
Sclerosis cerebello-pyramido-intercorticalis, als eine besondere 
Form der systematischen Erkrankung des GroBhirns und 

Riickenmarks. 
Von 

Prof. M. Nikitin. 
(Aus der Nervenklinik des medizinischen Insti tutes zu Leningrad.) 

(Eingegangen am 25. Juli 1925.) 

M i t  29 T e x t a b b i l d u n g e n .  

Gegenstand vorliegender Abhandlung ist ein Fall, we]cher vor etwa 
12 Jahren (1913) in der Nervenklinik des hiesigen Medizinischen Insti- 
tutes yon mir beobachtet  wurde. Ich war seinerzeit infolge gewisser 
~ul~erst merkwfirdiger Symptome und Besonderheiten des Verlaufes 
auf den Fall aufmerksam, und ~ls der Kranke, nachdem er 8 Monate 
in der Klinik zugebracht, starb, wurde sein Zentralnervensystem einer 
mSglichst sorgf~ltigen Untersuchung unterworfen. Der Krieg unter- 
brach ~ber die begonnene Arbeit und erst jetzt  konnte die damals ~uf- 
genommene Untersuchung des Gehirns und Rfickenmarkes des be- 
tre~fenden Kranken zu Ende geffihrt werden. 

Zun~chst soll hier der klinische Befund in aller Kfirze dargelegt 
werden : 

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

22. I. 1913. Von sieh selbst sprieht Pat. mit  merklieher Zurfiekhaltung. Es mach~ 
ihm offenbar groBe Miihe, seine Aufmerksamkeit anzustrengen. Er  ist aul~erstande, 
im Zusammenhang zu erz~hlen. A~f Grund der yon ihm erhaltenen bruchstiiek- 
artigen Augaben, die seine Schwester teilweise erg~nzen konnte, hat  der anam- 
nestische Befund folgendes Bild. F~lle yon Nerven- und Geisteskrankheiten, sowie 
yon Trunksucht sind in der Familie niebt vorgekommen. Pat. ist das zweite Kind 
seiner Eltern;  er hat drei gesunde Schwestern. Besondere Krankheiten hat  er nieht 
durehgemacht; nur eine Urethritis hat  bestanden. Syphilis wird geleugnet; A1- 
koholmiBbrauch desgleichen, t~aueht seit seinem 22sten Lebensjahr 15--20 Zi- 
garetten t~glich. 

Die gegenw~rtige Erkrankung ffihrt Pat. auf eine im September 1912 durch- 
gemaehte Fieberkrankheit zurfiek, welche etwa 1 Mortar dauerte und mit ttitze, 
Sehfitte]irost und Kopfsehmerzen verlief. Im November f,iel dem Pat. sein sehwan- 
kender Gang auf, der weiterhin allm~hlieh sich steigerte. Im Dezember bemerkte 
l~at., dal~ sein Ged~chtnis gegen frfiher abgenommen hat te;  zugleieh stellte sich 
SprachstSrung ein, sowie Behinderung der norm~len Beweglichkeit der Finger, 
namentlich der rechten Hand. Aul~erdem war die Sehkr~ft schw~cher geworden 
als vorher. In  den letzten Tagen hat  Pat. zeitweise Sehwindel, begleitet yon dem 
Geffihl, als wiirden sich die Gegenst~nde vor seinen Augen drehen. 
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Status praeseus. 25. I. 1913. Der Gang des Pat. hat ataktischen Charakter (beim 
Gehen besteht die Neigung ein wenig nach rechts abzulenken). Mit den Fiil~en an- 
einander ist das Stehen h6chst unsicher; bei gcscMossenen Augen fi~Ilt Pat. 

Untere Extremit~ten. Entwickelung der 3/[uskulatur Jm Berciche der Norm; ihr 
Widerstand bei passiven Bewegungen leicht abgeschw/icht. MuskelkraCt in m/~l?igem 
Grade vermindert. Bei der Priifung der alternierenden Dorsal- und Plantarflexions- 
bewegungen ergibt sich, dab dieses Alternieren der Bewegungen ~ul3erst langsam 
vonstatten geht, besonders attf der linken Seite (Adiadochokinese). Die Be- 
wegungen beider Beine deutlich ataktisch. Patellar- und Aehillessehnenreflexe er- 
halten, gleichm~Big, yon mgl~iger St~rke. Ft~l~sohlenreflexe yon normalem Typus. 
Pathologische Reflexe, wie sie bei Affektionen der Pyramidenbahn auftreten, nicht 
vorhanden. SS~mtliche Qualit~ten der IIautsensibilit~t unveri~ndr das Gefiihl 
der passiven Bcwegungen desgleiehen. 

Rump/. Cremasterreflex, epi- und hypogastrischer Reflex, sowie Bauehreflex 
innerhalb normaler Grenzen. Sensibilit~t unver~ndert. 

Obere Extremitgte,~. Volum, Widerstand bei passiven Bewegungen und Kraft der 
Muskeln in den G~'enzen der Norm. Sehnenreflexe r~cht deutlich ausgeblidet. 
Beide H~nde zeigen bei Bewegungen Spuren yon Ataxie. Beiderseits deutlich 
ausgesprochene Adiadochokinese. Alle Qualit~ten der Sensibi]it~t unver~ndert. 

