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Die Schwierigkeiten, denen wit bei der Begriffsbestimmung der an- 
geborenen Beweglichkeitsst6rungen im Gehirnnervenbereich - -  wie diese 
Zust/~nde yon Heuclc und K u n n  bezeichnet werden - -  begegnen, sind 
zuletzt yon Ullrich 1 aufgezeigt worden. Ziehen vertr i t t  in dieser Frage 
einen extremen Standpunkt, der so gut wie g~r keinenWiderhM1 gefunden 
hat, indem er die MSglichkeit zur Entstehung einer ,Entwicklungs- 
st6rung" des Nervensystems bis zum 5. Lebensjahr als gegeben ansieht, 
da die morphologische Reifung der Nervenzentren und -bahnen bek~nnt- 
lich erst in diesem Zeitpunkt beendet ist. So ]ogisch auch diese Betrach- 
tungsweise erscheint, so wird sie doch yon der iiberwiegenden Mehrzahl 
der Autoren verworfen. Es wird vielmehr in fast al]gemeiner Uberein- 
stimmung Zust~nden, deren Entstehung in einen recht frtihen Zeitpunkt 
de r  Ontogenese zu verlegen ist, d .h .  den ,echten Mii~bfldungen" eine 
Sonderstellung eingergumt, wobei die Fr~ge g~nz often gelassen wird, 
ob sie nun erbweltlich oder umweltlich bedingt sind. Diese werden 
yon den nach Abschlul~ der Terminationsperiode gewisser Organsysteme 
entstandenen BeweglichkeitsstSrungen sch~rf getrennt, indem letztere 
Ms Endzust~nde fal~barer ~uch bei Erwachsenen eine pathogenetische 
l~olle spielenden Prozesse, mSgen sie intra- oder extrauterin entstanden 
sein, ausgeschieden werden. Spatz und Ullrich weisen ~ber mit Recht 
dar~uf hin, dalB selbst die histologische Untersuchung nicht immer zu 
entscheiden verm~g, ob bei morphologisch , re inen"  Defekten nicht doch 
ein ProzeB wirks~m war, ist doch die Re~ktionsweise des Nervensystems 
in friihen Entwicklungsst~dien mit der sp~terer Lebensperioden durch~us 
nicht ohne weiteres gleichzusetzen. Die ~us diesen theoretischen Bedenken 
entstehenden praktischen Schwierigkeiten sch~tzt jedoch Ullrich Ms 
gering ein, da nach ihm die Beseitigung Mler l~este eines ~bgelaufenen 
Prozesses am ehesten bei solchen Vorgs zu erwarten sein wird, die 

1 Herr Prof. Ullrich hatte die Freundlichkeit, mir das Manuskript seines soeben 
in Bumke.Foersters Handbuch der IkTeurologie, Bd. 17, erschienenen Beitrags: ,,An- 
geborene Muskeldefekte und angeborene Beweglichkeitsst6rungen im Gehirnnerven- 
bereich" zur Verfiigung zu stellen, wofiir ieh ihm an dieser Stelle meinen besten 
Dank ausspreehe. 
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sich eben frfihzeifig in dcr Ontogencse abgespielt haben. , D a m i t  ist 
aber die Wahrscheinlichkeit gegeben, dab neben einer solchen sekund~ren 
Aplasie gleichgeschaltete oder in abh~ngiger Differenzierung erfolgende 
Fehlentwicklungen resultieren, die dann auch klinisch eine Handhabe 
ffir den teratogenetischen Terminationspunkt und damit  fiir die Ein- 
teilung unter unseren Krankheitsbegriff bieten kSnnen" (Ullrich) .  Durch 
eine derartige Umgrenzung des in Frage stehenden Krankheitsbegriffes 
schrumpft  aber die Zahl der an sich schon recht wenigen einschls 
histologischen Untersuchungen in der Zusammenstellung Ullrichs auf 
vier zusammen (s. unten). Diese sind im wesent]ichen dadurch gekenn- 
zeichnet, dab nirgends im ZNS Reste irgendeines abgelaufenen Prozesses 
nachweisbar waren, oder es waren eventuell auch dysontogenetische 
Erscheinungen vorhanden, die auf eine StSrung der Entwicklung in 
frfihembryonMer Zeit schlie~en liel]en. Die Sonderstellung dieser Fs 
insbesondere ihre scharfe Abtrennung von F~llen mit  zweifellos prozeB- 
haften Manifestationen, erscheint frMlich soweit recht wohl begrfindet, 
bis wir nicht einem Falle begegnen, bei dem diese 2 Arten yon Reaktions- 
weisen des ZNS gleichzeitig anzutreffen sind. Wenn nun auBerdem 
aber auch Ver~nderungen vorhanden sind, die auf eine friihembryonale 
St~rung der Peristase hinweisen, w~hrend der ProzeB sich auch noch 
im S~uglingsMter im Gange befindet, dann wird man zun~chst einmM 
die Frage aufwerfen mfissen: ist denn eine derartig scharfe Trennung der 
erw~hnten 2 Gruppen eigentlich berechtigt ? Wir glauben an Hand  der 
histopathologischen Analyse eines einschls Falles zur Kls dieser 
Frage einige Beitr~ge liefern zu kSnnen. 

Der in der vorliegenden Arbeit besprochene Fall wurde klinisch yon 
Alexander Bdl int  1 mitgeteilt. Das SektionsmateriM wurde mir y o n  
t terrn  Priv.-Doz. Dr. Karl  yon Wol]], Zentraldirektor der Budapester 
Hauptsts Krankenh~user, in freundlicher Weise iiberlassen, 
wofiir ich ibm an dieser Stelle meinen besten Dank ausspreehe. Die 
klinischen Angaben entnehme ich der Arbeit Bdlints: 

,,Der 5 Wochen Mte Knabe wurde am 30. 10.35 in das Hauptst~dtische S~ug- 
lings- und Kinderspital M~dars (Leitender Chefarzt: Priv. -Doz. Dr. H. Flesch) 
atffgenommem Das Kind wurde in einem gyn~kologischen HospitM ohne jeden 
Eingriff zur normMen Zeit geboren. Geburtsgewicht 2700 g. N~eh der Anamnese 
bekam es in der ersten Woche die Brust, nachher wurde es bis zur Krankenhaus* 
aufnahme mit Haferflocken ern~thrt, in den letz~en l l  Tagen vor der Aufnahme 
erfolgte eine Gewichtsabnahme yon 300 g. Eine L~hmung der linken Gesichtsh~lfte 
wurde gem~8 den Angaben des beobaehtenden Arztes und der Eltern sofort nach 
der Geburt wahrgenommen. 

