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Die mikromorphologischen Bfldungsfehler des Xleinhirns verdienen 
noch immer nnsere besondere Beachtung. Die vor knrzem erschienene 
Arbeit yon Sdntha arts nnserem Insti tut  beweist zur Geniige, dab uns 
noch viele Einzelheiten der Xleinhirnpathologie verborgen sind. Wohl 
stiitzen sich die monographischen Dars~ellungen yon Mingazzini, Vogt 
und Astwazaturow, Brun auf ein umfangreiches, eigenes nnd in der 
Literatur dargelegtes Untersuchungsmaterial, anf Grund dessert die 
Entwicklungssg6rungen dieses physiologisch, anatomisck und patho- 
logisoh noch immer nicht ganz durchforschten Organs einer eingehenden 
Betrachtung unterworfen werden, dock harren hOCk manche nngekl~rte 
Fragen der befriedigenden L6sung. Auch die Magerialsammlung kann 
noch nichg als abgeschlossen gelten. Das Naturexperiment lieferg ja 
immer nene Proben und Ergebnisse tier obwalgcnden Eingriffe, deren 
einige wit, oft nur d ~ c h  ihre Aus~rkungen,  durch das S~udium des 
gemeinsamon Endproduktes der vielen schi~digenden Faktoren kennen 
lernen. Als ein solches Endproduk~ vieler mi~ i rkenden  schgdigenden 
Faktoren m6chten ~vir in der vorliegenden Mi~teilung einen eigen~iimlichen 
Fall yon Hypodysgenese des Kleinhi~ns vcrSffcntlichen. Die zu beschrei- 
benden Tatsachen mSgen die Kleinhirnpathologie mit einigen bcscheidenen 
Beobachtungen bereichern nnd die sick dabei ergebenden Probleme 
kSnnten viellcich~ manche Anregungen erweckcn. 

Das vorlicgende Kleinhh'n stammt yon einem v<eiblichen S/~ugling, 
der dutch Kaiserschnitt auf die Welt k~m. Die Schwangerschaft war 
yon normaler Dauer. Bei der Mutter muBten wegen b6sartigem 1Xeo- 
plasma der Genitalorgane ungef~thr im 3. Monat der Schwangerschaft 
ther~peutische l~6ntgenbestrahlungen vorgenommen werden. 
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Beim S/iugling zeigte sieh neben einer hoehgradigen MikroeephMie 
ein gesehwiirartiger Gewebsverlus~ am Hinterhaupt ,  weleher die Kenn- 
zeiehen eines I~6ntgengesehwiirs trug 1 

Das Kind blieb ungef~hr 9 Monate am Leben. 
]3ei der Sektion land man  im linken OeeipitMlappen eine groi3e Ge- 

sehwuls~, welehe im Gebie~e des Oceipi~Mpols aueh die barge Hirnhaut  
ilffiltrierte. Dementspreehend war die Seh/~deldeeke im parieto-oeeipi~Men 
Gebiet hoehgradig verdiinnt und an manehen Stellen sogar perforiert. 

Das ganze Gehirn wog naeh FormMirffixation 210 g. Das Grol3hirn 
allein hack Abtrennung des t~hombeneephMons 190 g. Es fiel neben 
der ausgedehnten Kirnge- 
selkwulst neck eine weitere 
Eigentfimlichkeit des Ge- 
hirns auf. ])as Kleinhirn 
war in allen l~ichtungen 
verkleiner t, die Brticke 
schmM. Dgs Kleinhirn lag 
als eine dorsoven~rM abge- 
plaStete Scheibe an seiner 

St~elle ; sein Durchmesser 
mM~ bier nnr 12 mm. Auch 

die Oberflache des Cerebel- 
lums bo~ viele Abweichungen 
yon der I~orm. Es kormfen 
ngmlich die Hauptfurchen 
kaum identifiziert werden ~bb. 1, Das mikrogyrisch-hypogenetische ]Kleinhirn 

yon  oben, vergl iehen mi t  n o r m a l e m  Kleinhirn.  
und die einzelnenWindungen 
waren hochgradig verschmalert. Diese Lamellen zeigten dabei kleine, 
seicllCe Einkerbungen, wodurch anstat~ der gewohnten glatten Ober- 
flaclle der Kleinhirnlamellen, in ihrem Verlauf kleine nebeneinander- 
gereihte, hirsekorngrol~e Erhebungen zu sehen waren (s. Abb. 1). Es 
lag Mso ein hoehgradig verkleinertes, mikrogyrisches Kleinhirn vor uns. 
V o n d e r  Volumredukr des Kleinhirns gab uns erst die Wagung des 
abge~rennCen Organs einen Begriff. Es wog n u t  10 g. 

Um die Gewichtsverh~ltnisse des vorliegenden Gehix'ns richtig be- 
urteflen zu kSnnen, lohnt es sich, eirSge vergleiehende Gewiehtszahlen 
hier anzuffihren. 

1 Herr Priv.-Doz. Dr. ~ G. Petdnyi, Oberarzt des WeiSen Kreuz KinderspitMs, 
har die Liebenswiirdigkei~, den merkwiirdigen FM1 zur ~natomischen Unter- 
suchung unserem Institut zu iiberlassen, woftir ihm ~uch an dieser Ste]le unser 
besonderer Dank ausgesprochen sei. Die vielen bemerkenswerten Beziehungen, 
die tier FM1 i~ klinisch-an~tomischer Hinsicht beziiglieh des Zustandekommens 
der Mikrocephalie, der intr~uterinea Gesehwulstbildungen un4 R6ntgensehadi- 
gungen usw. bet, wir4 Herr Dr. Petgnyi in einer 4emn~chst erscheinenden Arbeit 
eingehend wiirdigen. Im Mittelpunkt unseres Interesses steht bier nur das Kleinhira. 
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Pfister stellte sorgfglVige Wggungen der kindlichen Gehh'ne an. 
Aus seinen Tabellen ersehen wit, da,B da,s Grol~hirn weiblicher Sguglinge 
im Alter yon 9 Monaten ein Gewieht yon 611,5--715,5 g a,ufgewiesen 
hat. In  diesem Alter wogen die Kleinhirne 54---70 g. Das rela,tive 

GroBhirrt ergibt, Kleinhirngewicht, welches sich a,us Reichardts Quotient: Kleinhim 

ist bei weiblichen Sguglingen 9,272. 
Die auffallend niedrigen Werte unseres Fa,lles la,ssen sich nicht einma,1 

mit  den Neugeborenenza,hlen vergleichen, da Mies bei neugeborenen 
M/idchen im Mittelwerte 330 g wog. 

Der Kleinkirnquotient, welcher na,ch Reiehardts Errechnungen bei 
Erwa,chsenen die Za.hl 7,0, bei Sdiuglingen im Alter yon 9 Monaten 9,272 

GroBhirn: 190 
(P[ister) ergibt, ist in unserem Falle Kleinhirn- 10 -~ 19. Ein Weft,  

den wh" nicht einmal bei den Sgugern und VSgeln finden konnten, soweit 
diesbezfigliche Da,ten in der Literatur vorlagen. 

