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Diese Untersuchung geht yon ~ F~llen yon Heredoataxie aus, bei 
welehen dreimal der Befund der ,,atrophic olivo-ponto-c6r6belleuse" und 
einmal vorwiegend eine Dentatum-Bindearmatrophie festgestellt wurde. 
Die Kranken waren im Ludwig Hoffmann-Hospital in Berlin-Bueh beob- 
achtct worden. Das Ergebnis der klinischen Untersuchung wird yon 
Direktor Dr. H. Rosenhagen in einer eigenen Studie mitgeteilt werden. 
In der vorliegenden Arbeit bringe ich die anatomisehen Befunde dieser 
F~lle im l~ahmen der systematischen Atrophien des Nervensystems. 

Die ,,Systematisehen Atrophien" oder kfirzer ,,Systematrophien 1,, 
bilden eine anatomisch gut gekennzeichnete Gruppe innerhalb der pro- 
gredienten Erbkrankheiten des Nervensystems. Diese Gruppe zerf~llt 
in eine Reihe yon Formen, die sich dadurch vonein&nder unterscheiden, 
dab die Atrophic einmal vorwiegend dieses, das &ndere Mal jenes System 
bevorzugt. Solche Formen sind naeh Spatz die Spinale progressive 
Muskelatrophie und die Progressiven nuclearen Amyotrophien (=  Atro- 
phie des Systems der peripheren motorischen Neurone), die Heredo- 
ataxien (~  Spino-ponto-cerebellare Atrophien), die Huntingtonsche Chorea 
(=  Atrophic des Striatum), die Spastische Spinalparalyse (= Atrophie 
des Pyramidenbahnsystems) so~v/e endlich die Picl~sche Kmankheit (=Atrc- 
phie der entwicklungsgeschichtlich jungen Grol~hirnrinde), we]ehe frfiher 
wegen ihres sp~ten M~nffest~tionstermins als Alterskrankheit ange- 
sprochen wurde. Die ,atrophie olivo-ponto-cgrSbelleuse" ist, wie sparer 
auseinandergesetzt werden solI, eine Unterform der ,,Spino-ponto-cere- 
bell&ten Atrophien". 

Bei den systematischen Atrophien ganz allgemein ist die Schrumpfung 
nicht die Folge eines Entzfiudungsvorganges oder einer KreislaufstSrung, 
sondern sie ist als ,,eigentliche" Atrophie das Ergebnis eines durch sein 
langsames Tempo und durch den verh/~ltnism~I~igen Mangel an Zerfalls- 
und frischen Reaktionserseheinungen gekennzeichneten ,,atrophisieren- 
den" Prozesses. Diese eigentliche Atrophie bevorzugt im Gegensatz, z. B. 

1 N~heres siehe bei Spatz: Arch. f. Psychiatr. 198, 1--18 (1938). 
Archiv ffir Psychiatrie. Bd. 109. 42 
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zur diffus ausgebreiteten Altersatrophie in symmetriseher Weise ein oder 
mehrere Systeme des Zentralorgans. Bei der atrophie olivo-ponto-e@& 
belleuse kommt dieser systematisehe Charakter sehr seh6n zum Aus- 
druek. Um das elektiv betroffene System hervorzuheben, wollen wir 

Abb. I d. 

Abb. le. Normales Vergleichsbild. 
Abb. la--le. ]Iakrophoto. Vergr. 0,8nml. Kleinhirn mit, Briicke und }[edulla oblongata. 
Fl :Plocken, Oi Oliva inf., P Ports, Pc Pedum?. eerebri, Pr Pyramidenbahn, Ton Tonsillen. 

von einer ,,Atrophie des Systems des Briicken/u/3es und der unteren Oliven" 
spreehen. Wenn auger diesem System noeh andere, funktionell abhgngige 
Systeme, wie die Kleinhirnrinde, etwas gelitten haben, so ist dies niehf 
verwunderlieh; man muB hier eine sekundgre (transneurale) Atrophie 
annehmen. Aber es linden sieh aueh in entfernt liegenden Systemen 
gar nicht selten bald geringere, bald deutliehe Vergnderungen, die auch 
im Sinne der Systematrophie gedeutet werden miissen. Mit dieser Fest- 
stellung kommen wir zu einem Zentralproblem, zum Problem der Kom- 
binationen. O]/enbar ist es eine bemerkenswerte Besonderheit der System- 

42* 
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atrophien, daft Verbindungen zwischen allen ihren Formen vorlcommen. 
Hierauf soil besonders geach~et werden. 

