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Mit 29 Textabbildungen.

Gegenstand vorliegender Abhandlung ist ein Fall, welcher vor etwa
12 Jahren (1913) in der Nervenklinik des hiesigen Medizinischen Insti-
tutes von mir beobachtet wurde. Ich war seinerzeit infolge gewisser
duBerst merkwiirdiger Symptome und Besonderheiten des Verlaufes
auf den Fall aufmerksam, und als der Kranke, nachdem er 8 Monate
in der Klinik zugebracht, starb, wurde sein Zentralnervensystem einer
moglichst sorgfalticen Untersuchung unterworfen. Der Krieg unter-
brach aber die begonnene Arbeit und erst jetzt konnte die damals auf-
genommene Untersuchung des Gehirns und Riickenmarkes des be-
treffenden Kranken zu Ende gefithrt werden.

Zundchst soll hier der klinische Befund in aller Kiirze dargelegt
werden:

Patient A. K., a. n., unverheiratet, Kaufmann, wurde am 22. I. 1913 in die
Klinik fir Nervenkrankhe1ten aufgenommen.

22.1.1913. Von sich selbst spricht Pat. mit merklicher Zuruckhaltung Es macht
ihm offenbar groBe Miihe, seine Aufmerksamkeit anzustrengen. Er ist auBerstande,
im Zusammenhang zu erzidhlen. Auf Grund der von ihm erhaltenen bruchstiick-
artigen Angaben, die seine Schwester teilweise ergdnzen konnte, hat der anam-
nestische Befund folgendes Bild. Fille von Nerven- und Geisteskrankheiten, sowie
von Trunksucht sind in der Familie nicht vorgekommen. Pat. ist das zweite Kind
seiner Eltern; er hat drei gesunde Schwestern. Besondere Krankheiten hat er nicht
durchgemacht; nur eine Urethritis hat bestanden. Syphilis wird geleugnet; Al-
koholmiBbrauch desgleichen. Raucht seit seinem 22sten Lebensjahr 15—20 Zi-
garetten taglich.

Die gegenwirtige Erkrankung fithrt Pat. auf eine im September 1912 durch-
gemachte Fieberkrankheit zuriick, welche etwa 1 Monat dauerte und mit Hitze,
Schiittelfrost und Kopfschmerzen verlief. Im November fiel dem Pat. sein schwan-
kender Gang auf, der weiterhin allméhlich sich steigerte. Im Dezember bemerkte
Pat., daB sein Gedichtnis gegen frither abgenommen hatte; zugleich stellte sich
Sprachstérung ein, sowie Behinderung der normalen Beweglichkeit der Finger,
namentlich der rechten Hand. AuBerdem war die Sehkraft schwicher geworden
als vorher. In den letzten Tagen hat Pat. zeitweise Schwindel, begleitet von dem
Getiihl, als wiirden sich die Gegenstéinde vor seinen Augen drehen.
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Status praesens. 25. 1. 1913. Der Gang des Pat. hat ataktischen Charakter (beim
Giehen besteht die Neigung ein wenig nach rechts abzulenken). Mit den FiiBlen an-
einander ist das Stehen hochst unsicher; bei geschlossenen Augen fallt Pat.

Untere Extremititen. Entwickelung der Muskulatur im Bereiche der Norm; ihr
Widerstand bei passiven Bewegungen leicht abgeschwiicht. Muskelkraft in ma8igem
Grade vermindert. Bei der Priifung der alternierenden Dorsal- und Plantarflexions-
bewegungen ergibt sich, daf dieses Alternieren der Bewegungen &uflerst langsam
vonstatten geht, besonders auf der linken Seite (Adiadochokinese). Die Be-
wegungen beider Beine deutlich ataktisch. Patellar- und Achillessehnenreflexe er-
halten, gleichmaBig, von méBiger Starke. Fufisohlenreflexe von normalem Typus.
Pathologische Reflexe, wie sie bei Affektionen der Pyramidenbahn auftreten, nicht
vorhanden. Simtliche Qualititen der Hautsensibilitit unverdndert; das Gefiihl
der passiven Bewegungen desgleichen.

Rumpf. Cremasterreflex, epi- und hypogastrischer Reflex, sowie Bauchreflex
innerhalb normaler Grenzen. Sensibilitdt unveréndert.

Obere Batremitdten. Volum, Widerstand bei passiven Bewegungen und Kraft der
Muskeln in den Grenzen der Norm. Sehnenreflexe nicht deutlich ausgeblidet.
Beide Hande zeigen bei Bewegungen Spuren von Ataxie. Beiderseits deutlich
ausgesprochene Adiadochokinese. Alle Qualititen der Sensibilitét unveridndert.

Kopf. Eine besondere Empfindiichkeit gegen Perkussion ist am Schidel nicht
vorhanden. Geruch rechts schwicher (es besteht Schnupfen). Bewegungen der
Augapfel frei; beim Sehen nach rechts erscheinen die Gegenstinde doppelt. Die
Pupillen verhalten sich normal. Augenhintergrund ohne auffallende Verinde-
rungen; nur die Arterien erscheinen etwas verengt bei normalem Kaliber der Venen ;
Sehstirke beiderseits 1,0; es besteht Presbyopie (ophthalmoskopischer Befund
von Dr. N. R. Schenger aufgenommen). Die Hornhautreflexe lebhaft. Die Sensi-
bilitdt im Bereiche des Antlitzes und des behaarten Teiles des Kopfes unveréndert.
Innervation der Antlitzmuskulatur innerhalb normaler Grenzen. Gehor und Ge-
schmack unverdndert. Keine Deviation der herausgestreckten Zunge. Sprache
méBig dysarthrisch.