Kop/. Eine besondere Empfindlichkeit gegen Perkussion ist am Sch/idel nieht 
vorhanden. Gerueh rechts schw~eher (es besteht Sehnupfen). Bewegungen der 
Aug~pfel frei; beim Sehen naeh rechts erseheinen die Gegenst~nde doppelt. Die 
Pupfllen verhalten sieh normal. Augenhintergrund ohne auffallende Ver~nde- 
rungen; nut die Arterien erseheinen etwas verengt bei normalem Kaliber der Venen; 
Sehsti~rke beiderseits 1,0; es besteht Presbyopie (ophthalmoskopischer Befund 
yon Dr. Z r. R, Schenger aufgenommen). Die ttornhautreflexe lebhaft. Die Sensi- 
bilit/~t im Bereiche des Antlitzes und des behaarten Teiles des Kopfes unverS~ndert. 
Innervation der Antlitzmuskulatur innerhalb normaler Grenzen. Geh6r and Ge- 
sehmack unver~ndert. Keine Deviation der herausgestreekten Zunge. Sprache 
mi~ig dysarthriseh. 

Das Denken ist verlangsamt. Ganz einfaehe Zahlenoperationen macht Pat. 
befriedigend, ermtidet aber schnell. Sechs einstellige Zahlen, welehe ihm naeh- 
einander vorgesagt werdcn, 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 ]?at. meist ]eicht erh6ht 
und schwankte zwischen 37.10 und 37.8 ~ 

7. IV. 1913. Eine Neigung zu Seitw~rtsabweiehung beim Gehen nicht bemerkbar. 
Das Beklopfen der Wirbelsi~ule ist nieht schmerzhaft. Der Gerueh ist auf beiden 
Sciten gleichm~l~ig erhalten. Doppelsehen nicht vorhanden. Im tibrigen Befund 
wie ffiiher. 

27. IV. 1913. Laut Angabe der W~rterin hatte Pat. in der Nacht Kr~mpfe in 
I-I~nden und FfiBen, aber ohne Bewui3tseinsschwund. Pat. selbst weil~ davon 
nichts. 

28. IV. 1913. Ohne Unterst/itzung auf beiden Seiten kann Pat. nieht gehen. 
Der Gang ist yon hochgradig ataktischem Charakter. An beiden H~nden besteht 
ebenfalls lebhaft ausgesproehene Ataxie. Adiadochokinese beiderseits lebha~t ent- 
wiekelt, besonders aber ]inks. Wean Pat. sitz~, ist ein leichtes Sehwanken des 
Kopfes zu bemerken. Aueh am Rumpf bestehen beim Sitzen sehwankende Be- 
wegungen mit Neigung naeh reehtsabzuweiehen. ]?atellarreflexe ein wenig gesteigert. 
Die Sehnen- und Periostreflexe sind an den oberen Extremit~ten beiderseits vor- 
handen und sind gleichm~Big ausgebildet. Bei Perkussion des Sch~dels wird Sehmerz- 
haftigkeit in der rechten tIinterhauptsgegend angegeben. Bei Bewegungen der 
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Augi~pfel nach rechts und oben sind leichte Spuren von Nystagmus zu bemerken. 
Im iibrigen friiherer Befund. 

29. IV. 1913. Nachts gab es einen Anfall yon Kxgmpfen, welcher dem ersten 
~hnlich war. 

19. VII. 13. Merklieh zunehmende Schw~chc. Die Ataxie w~chst. Decubitus 
am gro~en Rollhiigel und am Kreuze ist aufgetreten. 

15. VIII.  13. Decubitus hat zugenommen. 
12. IX. 13. Starke allgemeine Abmagerung. Pat. liegt im Bert und kann sich 

ohne Hilfe nicht umdrehen. Pat. versteht, was man ihm sagt, er selbst aber macht 
keine Sprechversuche. Er bemiiht sich im Flfisterton zu sprechen und es k6nnea 
]~ruchstiicke einzelner Worte unterschieden werden. Die Perkussion des Sch~dels 
scheint in ganzer Ausdehnung schmerzhaft zu sein. Eine Priifung der Sensibilit~t 
ist wegen der bestehenden psychischen Alteration nicht ausfiihrbar. :Die Reflexe 
zeigenkeine besonderenAbweichungenvom Gew6hnlichen. Vonseitender Motilit~t 
finder sieh aui~er allgemeiner Muskelschw~ehe, welche dem allgemeinen Sehwi~che- 
zustande entspricht, eine ungemein hochgradig ausgepr~gte Ataxie. Die Bewe- 
gungen des Pat. haben durchaus den Charakter des Regellosen. Selbst die einfaehsten 
Bewegungen, wie die der Spitze des Zeigefingers zur Nase, kann Pat. nicht aus- 
fiihren und dahinzielende Versuche macht er in vollkommen verkehrter Weise. Die 
Temperatur h~lt sich jetzt, wie auch w~hrend der ganzen iibrigen Krankheitsdauer 
inncrhalb subfebriler Grenzen. 

19. IX. 1913. Exitus letalis unter Erseheinungen allgemeincr ErschSpfung. 
Anatomische Diagnose (Prof G. W. Schor) : Decubitus, ttyperaemia venosa et 

oedema meningum; Pneumonia Iobularis conflueus purulentocatarrhalis bflateralis ; 
I~Iyperaemia venosa hepatis. Hyperplasia pulpae lienis; Hyoearditis et Myode- 
generatio ventriculi sinistri cordis; Oedema mucosae intestinorum. 

Das Gehirn und Rfiekenmark, welche bei ~ui~erer Besichtigung keine wesent- 
lichen Abweichungen yon der Norm darboten, wurden wie gew6hnlich in uner- 
6ffnetem Zustand mit Formalin behu~s weiterer Untersuchung behandelt. 

