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Die sog. gekreuzte Atrophie der Kleinhirnhemisph/~re, die naeh Zer- 
st5rung der cortico-pontinen Verbindungen der gegenfiberliegenden GrolL 
hirnhemisphi~re auftritt, war sehon zu einer Zeit bekannt, als man noeh 
keine oder zumindest noch sehr unvol]kommene hodologisehe Kenntnisse 
fiber Verlauf und Endigung der zentralen Bahnen des Nervensystems, 
bzw. fiber die Bedeutung der neuronalen Verknfipfungen besal3. Wenn 
wit abet heute, wo wir fiber eine stattliche Reihe yon experimentellen 
Beobaehtungen und zahlreichen pathologisehen Befunden am menseh- 
lichen Material bezfiglieh der Nervenbahnen verffigen, fiber /~hnlieh 
geartete Fs eine Umsehau halten, so werden wit gewahr, da6 die Frage, 
welche Systeme und darunter, welehe ihrer Verknfipfungen bei der 
gekreuzten Grol3hirn-Kleinhirnatrophie pathologisehe Vergnderungen 
erleiden k6nnen, noeh keineswegs erseh6pfend dargestellt ist. Aueh die 
Umst~nde und Bedingungen, unter denen ghnliehe Degenerationen 
zwisehen den naeheinander gesehalteten Systemen entstehen k6nnen, 
sind weder auf exioerimentellem Wege, noeh mit Hilfe der modernen 
histologisehen Methoden hinlgnglieh untersueht worden. Marburgs Ein- 
teilung der kontralateralen Atrophien nach GroBhirnerkranknngen mag 
wohl unseren Kenntnissen engspreehen. Er unterseheidet: ,,1. Frfihfetale 
Fs die, wie Yogt ausf/ihrt, das Kleinhirn vollst/~ndig intcdct zeigen 
k6nnen. 2. Die sp/~tfetalen und frfihinfantilen, bei denen naeh GrofJhirn- 
1/~sionen im Kleinhirn die st~rksten Vergnderungen auftreten, und schlieg- 
lieh 3. Fglle, die das vollentwickelte Gehirn treffen." Naeh Marburg 
kSnnen aueh die Brfiekenerkrankungen allein, ohne eerebrale Affektion, 
eine kontralaterale Kleinh~natrol0hie bedingen. Allerdings sind aueh 
Fglle in der Literatur bekannt, wo trotz der vorgefundenen ausgedehnten 
GroBhirn- und Brfiekenaffektionen die erwarteten histologisehen Ver- 
s des Kleinhirns vermiBt wurden; wir selbst verffigen fiber eine 
/~hnliehe Beobaehtung. Obwohl in diesem Falle die wechselseitige Volums- 
reduktion z~dsehen den GroBhirn-Kleinhirnhemisph/~ren makroskopiseh 
nnzwe~fclI,'aft fes~gestellt werden konnte, so vermoehte doch die histo- 
logisei~3 Anfar beitung des Kleinhirns mit feineren Impr~gnationsmethoden 
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keine wesent l iehe 8 t ruk~urvergnderungen  im erwghnten  Organ auf- 
zudeeken.  Es har/del te  sieh also u m  eine gelcreuzte Hypoplasie des Klein-  
hirns.  Ahnl iehe  Beobaeh tungen  s ind aueh aus der  L i t e r a t u r  b e k a n n t  ~ 

Auf  G r a n d  der  vie l faeh widerspreehenden  Beobaeh tungen  gewannen 
wir  den  E indruek ,  dab  wi t  erst  naeh dem Vorl iegen eines re iehhal t igeren  
Mater ia ls  eine bessere E ins ieh t  in die pa thophys io log isehen  Bedingungen  
der  sukzessiven Degenera t ion  von tiber- und  un te rgeordne ten  neuronalen  
Verke t tungen ,  in die Weehse lwi rkung  yon  funkt ionsunt f ieh t igen  Sys temen  
auf wei tere  Glieder  innerhMb einer funkt ionel l  zusammengehSrenden  
Gesamts t reeke  gewinnen k6nnen.  Es  is t  doeh nahel iegend,  dag  die Ent -  
s tehung  yon  gekreuz ten  A t r o p h i e n  n ieh t  al lein d a v o n  abhgngig  ist, ein 
wie groger  Ze i t r aum seit  der  Gro[3hirnsehgdignng vers t r iehen  ist  und  
in weleher  Lebensper iode  diese e inwirkte ,  sondern  was lfir Sys teme 
ergriffen s ind und  in welehem AusmaBe sie v o n d e r  Lgsion bet roffen  
wurden.  Ze i tpunk t ,  Ausdehnung ,  Loka l i sa t ion  sind also in j edem ein- 
ze]nen Fa l l e  aufs sorgfgl t igste  zu berf ieksieht igen,  u m  sowohl die seheinbar  
negat iven ,  als aueh  die pos i t iven  Fgl le  pa thobio logiseh  r ieh t ig  e insehs  
zu k6nnen.  

I m  folgenden werden  wi t  fiber einen sehr eharak te r i s t i sehen  Fa l l  yon 
gekreuz ter  K le inh i rna t roph ie  ber iehten.  

Der 38 J~hre alte Kriegsinvalide ~ .  T. wurde (1921) der Nervenabteilung 
(Ober~rz~: Dr. S. Pfei][er) des hiesigen K_riegsffirsorgeamtes wegen Krampfanf~llen 
zugeffihrt. Der Kranke gab an, dab er sich Ms Kriegsgefangener in Rugl~nd (1920) 
erk~ltet habe; seither stellen sieh Anf~lle bei ibm ein. Frfiher sell er gesund gewesen 
sein. Wegen des Sehwaehsinns des Patienten k6nnen keine verl~gliehen ~nam- 
nestischen Daten gewonnen werden. 

Neurologischer Be]und. Pupillen" Normal. Beim Bliek nach reehts bewegen 
sieh die Bulbi nieh~ fiber die Mittellinie. Die linke Nasolabialfalte ist verstriehen, 
dock der linke Mundwinkel beweg~ sieh tadellos. Die Spraehe ist wogen der asso- 
zia~iven Aphasie des Kmnken oft unverst~ndlieh. Spmehverst~ndnis ist gut. 
Keine motorisehe Aphasie. 

Es besteh~ eine linksseitige sp~stische Parese, entspreehend einer cerebrMen 
Kinderl~hmung. Die Finger der linken Hand befinden sieh dauernd in Streek- 
stel]ung, doch kSnnen sie spont~n ohne Sehwierigkeit bis zum ~austschluB gebeugt 
werden. Sehnen- und Periostreflexe sind reehts normal, auch die Reflexe der linken 
Gliedm~Gen zeigen keine Steigerung. Klonus ist nieht auslSsbar. Der ~uskeltonus 
seheint im ganzen K6rper et, was erhSht zu sein. Links fehlen die B~ueh- und 
Cremasterreflexe. Links Tibialisph~nomen. Keinep~thologischeReflexe. Psychisch : 
Euphoriseher Schwaehsinn. 

Sei~ einem Jahre treten klonisehe Kr~mpfe an der linken Seite w6ehentlieh 
1--3mal ohlte BewuBtseinsstSrung auf. Die Anf~lle stellten sieh alllnahlieh immer 
h~ufiger ein and spi~ter gesellte sieh aueh Bewugtseinsverlust hinzu. Die KrampL 
anf~lle sind hemiehoreatisehen Charakters and sehr sehmerzhaft. In der letzten 
Zeit beginnt der Krampf~nfall in der linken Gesiehtslt~lfte lind generalisiert sieh 

1 Dagegen land sieh ira Falle Mislcolczys bei ausgedehnter frfihfetaler Zer- 
st6rung der linken GroBhirnk~lfte infolge Gesehwulstbildung eine hoehgradige 
Hypo-I)ysgenesie des ganzen Kleinhirns. 
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fiber den ganzen KSrper. Wi~hrend des Anfalles wurde eine konjugierte Deviation 
der Augen naeh oben beobachtet. Naeh dem Anfall besteht eine Zeitlang kon- 
jugierte Blickl/~hmung naeh unten. Die Anf/~lle hinterlassen eine l~nger dauernde 
BewuBtseinstrtibung. Augenhintergrund normal. I~ der Annah-me, dub die Anf/flle 
dureh eine linksseitige Cyste oder Narbenbildung ausgel6st werden, wurde am 
25.2.21 eine Seh~del6ffnung vorgenommen. Die epileptisehen Krampfanf/~lle 
dauern unver/~ndert fort. Am Tage der Operation w/~hrend eines Anfalles Exitus. 

Makroskopischer Gehirnbe/u~d. Die rechte Groghirnhemisph/~re ist in allen 
Dimensionen im Verh~ltnis zu der normal anssehenden linken I-[irnmantelhalfte 
betr/~ehtlieh verkleinert. Die Volumsreduktion hut nieht alle Teile gleiehm~Big 
getroffen, yon der Atrophie haben haupts~ehlieh der Schl~fen- und Oeeipitallappen 
getitten. Der Temporalpol ist sozusagen versehwunden. Die Windungen der reehten 
Hirnmantelh~lfte sind wohl fiberall versehm/ilert aber nieht mikrogyriseh. Die 
Gehirnh/~ute sind fiber den Temporal- und Oceipitallappen verdiekt. Im Operations- 
gebiet ist im Suleus temporalis sup., in der Sylvisehen Grube, sowie im Suleus 
centralis Rolandi eine frische subaraehnoidale Blutung zu sehem die teilweise aneh 
die In~erparietalfurehe ausffillt. Rechts ist der Hirnsehenkel bedeuteud versehm/~lert, 
auf dieser Seite ist auch die Eminentia pyramidalis der Brfieke auffallend ab- 
geflacht; die Asymmetric der Brfieke wird noeh dadureh gesteiger~, dab der linke 
Brfiekenarm viel schm/~ler ist als der reehte. 

