. 

Neben diesem Intelligenzdefekt zeigen alle unsere Patienten den- 
selben gem~iflichen Charakter. I11 ihren Vergniigungen sind sie kindlich, 
und stiirkere Zornanfitlle kommen nicht vor. Die Aufmerksamkeit ist 
sehr gut: wie auch das Interesse fiir ihre Umgebung. Die Orientierung 
ist geniigend. In der Idiotenabteilung bilden diese Kranken dadurch 
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eine besondere Gruppe, die bisweilen auch die Anstaltssehule besuchen. 
Mit Geduld sind dabei gute Fortschritte zu erzielen. 

In unseren F~dlen i s t e s  [eicht Krankheitsformen, wolche das Klein- 
hirn nicht in Mitleidenschaft ziehen~ auszuschliessen; dazu ist das Klein- 
hirnsyndrom zu deutlich. 

Schwieriger wird die Sache jedoeh wenn wit versuchen genauer 
anzugeben, welche St~rung bier besteht. Weil wir nicht mit einer fort- 
sehreitenden Kleinhirnkrankheit zu tun habel b ist die Heredo-Ataxie 
c6r6belleuse von Marie  auszuschliessen; letztere Krankheit tritt nieht 
angeboren auf, wie unsere Fiille. 

Aus dem gleichen Grunde l~tsst sich eine langsam wachsende Ge- 
schwulst ausschliessen. Ueberdies fehlten die allgemeinen Hirndruck- 
erseheinungen. 

Wir miissen jetzt entscheiden, ob unsere Patienten Fiille reiner Kleil~- 
hirnerkrankungen sind, oder ob eine Kombination mit Brficken-~ Oliven- 
oder Rfickenm~rkskrankheiten vorliegt. Wit mfissen auch die M6glich- 
keit ins Auge fassen, dass in unseren Fallen nur eine allgemeine Klein- 
heit des ganzen zentralen Nervensystems besteht. Endlich w~tren ill 
Betracht zu ziehen Entziindung oder Hypoplasie, Atrophie ohne Ent- 
zfindungserscheinungen, oder sekund~ires Zuriickbleiben des Kleinhirns, 
infolge yon Gef~isserkrankungen oder Gehirnhautentzfindungen. 

In erster Linie kann uns die Aetiologie in dieser Hinsicht be- 
hilflich sein. 

Bei den Fallen I his II[ war absolut kein ursi~chliches Moment zu 
finden. Es besteht keine Blutsverwandtschaft der Eltern, iu der Fami]ie 
kommen weiter keine psychischen StSrungen vor, Lues und Alkoholismus 
feh[en~ die Patienten zeigen keine Degenerationszeichen, und Geburts- 
traumen waren auch nicht vorhanden. Bemerkenswert ist die Geburt 
eines ganz normalen Kindes bei unseren Fi~llen II und III. 

Die Wassermann'sche Reaktion war in unseren s~tmtlichen Fiillen 
negativ, wodurch eine kongenital luetische Infektion sehr unwahrscheinlich 
wird; auch sonstige Symptome kongenitaler Lues fehlten. 

Die Patientin IV wurde asphyktisch geboren; wir wollen aber da- 
raus nicht sofort auf ein Geburtstrauma schliessen. Der Vater war Al- 
koholiker, und in der Familie kamen mehrere Prostituierte vor. Wahr- 
scheinlich hat Patientin an Spasmophilie gelitten, wir glauben jedenfalls 
die oben beschriebenen Anf~ille von Atemnot als solche deuten zu mtissen. 
Auch dem Keuchhusten dieses Kindes glauben wir fiir die Aetiologie 
der Gehirnabweichungen keinen Wert beilegen zu dfirfen. 

Patienten V und VI stammen aus einer Familie, worin neben diesen 
F~illen ein Bruder geistig minderwertig ist~ und ein Kind mit angebo- 
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renen Missbildungen frfih gestorben ist. Ueberdies ist eine Nichte idio- 
tiseh. Der ra ter  ist Alkoholiker. 

