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Unsere Kenntnisse iiber Bau und Verrichtungen des Kleinhirns
haben sich in den letzten 25 Jahren in erfreslicher Weise entwickelt.
Nachdem von Luciani und Thomas festgestellt war, dass hauptsichlih
die feinere Regulierung unserer Bewegungen dem Kleinhirn zukomms,
wurde gleichzeitig durch Bolk, Elliot Smith und Bradley, eine
bessere Kinteilung des Kleinhirns anf vergleichend-anatomischer Basis
gegriindet. Bolk teilte nimlich das Kleinhirn in einen vorderen uu-
paarven Teil (lobus anterior) und einen hinteren Teil (lobus posterior),
wovon der vordere Abschnitt (lobulus simplex) auch unpaarig ist. Jeder
dieser Abschnitte stand mit einem bestimmten Teile unseres motorischen
Apparates in Zusammenhang und besorgte die feineren Koordinationen der
Muskeln.

Durch die physiologischen Experimente v. Rijnberk’s und die
klinischen Untersuchungen Rothmann’s wurden diese anatomischen
Befunde Bolk’s glinzend bestitigt.

Von Jelgersma wurde schon 1888 eine Einteilung des Kleinhirns
in Wurm und Hemisphiren gegeben, wozu ihm die sekundire halb-
seitige Kleinhirnatrophie nach Grosshirnzerstorungen und die anatomischen
Verbindungen mit Gross- und Kleinhirn, von ihm zuerst psychisches,
spater koordinatorisches System gepanut, dienten. '

1909 gab Edinger eine Einteilung des Cerebellum in Palaeo- und
Neo-Cerebellum auf rein vergleichend-anatomischen Griinden. Er fasste
das Kleinhirn der Vigel als primitiven Typus auf (Palaeo-Typus); die
Hemisphiren der Siugetiere formten dann das neo-Cerebellum. Wenn
man nun die beschriebenen Kleinhirnatrophien von diesem Gesichts-
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punkte aus betrachiet, stellt sich heraus, dass meistens nur die Neo-
cerebelliren Teile atrophiert sind. Edinger selbst teilt im Zusammen-
hang mit Neuburger einen solchen Fall mit. Ein kleinerer Teil der
Fille zeigt entwedcr nur palaeo-cerebellidre Atrophie oder eine Kombi-
nation von beiden. Zuerst hatte es den Anschein, als ob die Auf-
fassungen von Bolk und Edinger unvereinbar waren; die neueren
Untersuchungen jedoch (Brouwer, v. Valkenburg) haben nachgewiesen,
dass diese Unterschiede nur scheinbare sind und dass man in dem
vorderen Kleinbhirnabschnitte auch einen mittleren Teil von den lateralen
Teilen zu differenzieren hat.

Inzwischen hatte die Klinik gelehrt, dass man zwischen der Fried-
reich’schen Krankheit und der Marie’schen Kleinhirnatrophie zu unter-
scheiden hat; sodann wurde von Nonne und Miura auf ein Krank-
heitsbild hingewiesen, das infolge von allgemeiner Kleinheit des zentralen
Nervensystems entsteht. Neben diesen progressiven Formen kennen
wir auch die Kieinhirnatropbien nach Infektionskrankheiten und die an-
geborenen nicht fortschreitenden Abweichungen. Im vorgeriickten Alter
kommt schliesslich eine kombinierte Atrophie vor, die Atrophia olivo-
ponto-cerebellaris (Déjérine-Thomas).

Auf dem internationalen Kongress zu London besprachen Babinski
und Rothmann die Diagnostik des Kleinhirns. Babinski erorterte
sein Syndrome cérébelleux: die Erscheinungen von ihm bei Kleinhirn-
kranken gefunden. Zuerst werden die Symptome, die sowoh!l vom Klein-
hirn aus, als vom Labyrinth aus hervorgebracht werden kénnen, be-
sprochen. Dabei bemerkte er, dass sowohl in Intensitdt als in Dauer
Unterschiede bestehen zwischen Erkrankungen dieser beiden Organe.
Diese Symptome sind: Breitbeiniger Gang, Wackeln des Korpers, Seitlich-
und Rickwirtsfallen, Gang eines Betrunkenen, Schwindelanfille upd
Nystagmus. ‘

Ausfithrlicher werden sodann die eigentlichen Kleinhirnsymptome
besprochen. Sie sind:

1. Mouvements démesurés, hypermétrie.” (Babinski spricht hier
von Hypermetrie zur Unterscheidung der tabetischen Storungen, die er
dysmetrisch nennt).

2. Asynergie cérébelleuse.

3. Adiadokokinese.

4. Oscillieren (Zittern).

5. Storungen der Schrift, zusammengesetzt aus den schon genannten
Abweichungen.

6. Sprachstorungen. Die Sprache ist verwaschen, skandiert, explo-
sionsartig, sakkadiert.

40*



612 Dr. W. Beyerman,

7. Asthenie, Atonie. Die Schwiche ist nur scheinbar und wird
verursacht durch den tibermissigen Kraftaufwand, welche die Kranken
bei jeder Bewegung zeigen. Die Atonie fehlt ofters.

8. Catalepsie cérébelleuse. Dieses Symptom tritt am dentlichsten
hervor, wenn man die Patienten in Steinschnittlage bringt. Es fehlt
jedoch 6fters. Man sieht dann aber, dass die Patienten mit Kleinhirn-
storungen diese Lage ziemlich lange einhalten konnen, wihrend sie bei
Bewegungen stark asynergetisch sind. Babinski unterscheidet darum
zwischen équilibre volitionel statique und équilibre volitionel cinétigue.
Nur letzteres wiirde nach ihm bei zerebellfiren Stérungen verdndert sein.
Babinski deutet sodann hin auf den fehlerhaften Gebrauch des Wortes
Ataxie, dem man ofters in der Literatur begegnet, und will die Gruppe
der Kleinhirnsymptome mit einem anderen Namen belegen. Als Grund
dazu fiihrt er an, dass man das ginzlich abweichende Bild der loko-
motorischen Ataxie der Tabetischen schon mit diesem Namen belegt
hat und dass der Gebrauch in anderem Sinne nur Verwirrung stiften kann.

VonRothmann wurde darauf hingewiesen, dass man am Krankenbette
schon eine Differenzierung machen kann zwischen den Erkrankungen
der Hemisphiren und des Wurmes; der Rinde und der Kleinhirnkerne.
Die von ihm unterschiedenen Symptomgruppen sind:

1. Erkrankung des Wurmes (wozu er den ganzen Lobus anterior
und Lobus simplex rechnet). Typische zerebellare Gehstérung ofters
gusammen mit abnormen Kopfstellungen. Langsamkeit der Bewegungen
des Kopfes und des Gesichts. Langsame und gestérte Sprache. Asyn-
ergie cérébelleuse. '

2. Krankheiten der Hemispharenrinde. Einseitigkeit der Symptome
mit Beginn in einer Extremitit. Ataxie und Atonie der gleichseitigen
Extremititen. Starke Dysmetrie. Adiadokokinese. Feblen der Wider-
standsreaktion von Holmes und Stewart. Vorbeizeigen in bestimmte
Richtungen und damit zusammenhingende vestibulire Symptome. _

3. Erkrankungen der Kerne. Starker Schwindel. Gleichgewichts-
storungen. Abnorme und unwillkiirliche Korperhaltung. Katalepsie.
Echte zerebellire Konvulsionen.

Von Barany wurde schliesslich das Gebiude der Kleinhirnsymptome
vollendet durch seine klinischen und physiologischen Untersuchungen.
Einerseits konnte er durch seine spezielle Untersuchungsmethode die
Richtigkeit der schon bestehenden Lokalisationstheorie feststellen,
andererseits gibt seine Methode Anhaltspunkte dafiir, schon beim Lebenden
mehrere Kleinhirnerkrankungen diagnostizieren zu konnen.

Wir sind also jetzt in der Lage auf Grund der oben gegebenen Dar-
stellungen auf rein klinischen Griinden die Diagnose auf fehlende oder
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gebrechliche Zerebelldrwirkung zu stellen. Die anatomische Untersuchung
ist dazu nicht in jedem Falle erfordertich.

Ich war in der giinstigen Lage bei den acht jetzt zu beschreibenden
Patienten der Irren- und Idiotenanstalt »Endegeest-Voorgeest* die Dia-
gnose auf kongenitalen Kleinhirnmangel stellen zu konnen. Thre
Krankengeschichten mogen jetzt folgen.

1. C.v. R. Vorgeschichte: 23 Jahre altes Midchen. Nach Angabe der
Mutter war das Kind sofort nach der Geburt genau so wie es jetzt noch ist.
Zuerst meinte man, sie sel ganz blind, weil sie nicht stehen konnte, Fort-
wihrendes Kopfschiitteln. Gehen lernte sie erst mit 10 Jahren; die Sprache
entwickelte sich schon im vierten Jahre und war immer wie sie jetzt noch ist.

Abbildung 1.

Abbildungen der Patienten I, IT und Il (von rechts nach links).

Weil das Kind zu Hause keine gute Pflege hatte, verbrachte sie den grossten
Teil ihres Lebens in verschiedenen Anstalten.

Familienanamnese: Patientin ist das dlteste Kind, dann folgt unser
aweiter Fall, darauf ein Midchen, das im Alter von drei Monaten an esiner
Brustkrankheit starb. Das vierte Kind ist ein jetzt achtzehn Jahre altes voll-
kommen normales Madchen, und zuletzt kommt unser dritter Fall. Der Vater
ist 52 Jahre alt und gesund. Polizeibeamter. Kein Potus, keine Lues. Die
Grosseltern sind gesund, in seiner Familie keine Nerven- oder Geisteskrank-
heiten. Die Matter ist 57 Jahre alt, nervés, aber ohne hereditire Belastung.

Status praesens: Patientin macht einen kréftigen gesunden Eindruck,
ihr Interesse ist ziemlich gut. Korperlinge: 1,47 m. Keine Blutarmut, keine
Oedeme. Das Gesicht etwas gedunsen. Der Puls bietet nichts abnormes, die
Gefdsswand ist normal. Atmung und Korpertemperatar zeigen nichts besonderes,
Die Zunge ist nicht belegt. Der Gesichtsschidel ist breit, Nase und Lippen
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sind dick. Der Gaumen ist ziemlich hoch. Es besteht Zahnkaries. An den
Ohren keine Degenerationszeichen, Die wichtigsten Schidelmaasse sind: grésste
Linge 168 mm, grosste Breite 142 mm, Schidelumfang 51,5mm. Gehirnnerven:
Nervus 1: Der Geruch ist gut, jedoch werden verschiedene Riechstoffe nicht
richtig benannt. Nervus II: Die Pupillen sind ziemlich enge, gleich gross, rund,
konzentrisch, die Licht- und Konvergenzreaktion sind erhalten, obwohl nicht
ausgiebig. Der Augenhintergrund beider Augen ist stark pigmentiert, die Pa-
pille ist normal, zeigt keine Abblassung. Nervi III, IV und V1: In der Ruhe
besteht Strabismus convergens; Patientin fixiert dabei meistens mit dem linken
Auge, das zugleich etwas nach einwirts steht. Sie kann jedoch auch mit ihrem
rechien Auge fixieren. Die willkiirlichen Augenbewegungen nach einwiirts und
nach unten sind ziemlich normal, nach lateral jedoch sehr ungeniigend. Die
Augen kommen nur sehr wenig tiber die Mittellinie und zwar nur, wenn das
andere Ange bedeckt gehalten wird; die laterale Stellung kann nicht beibehalten
werden. Auch die Augenbewsgung nach oben ist ungeniigend. Nystagmus be-
steht nicht deutlich, jedoch machen die Bewegungen den Eindruck grosser
Unsicherheit. Beim Anreihen von Glasperlen fixiert Patientin abwechselnd mit
beiden Augen. Dabei sind die Augiipfel in fortwihrender unregelméssiger Be-
wegung. Patientin kennt die Hauptfarben. Es besteht beiderseits geringe Plosis.
Nervus V: Der motorische Trigeminus ist normal; der Masseterenreflex beider-
seits deutlich. Kornealreflex normal. Nervus VII: Alle Bewegungen werden
langsam, aber richtig ausgefihrt. Nervus VIIL: Die Uhr wird auf beiden Ohren
im Abstand von 1m gehért. Keine Lateralisation derStimmgabel. Beim Barany-
schen Kaltwasserversuch tritt beiderseits nach einer Minute deutlicher Nystag-
mus auf, der nach 11/, Minuten wieder aufgehort hat. Dabei spiirt Patientin
Schwindelgefiihl, objektiv ist dasselbe jedoch nicht zu finden. Beim Drehver-
such tritt ebenso starker Nystagmus auf, von Hinfallen ist dabei keine Rede,
Nervus IX: Die Gaumenbigen werden symmetrisch bewegt, das Zdpfchen ist
gross und weicht ein wenig nach links ab. Nervus X. Sprache: Die Sprache
ist ausserordentlich monoton und sehr langsam. Zahlen von 1 bis 10 dauert
meistens acht Sekunden (wenn sie sehr rasch spricht fiinf Sekunden), wobei
meistens einige Ruhepausen eingeschaltet sind. Zwei Konsonanten hinterein-
ander werden fast nie gut ausgesprochen: mit dem R hat sie die meiste Mithe:
,gereedschap wird meistens als ,schereedgab“ ausgesprochen. Nervus XI:
Normal. Nervus XII: Die Zunge wird gerade hervorgestreckt, und nach allen
Richtungen gut bewegt. Kein Zittern; es ist ihr unmdglich rasche Bewegungen
mit der Zunge zu machen.

Rumpf: Patientin stebt gewshnlich mit den Fiissen ein wenig auseinander:
auf Geheiss kann sie jedoch mit den Fiissen aneinander stehen. Das Rom-
berg’scheSymptom fehlt. Beim Sitzen treten keine abnorme Korperbewegungen
auf. Der Gang ist breitspurig, die Arme werden dabei ein wenig in Abduktion
gehalten. Zumal beim Drehen ist sie sohr langsam und unsicher. Rumpfataxie
tritt dabei sehr deutlich hervor. Sie ist nicht im Stande mit den Filssen auf
einer geraden Linie zu gehen, weil sie durch ihre Rumpfataxie seitwirts fallen
wiirde. Schnell Laufen und Hinken ist thr vollig unmdglich. Auch das Rick-
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wirtsgehen ist erschwert und geht langsam. Sie kann einen kurzen Sprung
machen, kommt dabei jedoch auf die Fersen nieder. Wean man die Patientin
sich aufrichten lasst aus horizontaler Lage, werden die Beine ein wenig ge-
hoben, sie kommt jedoch in aufrechte Haltung ohne Hilfe der Arme. Sie kann
Gegenstdnde vom Boden aufheben ohne viele Bewegungen. Auch kann sie den
Korper riickwiarts beugen ohne zu stiirzen. Diese Bewegungen werden jedoch
alle Jangsam und ein wenig unsicher ausgefubrt. Eine Treppe auf- und ab-
steigen ist ihr nur mit Unterstiitzung mdglich. Die Bauchdeckenreflexe sind
beiderseits deutlich, zumal der obere ist schén vorhanden.