Die linke Kleinhirnhemisphdire ist hoehgradig atrophisch, ihr u ist 
ungef/~hr auf Zweidrittel der rechten I-Iemisph~re reduziert. Die Windungen des 
Wurms scheinen an der Atrophic nieht teilzunehmen, sonst sind die Windungen 
der atrophisehen Kleinhirnh/ilfte, haupts/iehlieh jene der Facies sup. stark ver- 
sehm/~lert. Die Floeeuli seheinen auf beiden Seiten intakt zu sein. Am verl/~ngerten 
Mark bestehg die Asymmetric in der Verkleinerung der reehtsseitigen Eminentia 
olivaris und der Versehm~lerung des reehten Pyramidenbfindels. 

Wit haben also das typisehe Bild einer gekreuzten GroBhirn-Kleinhirnatrophie 
mit allen eharakteristischen makroskopisehcn Einzelheiten voruns.  

Histologischer Be/und. Die lfickenlose Frontalserie hat uns noeh weitere er- 
w/~hnenswerte Einzelheiten des Prozesses aufgekl/~rt. An den Fronta]schnitten, 
die nach Weigert-Pal gef/~rbt wurden, sind die ~symmetrischen Proportionen der 
zwei Gehirmh~Iften noch augenf/~lliger. 

D i m e n s i o n e n  der F r o n t a l s e h n i t t e  des Grogh i rns :  

Schnitt durch den Kopf des Schwanzkerns 
Corp. mamill . . . . . . . . . . . . . . .  
Hin~eres Drittel des Thalamus . . . . . .  

Linke Seite I 

Breite tt6he 
I 

7,5 cm 8,0 [ 
7,3 ,, 8;0 I 7,2 ,, 8,0 

:gechte Seite 

Breite I{6he 

5,0 6,5 
,2 6,8 

o,9 6,3 

'An den Sehnitten, die dureh das Corpus nuclei eaudati geftihrt wurden, f~llt 
es auf, dub die igarkfaserung des Temporallappens bis auf unbedeutende/~este ver- 
sehwuuden ist, die Narkstrahlen sind hier nur als blasse, sehmale Zfige zu erkennen. 
Die Temporatwindungen sind sehmal und enthalten kaum einige Markfasern. Wie 
es sehon bei der makroskopisehen Besehreibung erw/~tmt wurde, die Volumsreduktion 
ist am hoehgradigs~en am Temporallappen. Dieser Gehirnteil seheint reehts auf 
ein Ffinftel der ursprfingliehen Ausdehnung reduziert zu sein. Die Myeloarchitektur 
der weniger getroffenen frontalen Windungen der rechten tIemisph/~re ist aueh 
gestSrt bzw. gelichtet. Die Markleiste der unteren Frontalwindnng ist blaB, kaum 
angef/~rbt. Bessere F/irbung zeigen die Markstrahlen der oberen und mit.tleren 
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Gehirnwindungen, doeh weisen sie aneh marklose Ziige und umschriebene 5Iark- 
liieken auf. Die Sylvisehe Grube, die untere Frontalfurehe, sowie der Sulcus irtter- 
parietalis werden dureh eine frisehe subaraelmoideMe Blutung, die aber die du.runter 
liegende t~inde merklieh nieht gesehadigt hat, ausgefiillt. (Vermutlieh Folge des 
operativen Eingriffs.) 

In der SehnitthShe der Corpora mammillaria wurde der Nucleus lentifornds in 
seiner grSgten Ausdehnung getroIfen. In dieser ~She ist das Bild insofern ver- 
~ndert, dab am Temporallappen nut der Alveus des Ammonshorns einen geringen 
Markbesitz zeigt, die TemporMwindungen bleiben weiter sehmal, marklos. Atro- 
phisch sind aueh die Inselwindungen, ihre Markstrahlen sind kaum ~ngedeutet. Die 
Mark[eiste der vorderen Zentralwindung und des in diesem Bereich liegenden Ab- 
sehnittes des Gyrus einguli feh]en beinahe vollkommen, dagegen besitzt die hintere 
ZentrMwhadung, abgesehen yon einigen ~arkliieken, eine ziemlieh gut erhaltene 
~{arkstruktur. Die inhere Kapsel ist reehts bedeutend sehmgler Ms [inks, die Ab- 
nahme ergibt sieh aus diffusem und umschriebenem Xarkausfall. Die Corona radiata 
enth~lg iiberwiegend nut den breiten Zug des zur hinteren Zentralwindung hin- 
ziehenden Faserbt~ndels aus dem Thalamus (vgl. Abb. 1). An den dureh die hintere 
Parietalgegend gefiihrten Sehnittett sehen wit eine tmehgradige Entmarkung des 
reehtsseitigen Parietallappens. Der Lobulus parietalis sup. ist noeh verh~ltnis- 
m~gig versehont, obwohl die l~inde versehm~lert and die Markleiste aufgehellt ist, 
abet die Narkstruktur des reehten Cyrus supramarginMis, angularis, Praeeuneus 
sowie die Windungen des OeeipitMlappelxs, aueh den Cuneus mit inbegriffen, zeigt 
einen dem Temporallappen ghnlichen hoehgradigen Schwund des Markbestandes 
und Atrophie der Windungen auf. Kier sind, genau so, wie in den Temporalwin- 
dungen sowohl die zonMen, als aneh die horizontMen tmd Radi~rfasern gesehwunden. 
An einigen OeeipitMwindungen, sowie an den hinteren Teilen des Schl~fenlappens 
sind stellenweise in der Ilinde einige rosenkranzartig gesehwollene Fasern zu sehen. 
auch die radiMe Faserung fetfl~ an solehen Stellen vollkommen. Im oberen Parietal- 
l~ppchen, sowie in der hinteren Zentralwindung ist die Myeloarehitektur der ginde 
aufgehellt, die Markfasern zeigen umschriebene Sehwethangen oder sind fragmentiert. 
In der ginde der vorderen ZentrMwindung ist der Prozeg noeh welter fortgesehritten. 
Das 5Iarkbild der verschonten linken ttemisph~re zeigt normale Verh~ltnisse. 

Der Nucleus cauda, tus ist reehts etwas kleiner als links. Der Nucleus lenti/ormis 
zeigt dagegen keine wesentliehe Vergnderungen gegentiber der normMen Seite, 
weder beziiglieh der Ausdehnung noch des MarkfasergehMtes, nut der Putgmen 
seheint anf einzelnen Schnitten etwgs kleiner und faser~rmer zu sein. Die innere 
Kapsel ist, wie erw~hnt, auf ein Drittel der Originalbreite reduziert, ihre Fasern 
sind gelichtet und heller gef~rbt. Der Balkert wird gegen die rechte Seite zu all- 
mghlich sehm~ler (vgl. Abb. 1). Der darunter liegende reehte Fornix is~ aueh 
schmgler geworden. Die gugere und gufierste Kapsel sind reehts hochgradig 
mark~rm. 

Im Gegensatz zur mgBigen Mitbeteiligung des Striatums ist der reehtsseitige 
Thalamus hoehgradig, bis anf ein Viertel seiner urspriingliehen Ansdehnung ver- 
kleinert (Abb. 1). Die gr6Bte Reduktion hat der ventrolaterale Teil erlitten, hier 
blieb nut ein sehmaler, abgeplatteter Streifen fibrig. Aber aueh der mediale Kern 
und die vorderen Kerne sind hoehgradig abgeplattet. Der ganze Sehhttgel ist mark- 
arm, Stratum zonMe und Lamina medullaris lateralis sind sehr verdtinnt, die Lamina 
medullaris media ist verh~ltnism~gig versehont. Die Vergnderungen des reehten 
Corpus mammil!are shad kaum angedeutet. Aueh der Faseieulus thMgmo-mammil- 
laris lateralis dext. zeigt eine tiefblaue F~rbung. Im Sehhiigel sind keine Gef~13- 
Mterationen, oder Infiltrationei1 zu sehen. Corpus subthalamieum ist auf der reehten 
Seite verkleinert. Der reehtsseitige rote Kern ist auf die HMfte der normalen Dimen- 
sionen reduziert. Die durehziehenden ~'aserbiindeI und die benaehbarten 2'orel- 
sehen Bahnen sind unversehrt. 
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Die Hirnschenkel sind ebenfalls auffallend asymmetriseh infolge der hochgradigen 
Atropt~ie des reehten HirnsehenkelfuBes. (Links: 3,4 cm breit, 2,5 em hoeh;  reehts:  
2,3 em breit, 1,6 em hoeh.) Die Markarmut  isg besonders an  den medialen und 
lateralen Teilen auffallend, doeh ist aueh der mit t lere Teil schm/~ler geworden, 
wobei aueh die Markfgrbung heller ist, als auf der normalen linken Seite. An der 
Volumsreduktion n immt  auch die reehte Substctnticb nigrct in hohem Grade teiI. 
Igeehts seheint die mediale Sehleife etwas sehm/~ler zu sein, aber ihre ~ a s e m  sind 
t~dellos gefgrbt. ]~ee/lts sind die zentrale Haubenbahn,  sowie die Fibrae prae- 
dorsales etwas aufgehellt. Links bildet der Bindearm kaum ein einheitlieh kom- 
paktes Faserbfindel, der  dorsale Anteil  ist so gut  wie ganz versehwunden, aueh die 