Da,s geringe Gewichr des Kleinhirns in unserem Fa,lle l'glat sich noch 
a,m ehesten mir den Bestimmungen des feta,len Kleinhirngewichts ver- 
gleichen. ),us den Anga,ben der Gebrfider Wenzel ersehen wir, da,B 
da,s Kleinhirn bei einem etwa, 7mona,tlichen weiblichen Fetus 9,1 g wog. 
Dieses Gewicht steht noch unserer Za,hl am ngchsten. 

Wir stellten diese Vergleiehe ha,uptsgchlieh a,n, um einerseits die 
niedrigen absoluten Gewichtszahlen noch mehr hervortreterl zu la,ssen and  
andererseits den hohen Gra,d der Kleinhirnreduktion zahlenmgl~ig a,us- 
driieken zu kSnnen. 

Bei den pa,thologisehen Verhglfnissen des Groithirns mSehten wit 
nur kurz verweilen. Die Geschwulst erwies sieh histologisch a,ls ein sa,r- 
komar Gliom. Die Durehmusterung der Fronta,lschnitte und der 
~a,rkscheidenbi]der ergab, da,B die linke Hemisphgre durch die Tumor- 
ma,sse eine hoehgra,dige Deformation erlitt. Die sieh ora,lwgr~s a,usbrei- 
tende Geschwuls~ drgngte alle Gebilde des t{irnsta,mmes na,eh vorne 
und der Mittellinie zu in solchem Ma,l~e, dab in einer Fron~alebenc, 
wo wir a,uf der rechten Seite die subeortica,len gra,nen Kernma,ssen 
noch in ihrer gr5l~ten Ausdehnung zu Gesicht bekommen, links sehon 
da,s Pulvina,r thalami und der Nucleus a,mygdala,e zu sehen sind. Ein 
Fronta,lschni~t, weleher vor den or~len Teilen des Tha,lamus la,g, lgl~t 
z. B. folgende Verhgltnisse feststellen: an der Stelle des Gyrus temporalis I 
liegt due  vollkommen marklose, nngefghr mandelgroBe Geschwulstma,sse, 
welche sieh gegen die Umgebung (Gyrus fron~alis I I I ,  Insel, Gyrus 
temporalis I I )  scharf a,bgrenzt. Die umgebenden Gebilde werden de- 
formier~. So wird die Inselrinde and  da.s Claustrum mit  dem la,tera,len 
Ra,nde des Puta,mens media,nwgrts geschoben. Aueh die innere Kapsel 
erlitt eine Verdrgngung der MiCtellinie zu. Der Seiteuventrikel ist mgBig 
erweiter~. Die 3. Frontalwi~dung wurde na,ch oben gedriiekt. An einer 
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durch die or~leu Teile des Thalamus ge~iihrten Schnittfl~che ist sehoa 
die Tumormasse erheblich grSBer. Die later~le Konvexit~t des Gehirns 
wird grS~tenteils vom Tumor  eingenommen und dementsprechend is~ 
die 3. Frontalwindung ganz in die HShe gedrs die hochgradig ver- 
kleinerten dieacephalen Kerne werden gegen die Mittellinie zu zusammen- 
gepreB~ ; die 2. Temporalwindung wird auch in den Prozel~ hineinbezogen. 
Den Grad der Deformation der inneren Formverhs kSnnte man 
ara besten dami~ beleuchten, da{~ man an einem Frontalschnitt, welcher 
auf der rechten Seite die hin~ere Zentralwindung tr~f, auf der ganzen 
Schnittfl~che der linken ttemisph~re nur die weiBliche Tumorm~sse zu 
Gesicht bekommt. Ein guter Teil des Parietal- unc~ Tempor~llappens sowie 
der ganze Temporalpol wird yon der Geschwulst sozusagen substituiert. 

Die rechte Hemisphs wies auch gewisse Vers auf. So 
is~, infolgo der Druckwirkung yon der linken Seite her, das Septum 
pellucidum yon der Mittellinie stark 
seitlich verdr~ngt. Markscheiden- 
ausf~lle sind nicht zu verzeichnen. 
Der Seitenventrikel ist hochgradig 
erweitert, die Massa intermedia tha- 
lami sowie der mediale Thalamuskern 
abgeplattet. Auf einem Schnitt, der 
aus der ttShe des Corpus subthala- 
] 3 ] i c l l m  s~stbmm~5, is~; z w i s c h ~ n  d e r  Abb .  2. iVfarkscheidenbild yore  ]~:leinhirn. 

I n  der  l inken  t t e m i s p h ~ r e  (L), a n  der  m i t  
ersten un4 zweiten Frontalwindung Pfei l  beze ic lmeten  Stelle i s t  ein schmale r ,  

he tero toDischer  S t re i fen  y o n  g r a u e r  
im Rindengebiet ein ungefahr bob- S u b s t a n z  z u  sehen .  

nengroBes, markloses, reichlich vas- 
cularisiertes Gebilde zu sehen. Ahnliche Ver/~nderungen sahen wir auch 
im TemporMpol der linken ttemisph/~re. DiG histologischen Einzelheiten 
werden wit weiter unten besprechen (vgl. Abb. 10). 

An den Markscheidenbfldern ~iel noch die Schmalheit und Mark- 
armut des Balkens auf. 

~Jberblickend also die beobachteten Ver/tnderungen, stellen wit fes~, 
dab eine am linken Occipitalpol Zerfall, Erweichung und Blutungen 
a~xfweisende Tumormasse die vor  ihr liegenden oraleren Gebilde beinahe 
a~ff die H/~lfte des urspriinglichen Volumens zusammendr/~ngte unc[ 
w~n ihren Druckwirkungen blieb auch die rechte Hemisph/~re nicht 
verschont. Bei der Betrachtung der Markscheidenbflder der schwer 
erkrankten Hemisph/s gewirmt man den Eindruck, dab die hoch, 
gradige Volumreduktion night allein dutch dig sekund/s Druckwirkung 
des andauernden raumbeengenden Prozesses zus tande  kam, sondern 
die diencephalen Gebilde auch noch eine Entwicklungshemmung erlitten. 

Nach diesen kurz vorausgeschickten Beschreibungen mSchten wit 
nun an die genaue Schflderung der mikr0morphologischen Verh~Itnisse 
des Kleinhirns heranschreitcn. / 
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Die Abb. 2 gib~ uns fiber den Grad der Hypogenese des Kleinhirns 
einen ]gegriff, wenn wir wissen, d~ft die vorliegende Aufn~hme n~ch dem 
Weigertprgparat genau der natiirlichen GrSi3e en%pricht. An dieseln 
Uberblickbfld fgllt am meisten die eingangs schon erw~hnte abnorme 
Schmalheit des Organs auf, wobei der I~ucleus dentatus eine deutliche 
Abplattung zeigt. Die Windungen sind schmal, die Markleisten dtinn; 
die Markf/irbung fiel abet genfigend kr~ftig aus. Im MarkkSrper der 
linken I-Iemisphiire (L) finder man einen lgnglichen, marklosen Sireifen, 
der ans he~erotopischer grauer Substanz bes~eht. Diese heterotopische 

~ b b .  3. Weigertbi ld.  Die 5~yelo~rchitektlLr tier Kleiahirnxinde ist  schwer  gest0rb. Die 
]V[olekularzone enthi~It zahlreiche,  unregelm~Big ver laufende  I~[arkfasern. 