Die Anamnese des Patienten VII gibt uns nur Alkoholismus des 
raters.  

Beim Patienten VII1 [ehlen alle hereditara Momente: und konnte so- 
mit nat die Mikrozephalie in Betraeht kommen. 

Zusammenfassend finden wir bei allen unseren Patienten~ die aus 
5 versehiedenen Familien stammen: 

Konsanguinit~t . . . . . . .  0 real. 
Geburtstrauma . . . . . . .  1 ~, 
Alkoholmissbrauah . . . . . .  3 ,, 
Idiotie . . . . . . . . . .  1 ,, 
Mikrozephalie . . . . . . .  1 ,~ 

Der Alkoholismus wird in der Literatur wiederhalt als atiologiseher 
Faktor hervorgehoben. ( V o i s i n - L e p i n a y ,  H o p k i n s :  F i c k l e r  und 

F r e n e k e l - L a n g s t e i n ) .  
Im seharfen Gegensatz mit unseren Erfahrungen ist die Meinung 

C a s s i r e r ' s .  Dieser hat in 4 seiner 5 Falle Blutsverwandtsehaft der Eltern 
gefundan. Weiter gibt die Literatur nut noeh den Fall yon F i e k l e r ,  
in welehem Konsanguinitat bestand. Beaehtenswert in dieser Hinsieht 
ist aueh die Beobaehtung von P a r k a s - W e b e r ,  tier bei zwei Halb- 
sehwestern yon zwei nieht blutsverwandten Witern Zerebellaratrophie fan& 
Konsanguinitiit ist da nattirlich ausgeschlossen, die grankheitsanlage 
kann nur yon der Mutter kommen. 

In der Literatur finden wir viermal ( V o i s i n - L e p i n a y ,  zwei Fiille 
you B a t t e n ,  G u t h r e y )  sehwere asphyktische Geburt und Zangengeburt 

erwahnt. 
P r e i s i g  fand in seinen Fitllen eine Enzephalitis als Folge von 

Meningitis und glaubt hier mit Ritaler Meningitis zu tun zu haben~ weil 
sein Patient hie eine akute Krankheit durehgemaeht hat. gr  sprieht 
yon Meningozerebellitis und glaubt 9 F~ille der Literatur als zu diesen 
Krankheitsbildern gehSrend auffasseu zn mfissen. 

N onne ,  tier bei drei seiuer Falle eine a|lgemeine Kleinheit des 
Nervansystems fand, glaubt seinen samtliehen kliniseh besehriebenen 
FMlen damit gleiehwertig zu sein. Aueh in den Fallen yon Miura  fand 
man die namliehen anatomisehen Ver~nderungen. 

Von H~ne l  und B i e l s e h o w s k i  wird tier Begriff tier endogenen 
Labilititt oder Minderwertigkeit des Neozerebellums eingefiihrt. 

In dam Falte yon u  und k s t a z a t u r o w  bestaud eine Hypo- 
plasie des Kleinhirns mit Heterotopien. 
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Die ~Itere Literatur gibt 7 Falle you Unterentwicklung des. Klein- 
hirns~ namlich yon Combet te~  d ' A n d r a l ,  La l l emen t~  Leyden ,  
Hitzig~ Fer r ie r~  N e u b u r g e r - E d i n g e r ,  W a r r i n g t o n  und Mont- 
se r ra t .  

Die Kleinhirne in dell Fi~llen yon Otto und Verdel l i  waren zu 
kleia~ mikroskopisch abet urn'real. 

Eine sklerotisehe Atrophie bestand in den FS~llen yon Dugue t ,  
Claus~ Ki rchhof f ,  Borret l~ Mayer~ I n g e l s ,  Bourson t .  