Es hande l t e  s ich hier  also u m  eine progress iv  fo r t sch re i t ende  Er -  
kr~nkung,  de ren  ers te  S y m p t o m e  ungef~hr  e inen  Mona t  nach  e iner  
d u r c h g e m a c h t e n  F i e b e r k r a n k h e i t  s ich b e m e r k b a r  mach ten .  Das frf iheste  
S y m p t o m  war  schwankende r  Gang ;  d a r a n  schlossen s ich S tSrungen  
der  Bewegl ichke i t  der  H a n d ,  S p r a c h a l t e r a t i o n e n  u n d  Gedi~chtnis- 
schw~che,  im we i t e rn  Ver lauf  noch  Schwindel  m i t  dem Gefiihl,  Ms 
wi i rden  die  Gegens t~nde  s ich vor  den  Augen  drehen.  

Zwei Mona te  nach  dem Beg inn  der  K r a n k h e i t  e rgab  die  objektive~ 
Un te r suchung  hochgrad ige  A t a x i e  der  Beine  u n d  Spuren  yon  A t a x i e  
in  den  oberen  Ext remi t i~ ten  ohne S t6 rung  der  Sensibiliti~t, Ad iadocho-  
k inese  der  t t ~ n d e  und  FiiBe, H y p o t o n i e  und  le ichte  Parese  der  Unte r -  
e x t r e m i t ~ t e n m u s k u l a t u r ,  Unschi~rfe der  Sehnenref lexe  an  den  I-Ii~nden, 
fe rner  Dip lopie ,  D y s a r t h r i e  u n d  endl ich  Ve r l angsamung  u n d  Schwi~chung: 
de r  ge i s t igen  Prozesse.  

Die  wei te re  B e o b a c h t u n g  des K r a n k e n  e rgab  d a n n  allmi~hliches 
Anwachsen  der  A t a x i e  in  Be inen  und  Armen ,  W i e d e r a u f t a u c h e n  der  
anfangs  vermil~ten Ref lexe  an  den  Hi~nden u n d  Ste igerung  der  anfi~nglich 
n o r m a l  en twicke l t en  Ref lexe  an  den  Fiil3en, d a n n  A u f t r e t e n  yon  S p u r e n  
yon  N y s t a g m u s  be im Sehen nach  rechts ,  vor f ibergehende  Anf~lle  yon 
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Kr~mpfen an allen vier Extremit~ten,  allgemeine ErschSpfung und 
gegen Ende der Krankhei t  Entwicklung yon Decubitus. Die KSrper- 
temperatt tr  hielt sich im Verlaufe der ganzen Krankhei t  meist auf 
subfebriler H6he. Etwa 10 Monate nach dem Auftreten der ersten 
Symptome yon seiten des Nervensystems t ra t  Exi tus  letalis ein. 

Was die intravitale Diagnose in diesem l~alle betrifft, so schien hier 
zun~chst eins sieher, n~mlieh das Bestehen einer Affektion des Klein- 
hirns oder seiner Verbindungen. Abet das Vorhandensein ausgesproche- 
net StSrungen im Bereiehe der psychischen Tiitigkeiten dr~ngte zu der 
Ann~hme, daft jene Lokalisation allein den Zustand in diesem Fall 
nieht ersehSpfen mSehte. Es hat te  also schon die topische Diagnose 
hier ihre Schwierigkeiten. Noch verwickelter muftte die Diagnose des 
Charakters der Affektion erscheinen. Das Auftauchen der ersten Symp- 
tome im Anschluft an eine Infektionskrankheit  konnte Anlag zu der 
Vermutung geben, dag es sich um Folgeerscheinungen eines akut  
encephalitischen Processus gehandclt haben mochte. Aber der weitere 
Verlauf der Krankhei t  hat  dann gezeigt, daft hier ein Prozeg progressiver 
Art  vorlag. Infolge des Fehlens allgemeiner Hirnsymptome schien der 
Gedanke an eine Neubildung sehwer zul~issig; die genaue Umgrenzung 
des klinisehen Brides im Rahmen des cerebellaren Symptomkomplexes, 
zu welchem Erscheinungen des Verfalls der psychisehen l~unktionen 
hinzutraten, lieft die Annahme einer multiplen Sklerose ausgeschlossen 
erschcinen, zumal mit R/ieksicht auf den Verlauf des Leidens und den 
schnellen Eint r i t t  des Exitus letalis. 

Es eriibrigt also schlieNich die Annahme, daft es sieh hier um eine 
Erkrankung ganz eigener Art, die yon den bisher bekannten klinischen 
Formen versehieden ist, gehandelt haben mul~te. 

Sehr begreiflich erscheint dahcr das besondere Intcresse, welches 
in diesem Fall die pathologisch-anatomische Untersnchung darbot. 

Nachdem die nach Marchis  Methode ausgefiihrte Untersuehung 
einer Reihe yon Probestiicken aus versehiedenen Niveaus des Rticken- 
marks das Bestehen yon Faserdegeneration in einer ganzen Reihe yon 
Systemen anfgedeekt hatte, wurde besehlossen, das ganze Gehirn und 
I~fiekenmark naeh diesem Verfahren systematiseh zu untersuehen. 

Einige Streeken vom Riickenmark wurden aufterdem noeh mi t  Hilfe 
der van Giesonschen Methode untersueht. 

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

Im Lendenteil des Riiekenmarkes (L ~, L 2, unterer  und mittlerer 
Absehnitt  yon L 1) besteht hochgradige Degeneration beider Pyramiden,  
seitenstrangbahnen (Abb. 1, 2, 3, 4). An der t:lbergangsstelle vom 
Lendenmark zum Brustmark (oberer Absehnitt  yon L 1, Abb: 5 ) f inder  
sieh aufter starker Degeneration der gekreuzten Pyramidenbahnen leiehte 
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Degeneration eines der ungekreuzten Pyramidenbfindel, sowie eine 
sehmale zerstreut degenerierte Zone in jedem Hinterstrang und zwar 
im  lateralen Tell des  Gollsehen Bfindels. 