S~elle enthglt zahlreiche Nervenzellen yon der Gr/58e eines Purkinje- 
neurons. Mit den Einzelheiten dieses Befundes mSchten wir bier uns 
eingehend nicht beschgftigen, wir verweisen diesbeziiglich auf die sehr 
fiberzengenden ]~elrachtungen in der namhaften Monographie yon Brun. 

]3ei der genaueren Untersuchung der Markseheidenbilder konnten 
wir nun einen ganz eigentfimlichen Befund erheben. Es land sieh ngmlich 
eine hoehgradige St~Srung der cerebellaren Myeloarchitektonik. Umsonst 
mSeh{en wir das wohlbekannte ]gild der Markscheidenanordnnng in der 
Kleinhirnrinde in unseren Prgparaten suchen (s. Abb. 3), es lgl~t sich 
weder eine die X/Srnerschicht durchSlechtende Radiiir/aserung, noch 
tier den Bereieh der Purkiniezellenschicht bezeichnende Plexus peri- 
ganglionaris feststellen. Dagegen linden wir ein unregelmgl~iges Faser- 
gewirr, welches gar keine architektonische Gliederung erkenncn lgl~t. 
1Normalerweise zeigen sich im allgemeinen oberhalb des Plexus supra- 
ganglionaris tier Purkinjezellen nur ganz vereinzelte dickere und diinnere 
Markfasern und nur im untersten Drit~el kann man sie bei sorgfgltiger 
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Differenzierung noch in etwas vermehrter Menge antreffen (Jakob). 
Hies abet ist die ganze Breite tier Kleinhirm-inde yore Markstrahl his 
zur freien Oberfl~che durchflochten yon den unregelmi~Big verlaufenden 
Markfasern, die verschieden dick sind, wobei auch die einzelnen Fasern 
in ihrem Verlauf betr/~chtliche Xaliberschwankungen erleiden. Man land 
au.ch Stellen, wo die oberfl~chlichen, mit den Konturen tier Rinde sich 
parallel hinziehenden Fasern den Ca]al-Smirnowschen aberrierenden 

Abb ,  4. B l o c k i m p r f i g n a t i o n  n a c h  Bielsehowsky. ~ b e r s i c h t s b l l d .  Die PurMnjeze l l en  b i lden  
keine gleichm~,gig'e Sch ich t ,  s o n d e r n  s ind  g rSg ten te i ] s  i n  die h~oleku la rsch ich t  ~r 

Stel lenweise  f eh len  die P u r k i n j e n e u r o n e  g&nzlich. 

Fasern gewissermaBen ~hnlich aussahen, aber bald muBten wit diese 
scheinbare Analogie fallen lassen, aus dem Grunde, well doch die ganze 
Molekularschicht yon diesen aberrierenden Eleraenten durchzogen wird. 
Erst die Impr/~gnationsbilder gaben uns fiber diese Eigentiimlichkeit 
der Markscbeidenstruktur einen befriedigenden Aufschlug. 

Die Beschreibung der Weigertbilder mSchten wir noch damit erg/~nzen, 
dag wir in einigen Windungen auch die Zeichen eines Markzerfalls fest- 
stellen konnten. Wit besitzen n/~mlich Pr/~parate aus den Kleinhirn. 
hemisph/~ren, wo die Markstrahlen bedeutend gelichtet sind und neben 
gla'~ten, gleichm/s Markscheiden perlschnurartig geschwoUene Fasern 
liegen; in der unmittelbaren N/~he der grauen Substanz befinden sich 
sogar kugelige Markschollen nebeneinander. Aus dem Verhalten, dag 
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sieh diese Marksehollen in der N~Lhe der Kleinhirnrinde vermehren, 
k6nnten wir vielleieht sehliel]en, dab hier die distMen Absehnit~e der 
eerebellopetMen Kletter- und Moosfasern degenieren. Die Tatsaehe, 
dab wir aueh in der Molekularzone hie und da einigo Markkugeln linden, 
kann leider zu der weiteren Identifizierung der degenerierenden Fasern 
nieht herangezogen werden, da die in den ~ufiersten Kleinhirnsehichten 
liegenden Markfasern noeh vielen anderweitigen Elementen zugehSren 
kSnnen, wie die sp/~tere Betrachtung ergeben wird. 

Das soeben geschilderte VerhMten der Markscheiden finder n/~mlich 
seine Erlds darin, dM] die gesam~e Kleinhirnrinde eine schwere 
StSrung ihrer Architektonik aufweist (s. Abb. 4). Diese ~ektogene~isehe 
S~Srung besteht hauptsaehlich darin, riM3 die ganglion/~re Sehicht in 
ihrer ganzen Ausdehnung umgeworfen ist, wodurch die Purkinjezellen 
in allen Lagen der grauen Substanz zerstreut liegen. Sehr lehrreiche 
Bllder kSnnen wir an den impr/~gnier~en Pr/~paraten beobaeh~en. Der 
Grad tier StSrung ist wechselnd, obwohl wir an unseren, naeh Biel- 
schowsky behandelten Seriensehnitten keine Stelle fanden, die veto 
Prozesse unber/ihrt geblieben w/~re. Je nach den Schnitten bieten sieh 
hie und da Stellen, we einige PurkinjezeUen noeh an ihrem Bestimmungs- 
err liegen. Es linden sich aber such Stellen, we die Purkinjezellen in 
zwei Lagen tibereinander geh/~uft anzutreffen sind. Es sind abet such 
jene Befunde gar nieht selten, we eine langsgestreckte, spindelfSrmige, 
grebe Nervenzelle ganz auf dec freien Oberfl~che der Rinde zu liegen 
komm~. Manchmal sind auch kleinere Gruppen yon Purkinjezellen 
unterhalb der Rindenkonturen za sehen. Hier mSchten wit gleich be- 
tonen, dab sich am ~uBeren l~and tier Kleinhirm'inde keine derartige 
Elemente fanden, die Ms 13berbleibsel der Obersteinerschen /~uBeren 
superfiziellen K6rnerschicht betrachtet werden kSnnten. Demgem/~B 
ist die Rinde, obwohl in der En~wieklung schwer gestSrL abet deeh als 
ganz ausgereift aufzufassen. 