Bei der Aufnahme war der S~ugling in einem schlechten toxisehen Zustande. 
Es bestand vollkommene Bewul~tlosigkeit, die Temperatur war 38,2~ die Atmung 
war vertieft, yore Typ Kussmaul, der Muskeltonus war gesteigert, der Gewebsturgor 
verringert. Lungen, Herz o.B. Der PMpationsbefund des Leibes erg~b keine 
pathologische Resistenz, die Sehnenreflexe waren leicht erhSht. Die linke Gesichts- 

1 Bdlint, Alexander: Jb. KinderhMlk. 147, 256 (1936). 
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h~lfte zeigte eine ausgesprochene Faeialislahmung. Der Mund ist nach der gesunden 
Seite hin verzogen, auf der gel~hmten Seite h/~ngt der Mundwinkel." Die nasolabiale 
Falte ist verwaschen. Die L~hmung erstreekt sieh auch auf die linke Stirnh~lfte, es 
entsteht jedoch eine geringere F/~ltelung beim Stirnrunzeln. Am linken Auge 
besteht Lagophthahnus. Eine anffallende Erseheinung ist noeh das Fehlen der 
Seitw/~rtsbewegungen des linken Auges und der infolgedessen sieh manifestisrende 
Strabismus convergens. Als Ursaehe hierfiir konnts eine linksseitige Abdueens- 
l~hmung festgestellt werden. 

Autler diesen Symptomsn beobachteten wir beim S/~ugling noeh eins ausge- 
sprochsne Mikrognathie. 

Die Ursaehe der linken Faci~lis- und Abducensl~hmung erforschend, wurde 
festgestellt, dal~ der S~ugling keine Influenzaerkrankung durehgemaeht hat. Die 
Verengerung des Fallopischen Kanuls auf erblich-famili/~rer Grundlage konnte 
auch nicht angenommen wsrden; nach der Anamnese kommt weder in der auf- 
steigenden noch in der seitlichen Linie des Elternpaares eine ~hnliche Erkrankung 
vor. Die RSntgenaufnahme des Felsenbeines zeigt keine krankhaften Ver~nde- 
rungen (Geschwulst, Bruch usw.). Eine syphilitische ~tiologie kann ebenfalls 
ausgeschlossen werden, da die Mutter niemats eine Fehlgeburt hatte und die Wa.R. 
vorihren beiden Geburten nsgativ ausgefallen war. Bei der ersten, im Februar 1934 
effolgten Geburt - -  deren Vsrlaui normal war - -  kam ein gesundes Kind zur Welt. 
Die bei uns ausgefiihrte Wa.R. ist bei Mutter und Kind negativ ausgefallen: 

Am 3. Tags nach der Aufnahme sind die toxisehen Erseheinungen g~nz ver- 
schwunden, die Bewul~tseinsst6rung ebenfalls. ])as ]?ieber, welches zum toxischen 
Symptomenkomplex gehSrte, ist sehon am nachsten Tags nach der Aufnahme 
zuriiekgegangen. 

Bei Ausfiihrung der elektrisehen Prfifungen zeigte sich keine Entartungsreaktion. 
W i r  fandsn folgendes: Mit ertr/~glichen faradisehen StrSmen sind nicht erregbar 
die Mm. zygomaticus, risorius und orbieularis otis, die Erregbarkeit ist erhalten, 
abet stark abgeschw~cht bei den Mm. frontalis und orbicularis oeuli; gute Erregbar- 
keit zeigen die Mm. triangularis und mentalis. 

ErhMtene, aber im Vergleich zur gesunden SeRe quantitativ stark abgeschw~chte 
galvanische Errsgbarkeit zeigen die Mm. frontalis und orbicularis oculi, keine Ab- 
sehw/~ehung ist bei den Mm. mentalis und triangularis zu verzeichnen, iiberhaupt 
nicht erregbar sind die Mm. risorius, zygomaticus und orbieularis oris. An den 
genannten Musksln waren rasehe Zuckungen zu beobachten. 

Diese elektrischen Prtifungen habsn uns in der Beziehung belehrt, dal~ nicht 
alle die verschiedenen Muskeln innervierenden Kerngruppen des Facialiskerns sich 
gleich Yerhalten. In diesem Sinne sind folgsnde Gruppen zu unterseheiden: 1. keine 
elektrische Erregbarkeit; 2. quantitativ herabgese~zte elektrische Erregbarkeit; 
3. normale Erregbarkeit. Unser Patient ist trotz der umsichtigsten Behandlung 
und Frauenmilchsrnahrung im 3. Lebensmonat gestorben." 

Anatomic. Am Gehirn mukroskopiseh nichts Auffallendes. Der l-Iirnstamm 
wurde im ganzen abgetrennt und an Paraffinserie be~rbeitet. :Die Serie wurde zum 
grSl~ten Teil nach Nisslgef~rbt, einige Schnitte naeh Mallory, Kossa und tt~m.-Eosin. 
Markscheidenbilder wurden versucht nach Landau und Loyez zu verfertigen, gelangen 
jedoch leider yon den wichtigen ~ive~us nicht. Da auf der HShe des Mittelhirns 
die Markscheidenmethode Landaus wohl gelang, kann die MSgliehkeit nicht aus- 
geschlossen werden, dal~ es zum Tell auch am Material lag, dab gerade in den in Be- 
tracht kommenden Gebieten die F~rbung nicht gelang. Das Mittelhii'n zeigte 
normale Verh~ltnisse. 

Wir ziehen es vor, die Beschreibung der Ver~nderungen nicht nach Niveaus, 
sondern nach Kerngruppen vorzunehmen. 

Dorsaler Vaguskern. Die ganze Lgnge des Kerns hindurch krankhafte Ver- 
~nderungen der Ze]len, an beiden Seiten verschieden stark ausgepr~gt; links 
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bedeutend sehwerer als rechts. Links erhebliche, rechts keine siehere zahlenm~Itige 
Abnahme der Nervenzellen, Qual i ta t iv  zeigen die Zellen das Bild der ehronisehen 
Zel lerkrankung (Nissl) oder - -  wie diese Bilder yon Spiel~neyer bezeiehnet werden - -  
das der  , ,einfaehen Sehrumpfung"  mi t  Ausgang in Pyknose. Eine Reakt ion  der  
Neuroglia in Form yon Vermehrung nur  in  einem einzigen Sohni t t  und  auch hier 
nu r  an  ganz umsehriebener Stelle innerha lb  des Kerngebietes (Abb. 1). 

Nuel. paramed, dots. Der linksseitige KGrn zeigt erhebliche zahlenm~Bigel~eduk- 
tion, beim reehtsseitigen eine solche n ieht  sieher naehweisbar.  Die vorhandenen 
Zellen sind linkerseits sehwer ver~ndert .  E in  Teil yon ihnen l~t]3t das Bild des 

Abb. 1. Nucl.  dots. vagi .  Nisslbild. D~s l inke Bildfeld en t spr ich t  der  r ech ten  I~6rpersei te  
und umgekehrt. Man sieht im rechten Bildfeld hochgradige zahlenm~ige Reduktion. Die 
vorhandenen Zellen sind geschrumpft, pyknotisch. An einer kleinen umsehriebenen Stelle 

Vermehrung cter Neuroglia. 