In der neueren Literatur sind einige FMle beschrieben~ wo kliniseh 
keine Symptome bestanden~ und die Sektion einen Defekt zeigte~). 

So bestand in dem Falle yon Nonne eine doppelseitige, in dem 
Fall yon Bonne eine halbseitige Agenesie. 

Wetter bestand eine sklerotisehe Atrophie halbseitig in dem yon 
W a d s w o r t h  beschriebenen Falle und in drei Fallen yon Brouwer~ 
yon welchen in einem Falle der Defekt halbseitig war. 

Wir wollen jetzt die Natur und die Ausbreitung der Erkrankung 
bei unseren eigenen FMlen naher ins Auge fassen. Fiir die Falle I~ 
II, III, IV, V, VI, wo die Abweichung familiar war. ohne jede Ursache 
auftrat, und die KleinhirnstSrung am reinsten vorhanden war, seheint 
uns eine Agenesie oder Hypoplasie des Kleinhirns am wahrscheinliehsten. 
Wir miissen diese als Vitium primae formationis betraehten. Diese 
Auffassung finder eine Stiitze in den R6ntgenogrammen~ yon welche nur 
dasjenige yon Patient V[ eine normale hintere Schiidelgrube zeigte. 

Eine f6tale Enzephalitis glauben wit, zumal in diesen familiaren 
Fallen ausschiiessen zu mfissen. 

Wahrscheinlich steht in den F'~llen VII und VIII neben der 
Kleinhirnagenesie ein zu sehwaches Pyramidensystem. Man kann den 
Babinski'sehen Flusssohlenreflex nicht gut in anderer Weise erkliiren. 
Die Mikrozephalie des Patienten VIii muss natfirlich neben einer 
Zerebellaratrophie in Belracht kommen. 

Am schwersten scheint uns die Diagnose bet Patient IV. Das 
RSntgenbild war bier zweifelhaft. Vielleieht deutet die Optikusatrophie 
auf eine viel ausgebreitetere Lasion des Nervensystems wie auch der 
undeutliehe Babinski'sehe Reflex auf Mitbeteiligung des Rtiekenmarks 
hinweisen kann. Diese Symptomgruppe erinnert sofort an die Briider 
Stiiben, yon Nonne  besehrieben, und an die yon H i g i e r  besehriebene 
Familie, bestehend aus zwei Kindern mit idiopathiseher Optikusatrophie~ 

1) h n m e r k u n g  bet dor Korrek tur :  Kfirzlioh sah ich bet dor Sektion 
eines tief idiotisehen l~l/idehens das Kleinhirn bis auf die halbe GrSsse reduziert. 
Wegen der Idiotie war eine klinisehe Untersuchung fast unmSglieh. 
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eines mi~ Tay-Sachs~scher amaurotischer Idiotie~ und eines mit H~redo- 
ataxie c6r~belleuse yon Marie. 

Endlich wollen wir die Frage beantworten~ ob in mlsereu Fallen 
nur das Palaeo-Zerebellum im Sinne Edinger ' s~  oder nur das Neo-Zere- 
bellum oder vielleicht beide erkrankt sind. Die neozerebellaren Ab- 
weichungen bleiben meistens kliniseh symptomtos. Wir wollen hier die 
Ro thmann ' s che  Einteilung der Symptome yon Wurm nnd Hemisph~ren 
(die in der Hanptsache mit Palaeo- und Neo-Zerebellum fibereinstimmen) 
anffihren : 