Abb. 1. Wetgert-Ff~rbung. Erhebliehe Volumsreduktion der reehten GroBhirnhemispbfi~re. 
Die Temporalwindungen zeigen eine hochgradig'e ~Iarkarmut. Dcr sich zur hinteren Zentral- 
windung ziehende Faserzu,~" yore Thalamus hebt sieh aus der markarmen Umgebnng der 
Corona radiata kr~ftig heraus. Der reehte Thalamus ist hochgradig atrophisch. Nucleus 
eaudatus und lentiformis siud yore atrophischen Proze6 kaum g'etroffem In der reehten 

Fissura Sylvii frisehe Blutung (operativer Eingriff!). 

ventralen !~asern sind hochgradig rarefiziert. Der MarkfasergehMt ist aueh in der 
Bindearmkrenzung leieht zu verfolgen, hauptsitehlieh in ihren oberen Teilen. 

Die rechte tt/tlfte der Bri~cke ist besonders in den basalen Teilen versehms 
aber auch die Pars  tegmentalis pontis ha t  eine mgBige Voinmverminderung erlitten. 
Die Fasciculi pyramidMes, in erster /~eihe die dorsolateral liegenden, erseheinen 
reehts sehm~ler und sind aufgehellt. Die graue Substanz des Brtiekenfuges ist  aueh 
vermindert .  Links sind die transversalen Brtiekenfasern rarefiziert, und dement- 
spreehend ist aueh der linke Brfiekenarm bedeutend sehm~ler geworden. An oraleren 
Brfiekensehnitten is~ aueh die Sehmalheit  und  unvollkommene F~rbbarkei t  der 
Bindearmfaserung sehr leieht fes~zustellen. Die zen~rale Haubenbahn  und  mediale 
Sehleife sind reehts geringgradig verkleinert  (Abb. 2). 

Das Verhalten der zentralen Kerne und  die Disproportion der Kleinhirn- und 
Brfickenhglften kann  man am besten an  einem aus dem mit t leren Absehni t t  der 
Brt~eke s tammenden FrontMsehni t t  sehr gut  s~udieren (vgl. Abb. 2). 

Das Kleinhir~ zeig~, wie sehon bei der makroskopisehen Besehreibung erw~hnt  
wurde, eine sieh an der, der reehtseitigen Groghirnhemiatrophie gegeniiberliegenden 
Seite, a]so an der linken Seite kundgebende tIemiatrophie.  Diese gekreuzte Atrophic 
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befiel in erster Linie den Lobulus quadrangularis.  Die einzelnen Kleinhirnwin- 
dungen der l inken ]{emisphgre sind schmM, besonders an den dorsomediMen Teilen, 
die Markleisten sind hoehgradig markarm,  stellenweise kaum oder gar  n icht  gefgrbt. 
Die ventrMen Markleisten sind, obwohl aueh nicht  ganz verschont,  doeh besser 
erhatten.  Die ~locl~e ist normal. 

Es ist besonders zu erwghnen, dal~ die linke H/~lfte des Wnrms kaum irgend- 
welehe Untersehiede gegeniiber der reehten Seite zeigt, auch die lRindenfaserung 

Abb. 9. lV[arkschcidenbild, b;rhebliche At.rophie der linken Kleinhirnhemisphfire. Die 
Vermiswinclung'eu mit, 4era eommissuralen Faserbiindel (C) sind verscho~t. Nucleus den- 
tarns, Brachium conjunctivum, Briiekenarm sind auf der Xinken Seite atrophisch. Fibrae 
semiciroulares externae sind links gelichtet. 1Rechts sincl der Br0ekenfuB und Fascieuli 

pyramida]es atrophiseh. 

der  Vermiswindungen ist  gut  erhalten.  Die aus dem Vermis superior ausgehenden 
und  in die oberen mediMen Windungen des Lobulus quadrangularis  ziehenden 
commissurMen Vermisfasern sind auffMlend gut  erhal ten (vgl. Abb. 2 bei ,,C"). 
Das ~ a r k b i l d  der l inken Kleinhirnhglf te  entspriehf  den normMen gerhgltnissen.  

Die Marks t ruktur  der atrophisehen I~leinhirnwindungen zeigt eine weitgehende 
t~arefizierung nioh~ nu t  tier l~{arkleisten, sondern aueh der l~indenfaserung. So 
fehlen die markhMtigen l~indenfasern im Lobulus quadrangularis  vollkommen. In  
den ventrMen und ventrolateralen Teilen sind die supra- und  k~fragangliongren 
Fasern  besser erhalten,  als die radiMen nnd  int ragranulgren Fasern, die im ganzen 
aufgehellt  sind und  verschiedene Zeichen der Degeneration aufweisen. Die Myelo- 
archi tektur  der  rechten ~emisphgre  und  des ganzen Wurms ist intakt .  

Aueh die zentrMen Kerne der l inken Hemisphgre sind hochgradig atrophiseh. 
Besonders s tark  befallen ist der Nucleus dentatus,  dessert W-indungen abgeflacht,  
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an Zahl verringcrt, hochgradig versehm~lert sind. Auch die Marksubstanz um den 
erw~hnten Kern heruIu ist sehm~ler geworden, aufgehellt und besonders an den 
dorsalen Teilen sehr markarm geworden. Der Nucleus emboliformis ]ateralis sin. 
ist bedeutend kleiner als rechts. Die Vermiskerne sind voll]commen normal. Im Aus- 
strahlungsgebiet der Striekk6rperfaserung sind die Fibrae semicirculares externae 
um den Nucleus dentatus hochgradig aufgehellt. Der Bindearmquerschnitt ist 
haupts~chlieh im dorsalen Teil gelichtet und abgeblaBt. 

Im verliingerten Mark ist der Querschnitt des reehtsseitigen Pyramidenbiindels 
bedeutend kleiner und auBerdem schw~eher gef~rbt (Abb. 3). Die rechte Oliven- 
zwischensehicht ist aueh schm~ler und niedriger als links. Die reehte untere Olive 
ist hoehgradig und in allen Dimensionen atrophisch. (geehts:  0,3 em breit, 0,3 cm 
hoch; links: 0,7 cm breit und 0,35era 
hoeh.) Die Differenz zwisehen den Oliven 
ist aueh an eaudaleren Sc}mitten stark 
ausgesprochen. Das Zellband der atrophi- 
sehen Olive ist schm~ler geworden, die 
Windungen sind niedriger. Der zmn 
Traetus olivocerebellaris gehSrende An- 
tell der Fibrae arcuatae internae ist 
geringgradig gelichtet. Die Markfaser- 
querschnitte der Kleinhirnseitenstrang- 
bahnen der linken Seite zeigen gegen- 
fiber der reehten, keine wesentliche 
Abnahme an Fasern. Die zentrale 
t taubenbahn (rechts), sowie die rubro- 
spinale Bahn (links) sind merklieh auf- 
gehellt. 

Eine ausgesprochene Versehm~lerung Abb. 3. Markscheiden bild. Verl~ngertesNIark. 
und Aufhellung des Faserbestandes er- I~echts sind die Pyramidenbahn, Olive, 

Lemniseusbahn, Fibrae praedorsales redu- 
fuhr tier StrickkSrper der linken Seite ziert. Links f~llt die Sehmalheit des Strick- 
(vgl. Abb. 3). Von den linksseitigen kSrpers auf. Auf dieser Seite fehlen die 
inneren Bogenfasern erlitten die Fibrae Fibrae arcuatae externae dorsales vollkom- 

men. Die Fibrae areuatae externae ventrales 
peri- und praetrigeminales eine wesent- sind geliehtet. 
liehe Abnahme, die retro- und intra- 
trigeminMen Bogenfasern sind kaum etwas gelichtet. Um so starker sind links 
die periolivaren, peri- und intrapyramidalen Fasern, sowie die Fibrae areuatae 
externae dorsales geliehtet (Abb. 3 links). Auch die dorsalen Fibrae areuatae 
internae der rechten Seite sind sp~r]ich an der Zuhl. Im Riiekenmark ist neben 
der Asymmetrie infolge der Reduktion der Pyramidenbahn, noch eine Aufhellung 
ira linken Hinterstrang zu beobachten. 