Die StSrung in tier En~wicklung tier l~urkinjezellen, - -  denn so viel 
miissen wir schon hier vorwegnehmen, dab es sich nut  um die Ent- 
wicklungsstSrung des l~indengraus handeln kann, - -  betrifft also ihre 
Lagerung und ihre Gestalt. Sie liegen, wie erw~hnt, in der ganzen Breite 
der Molekularschicht i~berall zerstreut. Es kommt aber aueh vor, dab 
vereinzelCe Purkinjene~rrone ungew6hnlieh Clef in den untersten Lagen 
der K6rnerzellenschicht zt~ sehen sind (siehe such Abb. 8 bei ,,B"). 
Bezfiglich tier Gestalt der Pm'kinjezellen herrseht ein ungemein groBer 
Formenreiehtum. Neben ann/~hernd normMen, birnfSrmigen Ganglien- 
zellen finden sich she m6gliche, ungewShnliche Formen yon Purkinje- 
elementen, yon der kugeligen Gestalt bis ztt den sternartig-multipols 
Gestalts/~nderungen. Einige der kugeligen Formen wi~ren aber auch 
Ms solche Elemente aufzufassen, deren Dendrir und Axone in einer 
RichCung verlaufen, welche auf die Sehnit~ebene ver$ikal geriehtet 
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ist (s. Abb. 5). Aber man k6nnte sick bei der grol~en Zahl solcher fort- 
satzlosen Zellen eher vorstellen, da~ es sick nm einen wirklichen Mangel 
dcr dendritiscken Auswtichse und somit um ]ri~hembryonale, undifferen- 
zierte Formen handelt. Dicses Stehenbleiben auf den frfihesten Ent- 
wi[cldungsstufen hat viel Wahrscheinlickes an sich, nut  ist es zu erw/~gen, 
dal~ sehr oft solche scheinbar nnpolarisierte kngelige lqervenzellen neben 
ausgesprochen monodendritischen Elementen vorkommen, wie es auf 
den Abb. 5 and 9 dargestellt ist. Allerdings spricht Iiir den unreifen, 

Abb.  5. Die  P u r k i n j e n e u r o n e  A, B, C l iegen in annf iherud  gleicher  HShe.  Die Zellen A u n d  C 
sincl n o r m a l  ge r ich te t  ; die Zelle B i s t  yon  rundl icher  F o r m  ; da~iiber be f inde t  s ich  eine quer-  
liegeJlcle korblose  Zelle. Die  Zellen A u n d  C bes i tzen  Caja~sche ]KSrbe m i t  l~ingsverI~ufenclen, 

clie Zelle B solche m i t  querge t ro f fenen  Fasern .  Bei 1) i s t  eine X;orbzelle zu sehen. 
I m p r ~ g a ~ t i o n s b i l  cL 

in der Entwicklung gehemmten Zustand dieser und auch vieler anderen 
5~ervenzellen der Umstand, dal~ der ZellkSrper keine neurofibrfll/~re 
Struktur aufweist. Natiirlich rcchnen wir bier auch damit, daf3 vielleicht 
das Fehlen des intraccllul/~ren Fibrillenwerkes als eirr techntscher Mangel 
anzusehen und somit auf eine unvollstandige Impr/~gnation zuriick- 
zufiihren w/~re. Demgegeniiber miissen wir abet in Betracht ziehen, dab 
auf den~elben Schnitten sick auch solche Zellen befinden, die ein ziemlich 
gut erhaltenes Fibrillenwerk anfweisen. Leider konnten wh" bei tier 
Sp~rlichkeit des wertvollen Materials keine ausgedehnten Impr/~gnations- 
proben anstellen, um einen etwaigen technischen Fehler der angewandten 
Silberreduktionsmethode ganz ausschlie6en zu k6nnen. Einige Proben, 
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die wir mit Ca]als Schnellimprs am Gefrierschnitt 
machen konnten, best~rkfen unsere Auffassung, wonach wir die runden, 
adendrir Formen der Purkinjezellen als Ergebnisse einer Ent- 
wicklungsstSrung und nicht als Zufglligkeit der Schnitgftihrung auf- 
zufassen haben. 

Neben den apolaren Purkinjeelemenfen sehen wir noch eine reiche 
Mannigfaltigkeit der Gesfaltsgnderungen. Es kommen sehr oft pyramiden- 
f6rmige Zellen vor, deren Ges~Mt sich yon einer Pyramidenzelle der 

Abb.  6. Zerstreut liegende und verschieden orientierte Pm'kinjezellen. Bemerkenswert is~ 
in  der N~ihe 4er Oberfl~iche die groBe, langgezogene Zelle, deren dendr i t i scher  H a u p ~ s t a m m  
sich gegen die grannlhre  Schicht  r ichtet .  Die E:6rnerzellen (tK) dr ingen hoch in die 
~o leku la rzone  hinein, ohne aber  zu den Parkinjezel len  in engere Beziehungen zu  t re ten .  

ImprSgnat ionsbi ld .  

GroBhh'nrinde durch nichfs unferscheidef. Diese Pyramiden liegen aber 
in die verschiedensten igichfungen orientier~. Sehr oft liegen sie waag- 
rech%, es k6nnen aber auch Befunde erhoben werden, wo diese Zellen 
ganz umgekehr~ sind, ihr ~pikaler Dendri~ wende~ sich also gegen die 
KSrnerschicht zu, wobei der b~sale Tell gegen die Oberflache der l~inde 
schau~ (s. Abb. 6). D~bei sahen w.ir auch birnenfSrmige Purkinjezellen, 
deren beide I-Iauptdendriten sich gegen die nnteren Rindenschichten 
gerichtet haben. Endlich sind noch jene Formen zu erw~ihnen, bei denen 
die 2 Haupfdendriten ihren Ursprung nich~ wie gewShnlich aus einem 
gemeinsamen Stature nehmen, sondern gleich aus dem ZellkSrper ent- 
springen (s. Abb. 7). Beziiglich dieser Bipolari~/i~ k~rm man alle mSglichen 
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15berggnge, bis zu den eingangs erwghnten spindelfSrmigen Zellen, 
wahrnehmen. 

Unsere Schflderungen mSchten wir damit schlieSen, dab wit auch 
vide sternfSrmige Purkinjezellen beobachten konnten. 

Wollten wit alle dicse mannigfaehen Gesta]gsgnderungen der Purkinj e- 
zellen nach entwicklungsgeschichtlichen Gesichtspunkten einordnen, so 
miissen wir auf Grand yon Ca]als uniibertroffenen neurogenetischen 
Schilderungen diese sternfSrmigen Purkinjezcllen Ms die Produkte einer 

Abb.  7. Die Purk in jeneurone  liegen in zwei Lagen.  :Die Zellen A,  B, C sin4 mi t  P~'~tftig'en 
Xorbfasern  bedeekt ,  die zwei Neurone in tier oberen ]~eihe sind korblos. Die F~ser a seheint  
als Kle t t e r fase r  zu der Zelle D zu ziehen. I n  tier Nghe der Zelle B liegen drei mass ive  Keulen.  
Hochgrad ige r  Schwund der KSrner ,  t ro t z  der i~berreiehen Zahl  der Pt t rkinjelemente.  I n  

der Marldeiste liegen spindelfSrmig gesehwollene, ve rd iek te  Aehsenzyl inder .  
Imprhgna t ionsb i ld .  

relativ sps Entwicklungshemmang auffassen, da Ca]al diese Formen 
auch bet neugeborenen t tunden beobachten konnte. Ca]al, auf Grund 
der Untersuchungen yon Popoff, Calle]a, Athias und seiner eigenen 
Feststellungen, nnterscheidet bekannthch 3 Phasen in der Forment- 
wicklung der Purkinjezellen: 1. Die Phase der fusfformen KSrperchen, 
die einem ~Neuroblastenstadium, welches mit den clektiven Methoden 
bisher schwer darzustellen war, folgt. 2. Die Phase der sternfSrmigen 
Zellen oder der desorientierte~ Dendriten und endlich 3. die Phase der 
Orientation der protoplasmatischen Fortsi~tze. Die fusfforme Phase 
scheint w~hrend der Entwicklung verhitltnism~Sig am litngsten zu 