Das Denken ist verlangsamt. Ganz einfache Zahlenoperationen macht Pat.
befriedigend, ermiidet aber schnell. Sechs einstellige Zahlen, welche ihm nach-
einander vorgesagt werden, kann Pat. nicht richtig wiederholen.

Die Blutprobe nach Wassermann fiel negativ aus. Die Temperatur war in den
ersten Tagen seines Aufenthaltes in der Klinik bei dem Pat. meist leicht erhsht
und schwankte zwischen 37.1° und 37.89.

7.IV.1913. Eine Neigung zu Seitwirtsabweichung beim Gehen nicht bemerkbar.
Das Beklopfen der Wirbelsdule ist nicht schmerzhaft. Der Geruch ist auf beiden
Seiten gleichmafig erhalten. Doppelsehen nicht vorhanden. Im iibrigen Befund
wie friiher.

27. IV. 1913. Laut Angabe der Wirterin hatte Pat. in der Nacht Krémpfe in
Hinden und Fiilen, aber ohne BewuBtseinsschwund. Pat. selbst weiB davon
nichts.

28.IV. 1913. Ohne Unterstiitzung auf beiden Seiten kann Pat. nicht gehen.
Der Gang ist von hochgradig ataktischem Charakter. An beiden Hénden besteht
ebenfalls lebhaft ausgesprochene Ataxie. Adiadochokinese beiderseits lebhaft ent-
wickelt, besonders aber links. Wenn Pat. sitzt, ist ein leichtes Schwanken des
Kopfes zu bemerken. Auch am Rumpf bestehen beim Sitzen schwankende Be-
wegungen mit Neigung nach rechtsabzuweichen. Patellarreflexs ein wenig gesteigert.
Die Sehnen- und Periostreflexe sind an den oberen Extremitéten beiderseits vor-
handen und sind gleichmaBig ausgebildet. Bei Perkussion des Schidels wird Schmerz-
haftigkeit in der rechten Hinterhauptsgegend angegeben. Bei Bewegungen der
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Augépfel nach rechts und oben sind leichte Spuren von Nystagmus zu bemerken.
Im iibrigen fritherer Befund. )

29. IV. 1913. Nachts gab es einen Anfall von Krampfen, welcher dem ersten
ahnlich war.

19. VII. 13. Merklich zunehmende Schwéche. Die Ataxie wachst. Decubitus
am groflen Rollhiigel und am Kreuze ist aufgetreten.

15. VIII. 13. Decubitus hat zugenommen.

12. IX. 13. Starke allgemeine Abmagerung. Pat. liegt it Bett und kann sich
ohne Hilfe nicht umdrehen. Pat. versteht, was man ihm sagt, er selbst aber macht
keine Sprechversuche. Er bemiiht sich im Flisterton zu sprechen und es kénnen
Bruchstiicke einzelner Worte unterschieden werden. Die Perkussion des Schadels
scheint in ganzer Ausdehnung schmerzhaft zu sein. Eine Priifung der Sensibilitit
ist wegen der bestehenden psychischen Alteration nicht ausfiihrbar. Die Reflexe
zeigen keine besonderen Abweichungen vom Gewohnlichen. Von seiten der Motilitat
findet sich auBer allgemeiner Muskelschwache, welche dem allgemeinen Schwiche-
zustande entspricht, eine ungemein hochgradig ausgeprigte Ataxie. Die Bewe-
gungen des Pat. haben durchaus den Charakter des Regellosen. Selbst die einfachsten
Bewegungen, wie die der Spitze des Zeigefingers zur Nase, kann Pat. nicht aus-
fithren und dahinzielende Versuche macht er in vollkommen verkehrter Weise. Die
Temperatur hilt sich jetzt, wie auch wihrend der ganzen iibrigen Krankheitsdauer
innerhalb subfebriler Grenzen.

19. IX. 1913. Exitus letalis unter Erscheinungen allgemeiner Erschépfung.

Anatomische Diagnose (Prof G. W. Schor): Decubitus, Hyperaemia venosa et
oedema meningum ; Pneumonia lobularis conflueus purulentocatarrhalis bilateralis;
Hyperaemia venosa hepatis. Hyperplasia pulpae lienis; Myocarditis et Myode-
generatio ventriculi sinistri cordis; Oedema mucosae intestinorum. :

Das Gehirn und Riickenmark, welche bei dullerer Besichtigung keine wesent-
lichen Abweichungen von der Norm darboten, wurden wie gewdhnlich in uner-
offnetem Zustand mit Formalin behufs weiterer Untersuchung behandelt.