Die erste genauere Beschreibung der Atrophie des Systems des 
Brfickenfu~es und der unteren Oliven st~mmt yon Ddjdrine und Thomas, 
wie bekaImt, unter der Bezeichnung ,,utrophie olivo-ponto-c~r@belleuse". 

Abb .  20.  l~[~rkscheidenbild.  Verg r .  4 ,5real .  Q u e r s c h n i t t  d u r c h  die Br i icke  a u f  de r  H 6 h e  
cter Troch le~r i sk re~zung .  S t a r k e r  Almfal l  de r  p o n t o - c e r e b e l l a r e n  l~asern,  bei  g 'u tem ]~r- 
ha l t en se in  t ier F a s e r s ~ s t e m e  de r  B r i i c k e n h a u b e .  Bc B r a c h .  conjunc t i~ ;um,  DJPc Deel lssa t io  

B r a c h .  couj . ,  Flp F a s c i c u l u s  long.  pos t . ,  F p c  F i b r a e  pon to-ce rebe l l a res ,  L1 L e m n .  l a t . ,  
L m  L e m n .  meal., Pr  P y r a m i d e n b a h n .  

Die Autoren nehmen im Gegensatz zu uns such eine se]bstgndige Er- 
krankung des Kleinhirns ~n; sie g]aub~en ferner, d~l~ die Atrophie durch 
i~ui~ere Ursachen hervorgerufen werde. Sp~ter wurde der gleiche Befund 
dutch Keiller bei mehreren Fami]ienmitgliedern, zum Tefl in mehreren 
Gener~tionen, beobachtet und damit wurde die Aufmerksamkeit auf die 
endogene Atiologie hingelenkt. Bald ergaben sich dann such Beziehungen 
ztl anderen Heredoataxien, und zw~r sowohl zur H@r~doataxie c~r6belleuse 
yon Pierre Marie.Nonne, als zur Friedreichschen Krankheit.  Neue Ge- 
sichtspunkte iraten hinzu, als ferner auch Atrophien in hSheren Zentren 
(Substantia nigra, Stammganglien) gefunden wurden. Diese Befunde 
~vurden iibrigens such zur Erkl~rung der im klinischen Bild 6frets auf- 
f~llenden amyost~tischen Erscheinungen herangezogen. 
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Naeh  der Besehre ibung der eigenen Befunde und  dem Versuch der  
Deu tung  derselben wollen wir uns bemiihen,  die Ste l lung der  At rophie  
des Sys tems des BrfiekenfuBes und  der  un te ren  Oliven im R a h m e n  der  
anderen  Sys t ema t roph ien  im Bereieh des Rau tenh i rn s  zu bes t immen.  
Da  im deutsehen Schr i f t tum eine erseh6pfende Ubersieh~ fiber die Kasu-  
is t ik  der  Bri iekenfuBatrophie  n ieh t  vorl iegt ,  m6ehte  ieh eine solehe geben. 

Abb. 2b. ~[arkseheideabild. Vergr. 4,5m~1. Normales Vergleichsbild. 

I n  einem eigenen Kap i t e l  werden die Theorien fiber die form~le Genese 
dargelegt  werden m i t s a m t  der  Ansieht ,  zu der ich selber ge langt  bin. 