Arme: Die Inspektion zeigt keine Besonderheiten. Die meisten Bewsgungen,
zumal die groberen, werden gut ausgefithrt und beim Beriihren der Nase durch
die Fingerspitze tritt keine deutliche Ataxie hervor, Ktwas mehr Unsicherheit
besteht beim Zusammenbringen der beiden Zeigefinger; chne viel Mihe wird
jedoch ein Kreis in die Luft beschrieben. Die Sehnen- und Periostreflexe sind
an beiden Armen deutlich und nicht erhéht; der Muskeltonus ist normal. Die
grobe Kraft ist auch gut erhalten. Es ist Patientin unméglich mehr als ein-
mal in der Sekunde die Faust zu schliessen. Auch Perlen anreihen gehi sehr
langsam. Sie kann ilir Kleid zuknépfen, den Hahn &ffnen und zudrehen, das
eleklrische Licht andrehen usw. Schneiden mit der Schere geht sebr gut,
wenn sie diese zuerst gut angefasst hat, was ihr jedoch ziemlich viel Miihe
macht. Esbestoht keine Astereognosie, nur Gegenstinde, die sie nicht tiglich
benutzt, werden nicht sofort erkannt. Die passive Haltung der Extremitit wird
mif der anderen Extremitdt gut nachgeabmt. Kleine passive Bewegungen scheinen
nicht so gut erkannt zu werden als normal. Zeigeversuch nach Barany: So-
wohl bel Bewegungen im Schultergelenk als im Ellenbogengelenk zeigt der linke
Pinger Gfters ein wenig zu tiefl und einwirts. Beim rechten Arm werden alle
diese Bewegungen etwas genauer ausgefiihrt. Eine spitere Wiederholung dieser
Versuche gibt dieselben Resultate, wobei auch im linken Handgelenk die Ab-
weichung nach unten hervoriritf, Neigen des Kopfes macht den Fehler meistens
in Abwirts- und Auswirtsvorbeizeigen iibergehen,

Beine: Die Knie- und Achillessehnenreflexe sind beiderseits erhohi mit
leichtem Klonus. Der Fusssohlenreflex ist auf beiden Seiten normal. Der Muskel-
tonus ist normal, im Hiiftgelenk besteht eine leichte Hypotonie. Die Fiisse sind
klein und normal gebaut (keine Friedreich’schen Fiisse). Patientin kaun ohne
Ataxie mit ihren Fiissen einen Kreis beschreiben ; auch bei sonstigen Bewegungen
keine dynamische Ataxie. Die willkiirlichen Bewegungen werden sehr langsam
ausgefihrt und zeigen Asynergie. Das Lagegefiih]l ist nicht gestrt; passive
Bewegungen werden gut angegeben.

Geisteszustand: Das Sprechen geschieht meistens nur in kurzen Stizen,
dfters sogar in einzelnen Worten. Die mimischen Aeusserungen sind normal.
In der Anstalt benimmt Patientin sich sehr ruhig, sie ist behilflich bei der Ar-
beit und kann ziemlich gut Betten machen. Alles wird natiirlich sehr langsam
ausgefiihrt. Kleiden und Waschen gelingt ihr gut, sie kann sich jedoch nicht
die Haare kmmen. Urin und Stuhl werden prompt deponiert, sexuell bietet
sie nichts abnormes, die Menstruation ist schon vor Jahren aufgetreten. Hand-
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arbeit kann sie nicht verrichten. Wenn sie keine Beschiftigung hat, geht sie
zwecklos herum. Der Schlaf ist gut. Es bestehen keine [llusionen oder Hallu-
zinationen. Die Stimmung ist meist heiter und ziemlich stabil. Es bestehen bei
ihr keine ethischen oder moralischen Defekte. Sie hat normales Pflichtgefiihl
und ist dankbar fiir freundliche Begegnung. Das Alphabet kann Patientin nicht
hersagen. Sie zihlt bis 20; die Reihe 10, 20, 30 kann sie jedoch nicht verfolgen.
Beim Hersagen der Monate vergisst sie einige. Wochentage: So, Mo, Di, M.
(Do, Fr, Sa werden erst nach eindringlichem Fragen reproduziert.) Ein Gebet
kennt sie nicht auswendig. Vom nationalen Volksliede kennt sie nur den ersten
Satz. Nach einigem Befragen weiss sie die Namen der Anstalten, in welchen sie
zuvor war. Lesen und Schreiben ist ihr unméglich; sie sagt: sie habe ihre
Schulkenntnisse wieder vergessen. lhr Alter weiss sie nicht, auch den Geburts-
tag kann sie nicht angeben. Sie weiss den Namen der hiesigen Anstalt, sie
kennt auch den Wochentag, aber nicht das Datum oder den Monat. Sie kennt
die Personen ihrer Umgebung und weiss anzugeben, was sie vor drei Stunden
gegessen hat. Die Aufmerksamkeit ist ziemlich gut; die Assoziationsgeschwin-
digkeit dagegen sehr gering. Keine Inkohdrenz, Sie gibt an, zu ihrer Genesung
hier zu sein, weiss jedoch nicht, an welcher Krankheit sie leidet.
Es bestehen keine psychotischen Symptome.

2. D.v.R. Ein 22 jghriger Mann, Bruder des ersten-Falles. Die Geburt
war normal, schon sehr bald bemerkten die Eltern, dass der Knabe dieselben
Storungen darbot wie seine dltere Schwester. Die Sprache, die Bewegungsstérung,
die Tmbezillitit waren alle genau gleich. Im Alter von 10 Jahren konnte er
nicht gehen und nur kriechen. Erst spiter hat er gehen gelernt, wie er sich
auch zu einfacher Handarbeit hat ausbilden kinnen. Auch dieser Patient wurde
den grossten Teil seines Lebens in Anstalten gepflegt.

Status praesens: Weil die Krankengeschichte fast ganz die des vorigen
Falles gleicht, wollen wir nur die abweichende Symptome besprechen. Die Schi-
dellinge betriigt 190 mm, die Schidelbreite 162 mm, der Schidelumfang 56 om.
Auch in diesem Falle besteht Strabismus convergens. Die Augenbewegungen
sind wie oben beschrieben. Auch hier in der Ruhe kein Nystagmus, bei Seit-
wiirtsbewegungen tritt jedoch ein langsamer horizontaler Nystagmus auf.
N. vestibularis., Patient hat kein Schwindelgefiihl oder Schwindelanfille; beim
Drehversuch tritt typischer Nystagmus auf mit Kopfdrehung. Beim Kaltwasser-
versuch tritt kein spontaner Nystagmus auf, jedoch wird der Nystagmus beim
Seitwirtsblicken etwas stirker. Es tritt dabei kein Schwindelgefiibl auf, Auch
hier ist die Sprache monoton und sehr langsam, jedoch 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 wackelnder Be-
wegung, Beim Romberg’schen Versuch tritt eine geringe Verschlimmerung
der schon bei offenen Augen bestehendén Bewegungen auf, Es ist Patient un-
méglich ohne Stiitze die Fiisse aneinander zu bringen, wenn er jedoch diese
neue Lage einmal eingenommen hat, kann er sie ohne Hilfe fir lingere Zeit
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inne halten. Es ist Patient unmdglich auf den Zehen
oder auf einem Bein zu stehen. Er kann Gegenstinde
vom Boden aufheben, halt dabei die Fiisse weiy aus-
einander und macht alle Bewegungen langsam und
mit groben Mitbewegungen. Riickwartsbeugen des
Oberkorpers ist, wie Seitwirtsbeugen, sehr erschwert,
Der Gang ist breitspurig, sehr unsicher und wackelnd;
die Arme werden dabei etwas abduziert gehalten. Er
droht fortwikrend riickwérts zu fallen und kann auf
unebenem Boden gar nicht ohne Stiitze gehen. Er
kann sich umdrehen ; kann aber nicht auf einer geraden
Linie laufen. Versuche ihu riickwirts gehen zu lassen,
scheitern fortwéhrend, weil er immer hinféllt. Er ist
nicht im Stande sein Gleichgswicht wieder zu er-
langen, wenn er einmal hinstiirzt; Korrektion wie bei
einem Betrunkenn sieht man bei ihm nichi. Auf- und
Absteigen einer Treppe gelingt ihm nur bei sehr
guter Stiitze. Dabei treten sehr deutliche Asynergien
auf: das Bein wird zuerst vorgestreckt und erst spiiter
in dem Knie gebougt.

Arme: Bei willkiirlichen Bewegungen tritt ein
deutliches feines Zittern auf; sie werden langsam und
etwas ataktisch ausgefiihrt. Raschers Wiederholung
von einfachen Bewegungen ist nicht moglich. Zeige-
versuch nach Barany. Oefters kann man fast gar
keine Abweichungen bemerken, ein anderes Mal da-
gegen werden Fehier in verschiedenen Richtungen
gemacht. Es bestelien keine konstanten Fehler,

Von den Symptomen an den unteren Extremitéten
ist nichts besonderes mitzuteilen.

F. v. R., 18 Jahre alte Schwester der beiden be-
sprochenen Patienten. Sie war eine gute Schiilerin
und hat darauf nihen gelernt. Mit der Ndhmaschine
konnte sie ganz gut arbeiten. Sie kann schnell lanfen
und gut in den Bogen springen. Radfahren hat sie
nicht gelernt. Die Augen sind sehr gut. Hie und
da hat sie Kopfweh auf der linken Seite, welches
bisweilen von Erbrechen gefolgt wird. Es ldsst sich
dafiic keine Ursache finden. Das Gehen hat sie schon
mit einem Jahre gelernt. Sie kann gut singen. Die
Menstruation besteht noch nicht.

Status praesens: Sie ist eine kleine Person von
etwas pastdsem Habitus. Tm Halse findet man beider-
seits Driisenschwellungen. An den Augen keine Spur

Abbildung 2.

, Wie Patient sich in ganz ungeschickter Weise umdreht; links der ataktische

uss sogar ausserhalb des Papicrstreifens geraten) und die ungleiche Schrittweite.
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von Nystagmus; die Bewegungen werden alle gut ausgefiihrt. Die Pupillen
sind normal, die Reaktionen vorhanden. Der Gesichtsnerv wird symmetrisch
innerviert; die Zunge geht beim Hervorstrecken etwas nach links. Stehen, Gehen
und Hinken gelingen ihr auch mit geschlossenen Augen ohne eine Spur von
Ataxie.

Arme: Die grobe Kraft ist gering, es besteht aber keine Ataxie. In den
Fingergelenken ein wenig Hypotonie, wie auch in Ellenbogen- und Schulterge-
fenk. Die Sehnen- und Periostrereflexe sind leicht erhht, auf beiden Seiten
in gleichem Masse. Es besteht keine Adiadokokinese und keine Asynergie bei
grosseren Bewegungen. Auch an den Beinen sind die Reflexe leicht erhtht;
wenn sie sich aus horizontaler Lage aufrichtet, bleiben wihrend des ersten
Aktes die Beine auf dem Boden liegen.

3. H.v.R. Anamnese: Der jingste Bruder der vorigen Patienten, ist
jetzt 12 Jahre alt. Die Geburt verlief normal. Ausser Masern ist er nicht krank
gewesen. Von Geburt an bestand Schielen; Gehen hat er erst mit 10 Jahren
gelernt. Er hat schon friih angefangen zu sprechen, die Sprache ist jedoch nie
normal gewesen, Er war immer ein nettes Kind mit ziemlich gutem musika-
lischen Gedichtnis. Lieder kann er nicht auswendig lernen, fir Orte und tdg-
liche Gebrauchsgegenstinde ist sein Geddchtnis gut. Er ist sehr reinlich.

Status praesens: Patient ist ein gesunder Knabe mit gutem Interesse
und macht einen ziemlich heiteren Eindruck. Der Korperbau ist grazil, es finden
sich keine Zeichen von Rachitis. Kérperlange 128 cm. s besteht keine Anémie,
keine Zyanose der Extremitdten. Dieser Patient hat nicht den pastdsen Habitus
von unseren beiden ersten Patienten. Er hat eine hohe Stirn; die Tubera fron-
talia sind gut ausgebildet und stehen weit auseinander. Der Hinterkopf ist
abgeplattet. Die Schidellinge betriigt 162 mm, die Schidelbreite 154 mm, der
Schadelumfang 501/, cm, die Stirnhohe 4 cm. Man findet eine leichte Plagio-
cephalie. Die linke Hinterhauptgegend ist etwas vorgewdlbt. Die beiden ersten
Hirnnerven zeigen keine Abweichungen. Nervus LILIVund VI: Bei ruhiger Blick-
haltung besteht Strabismus convergens des linken Auges. Patient fixiert meistens
mit dem rechten Auge, kann es jedoch auch mit dem linken. Die Augenbewe-
gungen nach inmen, oben und unten sind ziemlich gut, nach aussen erveichen
die Bulbi jedoch nicht ihve &usserste Lage. Bei den Bewegungen nach innen
und aussen besteht ein feiner schnellsehligiger Nystagmus; dieser fehlt in der
Ruhe. Die Farben kennt Patient nicht; auch beim Zusammensuchen -gleich-
farbiger Wollproben macht er bei der blauen Probe mehrere Fehler. Die V. und
VIL. Hirnnerven sind normal. Nervus VIII: Die Stimmgabel wird beiderseits gut
gehort, wie auch die menschlicheStimme, Beim Drehversuch tritt keinSchwindel
auf, wohl aber wird die Unsicherheit beim Stehen dabei stirker. s tritt dabel
ein typischer Nystagmus auf, der nach 11/, Minuten wieder verschwunden ist.
Kaltwasserausspritzung des usseren Gehorganges gibt nach einer Minute keinen
Nystagmus, es tritt dabei auch kein Schwindel auf. Neryus X: Sprache.
Warter und Sitze werden alle auf die némliche monotone Weise ausgesprochen;
jedes Wort fiir sich kann er jedoch gut sagen. Die Sprache ist nicht skandiert.
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Das Nachsprechen ist sehr ungeniigend, schwerere Worter reproduziert er ganz
dysarthrisch: Politieagent ,,pniessieknet®, rijtuig, ,ijtuig“. Die Sprache ist da-
bei verwaschen, der Ton ziemlich kréftig, die Atmung wihrend des Sprechens
sehr ungentigend. Beim Pfeifen atmet er stossweise. Die Spontansprache redu-
ziert sich auf einzelne Worter, oder sogar einzelne Silben. Grossere Sitze macht
er nie. Nervus XI: Normal. Nervus VII: Die Zunge wird mit starkem Zittern
hervorgestrecks.

Stehen: Patient kann ohne Stiitze stehen, wobei die Beine gespreizt ge-
halten werden. Mit dem Oberkérper macht er inzwischen leichte wackelnde
Bewegungen. Diese Bewegungen werden schlimmer, wenn die Fiisse geschlossen

Abbildung 8.

-

Fall 3. Beim Gehen wird der linke Fuss unsicher aufgesetzt; der Rumpf
schief gehalten, und folgt nur ungentigend; die Arme werden ein wenig
seitwirts gehoben.

werden, und das Stehen ist ganz unmdoglich wenn er die Augen sehliesst. Er
kann kurze Zeit auf einem Bein stehen. Ohne Stiitze ist das Gehen unméglich.
Der Gang ist breitspurig und wackelnd, die Arme werden dabei abduziert ge-
halten. Er hat Neigung nach rechts wie auch nach links-zu fallen. Beim Riick-
wirtsgehen fallt der Korper sofort nach hinten, ohne dass die Beine korrespon-
dierende Rewegungen machen. Bisweilen gelingt es ihm eine kurze Strecke mit
kleinen Schritten zu gehen, wenn er jedoch anfingt zu wackeln, stiirzt er auch
sofort. Aufstehen und Sichsetzen kann er nur mit Hilfe der Arme, und auch
dann noch ungeschickt. Es besteht eine Andeutung von Mouvements démesurés.
Das Symptom des 6tat catalepsique spéeial ist ziemlich deutlich.
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Arme: Der Muskeltonus ist gering. Sehnen- und Periostreflexe sind er-
hoht. Es besteht beiderseits eine Spur Ataxie und etwas Tremor bei intendierten
Bewegungen. Es ist unserem Patient unmoglich rasche Fingerbewegungen zu
machen, die Faust scbliessen geht langsam, es gelingt thm nur 27 Mal in
17 Sekunden. Auch sonstige Bewegungen mit den Armen werden iiberaus langsam
und ataktisch gemacht. Die Nachahmung passiver, seinen Extremititen mitge-
teilter Bewegungen gelingt ihm nur sehr ungeniigend. Die Stereognose ist ge-
niigend. Wenn er grossere Glasperlen anreihen soll, gelingt das bisweilen, er
lasst aber dfters welche fallen und ist ataktiseh in allen Bewegungen.

Beine: Die grobe Kraft ist gering. Die Reflexe deutlich; es besteht kein
Knieklonus; Fussklonus ist angedeutet. Der Fusssohlenreflex auf beiden Seiten

Abbildung 4.