Es handelte sich hier also um eine progressiv fortschreitende Er-
krankung, deren erste Symptome ungefihr einen Monat nach einer
durchgemachten Fieberkrankheit sich bemerkbar machten. Das fritheste
Symptom war schwankender Gang; daran schlossen sich Stérungen
der Beweglichkeit der Hand, Sprachalterationen und Gedachtnis-
schwiche, im weitern Verlauf noch Schwindel mit dem Gefiihl, als
wiirden die Gegenstinde sich vor den Augen drehen.

Zwei Monate nach dem Beginn der Krankheit ergab die objektive
Untersuchung hochgradige Ataxie der Beine und Spuren von Ataxie
in den oberen Extremititen ohne Stérung der Sensibilitét, Adiadocho-
kinese der Hinde und Fiifle, Hypotonie und leichte Parese der Unter-
extremititenmuskulatur, Unschirfe der Sehnenreflexe an den Hénden,
ferner Diplopie, Dysarthrie und endlich Verlangsamung und Schwichung
der geistigen Proresse.

Die weitere Beobachtung des Kranken ergab dann allm&hliches
Anwachsen der Ataxie in Beinen und Armen, Wiederauftauchen der
anfangs vermiBten Reflexe an den Hénden und Steigerung der anfanglich
normal entwickelten Reflexe an den Fiiflen, dann Auftreten von Spuren
von Nystagmus beim Sehen nach rechts, voriibergehende Anfalle von
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Krimpfen an allen vier Extremititen, allgemeine Erschépfung und
gegen Ende der Krankheit Entwicklung von Decubitus. Die Kérper-
temperatur hielt sich im Verlaufe der ganzen Krankheit meist auf
subfebriler Héhe. Etwa 10 Monate nach dem Auftreten der ersten
Symptome von seiten des Nervensystems trat Exitus letalis ein.

Was die intravitale Diagnose in diesem Falle betrifft, so schien hier
zunichst eins sicher, nimlich das Bestehen einer Affektion des Klein-
hirns oder seiner Verbindungen. Aber das Vorhandensein ausgesproche-
ner Stérungen im Bereiche der psychischen Tatigkeiten driangte zu der
Annahme, daBl jene Lokalisation allein den Zustand in diesem Fall
nicht erschopfen mochte. Es hatte also schon die topische Diagnose
hier ihre Schwierigkeiten. Noch verwickelter mufite die Diagnose des
Charakters der Affektion erscheinen. Das Auftauchen der ersten Symp-
tome im Anschlufl an eine Infektionskrankheit konnte Anlafl zu der
Vermutung geben, dall es sich um Folgeerscheinungen eines. akut
encephalitischen Processus gehandelt haben mochte. Aber der weitere
Verlauf der Krankheit hat dann gezeigt, daB hier ein Prozef3 progressiver
Art vorlag. Infolge des Fehlens allgemeiner Hirnsymptome schien der
Gedanke an eine Neubildung schwer zuldssig; die genaue Umgrenzung
des klinischen Bildes im Rahmen des cerebellaren Symptomkomplexes,
zu welchem Erscheinungen des Verfalls der psychischen Funktionen
hinzutraten, liel die Annahme einer multiplen Sklerose ausgeschlossen
erscheinen, zumal mit Riicksicht auf den Verlauf des Leidens und den
schnellen Eintritt des Exitus letalis.

Es ertibrigt also schliefilich die Annahme, daB es sich hier um eine
Frkrankung ganz eigener Art, die von den bisher bekannten klinischen
Formen verschieden ist, gehandelt haben muBte.

Sehr begreiflich erscheint daher das besondere Interesse, welches
in diesem Fall die pathologisch-anatomische Untersuchung darbot.

Nachdem die nach Marchis Methode ausgefithrte Untersuchung
einer Reihe von Probestiicken aus verschiedenen Niveaus des Riicken-
marks das Bestehen von Faserdegeneration in einer ganzen Reihé¢ von
Systemen aufgedeckt hatte, wurde beschlossen, das ganze Gehirn und
Riickenmark nach diesem Verfahren systematisch zu untersuchen.

Einige Strecken vom Riickenmark wurden auBerdem noch mit Hilfe
der van Giesonschen Methode untersucht.

Der mittels des Verfahrens von Marchi- Busch gewonnene Befund
war folgender:

Im Lendenteil des Riickenmarkes (L3, L2, unterer. und mittlerer
Abschnitt von L) besteht hochgradige Degeneration beider Pyramiden-
seitenstrangbahnen (Abb. 1, 2, 3, 4). An der Ubergangsstelle vom
Lendenmark zum Brustmark (oberer Abschnitt von L!, Abb. 5) findet
sich anBer starker Degeneration der gekreuzten Pyramidenbahnen leichte
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Degeneration eines der ungekreuzten Pyramidenbiindel, sowie eine
schmale zerstreut degenerierte Zone in jedem Hinterstrang und zwar
im lateralen Teil des Gollschen Biindels.