1. Fall Altend. (Nr. B. 14/37). Gehirn eines mit 56 Jahren naeh ungef~hr 
5i~hriger Krankheit verstorbenen Mannes. 

Abb. l a. Der bei der Betraehtung yon der Unterfl/~ehe erkennbare Teil der 
Br/ieke, der Briiekenfuf~, ist allseits hoehga'adig verkMnert. Ein Querschnitt dutch 
die Brtieke zeigt, da/] ihre ttaube m~kroskoi0iseh normal geblieben ist. Das Klein- 
him erscheint im Vergleieh zum Grot]hirn etwas klein, doch ist yon einer aus- 
gesprochenen Atrophie keine Rede. Die Oef~ge sind normal. Am GroBhirn ist 
nur eine Versehm~tlerung der Windungen an mehreren Teilen der Konvexit~t 
festzustellen. Querschnitte zeigen nichts /<d'ankhaftes, insbesondere im Bereich 
der Stammganglien sind mit bloBem Auge keine Ver/~nderungen zu sehen. Die 
Subst. nigra ist makroskopiseh int~kt. Die Seitenventrikel zeigen eine wohl dem 
Alter entsprechende Erweiterung. Die untere Olive ist /ihnlieh wie der Brfieken- 
fuB hoehgradig verkleinert. Sie ist in Abb. 1 a gerade noeh seitlich yon der normal 
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entwiekelten Pyramide erkennbar. Man kann also sagen, dab der Sehwund des 
Briickenfuges und der unteren Oliven die auffMligsten Merkmale sind, wi~hrend 
das Kleinhirn makroskopisch nicht erheblieh verkleinert ist. 

Abb. 2a und b. Das vordere Ende der Briicke auf der HOhe der Trochlearis- 
kreuznng zeigt im Markscheidenbild folgenden Befund: Die Verkleinerung betrifft 
die Briicke nicht gleichm~gig, sondern fast ausschlieglieh den BriiekenfuB. Der 
VergMch mit dem Normalbild liigt erkennen, dag alle Bahnen der Briiekenhaube - -  
hinteres Liingsbfindel, Bindearm mit Kreuzung, zentrale Itaubenbahn, obere Oliven 
usw. - -  sieh vSllig normal verhalten. Die Pyramidenbahnen, welehe die Briieken- 
fugformation nur als Passage benutzen, treten dureh ihren Markreichtum dunkel 

Abb. 3 ~. Nissl.Bild. Vergr. 76,5mal. Quersehnitt durch 4as ]3riickengrau. VSlliger Aus- 
fall 4er NerYenzellen des Briiekenful~es, die Struktllr abet in~olge der starken Gliose relativ 

erhalten. Gp Griseum pontis, /)r Py]~amidenbahn. 

gef~rbt hervor. Die Briicken-Kleinhh'nfasern dagegen, welche im Briiekenfug ihren 
Ursprung nehmen, also Eigenfasern des BrfickenfuBes sind, sind fast vollkommen 
ausgefaUen. Sie sind auf Schnitten senkreeht zur Meynertschen Achse l~ngs ge- 
troffen. Besonders deutlich ist der Ausfall im Gebiet der Raphe. 

Abb. 3a und b. Ein Niss~-Bild zeigt bei st~rkerer Vergr6flerung den hoch- 
gradigen Ausfall der Nervenze]len des BriickenfuBes. Es ist nicht mehr ein 
Zehntel der Nervenze]len erhalten geblieben. Die verbliebenen Nervenzellen 
weisen Ver~nderungen auf; manche yon ihnen sind geschrumpf~ und zeigen einen 
strukturlosen Leib, andere wieder" zeigen k6rnigen ZerfalL 

Alle Teile des BriickenfuBes sind gleichm~flig befallen. Ein elektives Befallen- 
sein einzelner Teile des Brfickengraues (Stratum ventrMe, dorsale, laterale, peri- 
pedunculare) oder einzelner Zellformen (groge, mittelgroBe, kleine und kleinste 
ZeUen nach Masuda) ist nicht zu beobachten. 