Die histologischeu VerSonderungen der Grol3hirnrinde zeigen an Toluidinblau- 
und H~matoxylin-van Gieson-Pr~paraten folgendes Bild. Die weiehen Gehirnh~ute 
zeigen eine ausgesproehene Bindegewebswucherung und Gef~Binfiltrate. In den 
~empora]en, oecipitalen, sowie unteren frontalen und parietalen Windungen, ein- 
schliel~lich des Gyrus centralis anterior linden wir die Folgezust~nde einer frfiheren 
Erweichung. Die Cytoarchitektonik ist stellenweise ganz verschwunden bzw. auf- 
gel6st, die Z~llen sind hoehgradig geliehtet; die noeh vorhandenen Exemplare sind 
atrophisch. Infolge der lebhaften gli6sen Ersatzt/~tigkeit entwickelte sieh ein 
fibrSs-spongi6ser Zustand. An den verdickten Gefiigws sind Proliferations- 
erscheinungen zu beobachten. Im adventitiellen Raum sind zahlreiehe Plasma- 
zellen, Lymphoeyten und gliSse Abr~umzellen zu beobaehten, die an t0ettpriipa- 
raten mit  seh~rlaehaffinen Abbauprodukten beladen erscheinen. Gli6se Abr~um- 
zellen sind niekt nur in den periadventitiellen R~umen, sondern iiberall in den 
atrophisehen Windfingcn aufzufinden. Die Degenerationsprodukte kSnnen aueh im 
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Silberilnpr~gnationsbild als tiefsehwarze Sehollen in de~ Gliazellen a;tfgefunden 
werden. Die @ielmeyersche Fgrbung der Markseheiden (Uberfgrbung nlit Fuehsin) 
zeigt, dab in den erweiehten Gebieten extra-, und intraeellulgr gela.gerte Myelin- 
sehollen sieh noch im Stadium der Hgmatoxylinaffinit~t befinden. An den Spiel- 
.meyerschen Prgl0araten k~nn man die sehon beim St~tdium der Weigertsehen Serien- 
schnitte gewonnenen Befunde beziigIich der Rinden~rchitektur ebenfalls bestgtigen. 
Die radicle F~serung fehlt vollkommen, aueh die horizont~len Fasern sind degene- 
riert und hoehgr~dig gelichtet. In den reehten oberen Frontalwindungen, sowie 
im oberen ParietMl~ppchen und in der hinteren Zentralwindung ist die Cytoarchi- 
tektur besser erh~lten, obwohl diffuse Ausfglle, sowie Erscheinungen der Zell- 
schrumpfung mits~mt einer mg~igen Gli~proliferation auch in diesen l~inden- 
territorien gut zu erkennen sind. Die gr68ten Verluste erleiden im allgemeinen die 
Subl~mina pyr~midalis magnocellul~ris und die Lumin~ ganglionaris der GroB- 
hirnrinde. 

Kleinhirn. An ttgm~toxylin-Eosinsehnitten weisen die Gehirnh~ute und Gefglte 
beider ttemisphgren keine pathologisehen Vergnderungen ~uf. Der gleiehe Befund 
konnte an der Brficke und am verlgngerten Mark erhoben werden. Auf der gesunden 
reehten Kleinhirnhglfte und im Wurm ist die Cyto~rchitektur der Kleinhirnrinde 
int~kt (vgl. Abb. 4). In der atrophisehen linken ttemisph~re ist die Cytoarehitektur 
lediglieh er}lalten, doeh ist die Atrophie der Windungen besonders auffallend. Die 
VersehmMerung der ginde betraf sowohl die Lamina moleeularis, wie die Granularis, 
doeh ist sie in der ersteren stgrker. Die Purkinje-Elemente der Lamina g~nglionaris 
sind vollstiindig versehwunclen. An ihrer Stelle sind proliferierte Bergmannsche Glia- 
zellen mi~ ovalen, polygon~len Kernen, die eine kontinuierliche Kernreille aus 
2--3 Kernlagen bilden, getreten. Diese sog. Lam~ois-Paviotsehe Sehieht lagert sicll 
oberhalb der L~min~ granul~ris, yon ihr dureh einen sehmalen, kernarmen Streifen 
getrennt. Die kleinen Sternzellen der Lamina molecularis sind an Zahl vermindert. 
Besser erhalten sind die Korbzellen; sie sind nur an den stark atrophisehen l~inden- 
teilen nieht ~ufzufinden. Ihr Kern ist oft pyknotiseh. Schon an Toluidinbildern 
fgllt die Proliferation der Bergmannsehen Gliazellen auf, deren Kerne als owle, 
ehromatinarme, oft polygonale Gebilde gut zu erkennen sind. Aueh die Hortegasche 
Gli~ ist gewuchert. 

Aueh die K6rnersehicht der linken Kleinhirnhemisph~re ist hoehgradig geliehtet 
und schm~l (vgl. Abb. 4). 8tellenweise sind die K6rner dermal~en spgrlieh an der 
Zahl, d~$ ihre Zelldichtigkeit k~um die der L~mina moleeularis iibersehreitet, so 
daI~ an solehen Stellen die gewueherte Lannois-Paviotsche Schieht die dichteste 
Zellschicht bildet. Die noch erhultenen Zdlen zeigen verschiedene Grade der patho- 
logischen Vergnderungen. Die Kerne zeigen Pyknose, Karyorrlaexie, Schwund- 
erscheinungen, wodurch an umschriebenen Stellen manehmal grol~e Lichtungen 
entstehen, die nur einige Astrocyten enthulten. Die der Lannois-Paviotschen Schicht 
benachbarte obere Lage der Granularis ist auff~llend kern~rm. Die intragrunu]gren 
Golgi-ZelleI1 zeigen sich infolge der Atrophie der K6rnerschicht relativ vermehrt; 
sie liegen verhgltnism~i~ig dieht in den oberen L~gen der Granularis. Ihr Kern ist 
oft exzentrisch gelagert und zeigt Ersclleinungen der Pyk2aose. Hier und da sind 
diese Zellen ziemlich groi3 und da sie oft in der i-IShe der ehem~ligen Lamina ganglio- 
naris liegen, erweeken sie den Verd~eht, als wgren sie atypisehe, embryonale t)ur- 
kinje-Zellen. An Cajalschen Imprggnationsbildern stellt es sich heruus, dab sie einer- 
seits keine l~serk6rbe besitzen, und andererseits keine, fiir die Purkinje-Zellen 
eharakteristiscile Dendritenvergstelung zeigen. Uber den Grad der Degeneration 
der ab- und zuftihrenden Systeme der atrophischen Kleinhirnrinde liefern uns die 
Silberimpr~gnationsbilder nach Bielsvhowsky u nd Cajal sehr lehrreiche Anfschliisse 
(Abb. 4). 

Af~erente Faserung. 1. Die Kletter/a~ern sind in der ~trophischen ~Iemisphgre 
vollkommeI1 versehwunden. Wohl finden sich im Stratum granulate einige Achsen- 
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zylinderfragmente in der K6rnerschicht,  aber aus der Marksubstanz zu der Mole- 
kularlage hinziehende Fasern sind nieh~ naehweisbar. Dieser negative Befund ent- 
spricht  iibrigens auch dem bei Besehreibung des Markbildes erhobenen, wonach in 
der erkrankten Itemisph/~re und  in erster  Linie in ihren dorsalen Teilen keine oder 
h6ehstens sehr schlecht gef/~rbte Fasern zu sehen sind. Der Plexus supra- und  
infraganglionaris ist  an  einigen Stellen leidlieh noah zu erkennen, bes teht  aber aus 
marklosen Fasern. Dies spricht  auch gegen das Vorhandensein der Kletterfasern, 
die normalerweise bekanntl ieh in dieser H6he noeh mit  Markseheiden umkleide~ sind. 

Abb. I. Cajals Silber-Hydrochinonmethode am Gefrierschnitt. /~,. Normales Bild aus der 
rechten Kleinhirnh/~lfte. L. Patholog'iseh veri~nderte l~inde aus der linken ttemisph~re. 
Die Lamina molecularis ist bier verschmfilert, die Granularis hoehgradlg gelichtet. Die 
Purkinje-Zellen sind verschwunden, ihre Faserk6rbe sind leer. Oberhalb tier ehemaligen 
Lamina ganglionaris Iiegt die Yon den proliferierenden Bcrgmannsehen Kernen gebildete 

sog. Lannois-Paviotsehe Schicht. 

2. Die Moosfasern fehlen auch vollkommen an S~ellen, wo die Lamina granu- 
laris hochgradig geliehte~ ist. Dem entsprieht  jener Befund der Markscheidenbilder, 
dal~ das intergranul~ire Markgef]echt fehIt, oder nur yon einigen degenerierten Fasern 
repr~isentiert ist. An Stellen, wo das S t ra tum granulosum in geriugerem Grade 
gelichtet ist, kann  der Plexus intragranularis  in Form einer lockergeffigten, aus 
fragmentier ten Yasern bestehenden Faserngeflechtes erkannt  werden. In  solehen 
Gebieten sind auch einige feine 5senfSrmige Endigungen der Moosfasern zu finden. 
Sehr selten kommen auch hypertrophische Endgebilde vor. Die e//erenten •asern, 
repr~sentiert  durch die Axone der Purkin#-Zellen, sind weder an  Fibrillen- noch an 
Markseheidenpriiparaten aufzufindeu. Demgem~t~ stellt  die atrophische Kleinhirn- 
rinde einen gemisehten eerebellofugalen und -petalen Degenerationstyp im Sinne 
Bielschowskys dar. Die zu- und  abffihrenden Systeme sind bis auf die in sp/~rlicher 
Zahl  vorhandenen eerebellopetalen ~oosfasern verschwunden. 