Im untern Brustmark (D;, Abb. 6) besteht annihernd das gleiche
Bild, mit dem Unterschied jedoch, daB die Degeneration beiderseits

sich iiber eine Region verbreitet, welche dem ventralen Abschnitt von
Flechsigs Kleinhirnseitenstrangbahn (Tractus spinocerebellaris dorsalis)
entspricht. Die Degeneration dieses Feldes ist in diesem Niveau weitaus
weniger intensiv, als im Gebiete der Pyramidenbahnen. In dem mittlern
Brustmark (Dj, Abb. 7) herrschen die némlichen Verdnderungen vor,
nur ist die Degeneration des Flechsigschen Biindels und der ungekreuztén
Pyramidenbahn hier deutlicher ausgesprochen. Degenerierte Streifen
i Gebiete der Hinterstringe ziehen sich nach wie vor in dem lateralen
Abschnitt des Gollschen Biindels hin. Im obern Brustmark (D; Abb. 8)
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beschrankt sich die zustdndige Degeneration der Seitenstrénge. nicht
auf das Gebiet der Flechsigschen Biindel, sondern hat auch das Areal
des Gowersschen Stranges ergriffen. In diesem Niveau nehmen die
Degenerationsstreifen der Hinterstréinge eine etwas mehr laterale Lage
ein, als im Brustmark; sie finden sich jetzt an der Grenze zwischen
Gollschem und Burdachschem Strang. AuBer diesen beiden -Streifen
sieht man in einem der Hinterstringe noch einen weitern, nur aus wenigen
Schollen bestehenden Degenerationsstreifen, welcher dem Septum
posticum anliegt. Die Degeneration im Gebiete der ungekreuzten Pyra-
midenbahn ist in diesem Niveau noch intensiver und tiber einen gréfern
Raum ausgedehnt.

Die Ausbreitung der Degeneration auf das Gebiet der Gowersschen
Biindel tritt besonders deutlich in verschiedenen Hohen des Hals-
markes (Cy, Abb. 9) hervor. Die Degenerationszonen der Hinterstrange
erscheinen hier noch mehr lateralwirts verschoben und haben jetzt im
medialen Teil der Burdachschen Strange ihre Lage.

In simtlichen erwéhnten Schnittebenen sind die hinteren und vorde-
ren Wurzeln des Riickenmarkes von dem Degenerationsprozel un-
betrotfen und zwar auf jhrer intragpinalen sowohl, wie auf ihrer extra-
spinalen Strecke.

Die Ganglienzellen der grauen Vorderhérner weisen, soweit an den
nach Marchi behandelten Praparaten ein Urteil iiber ihren Zustand
moglich ist, merkliche Veréinderungen gegeniiber der Norm nicht auf.
Auch die nach van Géeson behandelten Schnitte lassen Verdnderungen
an den Vorderhornganglien hier nicht erkennen. Wohl aber sieht man
an den van Gieson-Priparaten deutliche Verinderungen an den Zellen
der Clarkeschen Saulen hervortreten (Abb. 9a). Die iiberwiegende Mehr-
zahl dieser Zellen hat ihre Fortsitze verloren, ihre Kerne sind an die
Zellperipherie verschoben, und die zentralen Partien des Zellkérpers
zeigen deutliche Strukturveréinderungen, sie erscheinen &uflerst blaB
geférbt und aus einer homogenen oder feinkérnigen Substanz zusammen-
gesetzt; nur an der Peripherie der Zellkérper kann ein schmaler Saum
normal gefdrbten Protoplasmas entdeckt werden.

Um diese Veranderungen besser zu beurteilen, mufl man sich er-
innern, daf8 auch unter normalen Verhéltnissen im vorgeschrittenen
Lebensalter an den Nervenzellen degenerative Verinderungen vor-
kommen, welche den vorhin beschriebenen entsprechen. Und gerade
die Clarkeschen Saulen sind im Zentralnervensystem ein Gebiet, wo in
der angedeuteten Weise veranderte Nervenzellen hiufiger als anderswo
gefunden werden. Auf diese Verhiltnisse ist u. a. Spielmeyer (siehe
dessen ,,Histopathologie des Nervensystems®) aufmerksam geworden.
Aber unter normalen Bedingungen enthalten die (larkeschen Saulen
neben so verdnderten Zellen auch viele unversehrte, normal gebliebene



478 M. Nikitin: Selerosis cerebello-pyramido-intercorticalis, als eine besondere

Zellen. Solche normale Elemente sind nun an unseren Praparaten
innerhalb der Clarkeschen Séulen fast nirgends anzutreffen, ein Umstand,
aus welchem zu schliefien ist, daBl im vorliegenden Fall degenerative
Verinderungen an den Zellen der Clarkeschen Saulen unzweifelhaft
bestehen.

Ich wende mich nun wieder zu den Befunden, welche mit Hilfe des
Verfahrens von Marchi erhalten wurden.

In dem caudalen Stiick des verlingerten Markes st6Bt man in der
Gegend der oberen Kreuzung (Abb. 10) auf intensive Degeneration im
Gebiete der Pyramidenstringe. Auf einer Seite findet sich lateral von
der Pyramide ein wohlumgrenztes Biindel, welches weiter proximal-
wirts mit dem Pyramidenbiindel zusammenfliet. In gleicher Schnitt-
ebene fillt eine intensive Degeneration im Bereiche des Flechsigschen
und Gowersschen Biindels auf. Degeperation von mehr diffusem Cha-
rakter besteht aullerdem im Gebiete der Keilstrange, in dorsolateraler
Richtung von dem Nucl. funiculi euneati gelegen. Am auffallendsten
ist diese Degeneration dicht unterhalb der Stelle, an welcher die duBeren
Keilstrangkerne in die Schnittebene zu fallen beginnen.