606 D. Niskolczy: 

dauern. IJber die weiteren Ver~stelungen der Purkinjedendriten erfahren 
wit aus unseren Impr/~gnationspr/~paraten wegen der geringen Argento- 
lohflie der meisten Zellen leider zu wenig. In  einigen Cajalpr/iparaten 
konnten wir zwar hie und da die Dendrite bis zu den Veri~sr 
2. und 3. Ordnung verfolgen, und sahen auf der Oberfliehe liegende 
Zellen, deren Dendriten nach uar herunterhangen, aber aus diesen 
sp/~rliehen und leider inkonstanten Bfldern lassen sieh keine weitgehenden 

Abb. 8. Wi~hren4 die Zelle A korblos daliegg, besiiszt5 das daneben liegende Pm'k in jeneuron  
einen woblgeformten  Cajalschen Korb .  Rechts  davon  bei a befindet5 sich eine Gruppe  yon  
5 kolbenf6rmigen Anschwellu~gen.  Solche I~eulen sind auch  bei b uud  c zu sehen. ]3ei 
B ist  eine ungewShnlich ties ver lager te  Burkin~ezelle, deren D e n d r i t e n s t a m m  basalw~rts  

ger ich te t  ist. Auch  in der 5lolekularzone liegen zers~reute K6rner .  

Sohliisse ziehen. Soviel t~ber die Formveranderungen.Wir werden aber sparer 
sehen, dag die Lagever/inderungen uns zu anderen Ergebnissen fiihren. 

Sehr erw/~hnenswert sind aber die Konnexionen der Purkinjezellen mit 
den iibrigen Elementen der Kleinhirnrinde. Es muB besonders laervor- 
gehoben werden, dag wir an den Fibrfllenloriiparaten in der Molekular- 
schieht die eharakteristische Anordnung weder der parallelen, noch der 
tangentialen Faserung, welche dem normalen Fibrillenbfld jenes eigen- 
tiimlich bezeichnende Gepriige verleihen, auffinden konnten. Dureh das 
Umwerfen des normalen Sehichtenbaus lassen sieh solche, aueh sonst 
nieht leieht studierbare Gebilde, wie die X6rnerzellenaxone und die riiek- 
1/~ufigen Kollateralen tier Burkinjezellen, aus denen die Parallelfasern 
gebilde~ werden, sehwer unterseheiden. 
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Um so wertvoller sind unseres Erachtens jene Befunde, die sich auf 
d~s Verhalten der Korbzellenaxone beziehen. Die Korbzeller~ Ca]als 
sind n/~mlieh in der Molekularsehicht durehwegs erhalten (s. auctl Abb. 5 
bei ,,D"). Ihre Axone erreiehen manchmal eine betr~ch~liehe Dicke 
und erleiden in ihrem Verlauf 6fters Kaliberschwankungen. Ihrem 
Erhaltensein ist es zu verdanken, dab eine iiberwiegend gro[3e Zahl des 
Purkin]ezellen Ca]alsche Faserk6rbe besitzt. Es ist dabei eigentiimlich, 
dag diese Korbfasern einige Purkinjezellen unbertihr~ lassen und die 

Abb. 9. Die rundl iche Purkinjezel le  in  tier 2r wi r4  4urch  k a m m a r t i g  herabziehende 
t?asern eines Sternzel lenaxons fes tgehal ten .  Die bi rnfSrmige Zelle rechts  oben wird  n u t  

yon zwei t t :orbfasernschlingen bert ihrt .  

dbanebenliegende Zelle mit ihren Geflechten sozusager~ fiberladen (s. 
die Abb. 7 und 8). Man kann abet beztiglich der Frage, ob nur die eine 
gewisse Entwicklungsstufe erreichenden Purkinjezellen yon den Korb- 
zellenaxonen bevorzugt werden, keine entscheidenden Beobaehtungen 
sammeln; es kann gar keine Gese~zm/~gigkei~ erforseh~ werden. Wit 
sahen sogar Bitdes, wo eine kugelige Purkinjezelle yon den kammartig 
herabziehenden Korbzellenneurigen sozusagen fes~gehalten lag (s. Abb. 9). 
Im gleichen Gesichtsfeld ist aber anch eine am~s birnenf6rmige 
Zelle zu sehen, die nut zwei Axonkollateralen besitzt, welche abet eigen- 
~iimlieherweise den ZellkSrper schlingenf6rmig umspinnen. Unerseh6pf- 
lich sind die Bilder, die sieh beziiglich der Purkinjek6rbe darbiegen, 
wir haben mtr einige, photographiseh weniger sehwierig darstellbare 

Arch iv  Ifir Psychia t r ie .  Bd. 93. 40  
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Beispiele her~usgesucht, da wir, um die Na~urtreue der Bilder noch mehr 
zu betonen, auf ihre Darstellung mir Hilfe der Zeiehnung verzichten 
wollten. Auf der Abb. 5 sind z. B. 3 Purkinjezellen zu sehen; die Zelle A 
besifzt einen Faserkorb aus l~ngsverlaufenden Fasern; die Zelle B 
wird hingegen yon Fasern umrahmt,  die vorwiegend quergetroffen sind, 
wobei die darfiber liegende Zelle yon den Korbgefleehten freigelassen isf. 

Bezfiglieh der Kletferfasern konnten wir auf unseren Sflberpr/~paraten 
leider keine unzweideutige Bilder gewinnen. Daraus, dal3 sie auf unseren 
Sehnitten unmitfelbar sehwer zu erkennen sind, dfirfen wit keine Folge- 
rungen ziehen. Ihre Existenz wfirde unfehlbar nut  jenes eharakferisti- 
sehe Verhalten beweisen, wonaeh sie alle die Dendritenvers 
der Purkinjeneuronen ~reu naehahmen. Nur sind abet die Dendriten 
in unseren Pr/~paraten nicht weithin verfolgbar. Ffir ihr Erhaltensein 
in unseren Pr/tparaten sprieht abet vielleieht jener Umstand, dal~ zu 
einigen Faserk6rben aueh yon den Marksfrahlen her einige Faserzfige 
ziehen (s. aueh Abb. 7 bei ,,D"), wo die Zelle nut  yon unten her einen 
Zuz~g yon Fasern bekommt),  da wit seit den Untersuehungen yon Ca]al, 
Scha//er, Estable u. a. wissen, dab die Faserk6rbe nicht nur aussehlieBlieh 
yon den Korbzellenaxonen gebildet werden. 