Schwundes erkennGn, Gin anderer  Teil mehr  die der  einfachen Schrumpfung.  Viel.. 
leicht geht  letztere Form der ersteren zeitlieh r e r a n ;  jedenfalls kommt  das Vet- 
schwinden der  Zellen mi t  allgemeiner Verblassung derselben zustande. Die Zellen 
der  reehten Seite sind dunkel  gefgrbt,  die Niss l s t ruk tur  an  ihnGn nicht  gut  zu er- 
kennen,  es l inden  sigh jedoch nur  einige Sehwundformen un te r  ihnen. 

Nucl. [acialis. Beiderseits erseheint  der  Kern  zahlenmgl~ig, wenn auch nicht  
erheblieh, reduziert .  E in  deutl ieher  Unterschied zeigt sich in den beiderseitigen 
Kerneninsofern ,  als die veto selben Schni t t  mi t  gleich s tarker  VergrSl3erung (Obj. A, 
Auszug 87 era) aufgenommenen Facialiszellen l inks bedeutend kleiner waren als 
rechts (Abb. 2 a un d  2 b). Das qual i ta t ive Zellbild lgl~t keine nennenswer ten  VGr- 
gnderungen erkennGn. DiG Niss l s t ruktur  ist  im allgemeinen erhal ten,  die Zellen 
wohl etwas grmer  an  Forts~tzen,  doch ist  dies - -  da es sich um Gin Sguglingsgehirn 
handel t  - -  n icht  sieher als pathologisch zu bewerten. VGreinzelte Zellen sind abet  
beiderseits als k r a n k  zu bezeichnen, man  sieht  an  ihnen Aufl6sung der  Tigroid- 
s t r uk tu r  und  eventuell  den Kern an  die Seite gedr~tngt, kurz das Bild der pr im~ren 
Reizung. 

Archly ft~r Psychiatrie. Bd. 106. 21 
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Abb. 2a lind b. a entspricht  4era linksseitigen, b dem rechtsseit igen Facialiskern mi t  
gleicher Vergr01~erung ~ufgenommen (Obj. A. ,  Auszug 87 am). Nisslbild. Die Kerne 
beiderseits im ganzen etwas kleiner, die Zellen der linken Seite deu~lich kleiner als rechts. 

Abducenskern. Der  l inksse i t ige  K e r n  schwer  v e r g n d e r t .  Der  grSl~te Tei l  der  
N i v e a u s  zeigt  hSchs t ens  1 - - 2  s c h w e r k r a n k e  Zellen.  Q u g l i t a t i v  e n t s p r i c h t  das  
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Zellbild einem SchwundprozeB (Abb. 3). Im rechtsseitigen Kern l inden sieh blo13 
einige quali tat iv i~hnliche, nur nicht so schwer erkrankte Zellen. Eine zahlen- 
mi~ige Reduktion ist rechts nicht sicher festzustellen. 

An Stelle des linksseitigen Abducenskerns erscheint eine stark lichtbrechende, 
grobk6rnige amorphe Degenerationsmasse. Diese bleibt im Nisslprhparat ungef~rbt, 
man kann sic jedoch auch ungefiirbt gut sehen, wenn man den Kondensor ganz 
abschraubt. Diese Masse findet sieh, etwas weniger ausgebreitet, anf der rechten 
Seite gleichfalls vor, liegt aber hier nicht ira Bereiehe des Kerns, sondern davon 
etwas lateral. Richtiger, der rechtsseitige Abdueenskern erscheint yon der Masse 
zur Mittellinie zu his zur Raphe gedrgngt (Abb. 4). Sie fgrbt sich mit  der Kossa- 

Abb. 3. Abducenskern der linken Seite. Nisslbild. Die stark lichtbrechende Degenerations- 
masse im Gebiete des ]~erns ist gut dargestellt. Einzelne schwer erkrankte Zellen noeh zu 

erkennen. 

methode (Kalknachweis) intensiv schwarz an (Abb. 5), was fiir erheblieheren Kalk- 
gehalt sprieht. Ebenso f~rbt sie sich auch mit  H~matoxylin intensiv blau-schwarz 
an, was die eben erw~hnte Annahme unterstiitzt. Die Masse zeigt sehr seh6ne 
F~rbbarkeit im Mallorybild. Hier t r i t t  sie, abstechend yore rotgefi~rbten IV-Ven- 
trikelboden, leuchtend blgulich-grtinlich hervor. Sie ist caudalwi~rts weir in die 
Med. obl. hinein zu verfolgen; nach hinten zu verschmelzen die Massen beider Seiten 
und liegen - -  auf der linken Seite in gr(ilteren Klumpen als reehts - -  in der Mittel- 
linie zusammenhangend, unterhalb des Ventrikelbodens in der ~ghe  der Raphe da. 
In  den VI-Kernniveaus n immt die ~asse vSllig das Gebiet des Faeialisknies ein, 
rechts liegt sie in seiner unmittelbaren N~the. 

Hypoglossuskern. Der Kern fehlt  in der iiberwiegenden Mehrzahl der ent- 
sprechenden Schnitte vollkommen. Es ist in diesen Sehnitten (XII-Niveaus) keine 
Spur einer XII-Zelle vorhanden. Auch keine Gliavermehrung ist in diesen Sehnitten 
im ttypoglossusbereich zu sehen. Es hat  den Ansehein, als ob der Kern bier 
niemals vorhanden gewesen w~tre. Dem widerspricht jedoch der Befund, erhoben an 
einigen aufeinanderfolgenden, zur ganzen Lange des XII-Kerns  verschwindend 

21" 
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Abb. 4. Abducensniveau .  Nisslbild. Aui  der  l inken Bi ldha l f te  (linke KSrpersei te)  i s t  die 
Degenera t ionsmasse  gu t  zu  erkennen.  R e c h t s  l ieg t  sic l a te ra l  yore  VI-I~ern,  l e t z t e r en  bis 
zur  ~Mittellinie zu drangend.  Man sieht  oben den verkr i ippe l ten  Boden des IV-Ventr ikels .  
I n  der Substanz  der  Pons,  der  Raphe  en tspreehend ,  eine yon E p e n d y m z e l l e n  gebi ldete  Spalte.  