In der Schnittebene des untern Teiles der grofien Olive {(Abb. 11)
zerfallt das Degenerationsfeld der Kleinhirnbiindel beiderseits in zwei
Abteilungen : eine dorsale in Gestalt einer schmalen Randzone, die nur
durch einen kleinen Zwischenraum von dem Degenerationsfelde des
Keilstranges getrennt ist und eine ventrale, welche eine mehr abgerundete
Form hat. Das Degenerationsgebiet im Bereiche des Keilstranges um-
zieht den innern Kern dieses Stranges an seiner dorsolateralen Seite
in Gestalt einer Kommafigur, doch erscheint die Degeneration hier am
lebhaftesten auf der gleichen Strecke, wie in der vorigen Schnittebene.

Weiter cerebralwirts (Abb. 12), bei voller Entfaltung der duBeren
Keilstrangkerne, wird erkennbar, dafl die geschilderten Degenerations-
felder der Keilstringe unter Beibehaltung der gleichen Intensitét, wie
sie in den caudaleren Schnittebenen vorhanden war, diese Kerne dicht
umwachsen und zwar vorzugsweise von dorsolateral, zum Teil aber auch
von dorsomedial her, wobei die ventrale und ventromediale Seite der
Kerne fast ganz verschont bleibt. Den gleichen Ebenen entsprechende
Durchschnitte zeigen, daf in unmittelbarer Nahe der inneren Keil-
strangkerne degenerierte Fasern nicht vorkommen (Abb. 12 zeigt diese
Verhaltnisse auf der einen Seite; auf der anderen hat die Degeneration
der Umgebung des dullern Kerns schon weiter caudal aufgehort).

Die Wurzeln des Nervus hypoglossus, soweit sie in diese Schnitt-
ebenen fallen, sind frei von Degeneration.

Weiter cerebralwirts lassen die Schnitte erkennen, daB die Degene-
rationsfelder rings um die duBleren Keilstrangkerne nach und nach ver-
schwinden. Bestehen bleibt die Degeneration nur im Gebiete der Pyra-
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midenstringe und beider Kleinhirnbahnen, namlich des Flechsigschen
Biindels im Bereiche des Strickkérpers und des Gowersschen dorso-
lateral von der untern Olive. Anfangs erscheinen diese Biindel noch
durch einen Zwischenraum voneinander getrennt (Abb. 13); weiterhin
aber, mit dem Eintritt des Gowersschen Biindels in das Gebiet der duBe-
ren Bogenfasern und sodann in den Bereich des Strickkdrpers, ver-

Abb. 16. Abb. 17.

schwindet dieser Zwischenraum und beide Striange, der dorsale sowohl
wie der ventrale, erscheinen gewissermallen wie ein einheitliches Ganzes
(Abb. 14).

In dem MaBe, wie sich der Strickkérper konstituiert (Abb. 15), wird
das beide Kleinhirnbahnen umfassende Degenerationsgebiet nach und
nach breiter, besonders in seinem dorsalen Abschnitt. Die in dieger
Gegend auftauchenden Vagusfasern sind degenerationsfrei.

In dem oberen Abschnitt des verlangerten Markes (Abb. 16) erscheint
die Hauptmasse des Gowersschen Biindels zusammen mit dem Flechsig-
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schen dem Strickkorper eingelagert; ein kleinerer Teil seiner Fasern,
welcher seinem ventralen Abschnitte entspricht, behélt seine frithere Lage
dorsolateral von der untern Olive in Gestalt eines kleinen umschriebenen
Feldes von rundlicher Form bei. Die Wurzeln des Zungenrachennerven
weisen keine Anzeichen von Degeneration auf.

Noch weiter kranialwarts, entsprechend der Einsenkungsstelle des
Strickkérpers in das Kleinhirn (Abb. 17), wird erkennbar, wie von dem
mittlern Teil des Strickkérpers, welcher das im Zustande der Degene-
ration befindliche Flechsigsche und Gowerssche Biindel umfaflt, degene-
rierte Fasern im Gebiete des Flockenstieles in das Kleinhirn eintreten.
Ein geringer Rest vom ventralen Teil des Gowersschen Biindels beharrt
in gleicher Lage, wie in caudaleren Schnittebenen.

Im Niveau des untern Teiles der Varolsbriicke (Abb. 18) findet sich
— auBer der Degeneration der Pyramiden und der im Bestande des
Strickkérpers zum Kieinhirn hinaufsteigenden Bahnen — deutlich
ausgesprochene Degeneration im Schnecken- und Vorhofsast des Gehér-
nerven auf beiden Seiten. Die Degeneration jenes Teiles des Gowersschen
Biindels, welcher in der Gegend des obern Absechnittes des verlingerten
Markes dorsolateral von der untern Olive degeneriert erschien, ist in
der vorliegenden Schnittebene nicht mehr vorhanden. Medial vom
gezahnten Kern, im Bereiche der vorderen Kleinhirnschenkel, fallen
degenerierte Faserstringe auf, welche sich in medialer Richtung von
dem gezahnten Kern und vorzugsweise von dessen zentralen Partien
aus hinziehen.