Rontgenbild des Schidels von Patientin 1.

ist normal. Der Muskeltonus ist nicht erhdht. Das Lagegefiihl ist wenig ent-
wickelt, willkiirliche Bewegungen werden langsam und unsicher ausgefiihrt.
Psychischer Status: Unser Patient macht meistens einen heiteren
Eindruck, und bat fast immer einen fréhlichen Gesichtsausdruck. Er ist ganz
ungelenk beim An- und Ausziehen seiner Kleider und kann sogar seine Striimpfe
kaum gut anziehen. Essen kann er ohne Storung. Er liebt eine lustige Stimmung
seiner Umgebung und ist zumal abends selber sehr aufgeregt. Morgens da-
gegen ist er miirrisch. Ohne geniigenden Grund wird er zornig und wiirde so-
gar seine Mutter schlagen. Sein Interesse ist gut wie auch seine Aufmerksam-
keit. Das Erinnerungsvermogen fiir Personen ist sogar sehr gut. Die Intelligenz-
untersuchung nach Binet und Simon ergibt ein Alter von 4 Jahren.
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Rontgenuntersuchung der Schidel (siehe die Figuren).

Bei allen 4 Patienten haben wir Rontgenogramme des Schidels, von der
Seite machen lassen. Es zeigt sich dabei dass die Schddelbasis (Basisphenoid
und Occipitale Basilare) nicht wie gewthnlich unter dem Os petrosum liegt,sondern
in ungefibr gleicher Hohe, sodass dadureh die hintere Schédelgrube niedriger
erscheint als normal. Die Hohe des Felsenbeins, welche auf einem normalen
X-Photo ein Fiinftel der Schddelbasislinge betrdgt, ist in unseren Fillen ein
Siebentel.

Der Sinus sphenoidalis setzt sich nach hinten beim Patient 2 eine Strecke
im Basissphenoid fort, eine Vertiefung des Clivus Blumenbachii ldsst sich
daher ausschliessen. Die Hinterwand des Felsenbeins bildet normal mit dem
hintersten Teil der Sch#delbasis einen Winkel von {iber 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 Fliiche der Schi-
delbasis, bei unseren beiden ersten Fillen liegt sie dagegen mit dem hinteren
Teil héher.

Es hat den Anschein, als ob der Sinus sigmoideus in normalen Schéideln
mit grosserem Bogen vom Felsenbein zur inneren 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 Eindruck, dass bei den 4 bis jetzt be-
schriebenen Personen die hintere Schidelgrube klsiner ist als normal.

Zusammenfassend haben wir in einer Familie, wovon die Eltern
normal sind, und keine hereditire Disposition besteht, 4 Kinder ange-
troffen, von welchen das 8. ganz normal ist, die 8 anderen von 25, 24
und 12 Jahren ein Krankheitsbild zeigen, das mit nur geringen Ab-
weichungen bei allen gleichférmig ist. Schon bald nach der Geburt
war es auffallend, dass die Kinder nicht normal waren; zumal beim
Stehen und Sitzen blieben sie weit hinter normalen Kindern zuriick.
Auch das Sprechen erlernten sie erst in spiterem Alter. Die Sprache
blieb dauernd skandierend und undeutlich. Auch intellektuell ent-
wickelten die Kinder sich wenig, so dass Anstaltshehandlung angezeigt war.

Die klinische Untersuchung ergab uns sodann folgendes: Bei allen
Patienten trafen wir einen pastisen Gesichtsausdruck mit einem imbe-
zillen Licheln; alle hatten auch dieselbe gedrungene Korpergestalt. Die
Funktion der #dusseren Augenmuskeln war deutlich gestdrt; alle zeigten
Strabismus convergens, und ungeniigende Auswartsdrehung der Bulbi. In
der Ruhe besteht leichter Nystagmus, der bei Bewegungen etwas ver-
starkt wird. Die langsame, monotone, skandierende Sprache war bei
allen Fillen genau gleich und sehr charakteristisch. Sie stehen mit
gespreizten Beinen und drohen fortwihrend zu fallen. Bei Augenschluss
ist diese Unsicherheit nur unbedeutend grosser. Alle gehen wie ein Be-
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trunkener, wobei die Arme eiwas abduziert gehalten werden. Kompli-
zierte Bewegungen wie Treppensteigen usw. sind ganz besonders be-
schwerlich, weil die Synergie der verschiedenen Muskelgruppen gestort
ist. Bei allen Bewegungen fillt uns die grosste Langsamkeit auf, zumal
die Wiederholung feinerer Bewegungen ist ganz ungenfigend. Die Im-
bezillitit ist mittleren Grades; der Charakter gutmiitig, psychotische
Symptome fehlen. Als besonders bedeutsam muss darauf hingewiesen
werden, dass alle diese Symptome von Anfang an bestanden haben und
wahrend des langjihrigen Aufenthaltes in verschiedenen Anstalten eher
etwas zuriickgegangen sind als sich verschlimmert haben.

4. N. L. Anamnese: Patientin ist jetzt 6 Jahre alt. Sie war bei der
Geburt kurze Zeit asphyktisch. Obwohl fortwihrend schwach und krénklich,
hat sie aber niemals schwerere Krankheiten durchgemacht, Weil das Essen sehr
ungeniigend war, wurde sie die ersten drei Jahre fast immer mit der Flasche
genihrt. Sie wurde erst mit drei Jahren reinlich. Die Familie weiss nicht ge-
nau anzugeben, ob Patientin Konvulsionen gehabt hat, es steht jedoch fest,
dass sie Anfille von Atemnoth ohne Zuckungen hatte. In normalem Alter hat
sie angefangen zu sprechen. Erst mit 3 Jahren hat sie angefangen zu gehen,
nachdem sie zuvor nur fir kurze Zeit kriechen konnte. Auch jetzt kann sie
nicht ohne Stiitze gehen. Der Intellekt soll nicht zuriickgeblisben sein. Patientin
stammt aus einer sehr stark degenerierten Familie; es kommt viel Alkoholmiss-
branch vor und vielleicht venerische Infektion. Keine Konsanguinitit der Eltern.
Sie war die einige Graviditit der Mutter.

Status praesens: Patientin hat einen zarten Kérperbau und ist ein
wenig anéimisch. Die Haut ist nicht verdickt. Der Puls ist normal, die Zunge
nicht belegt, die inneren Organe bieten nichts abnormes, Die Wassermann’sche
Reaktion des Blutes ist negativ. Die Stirn ist klein und etwas zugespitzt, der
Hinterkopf ist normal. Die grosste Lange betrigt 17,5 cm, die grésste Breite
13,9 cm, der Schiidelumfang 51 cm. Nervus II: Die Pupillen sind von mittlerer
Grosse mit guter Reaktion auf Licht und Konvergenz. Die Sehschirfe be-
iragt 1/10. Die Gegenstande im Zimmer erkennt sie sofort; Bilder von 50 cm
Grosse werden nur mithsam und erst in sebr kurzer Distanz erkannt. Bei der
Untersuchung des Augenhintergrundes fiilt sofort die absolute Blisse der Pa-
pille auf. Die Gefisse sind normal und auch die Netzhaut zeigh keine Abwei-
chungen. Nervus III, IV und VI: Es bestebt auch in diesem Falle Strabismus
convergens, der jedoch nicht immer gleich stark ist. Sie fixiert mihsam, wahr-
scheinlich immer mit dem linken Auge. Die Auswirtsbewegung der Augen ist
nur gering. Fortwahrend besteht ein langsamer horizontaler Nysjagmus, wobei
die raschere Komponente nach links gerichtet ist. Dieser Nystagmus #ndert
sich nicht, wenn Patientin auf dem Riicken oder auf der Seits liegt. Wenn sie
willkiirlich fixiers, wird der Nystagmus sofort feiner und rascher. Nervus V
und VII sind normal. Nervus VIII: Die Gehorschirfe hat beiderseits etwas ab-
genommen, die normale Sprache wird jedoch gut verstanden. Bei zehnmaligem
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Umdrehen zeigt Patientin die typische Kopf-
haltung nach der anderen Seite. Auch tritt
starker Nystagmus auf, der jedoch nach einer
halben Minute wieder verschwunden ist. Kalt-
wasserausspritzung des linken Ohres ergibt
kein Resultat, des rechten Ohres echenso-
wenig; es tritt jedoch bei diesem Versuche
eine starke allgemeine Reaktion auf, wie auch
wahrscheinlich Uebelkeit. Nervus IX: Keine
Schluckbeschwerden. Der Pharynxreflex ist
schwach ; die Gaumenbdgen werden normal be-
wegt. Nervus X: Patientin hat eine sehr kind-
liche Stimme, die jedoch ziemlich monoton
ist. Hie und da tritt Skandieren auf; die
Sprache ist sehr langsam und explosiv. Auch
beim Lachen treten diese Explosionen sehr
deutlich hervor. Nervus XI: Patientin hélt
den Kopf meistens vorniiber geneigt; wenn
man aber den Korper gut fixiert, kann sie den
Kopf normal halten. Nervus XII: Die Zunge
wird gerade hervorgestreckt und zittert nur
wenig.

Rumpf: Patientin kann, cohne sich zu
stiitzen, auf ihrem Stuhl sitzen, wobei der
Korper jedoch fortwéhrend in wackelnder Be-
wegung ist. Sie steht mit gespreizten Beinen
und wiirde bald fallen, wenn sie sich nicht
festhalten kann. Sie geht nicht ohne Stiitze,
und auch dann.ist der Gang sehr miihsam,
schleundernd. Ataxie und Dyswetrie der Be-
wegungen sind beim Gehen sehr ausge-
sprochen. Es fallt anch eine gewisse Inko-
ordination auf, die bei Augenschluss nicht
schlimmer wird. Bei den meisten Bewegungen
besteht Hypermetrie (der Ausschlag wird zu
gross gemacht).

Arme:" Es besteht etwas Hypotonie, die
Sehnen- und Periostreflexe sind gering. Beim
Versuch, die Arme gerade hervorzustrecken,
treten zitternde Bewegungen auf, welche bis-
weilenden choreatischen &hneln kénnen. Auch
besteht ein geringes Infentionszittern, Alle
Bewegungen werden mit der linken Extremitat
besser gemacht als mit der rechten. Es ge-
lingt nicht den Barany’schen Zeigeversuch zu

Abbildung 5.
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Fussspuren - von Fall 4. Starke Unregelméssigkeit und Hin- und Herschwanken.
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machen, dazu sind die [mbezillitdt und die Versatilitit zu gross. Bei willkiir-
lichen Greifbewegungen tritt eine starke Ataxie auf, die jedoch teilweise durch
die geringe Sehschirfe bedingt ist. Patientin kann einzelne Bewegungen rasch
wiederholen, ermiidet dabei jedoch sehr stark.

Beine: Auch hier besteht deutliche Hypotonie. Sehnenreflexe normal;
im Trizeps tritt bisweilen eine tonische Nachdauer der Kontraktion auf. Starke
Ataxie; das gehobene Bein wird stossend auf die Unterlage gelegt. Auch beim
Sichhinlegen und beim Sichaufsetzen tritt die Asynergie deutlich zu Tage.
Das Lagegefiihl ist nur gering entwickelt. Der Fusssohlenreflex gibt meistens
eine Dorsalflexion, seltener eine Beugung.

Psychischer Status: Patientin ist immer munter, macht immer Spésse,
ist gut orientiert und weiss vieles von den anderen Patienten zu erzihlen. Ihr
Alter, wie anch die Namen der Aerzte und Patienten gibt sie sofort richtig an;
auch weiss sie mehrere Eigentiimlichkeiten von anderen Madchen zu erzéhlen.
Die Untersuchung nach Binet zeigt einen Intelligenzdefekt von 2 Jahren,

Das Rontgenbild des Schiidels: Das Felsenbein ist klein und bildet mit
seiner hinteren Fliche einen Winkel von 90 Grad mit dem hinteren Teil der Schi-
delbasis, Der Hinterhauptsknochen ist wenig gekrimmt und sehr dick. Es
macht stark den Eindruck, dass keine deutliche Verkleinerung der hinteren
Schidelgrube besteht.

Zusammenfassend sahen wir bei einem 6jshrigen Médchen, das as-
phyktisch geboren wurde von alkoholistischen Eltern, ein Zuriickbleiben
aller motorischen Funktionen. Dabei besteht Atrophia nervi optici und
Nystagmus. Die Sprache ist langsam, monoton und skandierend.

In der Ruhe treten rasche Mitbewegungen auf; es besteht starke
Ataxie und Langsamkeit aller Bewegungen. Gang wie eines Betrunkenen;
kompliziertere Bewegungen mit starker Asynergie. Es besteht deatliche
Adiadokokinese. Der Fussohlenreflex ist meistens nach Babinski.

5. B. d. W. Die spiirlichen Erkundigungen sagen uns nur, dass Patientin
von Geburt an imbezill ist und erst spit laufen gelernt hat. Patientin ist das
fiinfte Kind, die 4 dlteren sind gesund wie auch dassechste. No.7 ist schwach be-
gabt, jedoch ohne motorische Stérung, wihrend dasjingste Kind, unser Patient 6,
auch zu unserer Krankheitsgruppe gehort. Ausser diesen 8 Kindern hat die
Mutter noch weitere 8 gehabt, die friih gestorben sind, und eine Fehlgeburt mit
einer Missbildung der Fiisse, woriiber weiter nichts zu eruieren ist. Der Vater
ist Potator, es bestand kein Blutsverwandtschafs. FEin Bruder des Vaters hat
eine idiotische Tochter.

Status praesens: Patientin ist jetzt 20 Jahre ali; sie ist von geringer
Korperlinge (1,42m) mit starker Adipositas, die auf Schilddriisenzufuhr nicht
goebessert ist. Die inneren Organe bieten nichts besonderes. Hinde und Fiisse
sind kurz und dick, zumal die Finger sind viel zu klein. Der Schidel ist nor-
mal gebaut. Der Umfang misst 53 cm. Schidellinge 177 mm, Schidelbreite 145.
Gehirnnerven. Nervus II: An den Pupillen, der Sehschirfe, dem Gesichts-
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feld bestehen keine Abweichungen. Der Augenhintergrund ist normal, der Far-
bensinn gut, Nervus 11,1V, VI: Die Augenbewegungen sind alle gut; kein Stra-
bismus, kein Nystagmus, Nervas VIII: Gehirsfunktion gut. Beim Drehversuch
nach rechts tritt der typische Nystagmus deutlicher auf als nach links. Nervus X:
Die Sprache ist monoton, langsam, etwas explosiv und nur hie und da skande-
rend. Zidhlen von 1—10 dauert wenigstens 4 Sekunden. Anstatt des | sagt
sie immer n. Sie kann jedes Wort fir sich gut aussprechen, ist aber bei ihrer
Satzbildung ziemlich inkorrekt. Spontan spricht Patientin viel. Nervus XII:
Die Zunge wird zitternd hervorgestreckt.

Abbildung 6.

Réntgenbild des Schédels von Patientin 5.

Rumpf: Patientin sitzt rohig aaf ihrem Stuhl, Sie kann auch stehen ohne
zu wackeln, sogar mit geschlossenen Augen und ohne Spreizung der Beine.
Nur bei kriftigeren Bewegungen treten Gleichgewichtsschwankungen auf. Aaf
einem Bein Stehen geht nur fiir kurze Zeit. Sie kann gut Treppen steigen, von
einem Stuhl springen und schrell gehen.

Arme: Die grobe Kraft ist gut, der Tonus normal. Die Reflexe alle auf-
zufinden, Willkirliche Bewegangen werden alle ohne Ataxie ausgefiihrt; in
rascherem Tempo kann sie diese nicht wiederholen; so ist Hindeklatschen ihr
fast unmoglich.

Beine: Auch hier ist die grobe Kraft gut und der Tonus normal, wie auch
die Reflexe. Bei willkiirlichen Bewegungen tritt deutliche Ataxie auf, beim Sich-

Archiv f, Psychiatrie. Bd. 57. Heft 3. 41



626 Dr. W. Beyerman,

aufrichten aus horizontaler Lage wird keine Asynergie bemerkbar. Die Sensi-
bilitdt ist normal. »

Psychischer Status: Patientin ist durchschnittlich munter, bisweilen
jedoch sehr reizbar und sogar zornig, zumal vor dem Eintritt der Menstruation;
ofters musste sie in derarligem Zustande isoliert werden. Wenn normal, ist sie
jedoch zu grober Arbeit gut brauchbar. Die Intelligenzuntersuchung nach
Binet und Simon gibt ein Alter von 8 Jahren.