•  5. Abducensniveau .  Kossaf~rbung.  An  beiden Sei ten die in tens iv  kalkhal t igen,  
schwarz  gef~rb ten  Degenera t ionsmassen ,  l inks das Gebiet  des V I - K e r n s  v611ig e innehmend ,  
rech ts  davon  la teral .  Zwischen beiden s ieht  m a n  die m i t  Fuchs in  i iberf~rbten Vs bis 

zur  R a p h e  gedr~ngt .  
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geringffigigen Schnitten. In diesen fand sieh auf der reehtenSeite zun/iehst hoehgradige 
geduktion der Zellen an der Zahl. Es waren in diesen Schnitten h6chstens 3--4, 
gelegentlich aber nur 1--2 Zellen vorhanden. Auf der linken Seite war yon diesen 
Schni~ten kaum in 1--2 je eine Zelle zu beobachten. QuMitativ erwiesen sich die 
vorhandenen Zellen fast alle schwerkrank. Nur in einem einzigen Schnitt waren die 
vorhandenen 3 Zellen Ms normMzu bezeichnen (Abb. 6). Alle iibrigen vorh~ndenen 
Zellen zeigten das Bild der einfachen Schrumpfung, zum Tell das der Pyknose, 
gelegentlich mi~ einem Einsehlag yon ringartiger Ver/~ndemng des Protoplasma 
(sehwere Zellerkrankung). 

Augerdem liegen sich Bildungsfehler den ganzen ttirnstamm hindureh beob- 
aehten. Der Ventrikelboden zeigte eine Verkriippelung, Verbildung. Es fanden 
sich ein, an manehen Stellen 2--3 falsche Zentralkanale, doff, wo der richtige 
Zentralkanal sieh bereits geSffnet hat. Dann sah man im Pons eine Spalte, gebildet 
yon Ependymzellen, die aussahen wie ein Zentralkanal kurz vor der 0ffnung 
(Abb. 4). 

Sonst im Gehirnstamm, Gehirn usw. nichts Krankhaftes. 

Zusammenfassung des histologisehen Befundes. 

])as ZNS des untersuchten ]_~'alles lieB 3 Arten yon Ver~nderungen 
erkennen: 1. Erseheinungen eines im Gange befindlichen Prozesses. 
Diese sind: a) stark lichtbrechende, kalkhMtige Degenerationsmassen 
unterhalb des Bodens des IV. Ventrikels; b) Nervenzellver/~nderungen 
yore Typ der Pyknose bzw. der sehweren Zellveri~nderung (Abdue., 
Glossol0haryngeo-Vagus, Paramed. dors., ttypogloss). 2. Erscheinungen, 
die fiir sich genommen zum Tell im Sinne einer , , tIypoplasie", zum Tell 
in dem einer ,,Aplasie" zu bewerten w/~ren; diese Erscheinungen linden 
sich im Facialis bzw. Hypoglossuskern. Der Facialiskern zeigte leichte 
zahlenm/~gige geduktion,  auBerdem links auch eine deutliehe Volum- 
verminderung der im wesentliehen gut erhaltenen motorischen Nerven- 
zellen. Ein pathologiseher ProzeB konnte an den Zellen des Faeialiskerns 
blog an einzelnen Exemplaren nachgewiesen werden. Der ttypoglossus- 
kern war in der ganzen Serie nut  in ganz wenigen aufeinanderfolgenden 
Schnitten aufzufinden; auch an diesen Schnitten erwies er sich zahlen- 
m~Big hochgradig reduziert, qualitativ - -  mit  Ausnahme yon etwa 
3 Zellen - -  schwer erkrankt.  Abgesehen von dieser zur ganzen L/inge 
des Kerns versehwindend kurzen Streeke lieB sieh keine einzige t Iypo-  
glossuszelle naehweisen. Man sah aueh keine Gliavermehrung, die auf 
das ehemalige Vorhandensein des Kerns hingewiesen h~tte. Es barge den 
Anschein, als ob der Kern fast die ganze Medulla hindurch gar nicht 
angelegt worden w/~re. 3. Anomalien, die auf Bildungsfehler in Irfih- 
embryonalen Entwicklungsperioden hindeuteten, wie Verkrfippelung der 
Konfiguration des IV. Ventrikelbodens, versprengte Ependymzellen in 
der Substanz des Pons und der Medulla. 

Die Frage naeh dem anatomisehen Substrat  der angeborenen Gehirn- 
nervenl~hmungen wurde in der Literatur  eingehender erstmalig yon 
Yl6bius (1892) - -  allerdings ohne histologisehe Unterlage - -  diskutiert. 
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M6bius erw~knt wohl, d~13 die Annahme einer Aplasie der motorisehen 
App~r~te sehr naheliegt und diese Vermutung in der Literatur wieder- 
holt ausgesprochen worden ist, er seh]ieBt sieh jedoch dieser Auffassung 
ganz gar nicht an. Hingegen ist er der Meinung, dab die langsame Ent- 
stehung, die dauernde Besehr~nkung auf gewisse motorisehe Apparate 
mit Bestimmtheit auf einfachen Sehwund, d.h. auf ein langsames Ab- 
sterben der betroffenen Teile hinwiesen. Mit anderen Worten, es wfirde 
sieh also um eine Atrophie, eine langsame Nekrose der nerv6sen Teile 
hande]n. Er sieht den ProzeB als eine Systemerkrankung an, der systema- 
tisehe Charakter bestehe darin, dab das ,,t6tende Agens" sieh bestimmte 
Apparate heranssueht, hier gewisse motorische Nervenzellen, w~hrend 
benachbarte Teile anderer Funktion regelmiiBig versehont bleiben. 
MSbius braehte seine Auffassung fiber die Entstehung dieser Zust~nde da- 
dureh zum Ausdruck, dab er sie als ,,in/antilen Kernschwund" bezeiehnete. 

Bei dem infantilen Kernschwund hande]e es sieh nach M6bius um 
eine ,, Giftwirkung ". Worin diese bestehe, k6nne man nur mit Vermu- 
tungen beantworten. Es w~re zuni~ehst an Syphilis und Alkohol zu 
denken. Erstere scheide woM aus, da die bekannten Zeichen dieser 
Krankheit bei keinem einzigen dieser F/ille gefunden wurden. Alkoholis- 
mus diirfe man dagegen als Ursaehe nieht ohne weiteres zuriiekweisen. 
Das ,,unbekannte Gift", das die Ursache der amyotrophisehen Lateral- 
sklerose und ihrer Unterarten, der Bulbs und der spinalen 
progressiven Muskelatrophie, sein mag, kSnne man ebenfalls erw~gen, 
doch ist bei diesem Leiden das unaufha]tsame Fortschreiten des Prozesses 
ein wesentliches Merkmal, wKhrend bei dem infantilen Kernsehwunde 
gerade der Mangel j eder Neignng zur Progression charakteristiseh ist. 