Im caudalert Brfiekenabschnitt tr i t t  die Atrophie des Nucl. pterygoideus (Ziehen) 
= mediales Sch]eifengeflecht (Masuda) deutlich hervor. I)er Nucl. fusiformis 
(Ziehen), als ein Anteil der Haubenraphe, ist wie die fibrigen H~ubenanteile, gut 



Abb.  3b.  Niss l -B i ld .  Verg r .  76 ,5mal .  Q u e r s c h n i t t  4 u r c h  d a s  B r i i ckeng rau .  
N o r m a l e s  Yerg le ichsb i ld .  

Abb .  ~a .  Holzer-Bild.  Vergr .  4 ,5real .  Q u e r s c h n i t t  d u r c h  die  ]~riicke a u f  ]~She de r  T r o c h -  
l e a r i sk r euzung .  S t a r k e  Holzer-Gliose a n  Stel le t ier  au sge fa l l enen  pon to - ce r ebe l l a r en  F a s e r n .  
Gutes  E r h a l t e n s e l n  de r  B r i i c k e n h a u b e .  Fpc  F i b r a e  pon to -ce rebe l l a r e s ,  P r  P y r a m i d e n b a h n .  
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erhalten. Eine Ausnahme bilden nur der Lee. eoeruleus und die meseneel0hale 
Trigeminuswurzel. Der Lee. eoeruleus ist stark atrophiert. Der GroBteil seiner 
Nervenzellen ist versehwunden oder gesehrumpft. Die erhalten gebliebenen Nerven- 
zellen sind arm an Pigment, daftir finder sieh reiehlieh Pigment staubfOrmig oder 
in Pigmentsehollen yon der Gli~ gespeiehert. Daneben finder sieh such freies 
Pigment. Der Kern der meseneephalen Trigeminuswurzel enth~lt auf dem Quer- 

Abb. -~b. Holzer-BiId. Vergr. ~,5mM. Quorsehnitg dureh die Br/iteke a71f tier Iq6he der 
TrQehlenriskreuzullg. NormMes Vergleiehsbild. 

schnitt hOehstens 2--3 Zellen. Es besteht also eine leiehte Reduktion. Auf waiter 
caudal gelegenen Sehnitten der Serie ist dieser Befund noeh deutlieher. 

Abb. 4a und b. Das Hdzer-Prg.parat und sein zugeh6riges norm~les Kontroll- 
bild zeigen, daG entspreehend dem ~ar!daser- und Zellausfall eine m~ehtige Glia- 
faservermehrung eingesetzt hat. Das atrophisehe System tri t t  dadureh jetzt  ge- 
wissermaBen positiv dargestellt hervor. Die ttgube und die li~ngs verlauIenden 
F~sern des Fuges sind his auf die oberfl~Lehlichen Schichten ebenso weig geblieben 
wie das gesamte Kontrollws Die Fgrbung der oberfl~chliehen Sehich~en 
beruht nieht auf einer Faservermehrung, sondern auf einer diffusen Anfgrbung 
des Syneytiums. 
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Abb. 5a  u n d  b. Die rechte Seite des verl~in~erten Markes zeigt im Markscheiden- 
bild eine starke Atrophie der unteren 0l iven und  des Nuc]. arcuatus. Die yon diesen 
Kerngebieten ausgehenden Fasern, die olivo-eerebellaren Fasern und  die Fibrae 
arcuatae ext. ventrales sind fast  ganz geschwunden. Das Corp. restiforme zeigt 
dementsprechend in seinen Randgebieten eine s~arke Aufhellung. Die iibrigen 
Fasersysteme, so z .B .  die dureh die olivo-cerebellaren 17asern durehkreuzte ab- 
steigende Trigeminuswurzel, sind tadellos erha]ten, ebenso die Fibrae arc. int. 

Abb. 6. Holzer-Bild. Vergr. 6real. Querschnitt durch dielinke H~lfte 4er]~/[edulla oblongata. 
Starke Gliose der unteren Oliven un4 4er olivo-cerebellaren Fasern. Anf~rb~lng des Syn- 
cFtiums im Bo4engrau des 4. Ventrikels. cr Corp. rest., Fio Fibrae interolivares, Foc Fibrae 
olivo-cerebellares, Nearc Nucl. arcuatus, Oa Oliva aecessoria, Oi Oliva inf., TrspNV Tract. 

spin. blervi trlgem. 