Wurm: Zerebellarer Gang~ Sprachst0rnngen und Asynergie. 
HemisphS~ren: Ataxie und Atonie der ExtremitS.ten~ Dysmetrie~ Adia- 

dokokinese. 
Bei ~mseren Patienten haben wit diese beiden Symptomenkomplexe 

roll ausgebildet gefunden. Wir glauben somit eine rein neo-zerebellare 
Erkrankung ausschliessen zu kSnnen: und nehmeu eine diffuse Kleinhirn- 
zerst0rung an. Man beaehte dabei jedoch folgenden yon Haene l  und 
B i e l s e h o f s k y  aufgestellten Satz ,bei an dem noeh wachsenden Klein- 
hirn einsetzender Erkrankung kann sich niemals Systemli~sion und 
Symptomenbild decken~ m. a, W. es ist in solchen Fallen eine Lokalisations- 
diagnose nicht m0glich deshalb~ well je nach der Entwieklul~gsstufe, 
in der das Org'an betroffen worden ist, die Ausgleichsvorgi~nge in ganz ver- 
schiedener Weise sich einstellen~ so dass ebensowohl eine geringfiigige Zer- 
st0rung ein ausgepri~g'tes klinisches Bild und umgekehrt ein ansgedehnter 
anatomiseher Befund einen unbedeutenden Funktionsausfall setzen kann ~. 

Wit kSnnen hier auch Nonne zitieren: ;~Ffir uns gilt es nur, 
festzustellen~ dass in denjenigen Fallen~ die sich der Hauptsache nach 
in unsere Symptomengattung einreihen lassen, eine anatomische Anomalie, 
sei es Hemmungsbildtmg~ sei es eine chronische Degeneration~ sei es 
eine Kombination beider besteht in der systematischen Bahn~ welche 
yon den Kleinhirnstriingen des Riickenmarks~ durch die Oliven~ das ge- 
kreuzte Corpus restiforme ins Kleinhirn-Vliess und von dort welter 
dutch die Bindearme ins Grosshirn fiihrt". 

Wir sind jetzt so welt, dass wir eine Hypoplasie des Kleinhirns 
fiir unsere Fiille als sichergestellt betraehten. Damit sind die Sym- 
ptome jedoch nicht erschSpft. Wir denken ni~mlich an die Imbezillitat 
die bei allen unseren Patienten in versehiedenem Grade bestand. Von 
Bi to t  und anderen wurde frfiher das Zentrum der Intelligenz ins Klein- 
hirn verlegt, eine Lehr% die noch immer nicht ganz verlassen ist. 
K o h n s t a m m  schreibt dem Kleinhirn die Eigenschaft der Remanenz zu~ 
d. h. den Gedi~chtnisprozessen zu Grunde ]iegende Gehirnprozesse~ die 
nicht yon einem psychischen Zastande begleitet werden. 
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L a n g e l a a n  glaubt dem Kleinhirn einen Einfluss auf die Somato- 
Psyche zuschreiben zu mfissen; beim Auftreten der Erkrankung im reiferen 
Alter entstehe Indolenz and StOrung der Intelligenz. Bei angeborener 
Erkrankung witren die Patienten imbezill. 

Von tier Mehrzahl der neueren Autoren, wit u. a. Vogt und As twaza-  
turow~ Pre i s ig ,  Bab insk i ,  wird eine psychische Funktion des Klein- 
hirns verneint auf Grund der neueren Erkenntnisse des Faserverlaufs im 
zentralen Nervensystem und der bekannten Fitlle von Kleinhirnatrophie. 

Die Idiotie muss in jedem Fatle auf einer StSrang des Grosshirns 
beruhen, und ist naeh P re i s i g  die Folge einer Meningo-Enzephalitis~ 
die neben dem Kleinhirn in geringerem Grade auch das Grosshirn 
mit ergriffen hat. Warum findet man nun die Kleinhirnabweiehungen 
meistens zusammen mit Grosshinmbweichungen? Yon Bat ten  wird darauf 
folgende Erkliirung gegeben: Die Kleinhirnerkrankungen sollen, wenn 
sie rein sind~ ein nur schwer erkennbares Symptombild geben, sodass 
diese FitlIe meistens nicht zu kliniseher Untersuchung gelangen. Nur 
(lie komplizierteren Fitlle bekommt der Arzt zu Gesieht~ dean hier ist 
die Kompensation durch das Grosshirn ungeniigend, welehe in reinen 
KIeinhirnf~llen sebr stark ist. Die Starke der Kleinhirnsymptome hangt 
somit haupts~ehlich davon ab, in wie hohem Masse alas Grossbirn die 
Regelung ber Motilit~t iibernehmen kann. 