Das Stratum granulosum der Kleinhirnrinde weist auch hoehgradige 
St6rungen auf. Einerseits ist die Zahi der K6rnerzellen beZr/~ehtlich 
verringerZ, andererseits ist aber auch ihre Anordnung hochgradig ge- 
stSr~. Infolgedessen ist die granuls Sehieh% nicht als eine gleieh- 
m~tBige, wohlbegrenzte Zone zu erkennen, sondern liegen ihre Elemente 
manehmM aueh in der molekuli~ren Sehiehf zwisehen den hoch ver- 
lagerten Purkinjezellen zerstreut. I m  allgemeinen liege sieh sagen, 
dab an jenen Stellen, wo die Purkinjezellen eine st~rkere UnregelmgBig- 
keit bezfiglieh ihrer Anordnung aufweisen, auch die K6rnerzellensehicht 
eine namhaffe StSrung erfuhr. Der gleiche Parallelismus ist sehon mehreren 
Verfassern aufgefallen and  seif Obersteiner oft ber worden (H. Vogt, 
Jelgersma, de Vries, Brun u. a.). De Vries, der in seinen Betrach~ungen 
fiber seinen sehr merkwfirdigen Fall yon Verdoppelung der K6rnersehiehZ 
sieh auf die Ansiehten von Jelgersma fiber die Aff ini~t  yon Purkinje- 
zellen und K6rnersehieht sffifzt, glaub~, dag die Purkinjezellen beim 
Aufsuchen ihrer definifiven Lage in der Rinde sieh naeh der KSrner- 
sehich~ orientieren. Er  kommt  zu diesem Sehlu8 auf Grund yon jenen 
Beobaehtnngen, wonach die grSBeren G~nglienzellen sich immer so 
orienr dab sie einem Herd yon K6rner aufsi%zen. 

Wit m6chten keineswegs an der unersehfir TaZsache rfif$eln, 
dal3 zwisehen den Purkinjezellen und K6rnern ein enges Verh/~lfnis 
besteh~, nur k6nnen  wir die Bemerkung niehf un~erdrfieken, wie er- 
staunlich wenig fiber die feineren Beziehungen dieser Weehselbeziehung 
bisher bekannt ist. Es mag allerdings viel daran liegen, dab wit fiber die 
feineren morphologisehen Verh/~l~nisse dieser techniseh ungemein sehwer 
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darstellbaren Elemente nur jene normalhistologischen Daten besitzen, 
die uns Ca]al in seinen unermfidlichen Forsehungen mit Hilfe seiner 
Impr~tgnationsmethoden geschenkt hat. Ffir das Studium der feineren 
pathologischen Ver/~nderungen sin& bisher nur haupts~chlich Kern- 
f/~rbungen angewandt worden. Aber gerade das enge Verh~ltnis, ivelehes 
sowohl in der normalen Neurogenese als auch in den pathologisehen 
StSrungen des Verh/~ltnisses zwisehen den K6rnern unct den Purkinje- 
zellen besteht, sollte zu weiteren, normalanatomischen Forschungen 
anspornen, um jene durch die pathologisch-anatomischen Beob- 
aehtungen festgestellten und geforderten intimen Beziehungen klar- 
zulegen. Solange aber geeignete Methoden uns zu diesen weiteren Er- 
kenntnissen nicht verhelfen, dfirfte nur als eine Vermutung ausgesproehen 
werden, daft jene ringfSrmigen Gebilde, die sich an die Purkinjedendriten 
eng anschmiegen, die eigentliche Endigung tier durch die Vermittlung 
der Parallelfasern herankommenden KSrnerzellenneuriten, wenn nicht die 
Endringe der Purkinjekollateralen darstellen, wie es Ca]al mit gewichtigen 
Grtinden behauptet.  Einen erfreuliehen Schritt zu der Kenntnis der 
feineren Anatomie der Kleinhirnrinde bedenten wohl neck jene tek- 
tenisehen Studien, welehe unter A. Jakobs Fiihrung in seinem Labora- 
torium angestellt wurden. Wenn man mit ttilfe der feineren Impr/igna- 
tionsmethoden sieh aueh fiber das zahlenm/igige Verhalten der ander- 
wertigen integrierenden Bestandteile der Kleinhirnrinde genauer unter- 
richter, wird es sieh noeh klarer herausstellen, was auch sehon heute 
in Umrissen bekannt ist, dab es zwisehen den einze!nen Gebieten der 
Kleinhirnrinde trotz ihres anseheinend sehematisehen Aufbaues noch 
weitere Differenzen bestehen als jene, die bisher mib Hilfe der neuro- 
genetisehen, myelogenetisehen, eyto- und myeloarehitektonisehen Me- 
thoden aufgedeekt wurden. Vorl/s empfinden wit abet die Lfieken 
unserer Kenntnisse beziiglich der Kieinhirnrinde aIs sehwer zu behebende 
N/~ngel, die den meisten Arbeiten fiber die Pathologie der Kleinhirn- 
rinde, aueh die vorliegende nieht ausgenommen, anhaften. 

Als so eine weitere Lfieke z. B. empfinden wit in unserer Darstellung, 
dab wir fiber das Verhalten der Moosfaser, welehe bekanrrtlieh die Ver- 
bindung zwisehen den X6rnern herstellen, gar niehts erhebe~ konnten. 
l)ie Bielschowskymethode ist zur Darstellung der Moosfasern leider nicht 
g.~nz geeignet und zur Ausffihrung anderer diesbezfiglieher N[ethoden Ca]als 
besaBer~ wit kein genfigendes Material. DaB aber die zentr@etale 
Faserung eine pathologisehe St6rung erlitt, beweist die eingangs erw/~hnte 
Tatsaehe, dug die Markkugeln besonders unterhalb tier grauen Substanz 
gefunden wurden. 

Sehwer zu deafen sind die kolbenartigen tiefsehwarz impr/s 
Gebilde, die wit an verschiedenell Stellen des t~indenquersetmittes, 
also aueh in der Molekularzone wahrnehmen konnten (s. Abb. 7 u. 8). 
ManehmaI sahen wit ganze Anh/s yon solehen Keulen. Auf 

40* 
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Grund yon anderweitigen Beobachtungen vermuten wir, dab sich die 
degenerierenden Purkinjeaxone oder ihre Kollaterale mit solchen keulen- 
f6rmigen Ansehwellungen endigen. 

Nach der Durehmusterung der Impr/~gnationsbilder wird es tins klar, 
warum wir in den 1Karkseheidenbildern die gewShnte Myeloarchitektonik 
der Xleinhirnrinde vermigt haben. Dutch die dysgenetische St6rung 
der Rinde wurden die Elemente der versehiedenen Sehiehten umge- 
worfen. Wir wissen, dal? so die Purkinjeneuriten mit ihren KollaterMen, 
wie die Kletter- und Moosfasern, bis kurz vor der Endaufsplitterung 
markumhiillg sind. Die 3/iarkfasern, die wir an Weigertschnitten in der 
Molekularsehicht sahen, sind so zahlreieh, dal3 sie keineswegs allein 
aus den Purkinjeneuriten stammen k6nnen, hierin beteiligen sich un- 
bedingt auch die cerebellopetalen Fasern. 