Im unter~ Brustmark (D1, Abb. 6) besteht annahernd das gleiehe 
Bild, mit dem Unterschied jedoch, dab die Degeneration beiderseits 

Abb. 9 ~. 

sieh fiber eine Region verbreitet, welehe dem ventralen Absehnitt von 
Flechsigs Kleinhirnseitenstrangbahn (Tractus spinocerebellaris dorsalis) 
entspricht. Die Degeneration dieses F~ldes ist in diesem Niveau weitaus 
weniger intensiv, als im Gebiete der Pyramidenbahnen. In dem mittlern 
Brustmark (Ds, Abb. 7) herrsehen die ngmliehen Vergnderungen vet, 
nur ist die Degeneration des .Flechsigschen Bfindels und der ungekreuz{en 
Pyramidenbahn hier dentlicher ausgesprochen. Degenerierte Streifen 
im Gebiete der Hinterstrgnge ziehen sieh naeh wie vet in dem ]aterulen 
AbsChnitt des Gollsehen Bfindels hin. Im obern Brustmark (D, Abb. 8) 
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beschr~nkt sich die zust~ndige Degeneration der Seitenstrange~ nicht  
auf das Gebiet der Flechsigschen Bfindel, sondern hat  auch das Areal 
des Gowerssehen Stranges ergriffen. In diesem Niveau nehmen die 
Degenerationsstreifen der Hinterstr~nge eine etwas mehr laterale Lage 
ein, als im Brustmark; sie linden sieh jetzt  an der Grenze zwischen 
Gollsehem und Burdachsehem Strang. Aul~er diesen beiden .Streifen 
sieht man in einem der Hinterstr~inge 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 fiber einen grSl~ern 
Raum ausgedehnt. 

Die Ausbreitung der Degeneration auf das Gebiet der Gowerssehen 
Biindel t r i t t  besonders deutlieh in versehiedenen I-IShen des Hals- 
markes (C2, Abb. 9) hervor. Die Degenerationszonen der Hinterstr~nge 
erscheinen bier noeh mehr lateralwiirts verschoben und haben jetzt  im 
medialen Teil der Burdachsehen Str~inge ihre Lage. 

In  s~mtlichen erw~hnten Schnittebenen sind die hinteren und vorde- 
ren Wurzeln des Rfickenmarkes yon dem Degenerationsproze~ un- 
betroffen und zwar auf ihrer intraspinalen sowoh], wie auf ihrer extra- 
spinalen Strecke. 

Die Ganglienzellen der grauen VorderhSrner weisen, sower  an den 
naeh Marchi behandelten Priiparaten ein Urteil fiber ihren Zustand 
mSglieh ist, merkliehe Ver~nderungen gegenfiber der Norm nieht auf. 
Auch die naeh van Gieson behandelten Schnitte ]assen Vergnderungen 
an den Vorderhornganglien bier nicht erkennen. Wohl aber sieht man 
an den van Gieson-Prgparaten deut]iche Ver~inderungen an den Zellen 
der Clarlceschen S~ulen hervortreten (Abb. 9 a). Die fiberwiegende Mehr- 
zahl dieser Zellen hat  ihre Forts~tze verloren, ihre Kerne sind an die 
Zellperipherie versehoben, und die zentralen Part ien des ZellkSrpers 
zeigen deutliehe Strukturvergnderungen, sie erscheinen ~tul]erst blal~ 
gef~rbt und aus einer homogenen oder feinkSrnigen Substanz zusammen- 
gesetzt; nur an der Peripherie der ZellkSrper kann ein schmaler Saum 
normal gef~irbten Protoplasmas entdeckt werden. 

Urn diese Vergnderungen besser zu beurteilen, mu~ man sieh er- 
innern, da~ auch unter normalen Verh~ltnissen im vorgeschrittenen 
Lebensalter an den Nervenzellen degenerative Vergnderungen vor- 
kommen, welche den vorhin besehriebenen entsprechen. Und gerade 
die Clar]ceschen S~iulen sind im Zentralnervensystem ein Gebiet, wo in 
der angedeuteten Weise ver~nderte Nervenzellen h~ufiger als anderswo 
gefunden werden. Auf diese Verh~iltnisse ist u. a. Spielmeyer (siehe 
dessen i,Histopathologie des Nervensystems") aufmerksam geworden. 
Aber unter normalen Bedingungen enthalten die Clarlcesehen S~iulen 
neben so vergnderten Zellen auch viele unversehrte, normal gebliebene 
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Zellen. Solehe normale Elemente sind nun an unseren Pr~paraten 
innerhalb der Clarlcesehen S~ulen fast nirgends anzutreffen, ein Umstand, 
aus welehem zu sehliegen ist, dag im vorlieg.enden Fall degenerative 
Ver~nderungen an den Zellen der Clarlcesehen S~ulen unzweifelhaft 
bestehen. 

Ieh wende mieh nun wieder zu den Befunden, welehe mit  Itilfe des 
Verfahrens yon Marchi erhalten wurden. 