Kirchhof~ Fusa r i  und Thomas  geben fiber den Einfluss des 
Kleinhirns auf die Psyche folgende Erkli~rung: Bei Zerebellaratrophie 
w~re die Energie des Grossbirns dutch die Uebernahme der ganzen 
Motilitatsfanktion so stark in Anspruch genommen~ dass notwendiger- 
weise die geistigen Funktionen dadurch in dem Hintefgrund blieben. 
Diese Autoren nehmen somit einen indirekten' Einfluss an. 

Wit wollen diese Auffassung nicht diskut[eren~ behaupten abet 
unsererseits~ dass die Intelligenz als solche mit dem Kleinhirn nichts zu 
tun hat. Es macht vielleicht einen iiberraschenden Eindruck, dass 
unsere slimtlichen Fiille lmbezille sind. Im Zusammenhang mit den 
F~llen der Literatur wird das jedoch verst~,ndlich. Der Uebersicht- 
lichkeit wegen haben wit die Fiille~ die nach 1900 publiziert worden 
sind~ tabellarisch zusammengestellt. Man kann sie dana in zwei Unter- 
gruppen teilen, woven erstere die Falle yon Zerebel]arerkrankung mit 
Intel]igenzdefekt umfasst. Diese Patienten zeigen das Syndrome c6r6belleux 
in der Jugend vollkommen ausgepragt; sie fangen erst mit ungef~.hr 
6 Jahren an zu gehen~ kSnnen erst mit 9--10 Jahren ohne Stfitze gehen, 
sprechen aueh im spateren Alter sehr gebrecblich und zeigen eine 
starke Dysmetrie. Auoh Adiadokokinese~ Asynergie and Zittern sind 
vorhanden. Zu gleicher Zeit sind sie geistig zuriiekgeblieben und 
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obwohl eine geringe Besserung meistens zu versptiren ist, bieiben 
sie fiir die Dauer ihres Lebens unfihig zu selbstst~indiger Arbeit und 
sind auf Anstaltspflege angewiesen. Unsere 8 F/ille geh6ren in diese 
Gruppe, wie auch die Fiille yon D e g e n k o l b ,  P a r k e s - W e b e r ,  
S n t h e r l a n d ,  V o i s i n - L e p i n a y ~  V o i s i n - R e n d u ,  G a t h r e y ,  N o n n e ,  
A n t o n ,  P r e i s i g ,  G o l d s t e i n - R e i e h m a n n ,  V o g t u n d A s t w a z a t u r o w  
and wahrseheinlich die Fg, lle yon Ho pk ins (hereditgxe), B o u r n e v i l l e -  
C r o u z o n  und F i ek l e r .  

Ganz anders gestalten sieh die Fitlle der zweiten Gruppe. Es 
siud die Fg, lie yon Bat ten~ B u z z a r d ,  T h o m s o n  und C a s s i r e r .  
Diese Kinder sind intellektuell normal und zeigen ihre Ataxie meistens 
erst am Ende des ersten Idalbjahres deuttieh. Auch sie haben das Klein- 
hirnsyndrom in volikommener Auspritgung: bei ihnen aber tritt eine all- 
m~thliche Besserung ein ; man sieht den B a b i n s k i 'schen Reflex~ die Ataxie, 
den Nystagmus wie auch die SprachstSrungen verschwinden. Ungefiihr mit 
8 Jahren sind diese Kinder kaum mehr yon normalen zu unterseheidem 

Wir glauben einen solchen Fall beobachtet-zu haben bei einem 
3 jiihrigen Mitdchen~ wo wir eine gg.nzliehe Ausheilung der Symptome 
erwarten. 