Die Rintgenaufnahme des Schidels zeigt das Felsenbein zu klein. Hs
bildet mit der Schidelbasis einen geraden Winkel. Die hinters Schiddelgrube ist
sehr niedrig und der Boden flach, so dass diese Schidelgrube die Form einer
flachen Linse hat (siehe Bild). Der Knochen hat normale Dicke. Es macht im
allgemeinen den Kindruck, dass die hintere Schadelgrube bedeutend kleiner ist
als normal.

6. J.d. W. Anamnese: Patient ist der jingsie Bruder unserer Patien-
tin . Er ist jetzt 11 Jahre alt, sehr munter, bisweilen jedoch ldstig und un-
geziigelt. Die Sprache war immer fehlerhait.

Status praesens: Der Knabe ist gut geformt ohne die pathologische
Fettsucht seiner Schwester. Von den inneren Organen ist nichts besonderes zu
melden; keine Degenerationszeichen. Der Schidel ist brachyzephal. Grisste
Lange 178 mm, grosste Breite 153, der Schadelumfang 53 cm. Gehirnnerven.
Nervus H: Die Pupillen zeigen keine Abweichung. Die Sehschirfe ist ner-
mal, wie auch der Augenhintergrund. Keine Atrophie der Pupillen. Nervus III:
IV, VI: Es besteht kein Strabismus, kein Nystagmus, auch nicht bei willkiirlichen
Bewegungen. Die Augen werden in jeder Richtung gut bewegt. Nervus VIII:
Das Horen ist gut; nicht zu kaltes Wasser gibt beim Barany’schen Versuch keinen
Nystagmus. Beim Drehstuhlversuch treten bei 10maligem Umdrehen nur einzelne
zuckende Bewegungen der Bulbi auf. Die Kopfhaltung wird nicht entsprechend
geindert. Nervus X: Die Sprache ist monoton, langsam, explosiv. Beim
Sprechen kommen die Buchstaben wiederholt sehr verwaschen zum Vorschein,
die einzelnen Buchstaben werden mit Ausnahwe des k und g gut ausgesprochen.

Rumpf: Beim Sitzen ist nichts abnormes zu verspiiren. Der Knabe steht
meistens mit gespreizten Beinen, kann jedoch die Fiisse aneinander schlisssen.
Beim Gehen fillt nichts besonderes auf. Schnell laufen, zumal auf unebenem
Boden geht deutlich linkischer wie normal, Etwas von dem Gange der Betrun-
kenen ist dann wieder zu erkennen. Treppensteigen geht langsam und un-
sicher, und ist mit geschlossenen Augen fast unmdglich. Keine deutliche Asyn-
ergie, keine mouvements démesurés.

Arme: Es besteht ein leichter Grad von Hypotonie. Die Sehnen- und
Periostreflexe sind schwach, aber deutlich. Die grobe Kraft ist gut. Beim An-
fassen von Gegenstinden fillt eine gewisse Langsamkeit und Unsicherheit der
Bewegungen auf. Beim Beriihren der Nase mit der Fingerspitze findet man eine
Spur von Ataxie. Lagegefilhl und Geffikl fir passive Bewegungen ist normal.
Er kann keine raschen Bewegungen ausfithren. Beim Barany’schen Zeigeversuch
bekommt man ganz gute Ergebnisse.
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Beine: Auch hier besteht leichte Hypotonie; die Reflexe sind leicht er-
héht und Fussklonus ist angedeuatet. Der Fusssohlenreflex ist normal. Bei will-
kiirlichen Bewegungen besteht nur sehr wenig Ataxie, und eine Asynergie fallt
nicht auf. »

Psychischer Status: Er ist ein munterer, jedoch ungezogener Knabe,
der sich nicht zu beschiftigen weiss. Der Intelligenzgrad nach Binet-Simon
ist nur 6 Jahre,

Die Rantgenaufnahme zeigt ein normales Felsenbein mit guter Lage in der
Schédelbasis. Auch die Schuppe des Hinterhauptknochens hat normale Wélbung.
Allem Anschein nach besteht keine Verkleinerung der hinteren Schidelgrube.

Zusammfassung. Diese beiden Patienten entstammen einer Familie,
wo neben mehreren gesunden Kindern, ein anderes imbezill ist. Der Vater
ist Potator. Die beiden Patienten waren immer gesund, nur zeigt der
iltere pathologische Fettsucht. Sie sind wahrscheinlich von Geburt an
wuriickgeblieben, sowohl geistig, wie motorisch. Die nihere Untersuchung
ergibt in erster Linie die Storungen der Sprache, welche hauptsichlich
als langsam, monoton und etwas explosiv zu bezeichnen ist. Sodann
zeigen sie Inkoordination der feineren Bewegungen und einen geringen
Grad von Adiadokokinese. Nur wenig ist in diesen Fillen die Asynergie
ausgesprochen. Die motorischen Stirungen hatten sich in den letzten
Jabre ziemlich stark verbessert. 'Es besteht bei beiden Patienten ein
missiger Grad von Imbezillitat.

7. M. J. Anamnese: Dieser Knabe ist normal geboren und hat schon
mit einem Jahre angefangen zu stehen. Auch konnte er sehon ziemlich rasch
mit Unterstiitzung gehen. Das Sprechen erlernte er spit; er war auch im dritten
Jahre erst reinlich. Mit den Zahnen ist er etwas zurlickgeblieben; er hat nie
Konvulsionen gehabt. Er war zu Hause ein munterer Knabe, der jedoch keine
Raufereien sehen konnte. Er ist gut orientiert und kannte seine Familie und die
Nachbarn. Er hat immer undeutlich gesprochen. Abgesehen von einer Otitis
media hat er keine Krankheiten iberstanden. Zwei Geschwister von zehn Jahren
und 8 Monaten sind gesund, zwei andere Geschwister starben im friihen Alter.
Keine Aborte, keine Blutsverwandtschaft der Eltern, die selber gesund sind. Der
Vater ist im leichten Grade Potator. Der Grossvater viiterlicherseils starb,
56 Jahre alt, in einer [rrenanstalt.

Status praesens: Patient ist ein kriftiger Knabe von etwas melr als
3.Jahren. Die Korperlinge mag etwas zuriickgeblieben sein. Die Haut ist normal,
nicht anfmisch. Am Herzen hort man ein leises systolisches Geriusch, zumal
iber der Spitze und der Art. pulmonalis; der zweite Pulmonalton ist verstarkt,
derlktus steht in der Mamillarlinie. Im Uebrigen bieten die inneren Organe keine
Abweichungen; die Wassermann'sche Reaktion des Blutes ist negativ. Einen
doppelseitigen Epikanthus ausgenommen zeigt er keine Degenerationszeichen.
Der Schidel ist normal von Form. Sein Umfang betrigt 49,5 cm, die grosste
Linge 175 mm, die grosste Breite 131 mm.

41+
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Gehirnnerven, Nervus I[: An den Pupillen fallen uns keine Besonder-
heiten auf. - Sehschiirfe und Augenhintergrund sind normal, namentlich be-
steht keine Optikusatrophie. Nervus III, IV und VI: In der Ruhe fillt ein ge-
ringer Grad von Strabismus convergens auf; dieser verstirkt sich sofort bei
willkiirlichen Augenbewegungen. Patient hat keinen Nystagmus, der jedoch ab
und zu bei starker Seitwirtswendung auftritt. Nervus VIII: Das Gehor ist gut.
Bei Kaltwasserausspritzung ist das Resultat ungeniigend durch die starken Ab-
wehrbewegungen des Patienten. Beim Drehstuhlversuch kommen wohl Nystag-
mus wie Kopthaltung in typischer Weise zum Ausdruck. Nervas X: Die Sprache
ist monoton, sehr langsam, etwas schleppend; sie zeigt keine Skandierung und

Abbildung 7.

Patient im Schritt. Das linke Knie wird zu hoch gehoben: der Fuss in Spitafuss-
stellung: das Bein wird ein wenig zirkumduziert und mit Kraft auf den Boeden
gesetzt. Breite Gangspur. Die Arme gebeugt und ein wenig gehoben.

ist nicht explosiv. Die Buchstaben g,j,k,1 werden nur sehr ungeniigend ausge-
sprochen. Die Spontansprache ist sehr gering, nie in gut geformten Sitzen, und
meistens werden die Worter auch sehr gebrochen ausgesprochen. Nervus VII:
DieZunge wird gerade, aber mit unregelmissigen Mitbewegungen hervorgestreckt.

Rumpf: Patient kann ohne Stiitze sitzen, der Korper bleibt dabet nicht
ganz ruhig. Auch beim Stehen zeigen sich diese Bewegungen; es gelingt ihm
jedoch mit geschlossenen Augen und an einander geschlossenen Iiissen stehen
zu bleiben. Er kann sogar auf einem Bein stehen. Beim Gehen fallt ein ge-
ringer Spasmus und starkes Wackeln auf, Schnell laufen kann er nicht. Beim
Gange treten die Arme in kréiftige Bewegung und der Rumpf wird vorniiber
gebeugt (siehe Abb.). Er kann sich umdrehen, auch riickwirts gehen, aber nicht
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hinkeln. Wenn er Gegenstinde vom Boden aufheben soll, treten rasche
Zuckungen durch den ganzen Kdrper auf. Diese Bewegungen sind bisweilen so
stark, dass die Gegenstéinde aus seiner Hand geschleudert.wurden. Springen
kann er nicht, bei dem Versuch dazu tritt eine deutliche Asynergie zum Vor-
schein. Beim Anziehen seiner Kleider droht er durch seine Rumpfataxie fort-
wihrend zu fallen.

Arme: Es besteht ein geringer Grad von Hypotonie, die Sehnen- und Pe-
riostreflexe sind schwach. Die Arme werden mit groben Mitbewegungen hervor-
gestreckt. Wenn er versucht, mit dem Perkussionshammer zu klopfen, ist ikm
das durch diese Mitbewegungen fast unméglich. Die feineren Bewegungen kann
er alle gut ausfilhren, soweit nicht grobe Ausschlige ihn darin verhindern.
Auch werden die Bewegungen langsam ausgefiihrt. Bisweilen treten einzelne
choreatische Bewegungen auf. Seine Kleider zuknépfen kann er nicht; in die
Hénden Klatschen gebt ausserordentlich langsam, nur einmal in der Sekunde.
Die Sensibilitat ist intakt.

Beine: Auch hier besteht eine geringe Hypotonie, und sind die Reflexe
leicht erhoht. Der Fussschlenreflex gibt eine deutliche Dorsalflexion der grossen
Zehen ohne Spreizung der dbrigen Zehen. Auch hier treten ataktisch-chorea-
tische Bewegungen auf. Er kann die stark angezogenen Beine einige Zeit voll-
kommen rahig halten. Ohne Hilfe der Arme kann er sich nicht aus horizontaler
Lage aufsetzen. Die Sensibilitit ist normal.

Psychischer Status: Patient hat ziemlich gutes Interesse fiir seine
Umgebung und geht somit in die Anstalisschule. Er ist immer freundlich und
gutmitig, spielt sekr gerne, kann jedoch seine Aufmerksamkeit fiir lingere Zeit
nicht konzentrieren, Nach Binet und Simon untersucht finden wir sein Intel-
ligenzalter 5 Jahre.

Auch hier zeigt das Rontgenbild ein zu kleines Felsenbein, die Woibung
der Hinterhauptsschuppe ist gut, der Sinus sphenoidalis sehr gross, und der
Knochen nicht verdickt. Wahrscheinlich ist die hintere Schidelgrube nicht
zu klein.

Zusammenfassung: Dieser 8 Jahre alte Patient stammt aus einer
gesunden Familie und war von friih an geistig unterentwickelt. Gehen
und Sprechen hat er nur ungeniigend gelernt. Die Untersuchung zeigt
einen geringen Nystagmus und eine séhr monotone langsame Sprache.
Der Gang gleicht dem eines Betrunkenen; die starke Asynergie tritt
dabei sebr deutlich hervor. Rasche Wiederholungen sind ihm unméglich;
bei stirkerer Muskelarbeit treten ataktisch-choreatische Mitbewegungen
auf.  Die Sehnenreflexe sind leicht erhoht, der Fusssohlenreflex im Sinne
von Babinski verindert. Patient ist ein gutmiitiger imbeziller Knabe.

8. H. A. Anamnese: Schon wenige Monate nach der Geburi wurden
bei diesem jetzt 55 Jahre alten Manne die ersten Stérungen seiner Imbexzillitit
bemerkt. Er hat nie lesen und schreiben gelernt und hat auch nie einen Be-
ruf austiben kinnen. In allem war er sehr ungeschickt, so dass er schon 16.Jahre
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in der Anstalt verpflegt wird. In dieser Zeit hat sein Zustand sich nicht ver-
dndert. Die sparlichen anamnestischen Daten Iassen keine hereditére Belastuny
vermuten. Vor ungefihr 13 Jahren hat er mehrere Krampfanfille gehabt, bis-
weilen den ganzen Korper betreffend, bisweilen jedoch nur in den Kaumuskeln
aufiretend. Er war dabei nicht bewusstlos und hérte sofort auf, wenn ihm
eine Zigarre angeboten wurde. In den letzten Jahren hat er solche mnicht
mehr gehabt.

Status praesens: Der Patient ist ein kréiftiger Mann mit stark imbe-
zillem Gesichtsausdruck. Der Kérperbau ist normal, nar sollen die sehr grossen
Ohren, die rotblaue Nase, das kariose Gebiss und der zu kleine Schidel mit
flishender Stirn erwdhnt werden. Der Schidelumfang betrigt 5256 mm, die
Schidellinge 180, die Schadelbreite 140 mw.

Grehirnnerven. Nervus II: Weder an den Puapillen noch an den Funktionen
der Netzhaut sind Abweichungen zu finden; die Papilla optica ist normal.
Nervas III, 1V, VI: In der Ruhe besteht Strabismus convergens. Patient kann
mit beiden Augen fixieren. Die Augenbewegungen sind in jeder Richtung gut.
Es besteht kein Nystagmus, hie und da treten zuckende Bewegungen der Bulbi
auf. Nervas VIIl: Das Gehor ist gut. Beim Drehstuhlversuch hat er nach 10ma-
ligem Drehen nach rechts zwar die typische Koplhaltung, aber keinen Nystag-
mus. Beim Drehen nach links tritt ein typischer Schnelischliger-Nystagmus
nach rechts auf, Nervus X : DieSprache ist monoton, langsam und stark explosiy.
Beim Sprechen treten in der Zunge starke unkoordinierte Bewegungen auf; sie
wird wiederholt hervorgestreckt. Ueberdies zeigt er beim Sprechen viele Mitbe-
wegungen der Fazialismuskulatur. Die Buchstaben n und I werden ofter ver-
wechselt, und die ganze Sprache ist sehr undeutlich. Nervus XI: Auch der
Kopf wird nicht ruhig gehalten, sondern macht wihrend des Sprechens zuckende
Mitbewegungen. Nervus XIl: Auch in der Zunge tritt ein grobschligiges Zit-
tern auf.

Rumpf: Der Mann kann ruhig auf einem Stuhl sitzen; auch kann er mit
geschlossenen Augen und aneinander geschlossenen Fiissen stehen ohne zu
wackeln. Er kann jedoch nicht auf einem Bein stehen. Der Gang ist ein wenig
spastisch, mit kleinen Schritten und leicht gebeugten Beinen. Schon eine ge-
ringe Behinderung macht den Gang wackelnd; auf aunebenem Boden geht er
sogar sehr mithsam und fast wie ein Betrunkener. Er kann ziemlich gut rick-
wirts gehen mit geschlossenen Augen, weicht jedoch immer uach rechts ab.
Treppensteigen geht langsam und beschwerlich, auch sich umdrehen kann er
nur mit Mihe. Wenn er Gegenstinde vom Boden aufheben soll, werden die
verschiedenen Teile dieser Bewegung nicht asynergisch, sondern nach einander
ausgefiibrt. Auch Sichan- und -ausziehen macht ihm die grosste Miihe.