Aus dieser Feststellung folgt aber die merkwii~dige Tatsache, dab 
trotz der 8chweren dysgenetischen Form- und Lageveriinderung der gan- 
gliondiren Elemente der Kleinhirnrinde die Konnexionen mit den tie/er- 
liegenden Zentren 80 in der hin- wie auch in der zu/iihrenden Richtung 
hergestellt wurden. ])as yon uns nachgewiesene Bestehen der Korb/aaer- 
geflechte beweis~ zur Genfige, dag  die sich verh/~ltnism~Sig sp/tter ent- 
wickelnden Sternzellenaxone der Molekularschicht auch ihren Weg zu den 
verlagerten Purkinjezellen /anden. Wie man sich die orien• Ein- 
fliisse vors~ellt, kraft deren die Endfasern der Korbzellenneurite den 
zerstreut liegenden Purkinjezellen sich anschmiegen, mag bier unerSrtert 
bleiben. Cajal gab ibm mit guten Grfinden den Namen Neutropismus. 
Unleugbar bleibt aber die Tatsache, dal3 diese Konnexionen sich auch 
bei solchen schweren dysarchitektonischen St6rungen, wie in unserem 
vorliegenden Falle, vollzietten kSnnen. Gerade diese Tats~che eracb_ten 
wir Ms den wichtigsten Befund unserer vorliegenden Untersttchungen, 
da bisher die meisten architekConischen Bildungsfehler der Kleinhirn- 
rinde haupts~chlich mit ttilfe yon Kernfi~rbungsmethoden durchgefiihrt 
wurden, die aber fiber die Beziehungen der innig zusammenh/~ngenden 
Bauelemente keine direkten Aufschl/isse zu liefern ~rermochten. 

Bevor wir die weiteren Fragen, die sich aus der Betrachtung unseres 
Falles ergeben, bespreclaen, mSchten wir den histologischen ~Befund 
mit einer weiteren Eigentfimlichkeit erg/~nzen, die wir am Temporalpol 
der linken Hemisph/~re gefunden laaben. Wir erinnern daran, dab sick die 
Tumormasse yore Occipitalpol gegen die vorderen Gehirnteile ausbreitete. 
Dutch die Erwcictmngen und daran folgenden Cys~enbfldungen kam 
es zustande, dag im Temporallappen die Windungen der Konvexit~t 
sozusagen unterminiert wurden, so, dM3 die l~inde yon dem dazugett6rende~ 
Marklager abgetrennt wurde. Aus einer solclaen Temporalwindung stammt 
die Abb. 10, wo die Rindenstruktur vollkommen aufgewfihl~ dMag. 
Die Rinde besteht aus nestf6rmigen ZeLlgrupl0en, zwischen denen Ge- 
websspalten liegen, die vielleicl~t dutch die abnorme Vaskularisation 
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entstanden sind. An der Peripherie der dadurch gebildeten Inselchen 
liegen oft die unorientierten und auffa]lend groBen Nervenzellen. In  
ma~nchen Zellen ist die Tigroidstruktur ziemlich gut erhalten, vide b e -  
finden sick aber in Tigrolyse. Manche Zellen enthalten keine Nissl. 
schollen mekr, ihr Kern ist diffns blau gef/irbt, abgeplattet. Es sind 

Abb .  10. Unte rmin ie r~e  T e m p o r M r i n d e  aus  der  l i nken  t I emisph~re .  A :  v e r d i c k t e  u n d  
infi l tr ier~e P i a .  N e s t b i l d u n g  der  z e r sp r eng t en  Ga~gl ienzel len.  C :  eys t i sche  t t b h l e  im 

3Karklager.  3~amatox:y l in-van  Gieson.  

auch Zellen zu seken, wo nur basal oder lateral einige NisslkSrperchen 
fiLbrig blieben. Andere Zellen sckeinen mit feinen, staubartigen Piinktchen 
bes/~t zu sein. Es kommen auck groBe Zellen mit lateralisiertem Kerne 
vor, Bflder der axonalen Reizung. Daneben zaklreieke Zellen, die das 
Bi]d der Vakuolis~tion Bowie die Homogenisation des Kerns darbieten. - -  
Eigenttimlich ist es, dab diese hochgradig gestSrte Rindenstruktur 
gegen die unteren Rindenpartien zu, wo diese Unterminierung der Rinde 
allm/iblich aufk5rt, sick in eine ann/ihernd normale Rindenarchitektur 
fortsetzt. Die Tatsache, dab wir ~uf der unterhShlten Stelle keine 
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Rindcnatrophie, sondern eher abnorm gro~e Ganglienzellen, die aber 
abnorm gelagert und gruppiert waren, fanden, weist daran~ kin, dal~ 
sick die Cystenbitdung und somit die Isolier't~ng der Rinde sore Marklager 
in einer ziemlich frfihen Periode der Entwieklung eingesetzt haben 
mul~te, und zwar ungefghr im 4.--5. Monat der intrauterinen Entwicklung, 
zu welcher Zeit die Peri- und Tektogenese (Scha//er) beginnt. 

Diesen letzteren Befund haben wir absicktlich am Ende unserer 
Schilderungen angefiikrt,, weft wir ibm bezfiglich der Zeitbestimmung 
des l~rozesses eine gewisse Bedeutung zusehreiben. 

Wollten wit die in der Literatur dargelegten /iknlichen F/tHe zum 
Vergleich mit unserem soeben geschilderten Falle heranziehen, so kSnnten 
wir noch im Fall 2 yon H. Vogt und Astwazaturow die meisten Uber- 
einstimmungen erblicken. Auch der Fall ]5 yon intraeortiealer Dys- 
plasie mit Dystaxie yon Brun ist hierher zu recknen. 

Vogts und Astwazaturows Fall 2 bot vide _~hnlichkeiten mit dem 
unseren. Die Xleinhirnwindungen waren dfirm, unschari konturiert, 
nicht glatt verlaufend. Von einer gangliongren Schieht im gew5hnlichen 
Sinne des Wortes konnte kaum die t~ede sein, da man die Purkinje- 
zellen sowohl in den tiefsten t)artien der XSrnerschicht, Ms aueh an der 
l~eriphcrie der Molekularschicht verlagert land. Aueh die Achsenrichtung 
der Purkinjezellen war nicht normal; anstat t  mit ihren langen Aehsen 
einen reehten Winkel mit der Grenzlinie der beiden Schichten zu bflden, 
warcn die Zellenachsen ganz unregelmiil~ig gerichtet, indem vicle yon 
ihnen tangentiale Stellung einnahmen. Bczfiglich der Struktur ist den 
Verfassern aufgefallen, dal~ die meisten Purkinjezellen keine normale 
birneafSrmige Konfiguration zeigten, sondern 4- und 3eckige, den 
Pyramidenzellen ~ihnliche Formen besaBen. Dabei zeigten die meisten 
Purkinjezellen verschiedene Stadien der Degeneration. Eine weitere 
auffallendc Ubereinstimmung des pathologischen Brides ist die Tatsacke, 
dal~ alle die a~fgeffihrten Vers gleichm/il3ig fiber die ganze 
Rinde verbreiteb waren. 