In  dem eaudalen Stiiek des verl~ngerten Markes st68t man in der 
Gegend der oberen Kreuzung (Abb. 10) auf intensive Degeneration im 
Gebiete der Pyramidenstr~nge. Auf einer Seite findet sieh lateral yon 
der Pyramide ein wohlumgrenztes Btindel, welches weiter proximal- 
w~rts mit  dem Pyramidenbtindel zusammenflieSt. In gleieher Sehnitt- 
ebene f~llt eine intensive Degeneration im Bereiehe des Flechsigsehen 
und Gowerssehen B~ndels auf. Degeneration yon mehr diffusem Cha- 
rukter besteht auSerdem im Gebiete der Keilstr~nge, in dorsolateraler 
l~iehtung yon dem Nuel. funieuli euneati gelegen. Am auffallendsten 
ist diese Degeneration dieht unterhalb der Stelle, an weleher die guSeren 
Keilstrangkerne in die Sehnittebene zu fallen beginnen. 

In der Sehnittebene des untern Teiles der grogen Olive (Abb. 11) 
zerf~llt das Degenerati0nsfeld der Kleinhirnbtindel beiderseits in zwei 
Abteilungen: eine dorsMe in Gestalt einer sehmMen I{andzone, die mlr 
dutch einen kleinen Zwisehenraum yon dem Degenerationsfelde des 
Keilstranges getrennt ist und eine ventrale, welehe eine mehr abgernndete 
Form hat. Das Degenerationsgebiet im Bereiehe des Keilstranges nm- 
zieht den innern Kern dieses Stranges an seiner dorsolaterMen Seite 
in Gestalt einer Kommufigur, doeh erseheint die Degeneration hier am 
lebhaftesten auf der gleiehen Streeke, wie in der vorigen Sehnittebene. 

Waiter eerebralwi~rts (Abb. 12), bei roller Entfal tung der ~ngeren 
I~eilstrangkerne, wird erkennb~r, dag die gesehilderten Degenerations- 
felder der K.eilstr~nge unter BeibehMtung der gleiehen Intensit~t, wie 
sic in den eaudaleren Sehnittebenen vorhanden war, diese Kerne dicht 
umwaehsen und zwar vorzugsweise yon dorsolateral, zum Teil abet aneh 
yon dorsomedial her, wobei die ventrale und ventromediale Seite der 
Kerne fast ganz versehont bleibt. Den gleiehen Ebenen entspreehende 
Durehsehnitte zeigen, dab in unmittelbarer N~he der inneren Keil- 
strangkerne degenerierte Fasern nieht vorkommen (Abb. 12 zeigt diese 
Verhi~ltnisse auf der einen Seite; auf der anderen hat die Degeneration 
der Umgebung des ~uBern Kerns sehon weiter eaudal aufgeh6rt). 

Die VFurzeln des Nervus hypoglossus, soweit sie in diese Sehnitt- 
ebenen fallen, sind frei yon Degeneration. 

Weiter eerebralw~rts lassen die Sehnitte erkennen, dab die Degene- 
rationsfelder rings um die ~uBeren Keilstrangkerne naeh und naeh ver- 
sehwinden. ]~estehen bleibt die Degeneration nut  im Gebiete der Pyra-  
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midenstr~nge und beider Kleinhh'nbahnen, n~mlich des Flechsigschen 
Biindels im Bereiche des StrickkSrpers und des Gowersscher~ dorso- 
l~ter~l yon der untern Olive. Anfangs erscheinen diese Biindel noch 
dutch einen Zwisehenr~um voneinander getrennt (Abb. 13); weiterhin 
aber, mi~ dem Eint r i t t  des Gowersschen Biindels in d~s Gebiet der guIte- 
ren Bogenf~sern und sod~nn in den Bereich des Strickk6rpers, ver- 

Abb. lO. 

Abb. 13. 

Abb. 11. 

" ,  t ~ J?" 

Abb. 1& 

Abb. 12. 

Abb. 15. 

..,,<... j '  ~, 

Abb. 16. Abb. 17. 

schwindet dieser Zwischenr~um und beide Strange, der dorsMe sowohl 
wie der ventrMe, erscheinen gewissermM3en wie ein einheitliehes G~nzes 
(Abb. 14). 

In dem MM~e, wie sich der StrickkSrper konsfituiert (Abb. 15), wird 
d~s beide Kleinhirnb~hnen umfassende Degenerationsgebiet n~ch und 
n~ch breiter, besonders in seinem dorsMen Abschnitt. Die in dieser 
Gegend auft~uchenden Vagusfasern sind degenerationsfrei. 

In dem oberen Absehni~ des verlgngerten Markes (Abb. 16) erscheint 
die H~uptmasse des Gowerssehen Bfindels zusammen mit  dem Flechsig- 
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sehen dem Striekk6rper eingelagert; ein kleinerer Tell seiner Fasern, 
weleher seinem ventralen Absehnitte entsprieht, beh~lt seine friihere Lage 
dorsolateral yon der untern Olive in Gestatt eines kleinen umsehriebenen 
Feldes yon rundlieher Form bei. Die Wurzeln des Zungenraehennerven 
weisen keine Anzeiehen yon Degeneration auf. 

Noeh weiter kranialw~rts, entspreehend der Einsenkungsstelle des 
Striekk6rpers in das Kleinhirn (Abb. 17), wird erkennbar, wie yon dem 
mitt lern Tell des Striekk6rpers, weleher das im Zustande der Degene- 
rat ion befindliehe Flechsigsehe und Gowerssehe Biindel umfaBt, degene- 
rierte Fasern im Gebiete des Floekenstieles in das Kleinhirn eintreten. 
Ein geringer t~est vom ventrMen Tell des Gowerssehen Biindels beharrt  
in gleieher Lage, wie in eaudaleren Sehnittebenen. 

Abb. 18. 