Die erste histologisehe Untersuchung eines derartigen Falles wurde 
yon Siemerling (1892) ausgeffihrt. MSbius begrfii~te die Arbeit in einem 
,,I~achtrag zu dem Aufsatze: ,fiber infantilen Kernschwund' " als eine 
Best~tigung seiner Vermutungen. Die Zugeh5rigkeit des Falles zu dem 
in Frage stehenden Krankheitsbild wird jedoek in der spi~teren Literatur 
ganz allgemein in Abrede geste]lt (Kunn, Heubner, Za~gpert, S2atz und 
Ullrich), da erstens hierbei aneh noch ein paralytischer ProzeB im Spiele 
war, aul]erdem aber aueh schwere Unstimmigkeiten zwisehen ldinisehem 
und anatomischem Bilde bestanden. 

Nun bearbeitete Heubner (1900) das Gehirn eines ll/2js Knaben 
mit kongenitaler kombinierter Oculomotorius-, Abducens-, Facialis- und 
Hypoglossusparese, und land zwar die zentrale Entstehung der ange- 
borenen Hirnnerven]~hmungen im Sinne yon Mgbius bewiesen, aus der 
Art der sowohl im Zentralorgan ~vie in der Muskulatur der gel~thmten 
Teile gefundenen Vers schien es ibm indessen wahrscheinlicher, 
d ~  die Ver~ndernngen der Medulla obl. nicht auf frfihere entziindliche 
oder degenerative Vorg~nge, als vielmehr auf eine Aplasie oder Hypoplasie 
der in Frage kommenden Zentren zurfickzufiihren seien. Er nuhm daher 
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eine ,,mangelhafte Anlage" oder ein ,,mangelhaftes Waehstum" als 
Grundlage der im Leben bestandenen St5rung an. Es sei hier gleich 
bemerkt, dab der an sieh sehr genau bearbeitete Fall Heubners aussehlieB- 
lieh an einer Weigertserie untersueht wurde, wobei sich feinere Zell- 
ver~nderungen selbstverst/~ndlich nieht einwandfrei beurteilen lassen. 
Dasselbe gilt fiir den Fall Wilbrand-Siinger. Dazu kommt noeh, dab 
die Stellen der yon Heubner als mangelhaft entwiekelt gefundenen Gehirn- 

Abb .  6. t I y p o g l o s s u s n i v e a n .  Niss lb i ld .  Die l inke  B i l d h g l f t e  e n t s p r i e h t  der  r e e h t e n  K 6 r p e r -  
se i te  u n d  n m g e k e h r t .  A n f  der  l i nken  B i ldh~ l f t e  h o e h g r a d i g e  zah lemnhBige  R e d u k t i o n .  Es  
s ind  i ra  g a n z e n  blot] 3 Zel len  v o r h a n d e n ,  die s ieh  m i t  s t ~ r k e r e r  V e r g r 6 g e r n n g  a ls  vSl l ig  i n t a k t  
erwiesen.  R e e h t s  ke ine  einzige X I I - Z e l l e  z u  f inden .  Oben  de r  eben  e r 6 f f n e t e  Z e n t r a l k a n a ] ,  

n n t e n  ein f a l s c h e r  Z e n t r a l k a n a l ,  k le in  r u n d ,  a u s  E p e n d y m z e l l e n  geb i lde t .  

nervenkerne yon ,,einfaeher leerer Neuroglia" eingenommen waren. Spatz 
und Ullrich weisen daher mit Recht darauf hin, dal~ eine derartige Glia- 
proliferation fiir die ZerstSrung einer bereits vorhanden gewesenen An- 
lage und nicht for ein mangelhaftes Wachstum spricht. 

In den Mitteilungen der einsehlggigen, anatomiseh bearbeiteten F~lle 
werden beide genann~en Ansiehten vertreten. Marian und Armand- 
Delille erklgren in ihrem Falle yon FelsenbeinmiBbildung mit v611igem 
Defekt des peripheren Facialisstammes im Bereich des Felsenbeines 
mit Entschiedenheit, da[~ ein Kernsehwnnd im Sinne yon M6bius nicht 
vorliege, sondern da~ in der Verbildung des Felsenbeines und in dem 
Fehlen des peripheren Faeialis die Ursache der Erkrankung zu erblieken 
sei. Die Autoren sahen im Faeialkern der kranken Seite ,,quelques rares 
cellules, petites, espae6es, quoique peu d'entre elles pr6sentent de la 
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chromatolyse", und halten diese Ver~nderungen der Nervenkerne fiir 
sekund~r, hervorgerufen dureh die Agenesie des peripheren Faeialis- 
stammes. Wir wissen aus den Untersuchungen yon Spatz, daft die Ent- 
stehung einer langsam fortsehreitenden Atrophie naeh Abtrennung des 
Axons und des Endorganes in erster Linie durch das physiologisehe 
Moment der Aussehaltung der Funktion (,,Inaktivitgtsatrophie") bedingt 
sein kann. Auf eine derartige Entstehungsweise eines eventuell vorzu- 
findenen Kernschwundes im Faeialis wies bereits Schultze (1892) hin, 
kurz nachdem sieh eine ,,StrSmung in der Li teratur"  (Schultze) im 
Sinne der MSbiusschen Gedankenggnge bemerkbar machte. Er  kommt 
bei seinem (nicht obduzierten) Falle yon angeborener Faeialisl~hmung 
zu dem Sehlusse, dab der alleinige Befund yon Kernschwund im Facialis 
niehts Sieheres ftir die prim~re Kernerkrankung beweise, da nach dem 
bekannten Guddenschen Gesetze aueh nach Destruktion der peripherischen 
Nerven~im ~rfi~h~ esten Lebensalter eine starke Involution der zugehSrigen 
Kerne erfo!gen kSnne. Wir erinnern, dab in unserem Falle die erwghnten 
Degenerationsmassen sich an der Ste]le des Faeialknies vorfanden und eine 
Atrophie des entspreehenden Faeialiskernes vor]ag, die man daher ohne 
weiteres auf eine Schs der in~rapontin verlaufenden Faeialisfasern 
zuriickfiihren darf. 