Intracorticales Fasersystem. Korbfasern. In  einigen hochgradig atrophischen 
Windungen sind auch die Korbzellenaxone mi t samt  ihren Endver/~stelungen 
verschwunden. An solehen Ste]len fehlt  jede tangentielle Faserung saint  des 
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supra- und intragangliongren Plexus. Die parallelen Fasern k6nnen auch nieht naeh- 
gewiesen werden. Nit einem Wort, es sind in der Rinde iiberhaupt keine Fibrillen 
zu sehen. Im allgemehlen sind abet die Korbzellen erhalten und ihre Neuriten bilden 
eine oberhalb der Bergmannsehen Schicht hinziehende tangentietle, loekergeftigte 
Fasersehieht (vgl. Abb. 4). Der negative Befund am Markseheidenbild ist mit dieser 
Tatsache sehr gut in Zusammenhang zu bringen. Die yon den Endver~stelungen 
der Korbzellenneuriten gebildeten Ca~alsehen K6rbe sind fibrillenarm, unregel- 
mgSig. Die Faserk6rbe sehlieSen keine Purlcin]e-Zellen in sieh, hSehstens Iinden 
wir zwischen den Fasern gruppenweise angeordnete H&ufchen yon Bergmannsehen 
Kernen. Oft ist am regellosen Fasergewirr tiberhaupt keine Korbformation zu 
erkenuen. Die Entfernung zwisehen den einzelnen Faserkorbresten ist ziemlieh 
unregelmgSig. Oft liegen sie ziemlieh nahe nebeneinander und es kommt eine 
Scha//ersehe H~ngemattenvorrichtung zustande, ein anders Mal liegen sie in grblterer 
Distanz vonein~nder entfernt. Die Endpinsel der Korbzellenaxone ist sehr oft 
hypertrophisch verdickt, die Endfasern dringen tief in die Lamina granularis ein, 
um dort noch unregelm~tl~ige Verzweigungen zu bilden (Abb. 4 L). 

Die vertikalen Axone der K6rner sind stellenweise verschwunden, im allgemeinen 
k6nnen sie aber in einigen Windungen bis zur Mitre der Lamin~ molecularis verfolgt 
werden. Auch die Axone der Golgi-Zellen sind schwer nachzuweisen. 

Gliabild. Mit der HoIzersehen Methode l~Bt sieh ein sehr dichtes, die gauze 
Molekularlage ausfiillendes, vertikal geordnetes Fasergebiisch darstellen. Die Fasern 
entstammen den Bergmannschen Astrocyten. ])as Stratum gr~nulosum und die 
Markteiste enthi~lt auch ein diehtes Fasergefleeht, die I-[ortegaglia ist gewuchert. 
Die Gliakerne zeigen an vielen Stellen regressive Erseheinungen. 

In der versehonten reehten Hemisphgre und nn Vermis ist das histologisehe 
Bild ann~hernd normal. Rindenatrophie ist nieht vorhanden, nur hier und da sind 
Faserdegenerationen und Zellvers naehzuweisen. Stellenweise ist die 
Sehieht der Purkin~e-Zelten geliehtet. An einigen Stellen sind die Purki~e-Zellen 
atrophisch und liegen in den Whldungskuppen horizontal ausgestreckt, wobei die 
zwei Haulotdendriten nicht, wie zu erwarten ist, aus einem gemeinsamen dendriti- 
schen Hauptstamm, sondern aus den zwei Polen der spindelf6rmigen Zellen ihren 
Ursprung nehmen. Einige Purlcin]e-Zellenaxone erleideu umschriebene Schwellungen. 
Es fiaaden sieh dunkelgef~rbte sklerotische Purkin]e-Zellen mit pyknotischem Kern. 
An einigen Stellen ist die KSrnerschicht leichtgradig geliehtet. Die efferenten und 
afferenten sowie die intracortiealen Systeme der Kleinhirnrinde sind im allgemeinen 
erhalten. Auch die linke l-I~Ifte des Oberwurms zeigt nur leichte Formen der 
Degeneration, die Moos- und Kletterfasern sind vorhanden; diese Wurmabschnitte 
haben sich also an der hochgradigen Atrophie der benaehbarten linken Hemisph&re 
nicht beteiligt. 

Der Zellban4 des linksseitigen Nucleus dentatus und emboliformis ist gelichtet, 
besonders in den dorsalen Absehnitten. Die noeh erhaltenen ZeUen sind atrolohisch, 
enth~lten vie[ Fettpigment, &hnlich wie die Zellen der unteren Olive der entgegen- 
gesetzten Seite. In den erw&hnten Kernen ist eine ausgesprochene Wucherung der 
plasmatischen und faserigen Glia nachzuweisen. Die adventitiellen R~ume der Gef~Be 
des Nucleus dentatus sind mit Plasmazellen ma13ig infiltriert. 

Die Zellzahl der Oliva inferior lateris dext. hat sich ungefiihr auf die H~lfte 
im Verh~lgnis zur normalen Seite reduziert. Auch die Zellen tier rechten Nebenolive 
sind rarefiziert und sklerotisch. Im ganzen Gebiet der unteren Olive, sowie im Ami- 
eulum olivae bildet die gewucherte Faserglia ein dichtes Geflecht. I-Iier ist auch 
eine Capillarvermehrung zu linden. 

Zusammenfassung. 
Dem klinischen Bilde der l inksseit igen infant i len  Hemiplegie ent- 

sprach anatomisch eine Sklerose der rechten Grol3hirnhs die in  
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besonders hohem Grade die temporMen und oeeipitalen Lappen, sowie 
den Gyrus eentralis anterior befiel. Auf dieser Seite wurden der Sehhiigel, 
die innere Kapsel sowie der rote Kern atrophisch gefunden. Der reehte 
Hirnsehenkelfug ist auf ein Drittel der urspriinglichen Ausdehnung redu- 
ziert. Besonders schmal sind jene Teile, die den frontopontinen bzw. 
temporo-occipitopontinen Faserziigen entspreehen, abet aueh der mitt- 
lere, pyramidale Anteil des Faserquerschnittes wurde nicht versehont. 
Atrophiseh ist die reehte Hglfte der Briickc, der linke Brfiekenarm sowie 
das linke Hemisphaerium eerebelli mitsamt Nucleus dentatus, t~raehium 
eonjunetivum, Corpus restiforme, Fibrae praetrigeminMes et periolivares 
der gleichen und der unteren Olive der entgegengesetzten Seite. Leieht 
atrophisch waren folgende Systeme: Tractus thMamoolivaris 1. d. et 
rubrospinalis lateris sin., Tractus o]ivoeerebellaris, bulbo-thalamieus mit 
dem Goll- und Burdachsehen Kern auf der linken Seite. Die gekreuzte 
Atrophic der Kleinhirnhemisphgre befiel vornehmlich den Lobulus 
quadrangularis und besonders sehwer dessen Pars aaterior. Demgegen- 
fiber waren hauptsgchlieh die basalen Teile der kontrMateralen GroBhirn- 
hglfte stark erkrankt. Dieses Verhalten lgl]t auf einen Zusammenhang 
beztiglich der Projektion zwischen Grol~hirn-Kleinhirn sebliegen. Die 
sklerotisehe Kleinhirnrinde enth/tlt keine Pur/~'in]e-Zellen und aueh die 
Kletter- und Moosfasern sind v611ig bzw. nahezu v611ig versehwunden. 
Aueh andere Zell- und Faserarten erlitten eine mehr minder sehwere 
Rarefizierung. Der Wurm und die gleichseitige Kleinhirnhemisphgre 
wurden yon der Atrophie bzw. Sklerose versehont. 

Die Atrophic der rechten Hirnmantelhglfte bekundet sich in der 
Volumsreduktion der Hemisphgre, deren Windungen einen erhebliehen 
Markmangel und ZerfM1 sowie schwere StSrung der Cytoarehitektonik 
zeigen. Entwicklungsst6rungen waren nicht naehzuweisen. Das Ver- 
halten der Gehirnh/~ute, die Gef/~Bver/~nderungen, die reaktiven peri- 
vascul/~ren Infiltrationen, sowie der Status spongiosus wiesen darauf bin, 
dag die Atrophie der reehten Grol3hirnhemisphs als Folgezustand eines 
im Ss oder im friihen Kindesalter erlittenen Gefs 
aufzufassen ist. AugerhMb der rechten Groghirnhglfte fanden wit im 
ZentrMnervensystem nirgends Zeiehen yon Erweichungen oder Ent- 
zfindung. 