Arme: Die grobe Kraft ist beiderseits gut und gleich; es besteht leichte
Hypotonie. Die Sehnenreflexe sind leicht erhoht. Es besteht eine starke Inkoordi-
nation der feineren Bewegungen, zumal auf der rechten Séite. Rasches Wieder-
‘holen von einfachen Bewegungen ist ihm rechts ganz unmdglich, und geschieht
links sehr ungeniigend. Eingetibte Bewegungen, wie das Anziinden eines Streich-
holzchens werden langsam und linkisch ausgefiihrt, Br kann seine Kieider
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nicht zukndpfen. Die Sensibilitat ist intakt und es besteht keine Astereognosie.
Soweit zu untersuchen ist, muss das Lagegefiihl als normal betrachtet werden.

Beine: Auch hier besteht ein geringer Grad von Hypotonie und findet
man in der groben Kraft und in den Reflexen (Sehnenreflexe) keine Abweichungen.
Der Fussohlenreflex ist beiderseits im Sinne von Babiuski veriindert; die
Hautreflexe sind normal. Bei unwillkiirlichen Bewegungen besteht deutliche
Ataxie. Er kann sich gut aus liegender Lage aufsetzen. Die spezielle Katalepsie
Babinski’s ist nicht deutlich. :

Psychischer Status: Schon sofort fallt der imbezille Gesichisausdruck
aufl. Der Patient arbeitét nie, sondern geht zwecklos umher, den ganzen Tag
seine Pfeife rauchend. Vor mehreren Jahren hat er Schuhe wichsen konnen
und mehr dergleichen, war dabei jedoch so nachliissig, dass man ihm diese
Arbeiten entnehmen musste. Er ist immer reinlich und kann sich gut an- und
ausziehen. Auch sexuell bietet er nichts abnormes. Die Gemiitslage ist im all-
gemeinen heiter und gutmitig. Es kommen hie und da Zornanfille vor. Wenn
man mit {hm spricht, konfabuliert er fortwdhrend, und macht die drolligsten
Erzéihlungen. Bin leichter Grossenwahn ist dabei nicht zu verkennen. Die Be-
deutung abstrakter Begriffe kennt er nicht. Seine Orientierung in Zeit und
Raum ist sehr ungeniigend, er weiss sogar den Tag nicht und kann noch nicht
angeben, wie lange er in der Anstalt ist. Nach Binet-Simon untersucht er-
reicht er kaum 4 Jahre. Er hat keine Krankheitseinsicht.

Auf dem Rontgenbild fallt zuerst die starke Verkleinerung der vorderen
Schédelgrube auf, welche bedingt ist durch die fliehende Stirn. Lage und Grosse
des Felsenbeins sind normal, und auch die Wolbung der Hinterhauptsbeins ist
gut. Dieser Knochen ist stark verdickt. Im allgemeinen ist keine Verkleinerung
der hinteren Schidelgrube festzustellen.

Zusammenfassung: Bei einem 55 Jahre alten Patienten, der von
Geburt an imbezill ist und nie hat arbeiten konmen, haben wir einen
nicht progressiven Zustand, wovon die wichtigsten Merkmale sind: ein
geringe Mikrozephalie und mehrere Degenerationszeichen, sebr lang-
same und explosive Sprache und starke zerebellure Gangstorung. Da-
neben besteht Strabismus convergens und nystagmusartige Bewegungen
der Bulbi. Der Gang ist spastisch. Kompliziertere Bewegungen kénnen
nicht gut ausgefiihrt werden, wobei die verschiedenen Komponenten der
Bewegungen hintereinander geschehen. Auch in den Armen besteht ein
Wenig Ataxie. Patellar- und Achillesreflexe sind leicht erhoht, und
beiderseits besteht Babinski. Die Intelligenz ist sehr gering und es
fehlt jede Krankheitseinsicht.

Wenn wir jetzt diese 8 Krankengeschichten iiberblicken, finden wir,
neben abweichendenSymptomen, eine Reihe bei allen konstant auftretender
Symptome, die zusammen das Syndrome cérébelleux bilden. Wir werden
das naher beweisen miissen, und wollen dazu die Symptome, jedes fiir sich
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betrachten. Es betrifft somit: Schidelform, Stand und Bewegungen der
Augen, Sprache, Kopfhaltung, Sehnenreflexe, Muskel- und Gelenktonus,
die Inkoordination der Bewegungen und den Etat cataleptique. Sodann
miissen die Sensibilitit, die Funktionen des Vestibularapparates, die
Zeigeversuche Barany’s, die Imbezillitit und die bei den verschiedenen
Patienten abweichenden Symptome betrachtet werden.

Schadelform.

Die dusserliche Betrachtung ergab uns nur geringe Abweichungen.
Der Schadelindex war bei unseren Patienten bzw. 84,5; 85,2,; 95; 80;
81,9; 85,6; 75; 77,9. Bei 6 unserer Patienten konnen wir den Index als
normal betrachten. Beim Patienten 111 war er viel zu hoch, beim Pa-
tienten VII dagegen etwas niedrig. Im Uebrigen konnen wir noch be-
merken, dass beim Patienten I der Hinterkopf zu klein ist, und dass
der Patient VIII in geringem Grade mikrozephal ist, namentlich durch
die flichende Stirn.

Der Umfang ist beim Patienten VIl am kleinsten (49,5 mm); er
ist auch bei den Patienten lund III etwas zu klein (bzw. 51,5 und 50,5).

Von allen Patienten haben wir seitliche Aufnahmen mit Rontgen-
strahlen machen lassen. Von den Patienten II und V sind Reproduk-
tionen beigefiigt. Es war uns in erster Linie darum zu tun, zu wissen,
ob eine Verkleinerung der hinteren Schidelgrube sich da finden wiirde,
wo klinische Zeichen von Zerebellaratrophie bestanden. Das wiirde
natiirlich eine Bestitigung der Diagnose geben. Somit wollen wir die
Bemerkung Haenel’s kontrollieren, ob die Dicke der Hinterbaupts-
schuppe in diesen Fallen grésser war als normal

Die Grésse der hinteren Schidelgrube haben wir hauptsichlich
schitzender Weise bestimmt. Daneben haben wir anch so weit wie
moglich das Verhalten zwischen Hohe des Felsenbeins und Lénge der
Schidelbasis gemessen, sodann die Ecke bestimmt, welchen Felsenbein und
hinterer Teil der Schidelbasis zusammen bilden und der normal grdsser
als 90 Grad sein muss. Endlich haben wir die Wélbung der Hinterhaupts-
schuppe betrachtet und die Grosse des Sinus sphenoidalis geschatat.
Bisweilen konnte die konvex gebogene Hinterwand der Seila turcica uns
noch Hinweise auf abnorme Schidelbasisbildung geben.

Zu welchen Frgebnissen sind wir nun dadurch gelangt? Bei den
Patienten I, II, III und ihrer gesunden Schwester fanden wir die hintere
Schadelgrube deutlich verkleinert und die Hinterhauptsschuppe zu dick.
Diese Verkleinerung trat auch bei Patient V auf, wo sie sogar die
Form einer Linse hatte und somit nur sehr wenig Gewebe enthalten
komnte. In diesem Falle war der Knochen nicht verdickt. Im Gegen-
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satz dazu fanden wir bei ibrem Bruder (VI) den Schiidel ganz normal.
Bei diesem war der Knochen deutlich verdickt. Die Photo des Patien-
ten 1V gibt uns keinen unzweideutigen Aufschluss. Wir konnen jedoch
die hintere Schidelgrube nicht als verkleinert betrachten. Bei den Pa-
tienten VI[ und VIII fanden wir diese Grube auch normal, bei dem
letzten trat natiirlich die Missbildung der Stirn deutlich hervor. Unsere
Ergebnisse sind somit sehr auseinanderlanfend. Die 3 ersten Patienten
zeigeneinen hiibschen Einklang zwischen klinischemund réntgenologischem
Befunde. Das Feblen von Zerebellarsymptomen bei der gesunden Schwester
konnte man durch starke Kompensationen des normalen Gehirns erkliren.

Typisch ist aueh das Rontgenbild des Patienten V, wo die starke
Verkleinerung der hinteren Schidelgrube zusammengeht mit nur wenig
ausgesprochenen Zerebellarsymptomen. Wir finden dabei die Imbezilli-
tit geringer als bei den anderen Patienten, was wahlrscheinlich die Er-
kidrung des obigen Gegensatzes sein wird. Den Befund Haenel’s
haben wir bei diesem Patienten nicht bestitigen konnen.

Wenn wir den Schiadel des Patienten [V als normal betrachten,
ist unser Schlussergebnis, dass bei 50 pCt. eine deutlich verkleinerte
Schadelgrube rontgenologiseh gefunden wird. Das muss als befriedigend
betrachtet werden, da die seitlichen Aufnabmen nicht jeden Fail von Ver-
kleinerung ausfinden lassen. -

Nonne sah bei seinen Fillen wiederholt den Schadel zu klein,
das Hinterhaupt abgeplattet und die Stirn zuriickweichend. Bei zahl-
reichen anderen Fillen fand man jedoch einen normalen Schidel.
Auch Goldstein und Reichmann fanden in ihrem vor kurzem be-
schriebenen [Falle eine sehr deutliche Verkleinerung der hinteren Schi-
delgrube, die sich auf der Rontgenpiatte schion abzeichnete. Auch im
zweiten Falle Anton’s traf das zu.

Stand und Bewegungen der Augen.

Mehrere verschiedene Abweichungen haben wir in der Innervierung
der dusseren Augenmuskeln beschrieben. Zuerst wollen wir den Stra-
bismus convergens erwihnen, der bei 6 von unseren Patienten bestand.
Daneben fanden wir Storungen der Seitwirtshewegung der Bulbi 4 mal
(I, 1L, 1L, IV). Die Augenbewegungen waren in allen Fillen langsam
und unsicher. :

Diese Verringerung der Kraft der usseren Augenmuskeln wird auch
von Nonne fiir die Mehrzahl seiner Fille erwshnt. In einem seiner
Fille bestand ein geringer Grad von Strabismus convergens. Dasselbe
fand anch Preisig in seinem Falle. Wir fanden dieses Symptom also
bei unserem Patienten in einem hoheren Prozentsatz (75 pCt.); vielleicht
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ist es ein Hinweis aul die Insuffizienz der #usseren Augenmuskeln. Die
tragen und unsicheren Augenbewegungen stehen {ibrigens in vollem
Einklang zu den iibrigen motorischen Aeusserungen unserer Patienten,
die anch stark ataktiseh sind. Wir konnten in 6 unserer Fille Nystag-
mus hervorrufen, entweder durch Fixierung oder durch Seitwirtswendung
der Bulbi; nur den Fillen V und VII fehlte er. Beim Falle IV bestand
Nystagmus in der Ruhe; der zuletzt beschriebene Patient zeigte Nystag-
mus bei Augenbewegungen. Es bestand ein grosser Unterschied in dem
Grad des Nystagmus; einige Patienten zeigten nur nystagmoide Be-
wegungen, andere hatten entweder grobschligigen oder feinschligigen
Nystagmus.

In der Literatur finden wir diese Symptome auch hiufig erwihnt.
Batten fand in seinen leichten Fallen nur selten Nystagmus und
zwar nur beim Fixieren. Rothmann glaubt den Nystagmus wie auch
die anderen Bewegungsstérungen der Augenmuskeln als Fernsymptome
von Kleinhirnerkrankungen auffassen zu miissen. Auch Babinski und
Tournay glauben Nystagmus nur selten zu den Kleinhirnsymptomen
rechnen zu miissen, sie sagen jedoch: ,Le Nystagmus semble cependant
pouvoir étre produit expérimentalement par une altération du cervelet
seal“. Auch von Cassirer, Nonne und Fickler wurden typische
Fille mit deutlichem Nystagmus beschrieben.

Sprache.

Eines der wichtigsten und bei allen Patienten vorkommenden Zeichen
ist die Sprachstérung. Immer ist es bei unseren Patienten die nimliche,
langsame, monotone, verwaschene, etwas explosive und skandierende
Sprache. Die Kinder konnen jeden Buchstaben fiir sich gut aussprechen,
jedoch fallen meistens einzelne hei der Wortbildung aus und wird die
Sprache dadurch schwer verstindlich. Am meisten haben die Kehl-
lanten gelitten, wahrend in Wortern 1, s und r am schlechtesten ausge-
sprochen 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
dussere Veranlassung ist auch die Respiration dabei nicht gleichmissig
und rubig, sondern oft seufzend, oft schnappend. Beim Sprechen sieht
man hier und da Mitbewegungen in der Gesichtsmuskulatur®. Das lefzte
traf auch bel unserem Patienten VIII zu, wo wihrend des Sprechens
die ganze Gesichtsmuskulatur in Kontraktion geriet. Auch Cassirer
beschreibt die Sprache als langsam, abgehackt, unsicher, skandierend,
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die Stimme ist rauh und monoton. Batten sagt auch: , The words are
pronounced in a slow, jerky and monotonous manner.”

Von Babinski wird die Zusammengehorigkeit der Sprachstérungen
bei multipler Skierose und bei Kleinhirnerkrankungen betont; er glaubt,
dass die Sprachstorungen der ersteren Krankheit anch zerebellaren Ur-
sprungs sind, wodurch diese Aehnlichkeit erklirt wird.

Kopfhaltung.

Nur bei unserem Patienten II, der den Kopf etwas nach links ge-
neigt hatte, bestand eine Storung der Kopfhaltung. Wahrscheinlich
muss der nach vorn gebeugte Kopf der Patientin IV als Foige ihrer
geringen Gesichtssehirfe betrachtet werden; daneben geben jedoch die
starken Zuckungen des Kopfes beim Aufrechthalten einen zweiten Grund
fiiv ihre typische Haltung. Die Kopfhaltung im Falle Il wird in genau
derselben Weise von Goldstein-Reichmann bei ihren Patienten
beschrieben.

Hypotonie.

6 unserer Patienten zeigten deutlich Hypotonie der Muskeln und
Extremititen. Nur im Falle V war der Tonus offenbar normal, die starke
Fettsucht storte eine genaue Untersuchung jedoch bedeutend. Im zwei-
ten Falle war der Tonuns der Arme normal, wir fanden denselben jedoch
in den Beinen deutlich erhdht.

Friher fasste man ziemlich allgemein die Hypotonie als Kleinhirn-
symptom . auf. Schen filr Luciani war die Verstarkung des Muskeltonus
eine der wichtigsten Funktionen des Zerebellums. Auch die vielen
Fille der Literatur zeigen meistens diese Hypotonie. Nur Babinski
fand ihn niemals bei seinen Patienten und legt ihr demn auch fiir die
Diagnose geringen Wert bei. Wir fanden die Hypotonie bei unseren
Patienten hauptsichlich bemerkenswert in Verbindung mit den

Selinenreflexe.

Die Pateliarreflexe waren in keinem unserer Fille zu schwach, normal
nur in zwei Fillen, wihrend wir sie zweimal als lebhaft und viermal
als erhtht bezeichnet haben. Bei zwei unserer Patienten bestand eine
Andeutung von Klonus, wibrend dieser in einem anderen Falle anwesend
war. :
Die beiden Symptome Hypotonie und erhthte Sehnenreflexe bilden
einen gewissen Gegensatz, der etwas niher besprochen werden muss.
Meistens findet man niamlich erhéhten Tonus mit Erhohung der Reflexe
zusammen und umgekehrt. Wollte man die Reflexerhdhung durch eine
Erkrankung der Pyramidenbahn erkliren, dann miisste Hypertonie be-
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stehen. Weil die oberflichliche und die tiefe Sensibilitiit fast normal
sind, ist die Hypotonie alse nur zu erkliren durch den Ausfall eines
zentralen tonuserhdhenden Systems (in einem durchans chronischen
Falle kann natiirlich von Krregung tonushemmender Zentren keine
Rede sein).

Das normale Grosshirn entsendet, wie allgemein angenomnien wird,
zum grossten Teile reflexhemmende Reize, sodass eine Beschiidigung
dieser Teile keine Hypotonie geben kann. Damit wichst also die Wahr-
scheinlichkeit, dass wir hier eine Aeusserung des Ausfalles tonuserre-
gender Kleinhirnfunktionen vor uns haben, die durch ein eigenes System
in das Riickenmark hinabgehen.

Die Bewegungskoordination.