Ein Schnitt dicht oberhalb des vorigen (Abb. 19) zeigt das gleiche
Bild. AuBerdem besteht hier auf beiden Seiten Degeneration im lateralen
Abschnitt des Trapezkorpers.
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In der H6he der Wurzeln des Facialis und Abducens (Abb. 20)
erscheinen die Fasern des Trapezkdrpers in ihrer ganzen Ausdehnung
degeneriert. Auch die Wurzeln des Facialis und Abducens sind un-

Abb. 19.

verkennbar degeneriert. Die Degeneration im Gebiete der oberen Klein-
hirnschenkel nimmt einen gréBeren Raum ein, als auf dem vorigen

Schnitt und hat die Form eines breiten Streifens, welcher der lateralen
Wand der Vierten Gehirnkammer unmittelbar anlagert. Es besteht
‘auBerdem Faserdegeneration beider mittleren Kleinhirnschenkel an
der Grenze zwischen Kleinhirn und Briickenbasis. Die Degeneration
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im Gebiete der Pyramiden und des Strickkoérpers erscheint nach wie
vor hochgradig entwickelt. Ein Schnitt nahe iiber dem vorigen (Abb. 21)
zeigt, besonders auf der einen Seite, wie die Faserdegeneration des
Strickkérpers die Wand der vierten Gehirnkammer umbiegt, wobei
die betreffenden Fasern zwischen oberem und mittlerem Kleinhirn-
schenkel liegend, zur Rinde des Wurmes sich begeben. Die Degeneration
im Gebiete der oberen Kleinhirnschenkel hat ungefahr die gleiche Aus-
dehnung wie auf dem vorigen Schnitt. Die Degeneration im Gebiete
der mittleren Kleinhirnschenkel hat in ihren dorsalen Abschnitten eine
bedeutendere Entwicklung. Zu bemerken ist auBerdem Faserdegene-

ration am Trapezkorper, an den Facialiswurzeln und auf einer Seite
auch an den Abducenswurzeln.

Der nun folgende Schnitt (Abb. 22) zeigt annéhernd das gleiche Bild,
nur mit dem Unterschied, dafl hier statt seiner Austrittswurzeln das
Knie des Facialis getroffen ist, welches sich im Zustande der Degene-
ration befindet.

Im Niveau der Trigeminuskerne (Abb. 23) ist erkennbar, wie die
degenerierten Fasern des Strickkérpers beiderseits die Wurmrinde
erreichen. Die Degeneration im Gebiet der oberen Kleinhirnschenkel
halt sich im Vergleich zu dem vorigen Schnitt néher zur Haube. Die
Degenerationim Pyramidengebietist erheblich schwicher ausgesprochen,
als in der untern Briickengegend. Auf einem Schnitt nahe iiber dem
vorigen (Abb. 24) erkennt man auf einer Seite einen Teil der degene-
rierten Fasern des Strickkorpers an der Stelle, wo sie an den Wurm
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herantreten. Auf der andern Seite ist dieser Degenerationsstreifen
schon nicht mehr vorhanden: Die Rinde des Kleinhirnwurmes ist rings

umgeben von herantretenden degenerierten Fasern des Strickkérpers.
Ganz besonders intensiv erscheint diese Degeneration in der Nachbar-

Abb. 23.

schaft ihrer lateralen Abschnitte. Im ibrigen annihernd der gleiche
Befund.

Archiv fir Psychiatrie. Bd. 75, 32
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Noch hoher (Abb. 25) wird ersichtlich, daf3 die Faserdegeneration
immer mehr dorsalwirts im Gebiete des Wurmes vordringt, wobei sie
seiner Rinde néher kommt.
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In der obern Briickenregion (Abb. 26) ist diese Dorsalwértsverschie-
bung weiter vorgeschritten. Die Degeneration im Gebiete der oberen
Kleinhirnschenkel, welche in dieser Schnittebene im Gebiete des Teg-
mentum liegen, ist nach wie vor deutlich ausgeprigt. Die Degeneration
im Gebiete der Pyramiden erscheint schwiicher entwickelt.

In der Schnittebene der obersten Briickenregion (Abb. 27) erkennt
man die Kreuzung der degenerierten Fasern der oberen Kleinhirn-

Abb. 26.

schenkel. Nach vollzogener Kreuzung bilden die Fasern zwei Stringe,
welche als ovale Felder zu beiden Seiten der Rhaphe sich lagern. Die
Pyramidenfasern streben der Lage zu, welche sie in der Ebene der Grof3-
hirnschenkel einnehmen. An den iibrigen Systemen ist in dieser
Schnittebene eine deutliche Degeneration nicht zu erkennen.

In der Gegend der GroBhirnschenkel (Abb. 28) geht die Faser-
kreuzung der oberen Kleinhirnschenkel weiter. Die degenerierten
Pyramidenfasern liegen in den zentralen Teilen beider Gehirnschenkel;
sie nehmen beiderseits annahernd die drei mittleren Fiinftel des Hirn-

32%
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schenkelfuBes ein. Degeneration im Bereich der oberen Kleinhirn-
schenkel ist bis an die roten Kerne zu verfolgen. Die letzten (Abb. 29)
enthalten ebenfalls Degenerations-
produkte.