Der analoge Fall yon Brun (Fall 15) zeigt im Bereich der Seitenlappen 
jene Eigentfimlichkeiten, welche Brun a]s intraeorticale, in der Zeit 
der l%tiekwanderung und Differenzierung der Elemente entstandene 
Dysgenesie anzusprcchen geneigt ist. Hier waren abet die l~urkinjezellen 
fast durchweg yon ungew6knlicher Kleinheit, die aber Brun nieht als 
A~rophie, sondern als sp~tembryonale Entwicklungshemmung deutet 
(61/2i~hriges idiotisekes M/idchen). Die Elemente waren rundlich und 
birlffSrmig und vielfach ganz embryonaI gebaut, mit  mangelhaft diffe- 
renzierten oder iehlenden protoplasmatischen Forts/ttzen; vielfach waren 
sie noch im Stadium der ,,grol]en Rundzellcn" fixiert. Zweitens aber 
fielen die Purkinjezellen streckenweise ganz aus der Reihe, lagen yon 
fetzigen Inseln yon KSrnertraban~en umgeben, hanfenweise welt im 
Inneren der Molekularschicht zerstreut (Itcterotopie) und waren in allen 
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Riehtungen quer oder sehr~g gelagert (Dystaxie). Es kamen aber dabei 
auffallend groge, tefls multipolare, retortenf6rmige Elemente vor, die 
meist radis oder dann sclar/~g zur Oberfl/~ehe eingestellV waren. Es 
sei besonders betont, dag im PMeoeerebellum die Histotektonik durchweg 
normM gefunden wurde. 

Brun begleitet seinen soeben gesekflderten Fall mit der sehr wichtigen 
]~;emerkung, cIag diese partiellen und hoehdifferenzierten Rindenver- 
bildungen niemals auf das Cerebellum Mlein besehr/~nkt sind, sondern 
ausnahmslos mit mehr oder minder sehweren Entwieklungsst6rungen 
innerhMb anderer Tefle des ZentrMnervensystems, sogar peripkerer 
Organe einherzugehen seheinen. 

Neben anderen gruI~dlegenden Feststellungen dieser sehr inhMts- 
reiehen Monographie hat jener Aussprueh Bruns fiir unseren Fall eine 
grol3e Bedeutung, wonaeh die eventuell vorliegenden vaseul~ren Ver- 
/~nd.erungen unm6glieh die Ursaehe dieser Entwieklungsst6rungen sein 
kSnnen, der Gef~Breiehtltm ist relativ und seheinbar, da die Entstehung 
dieser und/~hnlielaer Bildungen in die Mlerersten Perioden der EmbryonM- 
zeit zurfiekreieht, wo die Gefs noeh gar nieht entwiekelt sind. Dieser 
Feststellung des Verfassers m6ehten wit um so lebhafter beistimmen, 
weil wir auel~ in unserem FMle keine Gef/~Bver/~nderungen und nut  eine 
relative Vermehrung d e r  Hirnhautgefs feststeUen konnten. 

Im Vergleieh zu unserem Falle uncl dem anMogen FMle yon Vogt 
un~[ Astazaturow selkeint die tektogenetisehe StSrung in Bruns Fall 
sp/~ter aufgetreten zu sein, da sie sieh nut  auf die neoeerebellaren Ab- 
selanitte erstreekte. 

Die Beobaehtungen yon Ranke, Trapet, Rondoni, Striiu[31er, H. Vogt, 
SchaJJer, La]ora, Bielschowsky, welelae in der letzten Zeit Sdntha mit 
neueren bemerkenswerten Beitrs fiber die Entwiekhmgsst6rungen 
der Purkinjeneurone bereieherte, k6nnten aueh mit der generMisierten 
Lage and GestMts~nderungen in unserem Falle in eine gewisse AnMogie 
gebraeht werden. Nut  fanden sieh die dysgenetiseh-heterotopisehen 
Zellen der vorhin erwghnten Verfasser bei einer verh~ltnism/tgig normal 
angelegten Tektonik Ms vereinzelt liegende Zeugen einer entwieklungs- 
gesehiehttichen St6rung. Somit besteht ein Untersehied sowoh[ in 
quantitativer, wie aueh in quMitativer Hinsieht , da die Entwieklungs- 
anomMien, die gerade yon Sdntha mit Hilfe der Ca]alsehen Silbermethode 
am Gefriersehnitt genau anMysiert wurden, sind sozusagen hochdiHeren- 
zierte Migbildungen der Purkinjenellrone, wogegen in unserem FMle 
auch jene Formen eine groBe Rolle spielen, die in den lorimitiven, nem'o- 
blastisehen Formen verkarren. Demgems diirfen wir vielleieht nicht 
fehlgehen, wenn wir das Einsetzen der tektonischen dyslolastisehen 
StSrung in die frtihesten Perioden der Entwieldung (in den 2.--3. Monat 
des embryonMen Lebens) verlegen. Nur so k6Imen wir uns vorstellen, 
wieso es kam, dag die iiberaus groge Ausdehnung der ttemisplt~triMen 
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Geschwnls~ in der linken Groghirnhg[fte keinen sekundgren Einflug 
auf die Ausbildung des Kleinhirns in dem Sinne ausiibte, dab sieh eine 
gekreuzte Kleinlairnatropt~ie entwiekelt hgtte. WoN kennen wir den 
sehr stichlaalgigen Satz yon Monakow: ,,Das uureife Neuron degeneriert 
nieht" ,  und vdr sind aueh dessen eingedenk, dab die einzelnen Segmente 
des Nervensystems in den frtihen Entwieldtmgsphasen ein groges Selbst- 
differenzierungsverm6gen besitzen, dieses VermSgen wurde aber in 
unse~.'em Fdle  aus irgendeinem Grunde primgr gestSrt, wodurela eben 
diese t typo-dysgenesie des Kleinhirns  zustande kam. Die Anlage der 
Tumorbildung mag vielleieht gleiekzeitig im Zentralnervensystem an- 
gelegt gewesen sein, vielleieht trug aueh die intrauterin erlittene I~6ntgen- 
bestralflung zum enormen Waehstum des Neoplasma bei; jedenIalls 
gibt es zu denken, warum das Kind daneben aueh noeh mit Mikrocephalie 
und infolgedessen rait geistigem I~iiekstand behaftet war. Es liege sieh 
der Ul-sachenkomplex vielleieh$ dahin vereinfaehen, dM3 einerseits die 
Mikroeephalie und Hypo-dysgenese des Kleinhirns, und andererseits 
eine Tumorbildung, sei es aus exogenen oder endogen verankerten 
oder gar aus kombinierten sehgdigenden Faktoren, ihre eigene Wege 
gingen. Dies k6nnte vielleieht dadureh unterstiitzt werden, dab das 
Entstehen jener Rindenst6rungen, die wir an der Hand der Abb. 10 
besehrieben, vielleieht in eine spgtere Entwieklungslaeriode zu verlegen 
wgre als die hoehgradigert Differenzierungsst6rungel~ des Kleinhirns. 

Vielleieh~ gehen wir schon zu welt, wenn wit aus unserer vorliegenden 
Kasuistik solehe weitgehenden Folgerungen ziehen wollen. Solange kein 
gr6geres und beweiskrgftigeres Material in der Literatur dargelegt wird, 
mtissen wir uns mit kndeutungen soleher Art begniigen. Es lag uns abet 
diesmal hauptsgehlieh daran, auf die offenen und noeh ungelSsten 
Probleme der StSrungen innerhalb der Selbstdifferenzierung gewisser 
Gehirnsegmente besonders hinzuweisen. Dabei wollten wir die Auf- 
merksamkeit auf das Erhaltensein der interneuronalen Verbindungen 
zwisehen Purkinjezellen und Korbzellensysteme bei sehwerer Dysarehi. 
~ektonik der Kleinhirnrinde lenken. 
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