Ihre Krankheitsgesehiehte lassen wir folgen. 
Patient IX. Es betrifft Gin hiibsehes, etwas sehiichternes Kind yon 

3 Jahren und 9 Monaten. Beide Eltern sind nervSs. Eine gltere und eine 
j/ingere S&wester sind normal. 

DiG Anamnese  gibt welter keine besehwerende Momente. Ueber die 
Geburt wird nichts besonderes erwghnt. Wihrend eines halben Oahres wurde 
sie gestillt, war nie krank, hatte auch keine Giehter; die Zghne kamen gut 7 
Patientin wurde mit anderthalb Jahren reinlich. Sie spielt wie gesunde Kinder. 
Die Auffassung yon W6rtern ist geniigend; sie kennt mehrere Lieder auswendig 
und lernt sie auch ohne Miihe. Die Sprache ist jedoeh sehr erschwert. Sic 
kann nieht frei gehen~ and aueh wenn sie sich st~tzt, geht sie sehr langsam 
und unbeholfen. 

S ta tus  p r a e s e n s :  Patientin zeigt einen guten Erniihrungszustand~ ohne 
k6rperliehe Abweichungen, und ohne Abweiehungen tier inneren Organe. Der 
Schgdel ist fast rund~ der Hinterkopf abgeplattct~ die Stirn ziemlieh hoch. Der 
horizontale Sehiidelumfang betriigt 48 cm. Der Gesichtsausdruck ist taunter 
and klng~ die Augen sind meistens sehr lebhaft. Am Ohr finder man einige 
Degenerationszeichen: Die ganze Ohrmuschel ist abgeplattel,, der Helix nieht 
zuriickgebogen, das Ohrl~ippehen klein. Das Gebiss ist, normal wie auch Zunge 
und Gaumen. Im Augenhintergrund sieht man niehts besondeces~ namentlich 
besteht keine Atrophie der Papille. Die Pupillen sind gleieh, rund~ und 
reagieren sofor~ auf LiGht und gonvergenz. Die Augenbewegungen werden 
naeh allen Richtungen gut ausgefiihrt; beim Sehen nach links ~ritt ein geringer 
Nystagmus auf. In der lquhe besteht kein Strabismus; beim Seitw~irtsblicken 
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stehen die Bulbi nicht ganz rahig. Weder veto Trigeminus, nooh veto Pazialis 
is~ etwas besonderes zu bemerken. Auch das GehSrorgan funktioniert gut,. 
Beim Drehstuhlversuch (5 real Drehen) tritt naeh beiden Seiten ein starker 
Nystagmus nach der anderen Seite auf. Kopfdrehung sieht man dabei nicht. 
Die GaumenbSgen stehen glaieh hoeh, beim Schluoken keine Besonderheiten. 

Rumpf: Sehon beim Sitzen sieht man kleine waekelndo Bewegungen des 
KSrpers; meistens wird der Kopf vornfiber geneigt gehalten. Sic kann ihn 
jedoeh aufrecht halten. Bei krgftigeren Bewegungen treten in den Extremitiiten 
fiberall Mitbewegungen auf. Aus horizontaler Lage kann sic sich auch mit Hilfo 
der Arme kaum aufsetzen; die Beine werden dabei mit zuckenden Bewegungen 
in die HShe gebraeht. Nur mit guter Unterstiitzung kann sie gehen, wobei die 
Beine immer gespreizt bleiben. Sehr deutlieh tritt die Asynergie auf, der KSrper 
wb'd nieht nach vorn gebraeht, so class Patientin immer droht riiekw~trts zu 
fallen. Bei den B ewegungen der Beine sieht man starke Ataxie; es treten 
dann in Armen und Pqpsipht tremorartige Bewegungen a uf. 