Naeh Mledem mfissen wir den Sitz der prim/tren Ver/~nderung in die 
reehte GroBhirnhemisph~re verlegen. Diese L/~sion hat dann auf sekun, 
d/ire Weise eine Reihe yon Systematrophien hervorgerufen, yon denen die 
Sklerose der kontralaterMen Kleinhirnhemisph/~re im Vordergrund steht 
(vgl. Abb. 5). Die gekreuzte Atrophic des KMnhirns hat ihrerseits die 
Volumsver/~nderung der oliv~ren und rubralen Fasersysteme naeh sich 
gezogen. Parallel mit diesen Ver~nderungen ging eine t~eduktion der 
zentrMen sensiblen Bahnen einher. Es ist nicht fiberflfissig, die vom 
ProzeB beriihrten Neuronsysteme (Abb. 5) hier iiberblicklieh aufzuz/~hlen: 
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1. Der Erweichungsherd hat rechts den Schl~fenlappen schwer und 
das Stirn- und Occipitalhirn teilweise geschiidigt. Dadurch fiel die tem- 
poro-oceipitopontine Bahn einer sekund~ren Degeneration anheim, wie 
es auch die erhebliche Verschmglerung des rechten Hirnschenkelfu•es 
anzeigt. Dies w~re das erste erkrankte Neuronsystem. Diese Bahnen 
endigen im Griseum pontis und artikulieren mit den Nervenzellen der 
Brfickenkerne. Durch den Verlust deratis hSheren Segmenten hierher 
gelangenden physiologisehen Impulse entstand nun eine sog. transneuro- 
nale Degeneration in der ponto-cerebellaren Bahn. 

2. Die Atrophie des zweiten Neuronsystems bekundet sich in der Ver- 
schmtilerung des linken Briickenarms, da diese Bahnen in die kontra- 
[aterale Kleinhirnhemisphi~re hinziehen. Durch ihre allmi~hliche Degene- 
ration kann der Schwund der an die dendritische Veri~stelung der Pur- 
kin]e-Zellen sich ansehmiegenden Kletterfasern erklt~rt werden. 

3. Das dritte Neuronsystem, welches infolge der Degeneration der 
cortieo-pontinen Verbindung zugrunde ging, ist das der Purkin]e-Neuronen. 

Die Axone der Lamina ganglionaris cerebelli ziehen bekanntlich als 
eortieo-nucleare Bahn zum Nucleus dentatus. "In unserem Falle waren 
weder die Purkin]e-Zellen und noch weniger ihre Axone auf der skleroti- 
sehen Seite nachzuweisen. 

4. A1s Veri~nderungen vierter Ordnung konnte eine Reihe yon Bahn- 
atrophien festgestellt werden. Die mit den Purkin]e-Zellen ebenfalls arti- 
kulierenden Korbfasern der Lamina molecularis haben, wie oben erwtihnt, 
verhi~ltnismiil~ig wenig gelitten, obwohl diese Gebilde stellenweise auch 
versehiedene Grade der Degeneration zeigen. Ihre Rarefizierung wt~re 
aber nicht als transneuronale, sondern als retrograde Degeneration zu 
deuten. 

Schwierig sind die Verht~ltnisse zu iiberblicken, wenn wir die hoch- 
gradige Lichtung der Lamina granularis ins Auge fassen. Sie stellen nach 
Cajals Auffassung neben den FaserkSrben und Kletterfasern die dritte Art 
yon Axonendigungen dar, die mit den Dendriten der Purkin]e-Zellen in 
Kontakt kommen. Ihre Rarefizierung wt~re ebenfalls als retrograde 
Atrophie iILfolge des Sehwundes der Purkin]e-Zellen aufzufassen. Nun 
haben wir aber festgestellt, daf3 aueh die Moosfasern grol~e Verluste 
erlitten haben, und bekanntlieh stehen die Moosfasern mit den proto- 
plasmatischen Ausltiufern der K6rnerzellen in engem Kontakt. Die 
transneuronale Degeneration der unteren Olive, und in engerem Sinne 
der olivo-cerebellaren Bahn, als deren Axonvert~stelungen die Moos- 
fasern aufzufassen sind, stellt aber sehon, wie wir welter unten sehen 
werden, das fiinfte erkrankte Neuron dar, und so wi~re die Lichtung der 
K6rnerzellen nicht nur als retrograde Degeneration durch den Schwund 
der Purkin]e-Zellen, sondern aueh als transneuronale Atrophie des seehsten 
Neurons infolge des Funktionsausfalles der olivocerebellaren Bahn auf- 
zufassen. Die Zellen der K6rnersehicht haben also doppelten Verlust 
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erlitten. Infolge der Degeneration der Purkinje-Zellen verloren sie ihre 
Endigungsst/~tten, wodurch das n/~chstfolgende Glied der neuronalen 
Verkettung ausfie], und andererseits infolge der Rarefizierung der Moos- 
fasern konnten sie keine Impulse yon anderen Neuronen her empfangen. 
So wurden sie auf diese Weise aus ihrem neuronalen Verband sozusagen 
herauspr/~pariert, wodureh sie allm/~hlich einem retrograden und trans- 
neuronalen atrophisehen ProzeB anheimfielen. 

Viel einfaeher liegen die Verh/~ltnisse beim Nucleus dentatus. Der 
Hauptstrom der yon diesem Kern ausgehenden Bahnen richter sich als 
Braechium conjunetivum gegen den kontralateralen Nucleus ruber und 
Thalamus (vgI Abb. 5 bei IVa). Als Folge der Funktionsuntiiehtigkeit 
dieser dentato-rubralen und -thalamischen Bahn ist nun die deutliehe 
Atrophie des rechtsseitigen roten Kerns und teilweise des Sehhiigels auf- 
zufassen. Auf dem Wege der aus der normalen Anatomie her bekannten 
doppelten Kreuzung der cerebellopetalen und -fugalen Bahnen ist die 
Atrophie auf die Seite der GroBhirnatrophie zuriiekgelangt, und zwar nach 
Durchlaufen yon drei Sehaltstellen. Es ist wohl anzunehmen, dab zu der 
hochgradigen Atrophie des roten Kerns auch die Degenerationen yon den 
corticalen und vielleicht aueh anderweitigen Verbindungen beitragen, 
die Hauptmasse der hier endigenden Bahnen bildet jedoch der Traetus 
dentato-rubralis, der Bindearm mit seinem einheitlichen m~chtigen Faser- 
biindel. ~hnliehes gilt aueh fiir die hoehgradige Atrophie des Sehhtigels. 

Die aus dem Nucleus dentatus caudalwgrts zur kontralateralen unteren 
Olive hinziehende dentato-olivare Bahn (KSlliker, Schaffer, Vogt und 
Astwazaturow) zeigt die andere Verbindungsrichtung, wohin sich die trans- 
neuronale Atrophic des vierten Neuronsystems (Abb. 5, I Vb) fortgepflanzt 
hat. Dies bekundet sieh in der Verschmglerung des linken StriekkSrpers, 
sowie in der Abnahme der Fibrae praetrigeminales, periolivares, peri- 
pyramidales bis zur atrophischen Hauptolive der rechten Seite. Also 
aueh hier sind wir zu der Seite der primgr erkrankten GroBhirnh/~lfte 
angelangt. 

5. Der Sehhtigel, Nucleus ruber, Oliva inferior der reehten Seite als 
Endst/~tten der pathologiseh ver/~nderten Neuronen vierter Ordnung ent- 
senden ihrerseits Bahnen, deren Faserabnahme nun als Atrophie fiinfter 
Ordnung aufzufassen w~re. 

Schwer sind die Verh/~ltnisse beim Thalamus zu tiberblieken, da dieser 
Kern m/~ehtige Verbindungen und Zufliisse yon allen GroBhirnteilen 
bezieht, so dag seine hoehgradige Atrophie in erster Reihe als die Folge 
der Verniehtung seiner unmittelbaren Verbindungen mit der erkrankten 
GroBhirnh~lfte zu betrachten ist. Jedenfalls ist bei diesem Punkt  die 
weitgehende Unabh~ngigkeit der thalamo-mamillaren Bahn, sowie des 
Fornix besonders zu erw/~hnen; diese Bahnen sind merkwiirdigerweise 
nur sehr leicht vers Es handelt sich hier um Systeme, deren 
Punktion und Bedeutung uns heute noch verborgen liegt. Doch ist soviel 
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sieher, dab sic Glieder einer Neuronenkette sind, welche zwar teils im 
Thalamus liegen, doch ihre Ursprungskerne innerhMb der grol~en Kern- 
gruppe des Thalamus eine weitgehende Unabh~ngigkeit vom Cortex 
genieBen. Sic sind phylogenetisch alte Bahnen des Diencephalons. Das 
Versehontsein des Vicq d'Azyrschen Bfindels bei ausgedehnten Herden 
des ParietofrontaUappens ist auch schon Monalcow 1 aufgefallen. Die 
gleiehe Unabh~ngigkeit veto Cortex genieBt auch das striopallidttre 
System und tatss fiel es uns, wie schon oben hervorgehoben wurde, 
die Verschontheit dieser Kerne der pathologisehen Seite auf. 

Der rote Kern als eine m~chtige mesencephale Sehaltstation, ent- 
sender zum Thalamus die rubro-thalamische, zum Riickenmark die 
rubro-spinale Bahn. Beide sind infolge der mehrgliedrigen transneuro- 
nalen Degeneration m~Big abet immerhin merklich reduziert. Sic stellen 
damit das fiinfte erkrankte Neuronsystem dar; die transneuronale Dege- 
neration sprang also schon auf das vierte Glied der Neuronkette fiber. 