Diese ist ausfithrlich in allen acht Krankengeschichten beschrieben.
An den Armen zeigte sie sich schon angedeutet bei einfachen willkir-
lichen Bewegungen, wird aber deutlicher bei mehr zusammengesetzten
Bewegungen. Eine rasche Wiederholung von Bewegungen war daneben
unmdglich. Auch die Beine waren unfihig eine gegebene Bewegung
korrekt auszufiihren. 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.

Lingere Zeit eine gegebene Haltung der Extremititen inne halteun,
war in den meisten Fillen ohne Stiitze unmaglich.

Es scheint uns erwiinscht, um einer Verwirrung der Begriffe vorzu-
beugen, die Nomenklatur Babinski’s zu tbernehmen. Dieser Forscher
gibt jedem klinischen Symptom einen Namen, der nur in-der Zerebellir-
symptomatologie gebraucht werden soll. Jedes Symptom braucht natiir-
lich nicht immer deutlich zu sein, im Ganzen bilden jedoch die Asynergie,
die Adiadokokinese und die Hypermetrie zusammen das Bild der zere-
helldren Ataxie, wihrend jedes dieser Symptome fiir sich bei sonstigen
Krankheiten nur selten anzutreffen ist. Das Symptom der Adiadokokinese
wiirde man auch physiologisch einfacher auffassen konnen, nur als
Aeusserung der Langsamkeit, die wir bei unseren Kleinhirnpatienten
immer finden. Aus dem oben angefiihrten Grunde wollen wir jedoch
mit Babinski von ,mouvements démesurés* (Hypermetrie), ,,Asynergie
cérébelleuse* und ,Adiadokokinese* reden. Bei unseren drei ersten
Patienten fanden wir dieses Syndrom ganz klassisch, zumal bei den beiden
Knaben. Jede Bewegung zeigt uns aufs deutlichste die Langsamkeit,
die Schwankungen und das Vorbeifahren am Ziele. Wenn die Patienten
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gehen, hat man den Eindruck, als ob Rumpf und Extremititen nur die
ihnen gebotenen Bewegungen ausfitbren und somit nicht miteinander
koordiniert arbeiten. Dadurch entsteht die typische Gangstorung, die
dem eines Betrunkenen gleicht, und in vielen Hinsichten von dem Gange
eines Tabetikers abweicht. Der hin und her schwankende Kleinhirn-
kranke kann nicht mit den Augen korrigieren, der Rumpf ist nicht im
Stande den Bewegungen der Beine zu folgen, wodurch der Patient not-
wendig fallen muss. Beim Tabetiker dagegen sind die Augen fiir lingere
Zeit im Stande, die fehlenden zentripetalen Tiefenreize zu ersetzen. Ba-
binski beschreibt diesen Unterschied wie folgt: ,,Les mouvements déme-
surés des Cérébelleux et ceux des Tabétiques différent cliniquement: les
uns dépassent la mesure d’autant plus qu'ils sont plus rapides, restent
orientés, ne sont pas influencés par Pocclusion des yeux; les autres
méme exécutés lentement, sont désorientés; leur désorientation s'saccentue
considérablement quand les yeux sont fermés, enfin, nous sommes tentés
de dire, qu’ils sont mal mesurés, plutdt que démesurés.“

Unsere Abbildungen lassen deutlich die Bewegungsstorungen sehen.

Die Gangspur des Patienten II zeigt ein Hin- und Herschleudern, wo-
bei sogar einmal der Fuss nicht mehr auf den Papierstreifen zu stehen
kam. Auf der rechten Seite der Figur sieht man die Abdricke beim
Umdrehen; auch hier springt die ausserordentliche Ungeschicklichkeit
sofort ins Auge. Die dritte Figur zeigt uns die Gangspur des Patienten IV,
wobei wieder der schwankende Gang und namentlich die ungleiche
Schrittlinge zu beachten sind. Auch die gemachten Abdrucke der
Patienten III und VII zeigen die nimlichen Abweichungen, so dass kein
Grund vorliegt, sie hier zu reproduzieren.

Das Romberg’sche Phinomen fanden wir bei keinem unserer Patienten,
nur in den Fillen II und Il nahm das immer vorhandene Schwanken
bei Augenschluss ein wenig zu. :

Siamtliche Koordinationsstorungen waren bei unseren Patienten I,
1V und VI viel weniger ausgepriigt als bei den anderen. Typiseh war bei
ersteren immer jedoch die Adiadokokinese und die Langsamkeit der Be-
wegungen, wilrend die Koordinationsstérung sofort deutlich hervortrat,
wenn man feinere Bewegungen machen liess oder grossere Anstrengung
von den Patienten forderte (z. B. das Gehen auf sandigem Boden). Bei
den Patienten IV und VII traten hiufig choreatische Bewegungen auf, wie
das auch im Falle von Heubner erwihnt wird. Auch von Degenkolb
und Voisin-Rendu werden Patienten beschrieben mit hie und da cho-
reatischen Bewegungen. Wie bekannt ist diese Art Bewegungsstorung
bei der Friedreich’schen Tabes gar nicht so selten; diese choreatischen
Bewegungen miissen somit durch geringere Funktionen von Kleinhirn-
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systemen hervorgebracht werden konnen. Der Fall ven Ildnel und
Bielschowski bildet einen Uebergang nach dem Paramyoklonus.

Die Kleinhirninkoordination wird von fast allen Autoren in der
nimlichen Weise beschrieben, es sei denn mit verschiedener Nomen-
klatur und Einteilung.

Thomas gibt folgende Beschreibung: Chayue mouvement isolé en
lui-méme n’est pas incoordiné comme dans I'ataxie locomotrice, il est
caractérisé par la dismétrie et Ia discontinuité. Lorsque le mouvement
fait place au maintien d’une attitnde, il y a instabilité ou astasie.

Vergebens haben wir bei unseren Patienten das Symptom der Hyper-
metrie Babinski’s gesucht, das dieser so scharf von der tabetischen
Dysmetrie abtrennt. Unsere Patienten zeigten zwar Maasslosigkeit der
Bewegungen, es handelte sich dann aber eben so gut um zu wenig als
um zu viel.

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

Auch die Dysdiadokokinese war ein immer aufzufindendes Symptom,
und zeigte sich schon beim Handeklatschen. Am wenigsten war es aus-
gesprochen im Falle 1V, wo es erst durch schwierigere Bewegungen zum
Vorschein kam.

Das Widerstandsphinomen von Stewart und Holmes war auch
bei einzelnen unserer Patienten positiv.

Bin Unterschied in den Symptomen zwischen rechts und links war
nur beim Patienten V1II anwesend, wo namlich rechterseits Ataxie und
Dysdiadokokinese in stirkerem Grade bestanden.

Etat cataleptique spécial.

Oben haben wir schon erdriert, dass von Babinski unter diesem
Namen das Symptom beschrieben wurde, dass es dem Kleinhirnkranken
moglich sei den Kérper vollig ruhig zu halten, wenn er eine Haltung
eingenommen hat, wobei das équilibre volitionel verwirklicht ist. Am
bequemsten lasst sich dieses Symptom untersuchen, wenn man die Pati-
enten in Riickenlage bringt mit stark angezogenen Knien. Auch wir
haben versucht dieses Symptom bei unseren Patienten aufzufinden, und
es hat sich dabei gezeigt, dass die ziemlich ataktischen Patienten die
ihnen gegebene Haltang fiir langere Zeit beibehalten konnen. Am deut-
lichsten war dies im 3. Fall. Naeh Babinski soll diese typische Ka-
talepsie, wobei eine Haltung ldnger als normal eingehalten wird, ziemlich
selten sein; am meisten trifit man auch bei Kleinhirnkranken in dieser
Hinsicht das normale Verhaltea.



Ueber angeborene Kleinhirnstgrungen. 639

Sensibilitat.

Von stirkeren Abweichungen des Gefiihls war bei unseren Patienten
nie die Rede. Nur fanden wir bei den meisten Patienten die Sensibilitat
sehr gering entwickelt (namentlich Lagegefithl und die Wahrnehmung
passiver Bewegungen). Die ersten 4 Fille waren in dieser Hinsicht am
deutlichsten. Wir haben jedoch den Eindruck bekommen, dass man diese
Stérungen hauptsichlich anf die Imbezillitit zuriickfithren muss, und dass
wirklich sensible Abweichungen kaum bestehen. Stereognostische Sto-
rungen fanden wir nicht. Auch die Hautsensibilitit war normal.

Nervus vestibularis.

Die Untersuchung des Vestibularapparates haben wir bei 6 anserer
Patienten durch Kaltwassereinspritzung des Susseren Gehorganges wihrend
2 Minuten untersucht. Auf die Temperatur haben wir keine besondere
Riicksicht genommen, wodurch einmal die Temperatur offenbar zu hoch
war, so dass wir in 4 Fillen keine deutliche Reaktion erhalten haben.
Nur im ersten Falle haben wir einen schénen Kaltwassernystagmus erhalten.

Schonere Resultate gab uus die Priifung mittels des Drehstuhls.
Nach zehnmaligem Umdrehen entstand bei allen unserer Patienten der
typische Nystagmus nach der andern Seite. Auch zeigten die Patienten II,
1V, VI und VIII Kopfdrehung infolge des Versuches. Der Vestibular-
nerv war, also in allen unseren Fillen reizbar, und sogar fanden wir
meistens eine erhohte Reizbarkeit beim Drehstuhlversuch.

Wir stimmen hierin also ganz mit Goldstein-Reichmann iberein,
welche die erhohte Reizbarkeit erkliren wollen durch eine ungeniigende
Hemmung der Vestibularreflexe, bedingt durch die Atrophie des Kleinhirns.

Es fragt sich somit, ob die von uns gefundene geringere Reizbar-
keit durch Kaltwassereinspritzung als technischer Fehler aufgefasst
werden muss, oder ob dennoch wirkliche Verinderungen davon die
Ursache sind.

Nach Barany soll man den Nystagmus durch Kaltwassereinspritzung
trennen von demjenigen, durch den Drehstuhl hervorgerufenen, namentlich
fir die lokalisatorische Diagnostik von Kleinhirnherden. Ein Beispiel
davon gibt er in der Revue neurol. 1918. In diesem Falle fehlte jede
Kaltwasserreaktion des Vestibularnervens, auch wenn es auf beiden Ohren
zugleich geschah, wihrend auf dem Drehstahl ein normaler Nystagmus
auftrat. Man hat nach Barany folgende Unterschiede zwischen beiden
Reizarten zu beobachten:

L. Beim Kaltwasserversuch wird der Reiz langsam stirker, wihrend
er beim Drehstuhlversuch sofort seinen Hohepunkt erreicht. '
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1l. Die Reizung durch kaltes Wasser dauert einige Minuten; der
Reiz dureh Umdrehen wird in der Hauptsaché in dem Momente des
Stilistehiens ausgeldst.

Barany folgert daraus, dass wir in seinem Falle mit einer Abschwi-
chung, nieht mit einer Aufhebung der Reaktion zu tun zu haben, und
glaubt darum den Herd nicht im Vestibularapparat selbst lokalisieren zu
miissen, sondern in einiger Entfernung. Moglicherweise trifft fiir unsere
i“alle diese Erklirung anch zu,

Zeigeversuch nach Barany.

Bei 4 unserer Patienten haben wir diesen Versuch gemacht, und
zwar bei den Patienten | und VIII mit starken Koordinationsstérungen,
und den Patienten Il und VI, die diese Stdrungen im geringeren Grade
zeigten. Die 4 anderen Falle waren durch ihre Imbezillitit oder Ver-
satilitit zu diesen Versuchen nicht geeignet. Es fiel uns auf, dass die
Reaktionen- bei den 4 ersten Fillen in ganz ungentigender Weise aus-
gefiihrt wurden. So lasst sich von den Reaktionen in den Fallen 11, VI
und VIII gar nichts sagen, wihrend der erstere Fall, zumal links, immer
etwas zu viel nach unten zeigte.

Es kann uns nicht wundern, dass wir keine stirkere Storung fanden,
weil herdweise Zerstérungen in unseren Fillen wahrscheinlich nicht be-
stehen, und die erwartete diffuse Atrophie keine Herdsymptome gibt.

Wir batten jedoch gemeint, das Zeigen in jeder Richfung weniger
genau zu finden, und miissen somit eine Erklirung suchen. Die unter-
suchten Patienten sind die altesten der Reihe, wodurch die Annahme
nahe liegt, dass hier das Grosshirn kompensierend auftritt. Viel Grund
hat diese Auffassung jedoch nicht, weil die Fille I und VIII starke
Koordinationsstorungen behalten hatten, die somit niecht kompensiert
wurden.

Wir kounen somit keine Erklirung geben und wollen in dieser
Hinsicht nur noch auf die Resultate von Goldstein und Reichmann
hinweisen, die ganz mit den unseren ibereinstimmen.

Abweichende Symptome.

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

Trophische Stérungen.
Schon von Willis (1683) wurde dem Kleinhirn ein Einfluss auf
Herz und Eingeweide zugeschrieben. In der letsten Zeit hat Langelaan
einen trophischen Einfluss des Kleinhirns auf das Wachstum der Ge-
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webe beschrieben. Mit dieser Theorie konnte man die Fettsucht der
Patientin V erkliren, wie auch die gedunsene Haut und die kalten
Hande und Fiisse der Patienten I und II.

Atrophia papillae nervi optici.

Ein Symptom, das gar nicht in das Gesamtbild der Kleinhirnatrophien
gehort, ist die Atrophie des Gesichtsnerven, wie wir sie bei unserer
Patientin IV feststellten. Soweit mir bekannt, ist sie in der Literatur
noch nicht beschrieben worden. Dagegen gehort sie zum Bilde der pro-
gressiven Kleinhirnatrophien. Auch von Nonna und Miura wurde die
Optikusatrophie in ihren Fillen von allgemeiner Hypoplasie des Gehirns
beschrieben. Es kann also die Differentialdiagnose unter Umstinden
schwer sein.

Wir wollen nicht unterlassen zu bemerken, dass die- Atrophie des
Gesichtsnerven wiederholt bei verschiedenen familiiren Gehirnatrophien
auftritt und der Gesichtsnerv somit als Pridilektionsstelle " dieser Atro-
phien zu gelten hat.

Daneben steht die altbekannte Tatsache, dass zwischen den ver-
sehiedenen Gruppen hereditirer und familiarer Gehirnkrankheiten immer
Zwischenstufen zu finden sind, wie auch Kombinationen. 8o konnie
man die Optikusatrophie in unserem Falle als Kombination einer kon-
genitalen Kleinhirnatrophie und einer genuinen Optikusatrophie auffassen.

Bei der Besprechung der Friedreich’schen und Marie’schen
Krankheit haben wir schon auf die Zwischenstufen hingewiesen; das
namliche fanden wir auch in den Familien von Lenoble-Aubineau,
Frenkel-Dide, Spielmayer und Straussler bestitigt.

Babinski’s Phinomen.

Bei 3 unserer Patienten fanden wir den Fusssohlenreflex im Sinne
von Babinski verindert. Bei der Patientin IV traten starke Abwehr-
bewegungen auf, zwischen welche jedoch die Dorsalbeugung der grossen
Zehe wiederholt einzeln auftrat. Auch im Falle VII war der Reflex
leicht auslosbar, jedoch ohne Spreizung der kleinen Zehen. Im Falle VIII
bestand ein Unterschied zwischen recbts und links.

Von Cassirer und anderen Autoren wird iiber eine danernde Dorsal-
beugung der grossen Zehen berichtet, wodurch die Auslésung  des Re-
flexes erschwert wird.

Sowohl in einem Falle von Cassirer, wie in dem zweiten Falle
von Voisin und Lepinay, bestand ein Babinskireflex.

Batten hat ihn in seinen Fillen wiederholt gesehen und bemerkt
dazu, dass dieser Reflex mit dem Verschwinden der ataktischen Er-

scheinungen undeutlich wird oder aufhort. Ein positiver Babinski be-
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 57. Heft 3. 492
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stand endlich auch in dem Falle von Guthrey, und in einem zweifel-
haften Falle von Collier.

Das Babinski’sche Phinomen wird von diesen Autoren nicht als Klein-
hirnsymptom aufgefasst, sondern als Andeutung einer begleitenden Py-
ramidenstérung.

Krampfe (in frither Jugend).