Das Flechsigsche und Gowerssche Bfindel zeigen in ihrem Verlauf in der Medulla 
geringe Atrophie. Das Feld des Tract.  spino-thalamicus scheint ira Markscheiden- 
bild auch etwas aufgehellt. 

Abb. 6. Das Holzer-Bild zeigt entsprechend dem Zell- und  Markscheidenausfall 
eine mehr  oder minder deutliche Fasergliose. Am st~rksten ist diese im Gebiet 
der atrophierten Oliven und  des Nucl. areuatus,  aber aueh an  Stelte der ausgefaUenen 
olivo-cerebeUaren Fasern  und  der Fibrae are. ext. ventr ,  siud sehr deutliehe ge- 
streckte Gliafasern zu sehen. Am Boden der Rautengrube zeigt sich eine leichte 
Gliafaservermehrung im Gebie~ des Tract.  sol. und  eine egwas st~rkere im Gebiet 
des Nucleus alae cinereae, auf die bei der Bespreehung des Zellbildes noch zuriiek- 
zukommen sein wird. 
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Das Nissl-Bild weist folgenden Befund auf: Die Nervenzellen der unteren 0liven 
und der Nebenoliven sowie des Nuel. arcuatus sind fast ganz verschwunden. Bei 
Anwendung st~rkerer VergrSBerungen sind mit Miihe noch einige Ze]lreste oder 
stark geschrumpfte Zellen zu erkennen. In den atrophisehen Kerngebieten sind 

Abb. 7a. l~:[arkscheidenbild. Vergr. 0,9real. Querschnitt durch das Kleinhirn un(I die 
lV[edulla oblongata. Starker Ausfall des ~leinhirnmarks bei gutem Erhaltensein der Flocke. 
Fl Floeke, M Kleinhirnmark, Ncdent+Bc N~cl. dent. und Bindearm, Ton Tonsillen, 

V Vermis. 

Abb. 7b. :~Iarkscheidenbild. Vergr. 0,9real. Querschnitt dutch das Kleinhirn und die 
~[edulla oblongata. Normales Vergleichsbild. 

reiehlich Gliazellen zu sehen. Eine Bevorzugung der Atrophie in bezug auf einzelne 
Teile derselben ist nicht zu sehen. Die Lateralkerne, insbesondere der Nuel. lateralis 
ext. ventralis, zeigen starken Nervenzellausfa]] mit entsprechender Gliazellwuche- 
rung. Der Nucl. tract,  sol. ist zellarm. Im Nucl. alae cin. ~ dorsaler Vaguskern 
besteht ein sehr starker Nervenze]lausfal]. Die tibrigen Hirnnervenkerne wurden 
mit  Ausnahme der eben erwghnten Kerngebiete alle intakt gefunden. 

Abb. 7 a und b. Das Kleinhirn, in Zusammenhang mit dem verl/ingerten Mark, 
zeigt im Markscheidenbild eine hochgradige Entmarkung. Sie ist viel stiirker, 
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~ls man bei dem geringen makroskopischen Befund erwartet h~tte. Tats~ehlich 
hat die Kleinhirnrinde, wie sp~ter gezeigt wird, auch nur verh~ltnismiil~ig wenig 
gelitten. Das System Nucleus dentatus-Bindearm ist k]einer als normal, tr i t t  
aber im Markscheidenbild deutlieh dunkel gef~rbt hervor. Das Vlies des Nuel. 
dentatus ist geliehtet. Das Cor E. juxtarestiforme = innerer Anteil des Corp. resti- 
forme, ist relativ gut gefarbt. Die Floeke und die Tonsillen (in unserer Abbildnng 
ist ihr Mark nicht getroffen) sind ann~hernd normal markhaltig. Aueh im Wurm 
sind noch reichlieh markhaltige Nervenfasern erhalten. Mit anderen Worten: Das 
Palaeocerebellmn, das mit  dem Brtiekenfugsystem in keiner Unmittelbaren Ver- 
bindung steht, ist nur wenig ver~ndert, w~hrend vom Neoeerebellum zwar die 
g inde relativ erhalten ist, das Mark aber, das die zuMtenden Fasern aus dem 
Briiekenfug und den unteren Oliven enth/ilt, allergr6gtenteils gesehwunden ist. 