Anlaft zur lebhaften Diskussion gab der Fall yon Rainy und Fowler, 
bei dem es sieh um einen l0 Woehen a]ten S~ugling mit beiderseitiger 
vollst~ndiger Faeialisparese handelte - -  allerdings nach schwerer Zangen- 
geburt geboren. Anatomiseh land sich eine Ver~nderung beider Facialis- 
kerne, und zwar zahlenmgftige Reduktion und deutliche Atrophie der 
zuriiekgebliebenen Zallen: Fortsgtze sehlecht entwickelt, Nisslk5rperehen 
unregelms die Zellen selbst kleiner. Die Autoren sahen ihren Fall 
als einen Beleg fiir den prim~ren Kernschwund im Sinne yon MSbius an 
und lehnen mit Rticksicht auf die vorhandene deutlieke Marchidegenera- 
tion der peripheren Facialisanteile eine angeborene Aplasie im Sinne 
Heubners ab. Als Ursaehe der Kernerkrankung glauben sie ,,lack of inhe- 
rent vitali ty" oder ungentigende Ern~hrung oder irgendwelche toxische 
Einfliisse annehmen zu diirfen. Zappert unterzieht den Fall einer ein- 
gehenden Kritik, bezweifelt die Beweiskraft des Falles und meint, dal~ 
eine Geburtsverletzung des Facialisstammes nieht a limine yon der Hand 
zu weisen sei. Wir erw~hnen den Fall aus dem Grunde, well der anatomi- 
sehe Befund eine weitgehende Ahnliehkeit mit dem yon Marian und 
Armand-Delille erhobenen aufweist. Dadas Zellbild dem einerGuddenschen 
Atrophie vSllig entspricht und aufierdem frische Marchidegeneration 
vorhanden war, so glauben wir uns der Ansicht Zapperts anschliel~en 
zu diirfen, da~ die Ursaehe der Kernvers mit gro~er Wahr- 
seheinlichkeit in einer peripheren Sehgdigung des Facialisstammes zu 
erblieken sei. Betreffs der feineren histologischen Einzelheiten mSchten 
wir noch erw~hnen, da~ die ,,Atrophie", d. i. Verkleinerung der Facialis- 
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zellen aul]er in den eben erw/~hnten beiden F/~llen aueh in unserem Falle 
beobachtet werden konnte, hingegen war die in den beiden Fgllen erw/~hnte 
Ver/~ndernng der Nisslstruktur bei unserem Falle nieht sieher festzustellen. 
Koch deutlieher zeigte sieh aber das Erhaltenbleiben der NisslkSrperehen 
bei einer deutliehen Volumverminderung der Faeialiszellen, sowie zahlen- 
mgBige Reduktion derselben in dem unten zu bespreehenden Falle yon 
Spatz und UIlrich. Auf diesen Umstand kommen wir unten noeh zuriiek. 

Ein weiterer einsehl/~giger Literaturfall ist der yon Simons-Biel- 
schowsky. Eine 54js Frau litt  seit der Kindheit an einer einseitigen 
Zungenatrophie (oh angeboren oder friih erworben, war nicht zu ent- 
seheiden). Der Fall wurde von Simons in seiner Vorlesung als ,,Zungen- 
atrophie dutch kongenitale Kernhypoplasie" vorgestellt und Bielschowsky, 
der die histologisehe Untersuehung ausgefiihrt hat, /iugerte sieh mit 
Entschiedenheit dahin, dab wit es mit einer, wahrseheinlich sehon im 
Fetalleben erfolgten ,,eehten Hypoplasie" des Kerns zu tun haben. Er  
land auf der kranken Seite ganz auffallende Ver~nderungen der XII-Zellen. 
Diese waren atrophiseh, arm an For t~ tzen ,  zeigten aber einen gut erhal- 
tenen Kern und im verkleinerten ZellkSrper deutlieh die arkyostieho- 
chrome Anordnung der Nisslk6rper. Das Ganglienzellbild der kranken 
Seite bezeiehnet Bielschowsky als das des pyknomorphen Zustandes. Die 
Sehlugfolgerung einer Kernhypoplasie beruht auger auf dem bereits 
erw~hnten Zellbilde aueh auI den Umstand, dab niehts, was auf einen 
zur[iekliegenden 5rtliehen EntztindungsprozeB hindeutete, sieh im 
Sehnitt naehweisen liel3: ,,Zeiehen einer retrograden Degeneration, die 
naeh vielen Jahren noeh naehweisbar ist, fehlen durehaus, ebenso pro- 
liferative Vorgs der Neuroglia." 

Wir glauben diesen Fall etwas ausftihrlieher bespreehen zu mtissen, da 
er zu den Literaturf/~llen geh6rt, die Ms Beweis fiir eine sog. Kernhypo- 
plasie gelten und die diese Bezeiehnung u. E. doeh zu Unrecht tragen. 
Wirft man einen Bliek auf die Abb. 6 und 7 der Arbeit, so wird man 
zweifellos nieht umhin kSnnen, das Bild der reehten Seite als das sehwer- 
kranker Zellen anznsehen. Bielschowsky sehildert ja selbst die Zellen 
als ,,pyknomorph, atrophiseh, verkleinert", legt aber auf den gut erhal- 
tenen Kern und die arkyostiehoehrome Anordnung der NisslkSrper 
groBen Wert (was ttbrigens aus der Abbildung leider nieht einwandfrei 
hervorgeht). Wit  erinnern aber daran, dag bei Zellerkrankungen, z. B. 
dutch gewisse Protoplasmagifte erzeugt, der Kern nieht unbedingt mit- 
zuerkranken braueht, gelegentlieh sogar auffallend versehont bleiben 
kann (Bulboeapnin Hordnyi-Hechst), weiterhin an die oben erw~hnten 
Literaturfs bei denen ebenfalls eine Verkleinerung des Zellk6rpers 
bestand, allerdings mit ZerfM1 der Nisslstruktur. DaB abet die Nissl- 
k6rperehen aueh naeh retrograder Zelldegeneration auffallend gut erhM- 
ten bleiben kSnnen, sahen wir bei unserem Falle. Freilieh darf man nieht 
vergessen, dab wit im histologisehen Bilde blog einen Quersehnitt zeitlieh 
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verlaufenden pathologischen Geschehens zur Gesicht bekommen und 
uns fiber den Werdegang nur Vorstellungen maehen kSnnen. So wird man 
aueh die Reparation der retrograd geseh~digten Zellelemente - -  ins- 
besondere bei jahrzehntelangem Bestehen der Ver~nderung (Fall 
Simons-Bielschows/cy) - -  in Betracht ziehen miissen, was allerdings gerade 
yon Bielschvws/cy (an anderer Stelle) bestritten wird. Naeh Spielmeyer 
erfolgt bei dieser Reparation Absehwellung der vergr56erten Ganglien- 
zelle, Riiekwanderung des Kerns yon der Peripherie naeh dem Zell- 
inneren, die Nisslschen KSrperchen entstehen neu. Die Wiederherstellung 
soll naeh etwa 100 Tagen beendet sein (van Gehuchten, Marinesco). 
Aul~er diesen positiven Seiten des histologischen Bildes betont Biel- 
schowsky, wie erw~hnt, ale ein ~egativum das Fehlen yon Zeiehen eines 
zuriiekliegenden Entziindungsprozesses, ebenso von proliferativen Vor- 
gi~ngen seitens der Neuroglia. Wie wenig aber aus diesem Fehlen auf eine 
raangelhafte Anlage geschlossenwerden darf, wird an HaRd sehSner Beispiele 
der Entwieldungsmeehanik im Falle yon Spats und UIIrich dargetan. 