Bezfiglich der unteren Olive erw~hnten wir schon, dab die dentato- 
olivare Bahn (IVb) eine merkliohe Abnahme erfuhr. Allein dureh die 
Degeneration dieses Systems w~re die hochgradige Verkleinerung der 
reehten unteren Olive noeh nicht erkl~rt, obwohl auch die vom Thalamus 
hierher fiihrende thalamo-olivare Bahn merklich reduziert gefunden 
wurde. Und tats~ehlieh kann noch eine weitere transneuronale Dege- 
neration des fiinften Gliedes, die der olivocerebellaren Bahn naehgewiesen 
werden. Dafiir sprieht die wesentliehe Abnahme der trigeminMen Fasern, 
des Corpus restiforme links, sowie der Moosfasern in der linken Hemi- 
sphere. Damit ist aueh der atrophisehe Ring der eerebe]lo-olivaren Ver- 
bindungen via Oliva-, Moosfasern-, KSrner-, Pur]~in]e-Zellen-, Nucleus 
denta~us-Olive gesehlossen (vgl. Abb. 5). 

Die obenerw~hnte Verschm~lerung der reehtsseitigen bulbo-thalami- 
schen Balm (Lemniseus mediMis) sowie die Verkleinerung der linken 
ttinterstrangkerne kann vielleieht als retrograde Atrophie, entstanden 
infolge der Atrophic des Sehhfigels erkl~trt werden. Es ist jedenfalls 
bemerkenswert, daf~ die transneuronale Atrophie eines Kernes ihrerseits 
in einer l%eihe von iibereinander geschalteten Neuronen retrograde Ver- 
gnderungen hervorzurufen vermag. Die Neuronenkette der zentralen 
sensiblen Bahnen ist eigentlich nirgends unterbrochen. Wir haben schon 
eingangs erw~hnt, da8 die thalamo-corticale Faserung zum Gyrus cen- 
tralis posterior auffallend gut erhalten ist und den best erhMtenen 
Bestandteil der Corona radiata bfldet. 

Aus unseren Ergebnissen miissen wir den SchluB ziehen, da!3 die 
anatomische Intaktheit yon zusammengeh6renden Bahnen yon der 
Funktion weitgehend abh~ngig ist. Die Aussehaltung eines Neuron- 
systems zieht die Abnahme und Degeneration yon 4--5 naeheinander 

1 Monalcow: Gehirnpathologie, S. 416. 1905, 
43* 
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folgenden Neuronen naeh sich, die insgesamt den Tonus und Bewegung 
der Skeletmuskulatur regulieren. Dabei mug die Parese der Muskulatur 
- -  wie in unserem Falle - -  keine besonders hohen Grade erreiehen. 
Unser Patient konnte trotz seiner infantflen Hemiplegie noeh Kriegs- 
dienst Msten. Im anatomisehen Bild lag wohl eine Reduktion, abet keine 
vollst~ndige Degeneration der Pyramidenbahn auf der reehten Seite vet. 
Diese eigentiimliehe Verkniipfung von retrograden und transneuronalen 
Degenerationsweisen der funktionell aneinandergeordneten Systeme kann 
auf Grund ihrer ttemilateralit/~t auf exogene Einwirkungen zuriiek- 
gef/ihrt werden. Exogen bedingte Systemdegenerationen entstehen in 
erster Linie naeh Einwirkung yon traumatisehen, vasogenen und toxi- 
sehen Ursaehen, oder dutch Kombination mehrerer Formen. In unserem 
Falle ist die vasogene Entstehung wahrseheinlieh. Bailey (1900) sah die 
Entstehungsbedingungen der gekreuzten Kleinhirnatrophie in der, 
infolge von VersehluB der einen Carotis interna ~nitregenden GroBhirn- 
atrophie. Mott denkt ebenfalls an Gefigvergnderungen und meint, dag 
dutch eine in den kleinen Arterien und Venen herrsehenden Zirkulations- 
behinderung oder infolge yon herdf6rmigen Entziindungen, die Rinden- 
teile oder basalen Gangtien der einen Groghirnhemisphgre zugrnnde 
gehen. Dutch die darauf folgende sekundire Degeneration bzw. Inaktivi- 
titsatrophie k~me dann die Atrophie der kontralateralen Kleinhirn- 
h~lfte zustande. 

Es ist sehr bezeiehnend, dab die transneuronMe Degeneration einer 
Systemkette erst dann entsteht, wenn das Zentralnervensystem sehon 
einen gewissen Grad der Entwieklung erreieht hat. Friihfetale tIerde 
haben meistens Verniehtung ganzer Gehirnsegmente zur l~olge, wobei 
die iibrigbleibenden Gehirnabsehnitte im Besitze ihrer Selbstdifferen- 
zierungsf~ihigkeit sieh weiter entwiekeln und sieh den vers Ver- 
h/~ltnissen anpassen. Eine solehe Isolierung der Gehirnteile fiihrt zur 
Bildung von teratologischen StSrungen abet nieht zu degenerativen 
Atrophien. Wie sieh Monakow ausdriiekt, ,,das unreJie Neuron degene- 
riert nieht". In manehen F/~llen kommt sogar naeh Verlust gewisser 
Gehirnabsehnitte zur kompensatorisehen TJberentwieklung yon anderen, 
wie es die Beobaehtungen yon H. Vogt, K6rnyey u.a.  best~tigen, die 
bei mereneephalen MiBbildungen (Glatzel) beim Fehlen des Groghirns 
eine kompensatorische Hypertrophie des Kleinhirns, bei vollstgndigem 
Mangel der Pyramidenbahnen l~berentwieklung der unteren Oliven ge- 
sehen haben. Auf Grund yon diesen und S&nlichen ~berlegungen miissen, in 
Ubereinstimmung mit Marburg, die sog. negativen FglIe zum Teil 
gedeutet werden. Die zur friihfetalen Gruppe geh6renden Fglle m6ehten 
wir aber aus einem anderen Grunde zu unseren Betraehtungen nieht 
heranziehen. Da die mit mereneephalen Migbildungen behafteten Wesen 
gew6hnlieh kein hSheres Alter erreiehen, und meistens in einer Periode 
sterben, we sieh das Gehirn noeh in yeller Entwicklung befindet, kann 
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es naturgemg~ noch nicht zu transneuralen Degenerationen und folglich 
zu Atrophien der gleichen oder entgegengesetzten Seite kommen. Das 
Entstehen der Atrophie hangt also auger einem Lokalisationsfaktor noch 
yon einem Zeitfaktor ab. Und zwar yon einem Zeitfaktor in zweifachem 
Sinne: 1. Die Schadigungen miissen in spatfetaler Entwicklungsperiode 
oder schon in extrauterinem Leben einwirken. 2. Das Individuum soll die 
erlittene, entsprechend lokalisierte Schadigung mehrere Jahre, in einigen 
Fallen sogar Jahrzehnte iiberleben (Falle yon Andrd-Thomas und Kono- 
nova}. Trat die Seh~tdigung friihfetal oder im Kindesalter auf, so ist mit 
einer transneuronalen Atrophie yon mehreren voneinander abhangigen 
Systemen erst nach Vollzug der Entwieklung der Systemverbindungen 
zu rechnen. Bei diesem Punkt mSchten wir darauf hinweisen, dab in 
der Anamnese der meisten ahnlieh gearteten gekreuzten Atrophiefallen 
friiher oder sparer sieh einstellende epfleptische Anfalle erwahnt werden. 
Dies mag aueh vielleicht nfit der allmahliehen, konsekutiven Sklerose 
der betroffenen Grofthirnpartien zusammenhangen. 

Es scheint sehr wahrscheinlich, dal~ im jugendlichen Alter naeh 
Beendigung der Selbstdifferenzierung eine enge Verkettung der funk- 
tionell zusammengehSrenden Systeme entsteht; daher die hoehgradige 
Atrophie der jugendlichen Falle. Diese absolute Abhangigkeit der 
Systeme voneinander (Schaffer) wird m6glicherweise sparer mit dem 
Nachlassen der lebhaften Vitalitatserscheinungen gelockert. Vielleicht 
ist so ein TeLl der Falle zu verstehen, bei denen die ttemiplegie in spateren 
Jahren einsetzt und trotz langjahrigen Bestehens gar keine oder nur 
leicht angedeutete transneuronale bzw. retrograde ~euronatrophien nach 
sich zieht. Wir werden aber welter unten sehen, dal] ffir die Erklarung 
ahnlieh gearteter Falle uns noeh andere M6glichkeiten zur Verffigung 
stehen. 

Die Tatsache, da~ im erwachsenen Alter auftretende ausgedehnte 
GroShirnlgsionen einmal mit transneuronalen und retrograden Atrophien 
einhergehen, ein anderes Mal naeh dem Votlzug der sekundaren Dege- 
neration des unterbroehenen Systems keine solche Abbauprozesse sich 
einstellen, m6gen neben den angeffihrten yon Entwicklungsstufe und 
Alter des Individuum abhangigen Faktoren aueh noch yon anderen 
Bedingungen bestimmt sein. Dies ist der Lokalisationsfaktor. In der 
Frage, ob und in welchem Grade die transneuronalen Systeme in ihrer 
Punktionstfichtigkeit gest6rt werden, oder unversehrt bleiben, mul3 
unseres Eraehtens aueh die Ausdehnung der Grol3hirnlasion eine ent- 
scheidende Rolle spielen. Und gerade dies ist der Punkt, welcher bisher 
ungeniigend beriicksichtigt wurde. Unser Fall mag diesbeziiglich auch 
eine gewisse Xlarheit verschaffen, wenn wit die Ergebnisse betrachten, 
die uns das Studium der Projektion der betroffenen Bahnen erm6gliehte. 