Arme: Die grebe Kraft ist gut, die Muskulatur normal. Es besteht eine 
geringe Hypotonie, Sehnen- und Periostreflexe sind niedrig. Bei intendierten 
willkfirlichen Bewegungen tritt eine Dysmetrie auf, die zamal deutlieh wird, 
wenn die Bewegungen kriiftiger sind und dann von Tremoren begleitet wird. 
Alia Bewegnngen werden sehr langsam ausgeKihrt; es besteht starke Adiako- 
kokinese beim Hiindeldatsehen oder KIopfen mit dem Perkussionshammer. 

Beine: Die grebe Kraft ist normal; man findet keine l[Iypotonie in Knie- 
und Hfiftgelenk. Die Bewegungen werden alle ataktisch ausgeffihrt. Es ist 
Patientin unmSglieh, die Beine in einer willkfirlichen Lage ruhig zu halten. 
Aueh tritt beim Strecken der Beine starke Hypermetrie auf. Die Kniesehnen- 
reflexe sind auf beiden Seiten deuttieh, dagegen fehlen beiderseits die Aehilles- 
sehnenreflexe. Der Fusssohlenreflex ist beiderseits im Sinne yon Babinski .  
Vonder Sensibilitiit des ganzen t(Srpers ist niehts besonderes zu erwii, hnen. 

Psyche: Patientin ist, munter und freundlich~ jedoeh etwas still, schreit 
aber wenig. Die Intelligenz ist sieher nieht geringer als normal; die ver- 
sehiedenen Kinderspiele versteht sie sofm't und aueh Lieder kann sic sehr 
sehnell auswendig lernen. 

Auf dem t~Sntgenbild% das in Seitenlage aufgenommen ist, sieht man die 
hintere Sehiidelgrube sehr deutlieh abgegrenzt. Sie hat eine normale HSh% ist 
jedoeh sehr kurz. Es ist ausgesehlossen, dass ein normales Kleinhirn darin 
Platz finden wiirde. Der Hinterhauptsknoehen ist gleiehmiissig ziemlieh stark 
verdiekt, wiihrend die sonstigen Sehiidelknochen yon normaler Dieke sind. 

Z u s a m m e n f a s s u n g :  Bei einem psyehiseh normalenM~idehen, das 
k6rperlieh gut ausgebildet ist~ besteht eine starke Inkoordination 
aller willkfirlichen Bewegungen; die Augenbewegungen sind nicht regel- 
mlissig, die Spraehe ist langsam und undeutlieh, es besteht welter 
Dysmetrie, Asynergie und Adiadokokinese. Des Kind kann nieht stehen 
oder gehen ohne Stfitze. 

Die hintere Seh~idelgrube ist deutlieh verkleinert. 
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Unter Hinweis auf die Fille yon Cass i re r  und Bat ten glauben 
wit bsi diessr Patientin sine vollkommene Ausheilung der Symptome er- 
warren zu kSnnen. Es ist sehr schade, dass das Kind noch zu kurz in 
unserer Beobaehtung ist, um fiber den Verlauf ein Urteil abzugeben. 

Es bestsht somit ein grosset Untersehied zwischen diessm Faile 
und unseren aeht ersten Fallen. In diesen bliebsn durch dis zugleich 
bestehende Imbezillitit die ataktischen Symptoms w5hrsnd des ganzen 
Lebens bestehen. In jenem ist der Entwicklungsgang etwas versp~ttet~ 
resultiert jsdoch eins normals PersSnlichkeit. Die Imbeziltitlit macht 
somit die Ausbildung des Symptomenkomplexes m6glicll. 

Welter ist zu bemerken~ dass der Prozentsatz yon mit Imbezillitit 
kombinierten angeborenen KleinhirnstSrungen ein sehr boher ist. Wir 
glauben nieht, hier ein zuf~tlliges Zusammentrsffen vor uns zu habsn, 
und glauben Grund zu haben, beide miteinander in Verbindung zu bringen. 