-&bb. 8. Holzer-Bild.  Vergr .  0,9raM. Q u e r s c h n i t t  d u r c h  das  K l e i n h i r n  und_ die Medul la  
o b l o n g a t a .  S t a r k e  Gliose des  K l e i n h i t ~ m a r k s  l ind  de r  n n t e r e n  Oliven.  F1 F loeke ,  ~ I  Kle in-  
h i r n m a r k ,  N c d e n t + B c  Nucl .  d e n t a t u s  a n d  B i n d e a r m ,  Oi  Ol iva  inf . ,  Ton Tonsi l len,  

V Vermis. 

Abb. 8. Das Holzer-Bild verhglt sieh wiederum zum Markseheidenbild wie 
Positiv zmn Negativ. Kleinhirnmark und Oliven treten wieder dunkel gefgrbt 
hervor. 

Abb. 9a and b. Das Nissl-Bild zeigt, dab die Rinde z~it ihrer Molekularsehieht, 
Purkinje-Zellsohieht und K6rnersehieht nur verh~!tnism/iBig geringe Ausf~lle aug 
weist. Die mikroskopisch sichtbaren Ausf~lle sind am st~rksten in den I-Iemi- 
sph~ren. Unter- and Oberseite sind in gMeher St~rke befallen. Der Wm'm ist 
kaum ver~ndert und die Tonsillen und die Floeke seheinen intakt. Soweit Ver- 
~nderungen vorliegen, sind haupts~iehlieh die Purkinje-Zellen befallen. An manehen 
Ste]len sind sie ausgefallen oder stark atrophiert. Ein gradueller Untersehied im 
Ausfall zwisehen Windungskuppe and Windungstal ist nieht zu sehen. Die K6rner- 
sehieht ist geliohtet. Die groBen Golyi-Zellen am Rand gegen die PurJcinye-Zellen- 
sehieht sind gut erhalten. Eine eigentliehe Bergmann-Gliose ist nieht vorhanden. 
Die Zellen des Nnel. dentatus sind an Zahl etwas vermindert, jedoeh nieht stark. 
Sehwerere Zellver~nderungen wurden nieht gefunden. Die fibrigen Kleinhh'nkerne 
w a r e n  o . B .  

Das Silberbild zeigt folgenden Befund: Die Molekularsehieht ist versehm~lert. 
Die Parallelfasern sind verringert. Die Zahl der Kletterfasern seheint auch ver- 
mindert zu sein. Die Korbzellen nnd die groBen Sternzellen der Molekularsehicht 
zeigen deutliche Atrophie. Es besteht ein Ausfall yon Purlcin]e-Zellen. Oft ist mit  
der Purlcin]e:Zelle auch deren Korb zugrunde gegangen. Die KSrnerschieht isf, 
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Abb. 9a..VissZ-Bild. Vergr. 76,5mal. Quersehnit~ durch die I~leinhirnrinde, Ausfall tier 
P~rkinje-Zellen mitt leren Grades, geringe Lichtun~ der K6rnerschicht.  

Abb, 9b. Niss~-Bild. Vergr. 76,5maI. Q~erschnitb durch die 7Kleinhirnrindc. 
Normales ~ergleichsbil4. 

s t a rk  gel ichtet .  Die grol~en Golgi-Zellen a n  der  Grenze  zur  Pur]cin]e-Zellschicht s ind  
erhul ten .  Sehr  deu t l i ch  is t  der  Ausfa] l  der  Moosfasern.  I h r e  EndkSIbchen  in den  
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Glomeruli sind stark reduziert. In den oberen Lagen der KOrnersehieht sind reich- 
lieh torpedoartige Auftreibungen (L. Bouman) der Purkin]e.Zellaxone zu sehen. 
Wit hMten diese Anftreibungen, wie die fri~heren Beobachter aueh, fiir unspezifisch. 
Im Mark sind noeh reichlich Achsenzylinder erhalten. 