Nach Besta soll die Endigungsstatte der cerebro-ponto-cerebellaren 
Bahnkette ira medialen Tell tier kontr~lateralen Kleinhirnhemisphare 
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und besonders im Vermis liegen. Tschernyscheff ist aueh zu ~hnliehel 
Auffassung gelangt. In unserem Fall nahm der Wurm an der Atrophie 
nich~ tell, obwohl der Temporallappen beinahe vollst~ndig verniehtet 
wurde. Das Vorhandensein yon homolateralen Verbindungen (Besta, 
Obersteiner, KSlliker, Monakow, Mingazzini, Thomas) wird yon unserem 
Fall nicht genfigend bests da jene geringgradigen Ver/inderungen, 
die herdgleiehseitig gefunden wurden, m5glicherweise aueh durch Unter- 
gang der commissuralen Verbindungen zustande kommen konnten. 
Unser Fall spricht eher daffir, dal~ die temporo-ponto-cerebellaren 
Fasern in der kontralateralen Kleinhirnhi~lfte (im Sinne Cajals und 
van Gehuchtens), und zwar in deren dors~lem und medialem Abschnitt 
endigen. Das Versehontsein des Wurmes fiel aueh sehon Andr4-Thomas 
und Kononowa auf. Diese Verfasser unterstfitzen ihre Ansieht noeh mit 
jener entwicklungsgesehiehtlichen Beobaehtung, wonaeh der Wurm mit 
dem l~fiekenmark in friihem ontogenetisehen und funktionelten Zu- 
sammenhang sei. Naeh ihnen ist der Lobulus quadrangularis ein, in 
der phylogenetisehen l~eihe sp/it erworbener Besitz der hSheren S/iuger 
und damit suehen sie die sti~rkere Betefligung des erw/ihnten Kleinhirn- 
~bsehni~tes, die wohl auch in unserem l~alle vorlag, zu erkls Wit 
glauben aber nieht, dal~ man in unserem Falle genStigt witre, solche 
phylogenetische Momente heranzuziehen. Wir erinnern einfaeh an die 
hochgradige Zerst5rung der temporo-pontinen Verbindungen, die allein 
ein zureiehender Grund ffir die vorgefundenen Ver/inderungen ist. 

Nun bat aber unser Fall aueh beziiglieh der Endigungsweise der mit 
den erw/ihnten eortoeopontinen Bahnen artikulierten pontoeerebellaren 
Fasern einen - -  entgegen den frfiheren Fiillen, die grSlltenteils noeh in 
der Vorimpr/ignationszeit besehrieben wurden - - ,  gut verwendbare 
Befunde geliefert. Nach Winkler, Jelgersma, Brouwer, Coenen, A. Jakob 
endigen die pontoeerebellaren Fasern als Moosfasern in der Lamina 
granularis. In unserem Falle fehlten die Kletterfasern vollkommen und 
die Moosfasern waren in den verschontere~ Partien vorhanden, wenn 
aueh in verringerter Zahl. So mfissen wir uns also Cajals Ansieht an- 
schliegen, der bekanntlich die Kletterfasern als die Endver/iste]ungen 
der pontocerebellaren Neurone auffal~t. Das Geliehtetsein der M[oos- 
fasern w~ire a]s Folge der Olivenatrophie anzusehen. Docb dariiber 
werden geeignete Exstirpationsversuehe, die yon uns in Angriff genommen 
wurden, unmittelbare Aufsehlfisse liefern, im Gegensatz zu den mittel- 
baren Folgerungen, bei denen doch so viele, teilweise unbekannte Bedin- 
gungen zugleieh obwalten. 

Nun kehren wir zur Besprechung des Lokalisationsfaktors zuriick. 
In unserem Fa]le t ra t  die Volumreduktion der Pyramidenbahn gegen- 
fiber dem hochgradigen Sehwund der corticopontinen Verbindungen in 
den Hintergrund. Andr4-Tho~tas (1925) weist darauf bin, daI~ der Grad 
der Hemiplegie mif dem der gekreuzten Atrophie des Kleinhirns nieht 
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notwendig in Zusammenhang ist. Sein gemeinsam mit Cornelius (1907) 
beschriebener Fall zeigt eine ~hnliche relative Verschonung der Pyramiden- 
bahn wie der unsere. Andererseits beruft sich Andrd-Thomas auf die 
Beobaehtung von Claude und Loyez, die bei der ziemlieh umsehriebenen 
Ls des Knies und hinteren Schenkels der inneren Kapsel eine 
ausgesprochene gekreuzte Atrophie des Kleinhirns fanden. Er will 
diese auffallenden Unterschiede in der Reaktionsweise auf die GroB- 
hirnsch~digung mit Zuhilfenahme von individuellen Variationen er- 
kl~ren. 

Wir mSchten aber den Grund dieser individuellen Variationen in 
erster Reihe in der Lokalisation des Herdes erblicken. Der ,ziemlich 
kleine Herd" yon Claude und Loyez in der inneren Kapsel mag sehr 
ausgedehnten Rindenterritorien entsproehen haben, da er doch zusammen- 
gedr~ngt liegende Bahnen traf. Die Hemiplegie und damit die Pyramiden- 
l~si0n spielen bei unserem Problem eine ganz andere Rolle. Oben sagten 
wir, dal3 einerseits hochgradige Kleinhirnatrophien mit geringen Pyra- 
midenver~nderungen einhergehen, andererseits viele Pyramidenl~sionen 
keine gekreuzte cerebellare Atrophie notwendigerweise nach sich ziehen. 
Dari~ber, ob und wie hochgradige transneuronale Atrophien auflreten oder 
nieht, ist in erster Reihe entscheidend, was fi~r Bahnen noch aufler der 
Pyramiclenbahn unterbroehen worden sind. Diese Verbindungen sind eben 
die corticopontinen Systeme. T.schernyseheff, der sich neuerdings mit 
der Frage der gekreuzten Hemiatrophie des Kleinhirns eingehend befal~t 
hat, beruft sich auf Jakobs negative Fi~lle. Betrachtet man aber Jakobs 
diesbezfigliche Beobachtungen 26--29. beim Lichte der soeben gewon- 
nenen Ergebnisse, so f~llt es auf, dab die temporo-pontine Bahn in allen 
Fs erhalten war, und nur die fronto-pontinen Verbindungen degene- 
riert gefunden wurden. In seinem Falle 29 waren sogar auch diese intakt 
und allein die Pyramidenbahn zeigte die Reste einer abgelaufencn 
sekundi~ren Degeneration. Dagegen waren in unserem vorliegenden posi- 
riven Falle beide corticopontinen Bfindel degeneriert, doch hat der 
Schwnnd des temporo-occipito-pontinen Systems einen hSheren Grad 
erreieht. Zur endgiiltigen Entscheidung dieser Frage erachten wir Tier- 
experimente mit isolierter ZerstSrung bzw. Verschonung der Pyramiden- 
bahn fiir notwendig. 

Wir sind uns aber dessen bewu~t, da{~ tierexperimentell gewormene Er- 
gebnisse die weitere Sammlung yore geeigneten menschlichen Unter- 
suchungsmaterial nicht ersetzen kSnnen. Wir wissen doeh seit Schaffers 
i~ul3erst wichtigen Erhebungen, dab beim Menschen aueh eine unmittel- 
bare Verbindung zwischen der motorischen Rinde und dem Kleinhirn 
existiert, der Kleinhirnanteil der Pyramidenbahn, die sog. cerebellare 
Pyramidenbahn. Die Existenz dieser Bahn, die aueh neuerdings yon 
Hechst und Juba best~tigt wurde und jfingstens J. Reich besch~ftig~e, 
daft man ktinftighin bei Untersuchungen yon ~hnlichen F~llen nicht aus 
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d e m  A u g e  ver l ie ren .  Es  is t  e inerse i t s  Mso a u e h  bei  de r  r e i n s t e n  P y r a m i d e n -  

l/ision e ine  gewisse  A t r o p h i e  des  K le inh i rn s ,  in diesem Falle aber homo- 
lateral mSgl ieh ,  urn so mehr ,  waft es sehon  y o n  Cajal naehgewie sen  wurde ,  
dab  die  P y r a m i d e n f a s e r n  in  der  H S h e  de r  Br i i cke  kr~f t ige  K o l l a t e r a l e n  

gegen  das  K l e i n h i r n  en t senden .  Ande re r s e i t s  i s t  auf  G r u n d  der  soeben  

d a r g e l e g t e n  a n a t o m i s e h e n  T a t s a e h e n  sehr  w o h l  mSgl ieh ,  d a b  eine 

g e k r e u z t e  K l e i n h i r n a t r o p h i e  aueh  bei  I n t a k t h e i t  de r  P y r a m i d e n b a h n  
z u s t a n d e  k o m m t .  D a r i n  l i eg t  d is  B e d e u t u n g  des  L o k a l i s a t i o n s f a k t o r s  

bei  de r  E n t s t e h u n g  der  t r a n s n e u r o n a l e n  A t r o p h i e n ,  de ren  i n t e r e s san t e s t e s  
Beisp ie l  die g e k r e u z t e  K l e i n h i r n a t r o p h i e  b i lde t .  
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