Entweder muss man annshmen, dass Imbezille (also Patisntsn mit 
ungenfigender Entwicklung des Grosshirns) pradisponiert sind f~,ir Ent- 
wicklungshemmungen auch des Kleinhirns, oder umgekehrt, oder beide 
sind die Folge yon der nSmliehen, das ganzs Nervensystem angreifenden 
Sch~tdigung. 

Einen weiteren Orund ftir den Zusammenhang zwisehen Imbezillitat 
und KleinhirnstSrung liegt unseres Erachtens in dem Charakter der 

Mitgeteil~ dutch 

Bourneviile- 
Crouzon 

do. 
Voisin-Lcpinay 

do. 

J, Voisin- 
R.Voisin-gendu 

Hopkins 

Batten 
do. 

do. 
do. 

Buzzard 

Familie 

Brfider 

Mutter und 
3 TSeh~er 

MSgliche Ursachen 

Vater Potator, Zangenent- 
bindung. Asphyxie 

IntNiigenz 

tiefer BlSdsinn 

do. 
normal 

leichter 
Schwachsinn 

do. 

Augensymptome 

Vater psychotisch, Mutter 
Trauma 4.Mort. d. Gravid. 

Vater Potator, Grossmutter 
Trauma 5. Mort. d. Gravid. 

Zangenentbindung 
Erkrankung tier Mutter 
wihrend dcr GraviditSt 

normal 
do. 

m u s  b. starkem 
Seitwirtsblieken 

do. 

Zangenentbindung 

Partus praema~urus 

do. 
leichter 

8chwachsinn 

do. 

bisweilen Strabismus 
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psychisehen StOrungen. Nieht jede Form yon Schwachsinn kommt mit 
Kleinhirnataxie zasammen vet. Es sind immer nicht sehr niedrig 
stehende Imbezille mit mehr sozialen, wenig stiirenden Charakterziigen. 

Wir glauben somit aus unserem Material folgenden Schluss ziehen 
zu diirfen. Neben die Gruppe der kongenitalen Zerebellarataxie yon 
Ba t t en  u. a. stellen wir eine zweite Gruppe, die wir als I m b e e i l l i t a s  
c e r e b e l l o a t a c t i c a  benannt haben. 

Vorl~tufig fehlt unserem Krankheitsbilde noch eine anatomische 
Basis, und ist es somit welter nichts als ein Symptomenkomplex. Von 
J e l g e r s m a  wird in seinem Lehrbueh der Psychiatrie der Nach- 
druek gelegt auf die Tatsache, dass bei den Psychosen keine scharf 
begrenzten Krankheitsformen bestehen. Immer fiiessen die Bilder 
inehmnder fiber. 

Die Klinik kann jedoeh eine Einteihmg nieht entbehren, und 
gibt da,'um jene Symptombilder, die sieh 5fters wiederholen~ e[nen 
besonderen Namen; so behalten wit die Ausdrfieke Paranoia, Maniseh- 
depressive Psyehose, Hysterie usw. bei. So ist aueh unsere Imbeeillitas 
eerebelloataetica ein zentraler Pm~kt, um welchen sieh die fliessend 
zusammenh~ingenden Fiille yon angeborenen Kleinhirnatrophien, wie 
wir das in unserer Uebersieht der Literatur wiederbolt betont haben: 
gruppieren. 

Kleinhirn- 

Spraehe Ataxie 

+ + 

+ + 

+ + 

+ + 

+ + 
+ + 

+ + 
+ + 

+ 5- 
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do. 
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do. 
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Obduktion 
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Zerobellums 
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! 

J 

Bemerkungen. 

spaslisehe Kontrakturen. 

do .  

spontano Extension der 
grossen Z~ehe. 

starko Besserung aller 
Symptome. 
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Seitw~rtsblieken 

nystagmoide 
Bewegungen 
Nystagmus 
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Nystagmus bei 
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do. [ Bewegungen_ 
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m 
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gigene Fiille 
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I1 
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