Falt man zusammen, so besteht in
unserem Falle Faserdegeneration im
Bereiche folgender Systeme:

1. Die Pyramidenbahn von den
unteren = Abschnitten des Riicken-

Abb. 27. Abb. 28.

markes bis an die Gegend der oberen Vierhiigel, wo meine Befundauf-
nahme ihr Ende hat. Diese Degeneration ist aullerordentlich hochgradig

Abb. 28.

im Halsmark und im Verldngerten Mark, aber im Bereiche der Varols-
briicke nimmt sie nach obenhin an Intensitit allmahlich ab. Im Riicken-
mark ist auBer den gekreuzten Pyramidenstringen auf einer Seite der
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ungekreuzte Pyramidenstrang degeneriert und zwar kann diese Degene-
ration bis zur Gegend des obern Lendenmarkes implicite verfolgt werden.

2. Die Kleinhirnbahn von Flechsig vom untern Brustmark (D,;) bis
zum Kleinhirnwurm, zu welchem ihre Hauptmasse sich begibt.

3. Das Gowerssche Bindel, ganz deutlich vom obern Brustmark (D)
an. Im Bereiche des Riickenmarkes und des caudalen Teiles des ver-
langerten Markes liegt das Gowerssche Biindel dem Flechsigschen un-
mittelbar an. In der Hohe des untern Teils der untern Olive erscheinen
beide Biindel durch einen Zwischenraum voneinander getrennt, aber
im weitern Verlauf flieBen sie aufs neue zu einem gewissermalien
einheitlichen Ganzen zusammen. In der Hohe des obern Abschnitts
des verlangerten Markes bleibt ein erheblicher Anteil des Gowersschen
Biindels nack wie vor mit dem Flechsigschen in Verbindung, in dessen
Gesellschaft es durch den Strickkérper zur Wurmrinde emporsteigt;
ein kleinerer Faseranteil des Gowersschen Biindels 148t sich eine Strecke
weit in Gestalt eines kleinen Stranges verfolgen, welcher dorsolateral
von der untern Olive sich hinzieht und vor Erreichung der Varolsbriicke
verschwindet, ohne daB ersichtlich wire, ob diese Fasern ebenfalls zum
Kleinhirn sich begeben oder eine andere Richtung einschlagen.

4. Fine Fasergruppe der Hinterstringe, zuerst im obern Lenden-
mark auftretend (L) und hier den lateralen Abschnitten des Gollschen
Stranges angehdrend, im obern Brustmark (D') und im Halsmark all-
mihlich in der Richtung zum medialen Teil des Burdachschen Stranges
sich verschiebend, im Gegensatz zu dem Verhalten der in der Fort-
setzung der hinteren Wurzeln verlaufenden Hinterstrangfasern. Im
verlimgerten Mark endigen diese Fasern im dufern Keilstrangkern. Da
in der Literatur eine ganze Reihe von Angaben auf einen Zusammen-
hang der duBeren Keilstrangkerne mit dem Kleinhirn hinweisen, werden
die hier in Rede stehenden Fasern mit groBer Wahrscheinlichkeit als
Kleinhirnbahnen anzusehen sein.

5. Fagern des mittlern Kleinhirnschenkels, welche bekanntlich in ihrer
Hauptmasse von den basalen Briickenganglien zum Kleinhirn verlaufen.

6. Die Bahn vom gezahnien Kern des Kleinhirns via oberer Klein-
hirnschenkel zu dem roten Haubenkern der kontralateralen Seite.

7. Die Fasern einiger Gehirnnerven, namlich beider Aste des Gehér-
nerven, des Facialis und des Abducens.

8. Fasern des Trapezkdrpers, also Bahnen, welche in der Fortsetzung
des Gehdrnerven liegen.

Uberblickt man den ganzen Befund, so wiirde sich ergeben, daB es
sich hier handelt um eine Affektion, welche sich ausspricht in primirer
Degeneration 1. einer ganzen Reihe zufiihrender und abfiihrender Klein-
hirnbahnen, 2. der Pyramidenbahn und 3. einiger Gehirnnerven, teils
motorischer, teils sensibler Art.
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Halten wir nun den anatomischen Befund mit dem klinischen zu-
sammen, dann erweist sich, dafl die Symptome einer Affektion der
Kleinhirnbahnen in dem Krankheitsbilde in einem Grade privalierten,
daB die Affektion der Pyramidenbahn fast ganz in den Hintergrund
trat, abgesehen von leichter Schwiehe der -Beine, “Wiederauftreten
der anfangs nicht nachweisbaren Sehnenreflexe an den Armen und
Steigerung der in der ersten Zeit normal ausgebildeten Reflexe an den
Beinen. Die bei dem Kranken beobachtete Diplopie findet ihre Er-
klarung in den Verdnderungen, welche hier an den Abducensnerven
nachgewiesen werden konnten. Was die durch die anatomische Unter-
suchung ermittelten Verénderungen im Gebiete des Facialis und Acusticus
betrifft, so waren dieselben, wenigstens in der ersten Zeit, nicht von
einer deutlichen Verinderung der entsprechenden Funktionen begleitet.