Im Niveau des untern Teites der Varolsbrtieke (Abb. 18) findet sieh 
-- auBer der Degeneration der Pyramiden und der im Bestande des 
Striekk6rpers zum Kieinhirn hinaufsteigenden Bahnen --  deutlieh 
ausgesprochene Degeneration im Schneeken- und Vorhofsast des Geh6r- 
nerven auf beiden Seiten. Die Degeneration jenes Teiles des Gowerssehen 
Biindels, weleher in der Gegend des obern Absehnittes des verl~ngerten 
M~rkes dorsolateral yon der untern Olive degeneriert ersehien, ist in 
der vorliegenden Sehnittebene nieht mehr vorhanden. Medial veto 
gezahnten Kern, im Bereiche der vorderen Kleinhirnsehenkel, fallen 
degenerierte F~serstrange auf, welehe sich in medialer Riehtung yon 
dem gezahnten Kern und vorzugsweise yon dessen zentralen Partien 
aus hinziehen. 

Ein Sehnitt  dieht oberhalb des vorigen (Abb. 19) zeigt das gleiehe 
Bild. AuBerdem besteht hier auf beiden Seiten Degeneration im lateralen 
Abschnitt  des Trapezk6rlaers. 
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In der HShe der Wurzeln des Facialis und Abdueens (Abb. 20) 
erscheinen die Fasern des Trapezk6rpers in ihrer ganzen Ausdehnung 
degenerierL Aueh die Wurzeln des Facialis und Abdueens sind un- 

Abb. 19. 

verkennb~r degeneriert. Die Degeneration im Gebiete der oberen Klein- 
hirnschenkel nimmt einen grSBeren ]~aum ein, als auf dem vorigen 

Abb. 20. 

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 Brtickenbasis. Die Degeneration 
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im Gebiete der Pyramiden und des Striekk6rpers erscheint nach wie 
vor hochgradig entwickelt. Ein Schnitt nahe fiber dcm vorigen (Abb. 21) 
zeigt, besonders auf der einen Seite, wie die Fascrdegeneration des 
Strickk6rpers die Wand der vierten Gehirnkammer umbiegt, wobei 
die betreffenden Fasern zwischen obercm und mittlerem Kleinhirn- 
sohenkel liegend, zur l~inde des Wurmes sich begeben. Die Degeneration 
im Gebiete dcr oberen Kleinhirnschenkel hat  ungef~hr die gleiche Aus- 
dehnung wie auf dem vorigen Sehnitt. Die Degenerat ion im Gebiete 
der mittleren Kleinhirnschenkcl hat  in ihren dorsalen Abschnitten eine 
bedeutendere Entwicklung. Zu bemerken ist aul~erdem Faserdegene- 

Abb. 21. 

ration am TrapezkSrper, an den Facialiswurzeln und auf einer Seite 
auch an den Abducenswurze]n. 

Der nun folgende Schnitt (Abb. 22) zeigt ann&hernd das gleiche Bild, 
nur mit dem Untersehied, dab hicr statt seiner Austrittswurzeln das 
Knie des Facialis getroffen ist, welches sieh im Zustande der Degene- 
ration belindet. 

Im Niveau der Trigeminuskerne (Abb. 23) ist erkennbar, wie die 
degenerierten Fasern des Strickk6rpers bciderseits die Wurmrinde 
erreichen. Die Degeneration im Gebiet der oberen Kleinhirnsehenkel 
h~lt sieh im Vergleich zu dem vorigen Schnitt  n~her zur Haube. Die 
Degeneration im Pyramidengebiet ist erheblich schw~eher ausgcsprochen, 
als in der untern Briickengegend. Auf einem Schnitt  nahe fiber dem 
vorigen (Abb~ 24) erkennt man auf einer Seite einen Teil der degene- 
r ierten Fasern des Strickk6rpers an der Stelle, we sie an den Wurm 
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herantreten. Auf der andern Seite ist dieser Degenerationsstreifen 
schon nicht mehr vorhanden, Die l~inde des Kleinhirnwurmes ist rings 

/ 

Abb. 22. 

umgeben yon herantretenderL degenerierten Fasern des Striekk6rpers. 
Ganz besonders intensiv erseheint diese Degeneration in der Naehbar- 

Abb. 23. 

schaft ihrer lateralen Abschnitte. Im fibrigen ann~hernd der gleiche 
Befund. 

Archly f~ir Psychiatrie. Bd. 75. 32 
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Noch h6her (Abb. 25) wird ersichtlich, dab die Faserdegeneration 
immer mehr dorsalwirts  im Gebiete des Wurmes vordringt,  wobei sic 
seiner t~inde n~her kommt.  

Abb. 24. 

Abb. 25. 
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In der obern Briickenregion (Abb. 26) ist diese Dorsalw~rtsverschie- 
bung weiter vorgesehritten. Die Degeneration im Gebiete der oberen 
Kleinhirnschenkel, welche in dieser Schnittebene im Gebiete des Teg- 
mentum liegen, ist naeh wie vor deutlich ausgepr~gt. Die Degenerar 
im Gebiete der Pyramiden erscheint sehw~cher entwickelt. 

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

Abb. 26. 

schenkel. Naeh vollzogener Kreuzung bilden die Fasern zwei Strange, 
welehe als ovale Felder zu beiden Seiten der Rhaphe sich lagern. Die 
Pyramidenfasern streben der Lage zu, welehe sie in der Ebene der Grol~- 
hirnsehenkel einnehmen. An den iibrigen Systemen ist in dieser 
Sehnittebene eine deutliche Degeneration nicht zu erkennen. 

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

32* 
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sehenkelfuges ein. Degeneration im Bereich der oberen Kleinhirn- 
schenkel ist bis an die roten Kerne zu verfolgen. Die letzten (Abb. 29) 

enthalten ebenfMls Degenerations- 
produkte. 