Der Fall yon Spats und Ullrich wfirde wohl ale Musterbeispiel einer 
Hypo- bzw. Aplasie gelten - -  hs nicht die Autoren selbst entsehieden 
gegen eine solche Deutung Stellung genommen. Bei einem Sgugling 
bestanden beiderseitige Ophthalmoplegia ext. und doppelseitige Faeialis- 
Ighmung. Von den Augenmuskelkernen zeigten bei der histologisehen 
Untersuchung die Abducenskerne die sehwersten Ver~nderungen, indem 
ein v511iges Fehlen der Nervenzellen und ihrer Wurzelfasern zu konsta- 
tieren war. Die Zellen des Faeialiskerns waren an Zah] stark reduziert, 
im ganzen klein, lie~en jedoch die eharakteristische Besehaffenheit der 
NisslkSrper gut erkennen. Aul~erdem fanden sieh heterotopische graue 
Inseln, die auf eine StSrung in friihembryonalen Entwieklungsphasen 
hindeuteten. Es lag also rein morphologisch tats~chlieh ein ,,Mangel" 
(Aplasie bzw. Hypoplasie) vor, ohne die geringsten Zeiehen eines irgend- 
wie gearteten Prozesses. In der Bespreehung heben aber die Autoren 
hervor, da~ die Entscheidung ,,Sehwund" oder ,,Mangel" bei Ent- 
wieklungsstSrungen ganz auBerordentlich seh~vierig ist. Die Abwesenheit 
eines pathologischen Prozesses, der mangelnde Nachweis eines solehen 
beweise gerade beim Kind noch nieht, daft ein Proze~ iiberhaupt nieht 
stattgefunden hat. ,,Das pathologische Geschehen verlgu]t eben in der 
Entwie/clungszeit vieI/ach ganz andere, ale man es aue der Pathologie des 
spditeren Lebens her gew6hnt let" (Spats und Ullrich). ]Die Experimente 
Spats', ausgefiihrt an neugeborenen Kaninchen, haben uns belehrt, dai~ 
das nnreife Gewebe eine ganz eigentiira]iche Reaktionsweise besitzt, die 
in dem rasehen Ablauf der ]Degenerationsprozesse und in der Gering- 
ffigigkeit aller Residnen zum Ausdruck kommt. Ist aber nach Spatz und 
Ullrieh nicht einmal bei verkleinerten Zellen mit tadellos erhaltener 
Nisslstruktur ein abgelaufener Proze~ ohne weiteres auszuschlie~en, so 
wird dies bei dern Falle yon Simons.Bielsehows/cy in noeh viel geringerem 
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Grade mSglich sein, besonders wenn man die yon den Autoren abge- 
bildeten Hypoglossuszellen ins Auge fal3t. 

Jttngst ersehien eine Arbeit yon .Biemond, die wir nur aus dem Grunde erw~hnen, 
weil sie zeig~, dab die genaue Kenntnis der Fragestellung des infantilen Kern- 
sehwundes im Sinne yon M6bius sieh nicht einer allgemeinen Verbreitung erireut. 
Die Arbeit - -  die uns nur im Referat zug~nglich war - -  fiihrt den Titel: ,,Ober 
einen Fall yon Kernaplasie (MSbius), kombiniert mit Arhinencephalie". Im histolo- 
gisehen Befund wird erwahnt, dab die Zellen der Kerne III ,  VI, VII und XI eine 
,,ttypoplasie" erkennen lieBen. Aus den Untersuehungsergebnissen wird gefolgert, 
dab es sich hier um eine infantile Kernhypoplasie im Sinne yon MSbius handelt. 
Wir glauben, nach dem oben Gesagten brauchen wir nicht welter auszuftihren, wie 
wenig yon Md'bius eine Kernhypoplasie angenommen wurde. 

Was nun unseren Fall angeht, so nimmt er inso/ern eine ganz besondere 
Stellung ein, als die beiden Arten von Veriinderungen, d. i. diejenigen, 
die ]i~r eine Hypo- bzw. Aplasie (Mangel) und diejenigen, die [iir einen Pro- 
ze[3 ( Schwund) sprechen, sich nebeneinander, sozusagen in ein und demselben 
histologischen Schnitt vorfinden. Betraehten wir die intensiv kaIkhaltigen 
Degenerationsmassen nnter dem Boden des IV. Ventrikels oder das Bild 
der schweren Zellerkranlcung in den Nn. VI, I X - - X ,  X I I  und para- 
medianus dots., so kann kein Zweifel bestehen, dal~ w i r e s  mit einem 
degenerativen (exogenen) Proze/3 zu tun haben. Andererseits sahen 
wit, dal3 der XII -Kern  nur in verschwindend wenigen Sehnitten vorzu- 
linden war, in der iiberwiegend grol3en Mehrzahl der entsprechenden 
Sehnitte war keine Spur einer XII-Zelle vorhanden, und es traten nieht 
einmal die auch bei Heubner erws ,,leeren Neurogliafelder" in 
Erscheinung. Niehts wies in diesen Pr~paraten darauf hin, dal~ dort 
jemals eine XII-Zelle vorhanden gewesen ws Sollen wir es aber wagen, 
hier yon einer ,,Aplasie" zu spreehen ? Wir meinen, dal3 es sieh beim 
XII-Kern  nieht nur um einen ,,Mangel" handelte, denn die noeh vor- 
handenen Zellen erwiesen sieh zum gro6en Teil eben als sehwerkrank. 
Es ist daher in Anbetracht des progressiven Charakters der Zellvergnde- 
rung naheliegend anzunehmen, da6 in einem sps Zeitpunkt der 
Untersuehung vielleieht keine einzige XII-Zelle mehr zugegen gewesen 
wgre. Vollkommen ~hnliche, ebenfalls zum Verschwinden fiihrende Zell- 
erkrankungen in versehiedenen Stadien sahen wir an den Kernzellen des 
Nucl. abduc., glossopharyngeovagus nnd paramedianus. 