Die bei dem Kranken vorgefundenen anatomischen Verdnderungenlie-
fern eine befriedigende Erklarung der beobachteten Symptome mitalleini-
ger Ausnahme der Stérungen im Bereiche der psychischen Téatigkeit. Die
Frage nach dem Ursprung dieser Stérungen wird beantwortet durch die
Untersuchung der Hemisphiren des Gehirns bei dem Kranken, wobeiDr.
E. Wenderowitsch eine ganze Reihe von Assoziationssystemen degeneriert
fand (s. die in diesem Hefte verstfentlichte Arbeit des genannten Autors).

Fragt man nun nach der Natur der Krankheit, um welche es sich hier
gehandelt haben mag, so muB zugestanden werden, daf der mitgeteilte
Fall aus den Grenzen der bisher bekannten klinischen Formen heraustritt.

Manches hat der geschilderte Krankheitsfall unzweifelhaft mit der
amyotropischen Lateralsklerose gemeinsam, namlich 1. die Affektion
der Pyramidenbahn, 2. die Beteiligung des Facialis an der Affek-
tion und 3. die Affektion der Kleinhirnbahnen, von welchen einige,
wie bekannt, in gewissen Fillen der amyotrophischen Lateralsklerose
mitbeteiligt sein kénnen, endlich 4. der Verlauf der Krankheit. Neben
diesen gemeinsamen Merkmalen begegnet man in dem mitgeteilten
Fall einer ganzen Reihe von Besonderheiten, welche ihn von der amyo-
trophischen Lateralsklerose strikt unterscheiden. Als solche Besonder-
heiten wiren zu nennen: 1. die Nichtaffektion der peripheren spinalen
motorischen Neurone, sowie der peripheren cerebrospinalen motorischen
Neurone mit Ausnahme des Facialis und Abducens (welch letzterer
bei der amyotrophischen Lateralsklerose bekanntlich niemals betroffen
wird) und das mit dieser Nichtaffektion der peripheren Neurone der mo-
torischen Bahn zusammenhiangende Fehlen von Muskelatrophien; 2. die
auBerordentlich hochgradige Affektion einer Reihe von Kleinhirnbahnen,
wie dies bisher noch in keinem Fall von amyotrophischer Seitenstrang-
sklerose bemerkt ist, und das dem entsprechende klinische Bild pro-
gressiver Ataxie, welches der amyotrophischen Seitenstrangsklerose
nicht eigen ist; 3. die Affektion sensibler Nerven, namlich des Schnecken-
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nerven und des Vorhofsnerven; endlich 4. die eigenartige Alteration
der psychischen Funktionen.

Der beschriebene Fall zeigt in manchen Beziehungen eine Ahnlichkeit
mit den Féllen, die von Jacob unter dem Namen der spastischen Pseudo-
sklerose beschrieben wurden.

Als gemeinsam erscheinen:

1. die Lasion der Pyramidenbahnen,

2. die Anderungen der Psyche,

3. epileptiforme Anfille,

4. die Entwicklung der Krankheit im Mittelalter und

5. der progressive Verlauf mit letalem Ausgang nach einer Reihe

von Monaten seit dem Ausbruch der Erkrankung.

Aber ungeachtet auf diese Ahnlichkeitselemente stellt unser Fall
auch eine Reihe von Eigentiimlichkeiten dar, welche eine scharfe Grenze
zwischen ithm und den Fillen von spastischer Pseudosklerose durch-
fithren und zwar:

1. das Fehlen eines der fiir die Pseudosklerose am meisten charakte-
ristischen Kennzeichen, des striiren Symptomenkomplexes, statt dessen
wir im vorliegenden Falle eine Ataxie vom cerebelliren Typus haben,

2. die Anderungen der Psyche tragen an sich den Charakter bloB
einer Abschwichung des Intellektes und schlieBen in sich nicht die von
Jacob bei spastischer Pseudosklerose beschriebenen Ziige (der Korsa-
kowsche Symptomenkomplex, delirisse Verwirrtheits- und Angstzu-
sténde, optische und akustische Halluzinationen),

3. das Fehlen von Remissionen, welche Jacob als typisch fiir die von
ihm beschriebene Form bezeichnet, und

4. das Bestehen einer stark ausgeprigten Degeneration einer Reihe
von Systemen im GroBhirn sowie im Riickenmark an Stelle der relativen
Unversehrtheit der weifien Substanz, die bei spastischer Pseudosklerose
beobachtet wurde (Jacob, Kirschbaum).

Man muB also sagen, daf es sich in dem hier vorliegenden Fall handelt
um eine besondere Systemerkrankungsform mit progressivem Verlauf,
als deren Hauptsymptome erscheinen: 1. der cerebellare Symptomen-
komplex, 2. der Pyramidensymptomenkomplex, welcher in unserem
Fall &duBerst schwach ausgesprochen war, und 3. die eigentiimliche
Storung der psychischen Funktionen.

Diesen drei Symptomengruppen entsprechen drei Kategorien wesent-
licher anatomischer Verinderungen, niamlich 1. die Degeneration einer
Reihe von Kleinhirnbahnen, 2. die Degeneration der Pyramidenbahn,
und 3. die Degeneration einer Reihe von Assoziationssystemen der
Vorderhirnhemisphéiren. Daher — das Termin, welches uns fir die
Bezeichnung der vorliegenden Erkrankung als annehmbar erscheint —
Sclerosis cerebello-pyramido-intercorticalis.