Fag t  man zusammen, so besteht in 
unserem Falle Faserdegeneration im 

L Bereiche folgender Systeme : 
1. Die Pyramidenbahn yon den 

unteren Absehnitten des Rticken- 

Abb. 27. Abb. 28. 

markes bis an die Gegend der oberen Vierhiigel, wo meine Befundauf- 
nahme ihr Ende hat. Diese Degeneration is~ augerordentlich hoehgradig 

Abb. 28. 

im Halsmark und im Verl~ngerten Mark, aber im Bereiche der Varols- 
briicke nimmt sie nach obenhin an Intensit~t allm~hlieh ab. Im Riieken- 
mark ist auger den gekreuzten Pyramidenstr/ingen auf einer Seite der 
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ungekreuzte Pyramidens t rang degeneriert und zwar kann diese Degene- 
rat ion bis zur Gegend des obern Lendenmarkes implicite verfolgt werden. 

2. Die KIeinhirnbahn yon Flechsig veto untern ]3rustmark (Dn) his 
zum Kleinhirnwurm, zu welchem ihre I-Iauptmasse sich begibt. 

3. Das Gowerssehe Biindel, ganz deutlich veto obern Brus tmark  (D1) 
an. I m  Bereiehe des Rtiekenmarkes und des eaudalen Teiles des ver- 
lhngerten Markes liegt das Gowerssche Bfindel dem Flechsigschen un- 
mit telbar  an. In  der H6he des untern Tells der untern Olive erseheinen 
beide Biindel dutch einen Zwischenraum voneinander getrennt, aber 
im weitern Verlauf fliel~en sie aufs neue zu einem gewissermaI3en 
einheitlichen Ganzen zusammen. In  der H6he des obern Abschnitts 
des verl~ngerten Markes bleibt ein erheblieher Anteil des Gowersschen 
Biindels nacti wie vet  mi t  dem _Flechsigschen in Verbindung, in dessen 
Gesellschaft es dureh den Strickk6rper zur Wurmrinde emporsteigt ;  
ein kleinerer Faseranteil  des Gowerssehen Biindels ]~1~ sich eine Streeke 
welt in Gestalt  eines kleinen Stranges verfolgen, welcher dorsolateral 
yon der untern Olive sich hinzieht und vor Erreiehung der Varolsbriieke 
verschwindet, ohne dab ersiehtlieh wi~re, ob diese Fasern ebenfalls zum 
Kleinhirn sieh begeben oder eine andere l~ichtung einsehlagen. 

4. Eine Fasergruppe der Hinterstri~nge, zuerst  ira obern Lenden- 
mark  auftretend (L 1) und hier den latera]en Absehnit ten des Gollsehen 
Stranges angeh6rend, im obern Brus tmark  (D 1) und im Halsmark  all- 
mAhlich in der t~iehtung zum media]en Teil des Burdachschen Stranges 
sieh versehiebend, im Gegensatz zu dem Verhalten der in der Fort-  
setzung der hinteren Wurzeln verlaufenden Hinterstrangfasern.  Im 
verldingerten Mark endigen diese Fasern im diu[3ern Keilstrangkern. Da 
in der Li teratur  eine ganze t~eihe yon Angaben auf einen Zusammen- 
hang der ~ul~eren Keilstrangkerne mi t  dem Xleinhirn hinweisen, werden 
die hier in Rede stehenden Fasern mi t  grol~er Wahrseheinlichkeit ale 
Kleinhirnbahnen anzusehen sein. 

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

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

7. Die Fasern einiger Gehirnnerven, n~imlich beider Aste des Geh6r- 
nerven, des Faeialis und des Abducens. 

8. Fasern des Trapezkgrpers, also Bahnen, welehe in der Fortsetzung 
des Geh6rnerven liegen. 

Oberbliekt man den ganzen Befund, so wfirde sieh ergeben, dal~ es 
sich hier handelt  um eine Affektion, welche sich ausspricht in prim~rer 
Degeneration 1. eJner ganzen Reihe zufiihrender und abfiihrender Klein- 
hirnbahnen, 2. der Pyramidenbahn und 3. einiger Gehirnnerven, teils 
motorischer, tells sensibler Art. 
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Halten wir nun den anatomischen Befund mit dem klinischen zu- 
sammen, dann erweist sich, daft die Symptome einer Affektion der 
Kleinhirnbahnen in dem Krankheitsbilde in einem Grade pr~valierten, 
dal~ die Affektion der Pyramidenbahn fast ganz in den I-Iintergrund 
trat ,  abgesehen yon leiehter Schwgehe der Beine, ~-Wiederauftreten 
der anfangs nieht nachweisbaren Sehnenreflexe an den Armen und 
Steigerung der in der ersten Zeit normal ausgebildeten Reflexe an den 
Beinen. Die bei dem Kranken beobaehtete Diplopie finder ihre Er- 
kl~irung in den Ver~nderungen, welche bier an den Abdueensnerven 
naehgewiesen werden konnten. Was die durch die anatomische Unter- 
suehung ermittelten Ver~inderungen im Gebiete des Facialis undAcusticus 
betrifft, so waren dieselben, wenigstens in der ersten Zeit, nicht yon 
einer deutlichen Vergnderung der entspreehenden Funktionen begleitet. 

Die bei demKranken vorgefundenen anatomischenVer~inderungenlie- 
fern eine befriedigendeErkl~irung der beobachteten Symptome mit alleini- 
ger Ausnahme der StSrungen im Bereiche der psychisehen Tgtigkeit. Die 
Frage naeh dem Ursprung dieser StSrungen wird beantwortet  durch die 
Untersuchung der Hemisphgren des Gehirns bei dem Kranken, wobei Dr. 
E. Wenderowitsch eine ganze l~eihe yon Assoziationssystemen degeneriert 
land (s. die in diesem Hefte ver6ffentliehte Arbeit des genannten Autors). 