In der Anamnese zweier unserer Patienten werden Anfélle erwihnt.
Im Falle IV wird Giber Anfille von Atemnot berichtet, die jedoch ohne
Zuckungen verliefen. Sie waren wenig bedeutend und deuten jedenfalls
nicht auf {iberstandene Meningo-encephalitis hin. Patient VIII hatte wah-
rend einen Jahres Anfille, die jedoch nichtepileptischen Charakters waren.
Finmal wurde ihm wihrend eines Anfalles eine Zigarre angeboten, dessen
der Patient sich danach sofort erinnerte.

Nach Rothmann sollen Kriimpfe nur bei Erkrankung der Kleinhirn-
kerne vorkommen.

Imbezillitit.

Samtliche von uns untersuchten Fille zeigten ein starkes Zuriick-
bleiben der Intelligenz. Am Uebersichtlichsten wird das dargestellt durch
Berechnung des Intelligenzalters nach Binet und Simon. Wir geben
davon folgende Tabelle.

Patient I, 25 Jahre alt, . Binet 51/, Jahre.
k) Ha 24 i 5 » 51/2 i
L HL 12 L, . 4 N
+ IV, 6 » 5 n 4 *
” Va 20 3 B 39 8 79
» VI, 11 * 3 n 6 i
" Vi, 8 ” 5 n O 1
i VIIL, 35 B 51 B 41/2 3

Auch in der Literatur wird wiederholt von Intelligenzdefekien be-
richtet bei Patienten, die das Syndrome cérébelleux zeigten. So von
Bourneville, Parkes Weber, Degenkolb, Fickler, Nonne,
Preisig, Voisin-Lepinay, Voisin-Rendu, Sutherland, Gold-
stein-Reichmann und Vogt-Astwazaturow.

Von den meisten dieser Forscher wird die Imbezillitit als zufallig
bestehend durch Grosshirnlisionen angenommen.

Neben diesem Intelligenzdefekt zeigen alle unsere Patienten den-
selben gemiitlichen Charakter. In ihren Vergniigungen sind sie kindlich,
und stirkere Zornanfille kommen nicht vor. Die Aunfmerksamkeit ist
sehr gut, wie auch das Interesse fiir ihre Umgebung. Die Orientierung
ist geniigend. In der ldiotenabteilung bilden diese Kranken dadurch
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eine besondere Gruppe, die bisweilen auch die Anstaltsschule besuchen.
Mit Geduld sind dabei gute Fortschritte zu erzielen.

In unseren Fillen ist es leicht Krankheitsformen, welche das Klein-
hirn nicht in Mitleidensehaft ziehen, auszuschliessen; dazu ist das Klein-
hirnsyndrom zu deutlich.

Schwieriger wird die Sache jedoch wenn wir versuchen genauer
anzugeben, welche Storung bier besteht. Weil wir nicht mit einer fort-
schreitenden Kleinhirnkrankheit zu tun haben, ist die Heredo - Ataxie
cérébelleuse von Marie auszuschliessen; letztere Krankheit tritt nicht
angeboren auf, wie unsere Fille. ,

Aus dem gleichen Grunde lidsst sich eine langsam wachsende Ge-
schwulst ausschliessen. Ueberdies fehlten die allgemeinen Hirndruck-
erscheinungen.

Wir miissen jetzt entscheiden, ob unsere Patienten Fille reiner Klein-
hirnerkrankungen sind, oder ob eine Kombination mit Briicken-, Oliven-
oder Riickenmarkskrankheiten vorliegt. Wir miissen auch die Moglich-
keit ins Auge fassen, dass in unseren Fillen nur eine aligemeine Klein-
heit des ganzen zentralen Nervensystems besteht. Endlich wiren in
Betracht zu ziehen Entziindung oder Hypoplasie, Atrophie ohne Ent-
ziindungserscheinungen, oder sekundiires Zuriickbleiben des Kleinhirns,
infolge von Gefisserkrankungen oder Gehirnhautentziindungen.

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

Bei den Fillen I bis IIl war absolut kein ursiichliches Moment zu
finden. Es besteht keine Blutsverwandtschaft der Eitern, iu der Familie
kommen weiter keine psychischen Storungen vor, Lues und Alkoholismus
fehlen, die Patienten zeigen keine Degenerationszeichen, und Geburts-
traumen waren auch nicht vorbanden. Bemerkenswert ist die Geburt
eines ganz normalen Kindes bei unseren Fillen IT und III.

Die Wassermann’sche Reaktion war in unseren simtlichen Fillen
negativ, wodurch eine kongenital Iuetische Infektion sehr unwahrscheinlich
wird; aunch 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. Wahe-
scheinlich hat Patientin an Spasmophilie gelitten, wir glauben jedenfalls
die oben beschriebenen Anfille von Atemnot als solche deuten zu miissen,
Auch dem Keuchhusten dieses Kindes glauben wir fiir die Aetiologie
der Gehirnabweichungen keinen Wert beilegen zu diirfen.

Patienten V und VI stammen aus einer Familie, worin neben diesen
Fillen ein Bruder geistig minderwertig ist, und ein Kind mit angebo-

42
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renen Missbildungen friith gestorben ist. Ueberdies ist eine Nichte idio-
tisch. Der Vater ist Alkoholiker.

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

Beim Patienten VIII fehlen alle hereditire Momente, und konnte so-
mit nur die Mikrozephalie in Betracht kommen.

Zusammenfassend finden wir bei allen unseren Patienten, die aus
5 verschiedenen Familien stammen:

Konsanguinitat . . . . . . . Omal
Geburtstrauma . . . . . . .1
Alkobolmissbrauch . . . . . . 3
{diotie . . . . . . . . . . 1 ,
Mikrozephalie . . . . . . . 1

Der Alkoholismus wird in der Literatur wiederholt als dtiologischer
Faktor hervorgehoben. (Voisin-Lepinay, Hopkins, Fickler und
Frenckel-Langstein).

Im scharfen Gegensatz mit unseren Erfahrangen ist die Meinung
Cassirer’s. Dieser hat in 4 seiner 5 Fille Blutsverwandtschaft der Eltern
gefunden. Weiter gibt die Literatur nur noch den Fall von Fickler,
in welchem Konsanguinitit bestand. Beachtenswert in dieser Hinsicht
ist auch die Beobachtung von Parkes-Weber, der bei zwei Halb-
schwestern von zwei nicht blutsverwandten Vitern Zerebellaratrophie fand.
Konsanguinitit ist da natiirlich ausgeschlossen, die Krankheitsanlage
kann nur von der Mutter kommen,

In der Literatur finden wir viermal (Voisin-Lepinay, zwei Falle
vou Batten, Guthrey) schwere asphyktische Geburt und Zangengeburt
erwihnt.

Preisig fand in seinen Killen eine Enzephalitis als Folge von
Meningitis und glaubt hier mit fotaler Meningitis zu tun zu haben, weil
sein Patient nie eine akute Krankheit durchgemacht hat. Er spricht
von Meningozerebellitis und glaubt 9 Falle der Literatur als zu diesen
Krankheitsbildern gehorend auffassea zn miissen.

Nonne, der bei drei seiner Fille eine allgemeine Kleinheit des
Nervensystems fand, glaubt seinen simtlichen klinisch beschriebenen
Fillen damit gleichwertig zu sein. Auch in den Fillen von Miura fand
man die nimlichen anatomischen Verdnderungen. '

Von Hinel und Bielschowski wird der Begriff der endogenen
Labilitit oder Minderwertigkeit des Neozerebellums eingefiihrt.

In dem Falle von Vogt und Astazaturow bestand eine Hypo-
plasie des Kleinhirns mit Heterotopien.
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Die iltere Literatur gibt 7 Fille von Unterentwicklung des. Klein-
hirns, nimlich von Combette, d’Andral, Lallement, Leyden,
Hitzig, Ferrier, Neuburger-Edinger, Warrington und Mont-
serrat.

Die Kleinhirne in den Fillen von Otto und Verdelli waren zu
klein, mikroskopisch aber normal.

Kine sklerotische Atrophie bestand in den Fillen von Duguet,
Claus, Kirchhoff, Borrell, Mayer, Ingels, Boursont.

In der neueren Literatur sind einige Fille beschrieben, wo klinisch
keine Symptome bestanden, und die Sektion einen Defekt zeigte?).

So bestand in dem Falle von Nonne eine doppelseitige, in dem
Fall von Bonne eine halbseiﬁge Agenesie.

Weiter bestand eine sklerotische Atrophie halbseitig in dem von
Wadsworth beschriebenen Falle und in drei Fallen von Brouwer,
von welchen in einem Falle der Defekt halbseitig war.

Wir wollen jetzt die Natur und die Ausbreitung der Erkrankung
bei unseren eigenen Fillen niher ins Auge fassen. Fir die Falle I,
0, 1L, IV, V, VI, wo die Abweichung familiir war, ohne jede Ursache
auftrat, und die Kleinbirnstérung am reinsten vorhanden war, scheint
uns eine Agenesie oder Hypoplasie des Kleinhirns am wahrscheinlichsten.
Wir miissen diese als Vitium primae formationis betrachten. Diese
Auffassung findet eine Stiitze in den Rontgenogrammen, von welche nur
dasjenige von Patient VI eine normale hintere Schidelgrube zeigte.

Kine fotale Enzephalitis glauben wir, zumal in diesen familisiren
Fillen ausschliessen zu miissen.

Wahrscheinlich steht in den Fillen VII und VIII neben der
Kleinhirnagenesie ein zu schwaches Pyramidensystem. Man kann den
Babinski’schen Flusssohlenreflex nicht gut in anderer Weise erklaren.
Die Mikrozephalie des Patienten VIII muss naturllch neben einer
Zerebellaratrophie in Betracht kommen.

Am schwersten scheint uns die Diagnose bei Patient 1V. Das
Rontgenbild war hier zweifelhaft. Vielleicht dentet die Optikusatrophie
auf eine viel ausgebreitetere Lision des Nervensystems wie auch der
undeutliche Babinski’sche Reflex auf Mitbeteiligung des Riickenmarks
hinweisen kann. Diese Symptomgruppe erinnert sofort an die Briider
Stitben, von Nonne beschrieben, und an die von Higier beschriebene
Familie, bestehend aus zwei Kindern mit idiopathischer Optikusatrophie,

1) Anmerkung bei der Korrektur: Kirzlich sah ich bei der Sektion
eines tief idiotischen Médchens das Kleinhirn bis auf die halbe Grosse reduziert.
Wegen der Idiotie war eine klinische Untersuchung fast unméglich.
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eines mit Tay-Sachs’scher amaurotischer Idiotie, und eines mit Hérédo-
ataxie cérébelleuse von Marie.

Endlich wollen wir die Frage beantworten, ob in unseren Féillen
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 klinisch symptomlos. Wir wollen hier die
Rothmann’sche Einteilung der Symptome von Wurm und Hemisphiren
(die in der Hauptsache mit Palaeo- und Neo-Zerebellum iibereinstimmen)
anfiihren:

Wurm: Zerebellarer Gang, Sprachstérungen und Asynergie.

Hemisphiiren: Ataxie und Atonie der Extremititen, Dysmetrie, Adia-
dokokinese.

Bei unseren Patienten haben wir diese beiden Symptomenkomplexe
voll ausgebildet gefunden. Wir glauben somif eine rein neo-zerebellare
Erkrankung ausschliessen zu konnen, und nehmen eine diffuse Kleinhirn-
zerstorung an, Man beaclte dabei jedoch folgenden von Haenel und
Bielschiofsky aufgesteliten Satz ,bei an dem noch wachsenden Klein-
hirn einsetzender Erkrankung kann sich niemals Systemlision und
Symptomenbild decken, m. a. W. es ist in solchen Fillen eine Lokalisations-
diagnose nicht méglich deshalb, weil je nach der Entwicklungsstufe,
in der das Organ betroffen worden ist, die Ausgleichsvorginge in ganz ver-
schiedener Weise sich einstellen, so dass ebensowohl eine geringfiigige Zer-
storung ein ausgeprigtes klinisches Bild und umgekehrt ein ansgedehnter
anatomischer Befund einen unbedeutenden Funktionsausfall setzen kann*.

Wir konoen hier auch Nonne zitieren: ,Fir uns gilt es nur,
festzustellen, dass in denjenigen Fillen, die sich der Hauptsache nach
in unsere Symptomengattung einreihen lassen, eine anatomische Anomalie,
sei es Hemmungsbildung, sei es eine chronische Degeneration, sei es
eine Kombination beider besteht in der systematischen Bahn, welche
von den Kleinhirnstriingen des Riickenmarks, durch die Oliven, das ge-
kreuzte Corpus restiforme ins Kleinhirn-Vliess und von dort weiter
durch die Bindearme ins Grosshirn fiihrt®.

Wir sind jetzt so weit, dass wir eine Hypoplasie des Kleinhirns
fir unsere Fille als sichergestellt betrachten. Damit sind die Sym-
ptome jedoch nicht erschopft. Wir denken namlich an die Imbezillitat
die bei allen unseren Patienten in verschiedenem Grade bestand. Von
Bitot und anderen wurde friiher das Zentrum der Intelligenz ins Klein-
hirn verlegt, eine Lehre, die noch immer nicht ganz verlassen ist.
Kohnstamm schreibt dem Kleinhirn die Eigenschaft der Remanenz zu,
d. h. den Gedichtnisprozessen zu Grunde liegende Gehirnprozesse, die
nicht von einem psychischen Zustande begleitet werden.
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Langelaan glaubt dem Kleinhirn einen Einfluss aof die Somato-
Psyche zuschreiben zu miissen; beim Auftreten der Erkrankung im reiferen
Alter entstehe Indolenz und Stérung der Intelligenz. Bei angeborener
Erkrankung wiren die Patienten imbezill.

Von der Mehrzahl der neueren Autoren, wie u. a. Vogtund Astwaza-
turow, Preisig, Babinski, wird eine psychische Funktion des Klein-
hirps verneint auf Grund der neueren Erkenntnisse des Faserverlaufs im
zentralen Nervensystém und der bekannten Fille von Kleinhirnatrophie.

Die Idiotie muss in jedem Falle auf einer Stérung des Grosshirns
beruhen, und-ist nach Preisig die Folge einer Meningo-Enzephalitis,
die neben dem Kleinhirn in geringerem Grade auch das Grosshirn
mit ergriffen hat. Warum findet man nun die Kleinhirnabweichungen
meistens zusammen mit Grosshirnabweichungen? Von Batten wird darauf
folgende Erklirung gegeben: Die Kleinhirnerkrankungen sollen, wenn
sie rein sind, ein nur schwer erkennbares Symptombild geben, sodass
diese Fille meistens nicht zu klinischer Untersuchung gelangen. Nur
die komplizierteren Fille hekommt der Arzt zu Gesicht, denn hier ist
die Kompensation durch das Grosshirn ungeniigend, welche in reinen
Kleinhirnfallen sehr stark ist. Die Stirke der Kleinhirnsymptome hingt
somit hauptsichlich davon ab, in wie hohem Masse das Grosshirn die
Regelung ber Motilitdt iibernehmen kann,

Kirehhof, Fusari und Thomas geben iiber den Einfluss des
Kleinhirns auf die Psyche folgende Erklarang: Bei Zerebellaratrophie
wire die Energie des Grosshirns durch die Uebernahme der ganzen
Motilitatsfunktion so stark in Anspruch genommen, dass notwendiger-
weise die geistigen Funktionen dadurch in dem Hintergrund blieben.
Diese Autoren nehmen somit einen indirekten Einfluss an.