Der linksseitige Facialiskern wies bei unserem Falle ein s Bild 
auf wie derselbe Kern bei Spatz and Ullrieh beiderseits. Wohl fanden 
sich in ibm einige kranke Zellen, doch zeigte der Kern im grol3en nnd 
ganzen keine nennenswerte Anderung des qualitativen Zellbildes, m~r 
waren die Zellen im ganzen verkleinert. Es ist mSglich, daf~ die Zellen 
des rechtsseitigen Facialiskerns vielleicht gueh etwas kleiner waren als 
normal, auch vereinzelte kranke Zellen fanden sich in ihm, doch ist die 
absolute GrSl3e yon Zellen au~erordentlich sehwer feststellbar. Eines steht 
aber zweifelsohne lest: ein Unterschied war in der ZellgrSBe beider 



310 Istv~n F6nyes: Zur Fr~ge der Entstehung yon angeborenen 

t~acialiskerne sieher nachweisbar, also mtissen zum mindesten die links- 
seitigen Kernzellen verkMnert  sein. Es ist schwer zu entseheiden, ob 
der Faeialiskern sich im StMium der t~egeneration oder in dem der 
Degeneration befindet. Beim XII-Kern war dies ohne weiteres mSglieh. 
Die iiberwiegende Mehrzahl der Zellen war versehwunden und die vor- 
handenen waren sehwerkrank, es kam daher eine Regeneration hierbei 
nieht in Frage. Dasselbe gilt selbstverst/~ndlieh aueh fiir die iibrigen 
erkrankten Kerne. Beim Faeialiskern ist abet die groBe Mehrzahl der 
Zellen intakt, die Nisslstruktur erhalten. Es ware also zweierlei denkbar: 
einmal, dag die wenigen verfi.nderten Zellen den Auftakt eines pathologi- 
sehen Prozesses darstellen, das andere Mal, dag wir sie als die letzten 
noeh kranken Zellen vor dem Ausgang in Heilung zu betrachten haben. 
Wenn wit jedoeh bedenken, dab der Beginn des Prozesses sehr weir zuriiek- 
liegt, die Zellen des linken Abdueenskerns fast vSllig vernichtet sind und 
die Erkrankung des linken Faeialkerns zeitlieh wahrseheinlieh mit der 
des VI-Kerns zusammenf/~llt - -  da dieselben Degenerationsmassen den 
Nuel. VI und das VII-Knie geseh/s h a b e n - - ,  so glauben wit doeh, 
annehmen zu dfirfen, dab der VII-Kern sich h6ehstwahrseheinlieh bereits 
erholt hat. Dem entsprieht aueh, daf3 kliniseh keine EAR, sondern blot  
quantitative Herabse~zung der elektrisehen Erregbarkeit naehgewiesen 
wurde, linden wir doeh die EAR bekanntlieh in Anfangsstadien yon 
degenerativen Prozessen, w/~hrend sie sp/iter wieder versehwinden kann. 

Das histologisehe Bild des untersuehten Falles ergibt also, dag zwei 
entgegengesetzte t~ichtungen des pathologisehen Gesehehens zu beob- 
aehten waren: eine degenerative und eine regenerative. Die eine fiihrt 
zum Verschwinden yon Kernzellen ohne Spnren zu hinterlassen, die 
andere zu einer weitgehenden Restitution yon erkrankten Zellen. Der 
Endzustand der ersten entsprieht vSllig dem, was als Aplasie, der zweite 
dem, was tIypoplasie bezeiehnet wird. Wgre der Fall in einem spditeren 
Zeitpunkt zur Sektion gekommen, so wiiren voraussichtlich die Degenerations- 
massen bereit8 abgeriiumt, die Kerne VI, I X - - X  linlcs, X I 1  beiderseits 
vgllig versehwunden, der VIt-Kern voll~ommen intalct gewesen bis au] eine 
zahlenmiifiige ReduCtion und Verldeinerung der Zellen, lcurz wit hiitten im 
wesentliehen das histoIogisehe Substrat des Falles von Spatz und Ullrich 
vor uns. 

Darin erblieken wir eben den besonderen Wert nnseres Falles, dag 
er die Frage naeh der Entstehung yon angeborenen Bewegliehkeitsdefekten 
der Gehirnnerven einer K1/~rung n~herzubringen vermag, wie das in 
keinem Fall der Literaturfi~lle bisher m6glich war. Es konnte dureh unseren 
~'all das bewiesen werden, was Spatz und Ullrich Itir die angeborenen 
Gehirnnervenls nur vermutungsweise ausspreehen, ni~mlieh, dag 
ein ioathologiseher Prozeg im Fetalleben imstande ist, einen Endzust~nd 
hervorzurufen, der morphologisch dem Bilde einer angeborenen Kern- 
aplasie bzw. -hypoplasie v611ig entspricht. Da wit weiterhin einerseits bei 
keinem der Literaturfi~lle, die nach Ullrich im Sinne eines einfachen 
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M~ngels zu bewerten w~ren (Heubner, Wilbrand-S~inger, Simons-BieL 
schowstcy und Spatz-Ullrich), einen berei~s abgeklungenen fetalen Prozel~ 
ausschlieBen kSnnen, ~ndererseits einen solchen in unserem Falle cin- 
w~ndfrei nachweisen konnten, so erscheint es uns als recht frsgwiirdig, 
ob eine echte Aplasie (bzw. Hypopl~sic) in Wirklichkeit t iberhaupt vor- 
kommt.  Bewiesen ist es jedenfalls durchaus nicht, ja, es sprechen sogar 
triftige Grfinde dagegen. 

Der yon MSbius eingefiihrte Begriff des , ,Kernschwnndes" wurde in 
der Literatur, wie erw/~hnt, auf Grund der Arbeit Heubners in Frage 
gestellt und mit  dem des Mangels ersetzt. Diese Auffassung konnte 
aber nut  solange bestehen bleiben, als nut  Endzust~nde im anatomischen 
Bilde zur Sicht kamen. D~durch abet, dag - -  wie bei unserem Falle - -  
ein histologischer Prozel3 nachweisbar wurde, der zu demselben eigen- 
artigen Restzustand fiihrte, welcher in der Literatur  als Mange] ange- 
sprochen wurde, ergibt sich die Frage, ob nieht die ursprtingliche An- 
nahme yon M6bius yore infantilen Kernschwunde das Wesen der Sache 
besser getroffen hat, als die Annahme yon Heubner. Unser Fgll spricht 
jedenf,~lls daftir. 

Es sei noch hinzugefiig~, dgl3 die Entstehung der in unserem Falle 
vorgefundenen teratogenetischen Anomalien in einen sehr frtihen Zeit- 
punkt  der Ontogenese zu verlegen sind. D~ die Stelle dieser Mii~bfldungen 
mi~ demjenigen des fagbaren Prozesses weitgehend tibereinstimmt, 
d/iffen wir vieIleicht vermutungsweise aussprechen, dab es sieh bei beiden 
mn ein und dieselbe Erkrankung h~ndelt, welche einerseits eine St6rung 
der Peristase, andererseits Schwamd, Degeneration yon verschiedenen 
Gehirnnervcnkernen verursgchte. 

Zusammenfassung. 
In  einem FMle yon angeborener Gehirnnerven]/~hmung ergab die 

histologische Untersuchung, dag sn den Gehirnnervenkernen Ver/inde- 
rungen, die fiir einen ,,Mangel", und Veri~nderungen, die ffir einen 
,,Sehwund" spreehen, nebeneinander anzutreffen waren. Es konnte der 
Beweis geliefert werden, dab ein/etaIer Proze/3 einen Endzustand hervor- 
zurufen vermag, welcher sich morphologisch vom Bride der Hypo- bzw. 
Aplasie dureh niehts unterseheidet. 
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