Fragt  man nun naeh der Natur der Krankheit ,  um welehe es sieh hier 
gehandelt haben mag, so mug zugestanden werden, dab der mitgeteilte 
Fall aus den Grenzen der bisher bekannten klinisehenFormen heraustritt .  

Manehes hat der geschilderte Krankheitsfal] unzweifelhaft mit  der 
amyotropischen Lateralsklerose gemeinsam, n~mlieh 1. die Affektion 
der Pyramidenbahn, 2. die Beteiligung des Facialis an der Affek- 
tion und 3. die Affektion der Kleinhirnbahnen, yon welehen einige, 
wie bekannt, in gewissen F~llen der amyotrophisehen Lateralsklerose 
mitbeteiligt sein k6nnen, endlieh 4. der Verlanf der Krankheit .  Neben 
diesen gemeinsamen MerkmMen begegnet man in dem mitgeteilten 
Fall einer ganzen I~eihe yon Besonderheiten, welehe ihn yon der amyo- 
trophisehen LaterMsklerose strikt unterseheiden. Als solehe Besonder- 
heiten w~ren zu nennen: 1. die Niehtaffektion der peripheren spinalen 
motorisehen Neurone, sowie der peripheren eerebrospinalen motorisehen 
Neurone mit Ausnahme des Faeialis und Abdueens (welch letzterer 
bei der amyotrophisehen Lateralsklerose bekanntlieh niemals betroffen 
wird) und das mit dieser Niehtaffektion der peripheren Neurone der mo- 
torisehen Bahn zusammenh~ngende Fehlen yon Muskelatrophien; 2. die 
auBerordentlich hoehgradige Affektion einer Reihe yon Kleinhirnbahnen, 
wie dies bisher noeh in keinem Fall yon amyotrophiseher Seitenstrang- 
sklerose bemerkt ist, und das dem entspreehende klinisehe Bild pro- 
gressiver Ataxie, welches der amyotrophisehen Seitenstrangsklerose 
nieht eigen ist ; 3. die Affektion sensibler Nerven, n/~mlieh des Sehneeken- 



Form der systematischen Erkrankung des Groghirns und Riickenmarks. 489 

nerven und des Vorhofsnerven; endlich 4. die eigenartige Alteration 
der psychischen Funktionen. 

Der beschriebene Fall zeigt in manchen Beziehungen eine Xhnlichkeit 
mit den F~llen, die yon Jacob unter dem Namen der spastischen Pseudo- 
sklerose beschrieben wurden. 

Als gemeinsam erscheinen: 
1. die L~sion der Pyramidenbahnen, 
2. die ~nderungen der Psyche, 
3. epileptiforme Anf~lle, 
4. die Entwicklung der Krankheit im Mittelalter und 
5. der progressive Verlaui mit letalem Ausgang nach einer Reihe 

yon Monaten seit dem Ausbruch der Erkrankung. 
Aber ungeachtet auf diese Ahnliehkeitselemente stellt unser Full 

auch eine I~eihe yon Eigentiimlichkeiten dar, welche eine scharfe Grenze 
zwischcn ihm und den Fgllen yon spastiseher Pseudosklerose durch- 
fiihren und zwar: 

1. das Fehlen eines der f.iir die Pseudosklerose am meisten eharakte- 
ristischen Kennzeichen, des stri~ren Symptomenkomplexes, statt dessen 
wir im vorliegenden Falle eine Ataxie yore cerebell~ren Typus haben, 

2. die Anderungen der Psyche tragen an sich den Charakter bloB 
einer Absehw~ehung des Inte]lektes und schlieBen in sich nicht die yon 
Jacob bei spastischer Pseudosklerose besehriebenen Zfige (der Korsa- 
kowsehe Symptomenkomplex, deliri6se Verwirrtheits- und Angstzu- 
st~nde, optische und akustische Halluzinationen), 

3. das Fehlen yon Remissionen, we]che Jacob als typisch fiir die von 
ihm beschriebene Form bezeichnet, und 

4. das Bestehen einer stark ausgepr~gten Degeneration einer Reihe 
yon Systemen im Groghirn sowie im Rfickenmark an Stelle der relativen 
Unversehrtheit der weigen Substanz, die bei spastischer Pseudosklerose 
beobaehtet wurde (Jacob, Kir.schbaum). 

Man mug also sagen, dag es sich in dem hier vorliegenden Fall handelt 
um eine besondcre Systemerkrankungsform mit progressivem Verlauf, 
als deren gauptsymptome erscheinen: 1. der cerebellare Symptomen- 
komplex, 2. der Pyramidensymptomenkomplex, welcher in unserem 
Fall ~uBerst schwach ausgesprochen war, und 3. die eigentiimliche 
St6rung der psychischen Funktionen. 

Diesen drei SymptomengTuppen entspreehen drei Kategorien wesent- 
licher anatomischer Ver~nderungen, n~mlieh 1. die Degeneration einer 
I~eihe yon Kleinhirnbahnen, 2. die Degeneration der Pyramidenbahn, 
und 3. die Degeneration einer l~eihe yon Assoziationssystemen der 
Vorderhirnhemisph~ren. Daher -- das Terrain, welches uns iiir die 
Bezeiehnung der vorliegenden Erkrankung als annehmbar erscheint -- 
Sclerosis eerebello-pyramido-inter corticalis. 