Wir wollen diese Auffassung nicht diskutieren, behaupten aber
unsererseits, dass die Intelligenz als solche mit dem Kleinhirn nichts zu
tun hat. HEs macht vielleicht einen iiberraschenden Eindruck, dass
unsere simtlichen Falle Imbezille sind. Im Zusammenhang mit den
Fillen der Literatur wird das jedoch verstdndlich. Der Uebersicht-
lichkeit wegen haben wir die Fille, die nach 1900 publiziert worden
sind, tabellarisch zusammengestellt. Man kann sie dann in zwei Unter-
groppen teilen, wovon erstere die Fille von Zerebellarerkrankung mit
Intelligenzdefekt umfasst. Diese Patienten zeigen das Syndrome cérébelleux
in der Jugend vollkommen ausgeprigt; sie fangen erst mit ungefahr
6 Jahren an zu gehen, konnen erst mit 9—10 Jahren ohne Stiitze gehen,
sprechen auch im spiteren Alter sehr gebrechlich und zeigen eine
starke Dysmetrie. Auch Adiadokokinese, Asynergie und Zittern sind
vorhanden. Zu gleicher Zeit sind sie geistig zuriickgeblieben und
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obwohl eine geringe Besserung meistens zu verspiiren ist, bieiben
sie fiir die Dauer ihres Lebens unfihig zu selbststindiger Arbeit und
sind auf Anstaltspflege angewiesen. Unsere 8 Fille gehoren in diese
Gruppe, wie auch die Fille von Degenkolb, Parkes-Weber,
Sutherland, Voisin-Lepinay, Voisin-Rendu, Guthrey, Nonne,
Anton, Preisig, Goldstein-Reichmann, Vogt und Astwazaturow
und wahrscheinlich die Fille von Hopkins (hereditire), Bourneville-
Crouzon und Fickler.

Ganz anders gestalten sich die Fille der zweiten Gruppe. Es
sind die Fille von Batten, Buzzard, Thomson und Cassirer,
Diese Kinder siod intellektuell normal und zeigen ibre Ataxie meistens
erst am Ende des ersten Halbjahres deutlich. Auch sie haben das Klein-
hirnsyndrom in vollkommener Auspriagung, bei ihnen aber tritt eine all-
mihliche Besserung ein; man sieht den Babinski’schen Reflex, die Ataxie,
den Nystagmus wie auch die Sprachstérungen verschwinden. Ungefihr mit
8 Jahren sind diese Kinder kaum mehr von normalen zu unterscheiden.

Wir glauben einen solchen Fall beobachtet- zu haben bei einem
3 jahrigen Midchen, wo wir eine ginzliche Ausheilung der Symptome
erwarten. i

Ihre Krankheitsgeschichte lassen wir folgen.

Patient IX. Es betrifit ein hiibsches, etwas schiichternes Kind von
3 Jahren und 9 Monaten, Beide Eltern sind nervés. Eine #ltere und eine
jiingere Schwester sind normal.

Die Anamnese gibt weiter keine beschwerende Momente. Ueber die
{(reburt wird nichts besonderes erwiihnt. Wahrend eines halben Jahres wurde
sie gestillt, war nie krank, batte auch keine Gichter, die Zahne kamen gut,
Patientin worde mit anderthalb Jahren reinlich. Sie spielt wie gesunde Kinder.
Die Auffassung von Wortern ist geniigend; sie kennt mehrere Lieder auswendig
und lernt sie auch ohne Miihe. Die Sprache ist jedoch sehr erschwert. Sie
kann nicht frei gehen, und auch wenn sie sich stiitzt, geht sis sehr langsam
und unbeholfen. ‘

Status praesens: Patientin zeigt einen guten Erndhrungszustand, ohne
kérperliche Abweichungen, und ohne Abweichungen der inneren Organe. Der
Schidel ist fast rand, der Hinterkopf abgeplattct, die Stirn ziemlich hoch. Der
horizontale Schidelumfang betrigi 48 em. Der Gesichtsausdruck ist munter
und klug, die Augen sind meistens sehr lebhaft. Am Obr findet man einige
Degenerationszeichen: Die ganze Ohrmuschel ist abgeplattet, der Helix nicht
zuriickgebogen, das Ohrlippehen klein, Das Gebiss ist normal wie auch Zunge
und Gaumen. Im Augenhintergrund sieht man nichts besonderes, namentlich
besteht keine Atrophie der Papille. Die Pupillen sind gleich, rund, und
reagieren sofort auf Licht und Konvergenz. Die Augenbewegungen werden
nach allen Richtungen gut ausgefiihrt; beim Sehen nach links tritt ein geringer
Nystagmus auf. In der Ruhe besteht kein Strabismus; beim Seitwirtsblicken
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stehen die Bulbi nicht ganz rohig. Weder vom Trigeminus, noch vom Pazialis
ist etwas besonderes zu bemerken. Auch das Gehdrorgan funktioniert gut.
Beim Drehstahiversuch (5 mal Drehen) tritt nach beiden Seiten ein starker
Nystagmus nach der anderen Seite auf. Kopfdrehung sieht man dabei nicht.
Die Gaumenbogen stehen gleich hogh, beim Schlucken keine Besonderheiten.

Rump{: Schon beim Sitzen sieht man kleine wackelnde Bewegungen des
Kérpers; meistens wird der Kopf vorniiber geneigt gehalten. Sie kann ihn
jedoch aufrecht halten. Bei kréftigeren Bewegungen treten in den Extremititen
iiberall Mitbewegungen auf. Aus horizontaler Lage kann sie sich anch mit Hilfe
der Arme kaum aufsetzen; die Beine werden dabei mit zuckenden Bewegungen
in die Hohe gebracht. Nur mit guter Unterstiitzung kann sie gehen, wobei die
Beine immer gespreizt bleiben. Sechr deutlich tritt die Asynergie auf, der Kérper
wird nicht nach vorn gebracht, so dass Patientin immer droht rickwirts zu
fallen. Bei den Bewegungen der Beine sieht man starke Ataxie; es treten
dann in Armen und Gesicht tremerartige Beweguugen auf.

Arme: Die grobe Kraft ist gut, die Muskulatur normal. Es besteht eine
geringe Hypotonie, Sehnen- und Periostreflexe sind niedrig. Bei intendierten
willkiirlichen Bewegungen tritt eine Dysmetrie auf, die zumal deatlich wird,
wenn die Bewegungen kréftiger sind und dann von Tremoren begleitet wird.
Alle Bewegungen werden sehr langsam ausgefiihrt; es besteht starke Adiako-
kokinese beim Hindeklatschen oder Klopfen mit dem Perkussionshammer.

Beine: Die grobe Kraft ist normal; man findet keine Hypotonie in Knie-
und Hiftgelenk., Die Bewegungen werden alle ataktisch ausgefiihrt. Bs ist
Patientin unmoglich, die Beine in einer willkiirlichen Lage ruhig zu halten.
Auch tritt beim Strecken der Beine starke Hypermetrie auf. Die Kniesehnen-
reflexe sind anf beiden Seiten deutlich, dagegen fehlen beiderseits die Achilles-
sehnenreflexe. Der Fusssohlenreflex ist heiderseits im Sinne von Babinski.
Von der Sensibilitit des ganzen Korpers ist nichts besonderes zu erwihnen.

Psyche: Patientin ist munter und freundlich, jedoch etwas still, schreit
aber wenig. Die Intelligenz ist sicher nicht geringer als normal; die ver-
schiedenen Kinderspiele versteht sie sofort und auch Lieder kann sie sehr
schnell auswendig lernen.

Auf dem Rontgenbilde, das in Seitenlage aufgenommen ist, sieht man die
hintere Schidelgrube sehr deutlich abgegrenzt. Sie hat eine normale Hohe, ist
jedoch sehr kurz. Es ist ausgeschlossen, dass ein normales Kleinhirn darin
Platz finden wiirde. Der Hinterhauptsknochen ist gleichméssig ziemlich stark
verdickt, wihrend die sonstigen Schiidelknochen von normaler Dicke sind.

Zusammenfassung: Bei einem psychisech normalen Midchen, das
korperlich gut ausgebildet ist, besteht eine starke Inkoordination
aller willkiirlichen Bewegungen; die Augenbewegungen sind nicht regel-
missig, die Sprache ist langsam und undeutlich, es besteht weiter
Dysmetrie, Asynergie und Adiadokokinese. Das Kind kann nicht stehen
oder gehen ohne Stiitze. '

Die hintere Schiidelgrube ist deutlich verkleinert.



650 Dr. W. Beyerman,

Unter Hinweis auf die Fille von Cassirer und Batten glauben
wir bei dieser Patientin eine vollkommene Ausheilung der Symptome er-
warten zu konnen., Es ist sehr schade, dass das Kind noch zu kurz in
unserer Beobachtung ist, um iiber den Verlauf ein Urteil abzugeben.

Es besteht somit ein grosser Unterschied zwischen diesem Falle
und unseren acht ersten Fillen. In diesen blieben durch die zugleich
bestehende Imbezillitit die ataktischen Symptome wihrend des ganzen
Lebens bestehen. In jenem ist der Entwicklungsgang etwas verspitet,
resultiert jedoch eine normale Personlichkeit. Die Imbezillitdt macht
somit die Ausbildung des Symptomenkomplexes moglich.

Weiter ist zu bemerken, dass der Prozentsatz von mit Imbezillitit
kombinierten angeborenen Kleinhirnstdrungen ein sehr hoher ist. Wir
glauben nicht, hier ein zufilliges Zusammentreffen vor uns zu haben,
and glauben Grund zu haben, beide miteinander in Verbindung zu bringen.

Entweder muss man annehmen, dass Imbezille {also Patienten mit
ungeniigender Entwicklung des Grosshirns) pridisponiert sind fiir Ent-
wicklungshemmungen auch des Kleinhirns, oder umgekehrt, oder beide
sind die Folge von der nimlichen, das ganze Nervensystem angreifenden
Schidigung.

Einen weiteren Grund fir den Zusammenhang zwisehen Imbezillitit
und Kleinhirnstorung liegt unseres Erachtens in dem Charakter der

Mitgeteilt durch Familie Mdgliche Ursachen Intelligenz Augensymptome
Bourneville- l — tiefer Blidsinn —
Crouzon Briider
do. I — do. —
Voisin-Lepinay — Vater Potator, Zangenent- normal  [Nystagmus b.starkem
bindung. Aspbyxie Seitwartsblicken
do. — — feichter do.
Schwachsinn
J. Voisin- — Vater psychotisch, Mutter do. do.
R.Voisin-Rendu Trauma 4. Mon. d. Gravid.
Hopkins Mutter und Vater Potator, Grossmutter — —
3 Tochter Trauma 5. Mon. d. Gravid.
Baften -— Zangenentbindung normal —
do. — Erkrankung der Mutter | do. —
wihrend der Graviditit ;
do. — Zangenenthbindung do. ' bisweilen Strabismus
do. - — leichter | —
Schwachsinn |
Buzzard — Partus praematurus - 1 —
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psychischen Stérungen. Nicht jede Form von Schwachsinn kommt mit
Kleinhirnataxie zusammen vor. Es sind immer nicht sehr niedrig
stehende Imbezille mit mehr sozialen, wenig storenden Charakterziigen.

Wir glauben somit aus unserem Material folgenden Schluss ziehen
zu diirfen. Neben die Gruppe der kongenitalen Zerebellarataxie von
Batten u. a. stellen wir eine zweite Gruppe, die wir als Imbecillitas
cerebelloatactica benannt haben.

Vorldufig fehlt unserem Krankheitsbilde noch eine anatomische
Basis, und ist es somit weiter nichts als ein Symptomenkomplex. Von
Jelgersma wird in seinem Lehrbuch der Psychiatrie der Nach-
druck gelegt auf die Tatsache, dass bei den Psychosen keine scharf
begrenzten Krankheitsformen bestehen. Immer fliessen die Bilder
ineinander iiber.

Die Klinik kann jedoch eine Einteilung nicht entbehren, und
gibt darum jene Symptombilder, die sich ofters wiederholen, einen
besonderen Namen; so behalten wir die Ausdriicke Paranoia, Manisch-
depressive Psychose, Hysterie usw. bei. So ist auch unsere Imbecillitas
cerebelloatactica ein zentraler Punkt, um welchen sich die fliessend
zusammenhiingenden Fille von angeborenen Kleinhirnatrophien, wie
wir das in unserer Uebersicht der Literatur wiederholt betont haben,

gruppieren.
Kleinhirn- . ) 1
N — Pateliz;gz?{hnen- Bus:;g}:ien ! Obduktion Bemerkungen.
Sprache| Ataxie ‘
— — erhéht — Atrophie des ganzen ] spastische Kontrakturen.
Zerebellums
— — do. —_— do. do.
+ -+ lebhaft normal — spontane Extension der
grossen Zehe.
-+ -+ erhoht (Klonus) Babinski — —
-+ -+ vorher schwach, keine — starke Besserung aller
spater Iebhaft Symptome,
+ 1+ — - ~ =
|
+ -+ erhdht unsicher ! — —
+ =+ normal normal — —
+ + lebhaft do. — —
-+ + do. do. — —
I
+ 0+ — - ~ —
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Schwestern

Seitwirtshlicken

Mitgeteilt durch Familie Mogliche Ursachen Intelligenz Augensymptome
Thomson — — normal | Nystagmus
Guthrey - Zangenentbindung und debil Nystagmus b.starkem
Asphyxie Seitwértsblicken
Sutherland — normal, aber —
lSchwes‘cern : leicht imbezill
do. f — do. —
Parkes Weber l — do. Nystagmus bei
f

do.
Anton

do.

Degenkolb
do.

Hinel
Fickler
Frenkel-
Langstein
do.
do.
Hanel-
Bielschowsky

Preisig .

Cassirer

Nonne
do.
do.
do.
Goldstein-
Reichmann

Vogt-
Asfwazaturow

Halb- {

Bruder uud’
Sehwester ]

, Briider und s
Schwester l

Vater Potator
do.

do.
do.
Psychotische Familie

Konsanguinitit

Zwei Briider Enzephalitis
Psychosen in der Familie
Degenerierte Familie

Keine

Jdeicht imbezill

do.

debilt

Idiotie
(Mongoloide)
debil

normal

do.
do.
leicht imbezill

Idiotie

normal

leicht imbezill;
pormal |

imbezill
do.
idiotie

do.

nystagmoide
Bewegungen
Nystagmus

Nystagmus b. starkem
Seitwirtsblicken

Nystagmus

do.
do.

Strabismus conv. und
Nystagmus
Nystagmus bei
Seitwartshlicken

Insuffizienz der ex-
ternen Augenmuskeln

do.

Nystagmus b. starkem
Seitwartsblicken
Nystagmus bei
Seitwartsblicken
nystagmoide
Bewegungen
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Kleinhirn-

Patellar- | Fusssohlen- Obduktion Bemerkungen.
| sehnenreflex reflex
Sprache| Ataxie
_ + _ — — _
+ + lebhaft Babinski — —
-+ -+ do. normal — _
-+ + schwach — — -
+ + normal normal — —
+ + lebhaft Babinski - — —
-+ + — — Zerebellum, gallert- | kompensatorische Vergrisse-
artige Membran rung anderer Hirnteile,
debile + — Babinski — kleine hintere Schadelgrube
Sprache auf dem X-Bild.
+ |+ — —~ - —
+ | + - - - —
+ + — — — dickes Hinterhauptsbein auf
dem X-Bild.
+ + erhoht — - -
lispelnd| + do. — - drei andere Briider haben
allein Nystagmus,
+ + do. - - alle sechs haben Hemi-
+ + do. — — parese des Nervus facialis.
+ + do. normal zerebellare Atrophie, Paramyoklonus, -
senile Aenderungen | eine Schwester hat derartige
in dem Zerebrum Abweichungen.
+ + do. — neo-zerebell. Agenesie —
und Meningitisreste
-+ -+ lebhaft normal — vier derartige Falle, alle mit
Konsanguinitdt, sind durch
Cassirer observiert.
+ + do. — _— starke mimische Mitbewe-
gungen beim Sprechen.
+ -+ do. — - —
+ + do. —_ — -_—
+ -+ do. — — —
+ -+ erhiht normal — kleine hintere Schidelgrube
auf dem X-Bild.
-+ -+ lebhaft do. zerebellire Atrophie; —
Heterotopien
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Higene Fille Familie Mégliche Ursachen Intelligenz Augensymptome
Fall I l keine imbezill Strab. conv., mystag-
. I moide Bewegungen
B - ‘
It J ;;lhd‘séslé?;l do. do. ; Strab. conv., Nystagm.
bei Bewegung
1L do. do. do.
v — Vater Potator leicht imbezill| Strabismus conv.,
Steisslage, Asphyxie Nystagmus
v Vater Potator missig —
Bruder und imbezill
Vi Schwester do. do. -
. Vil — do. . imbezill Strab. conv., Nystagm.
bei Bewegung
. VII — — — Strab. conv., nystag-
! moide Bewegungen
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