Das l~i~ckenmark dicses Fa]les kam ]eider nieht zur Sektion. Die am weitesten 
caudal gelegenen Sehnitte (Markseheiden) stammen aus der HShe der Pyramiden- 
kreuzung. Die vcntrale und dorsMe Kleinhirnseitenstrangbahn zeigen deutlichen 
Faserausfall. Der Tract. spino-thalamicus schcint etwas abgeblaBt. Die Hinter- 

:kbb. 10. ~ Ia rksche idenb i l4 .  Verg r .  4,5m~1. Q u e r s c h n i t t  d u r e h  die Br i ieke  a n f  H S h e  der  
T r o c h l e a r i s k r e u z u n g .  S t a r k e r  Ausf~l l  de r  N e r v e n f a s e r n  des  Br i i ckenfuBes  bei  g u t e m  
E r h a l t e n s e i n  der  N e r v e n f a s e r n  t ier -hanbe .  D B c  Decussa t io  B r a e h .  conj . ,  D N I V  Troeh lea r i s -  
kreuzunff ,  /~lp Fase .  long.  pos t . ,  Fpe  F i b r a e  pon to -ee rebe l l a re s ,  ~,l Len in .  la t . ,  L m  L e m n .  

reed. ,  Br  B y r a m i d e n b a h n .  

stringe sind, soweit sie sich noeh nicht in ihren Kernen erschSpft haben, normal. 
Dis Pyramidenbahn scheint im ganzen etwas biaS, ohne eigeritlichen Faserausfall 
zu zeigen. 

t~ettfirbungen konnten mit dem iV[aterial Mder nicht mehr angestellt werden, 
da die B16eke zur Wciterverarbeitung in Paraffin eingelegt wurden. 

Das Mittelhirn zeigt im Zellbild folgenden Befund : Die Subst. nigra weist deut- 
lithe herdf6rmige Zellausfi~lle auf. Am stgrksten betroffen scheint das mediMste 
und lateralste Kerngebiet der Subst. nigra. Sehr viele Zellen sind im Untergang 
begriffen; eine I~eihe yon ihnen enthalten tiberhaupt kein Pigment mehr. In der 
Glia ist reichlich Pigment gespeiehert. AuBerdem finder sich noeh freies Pigment 
zwisehen den Zellen. Die Haube des Mittelhirns mit dem Nuel. ruber und der Subst. 
retieularis ist tadellos intakt. Markseheidenschnitte dureh den HirnsehenkelfuB 
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und das Mittelhirn zeigen neben den Ver/~nderungen in der Subst. nigra noeh eine 
deutliehe Abblassung der fronto- und temperopontinen Bahnen. Im tibrlgen weist 
das Markseheidenbfld dieser Gegend keinen besonderen Befund auf. 

S~ammganglien: Der Nuel. eaudatus und das Putamen zeigen einen geringen 
Ausfall der grogen Zellen, der unseres Eraehtens abet kaum fiber das hinausgeht, 
was bei Individuen dieses Alters normalerweise anzutreffen ist (Gellerstedt). Im 
Pallidum land sieh reiehlieh Pseudokalk. Der Thalamus ist intakt, l)as Mark- 
seheidenbild und das Gliafaserbild dieser Gegend waren ohne Besonderheiten. 

Aus der Groflhirnrinde wurden Teile des Frontal- und des Oceipitallalopens 
untersueht und normal gefunden. 

2. Fall Sober. (Nr. B. 7/36). Die Ver~nderungen sind im grogen und ganzen 
dieselben und nur dm'eh ihren geringeren Grad yore ersten Fall untersehieden. 

Abb. 11. Nissl-Bil4. Vergr. 76,5ma!. Querschnitt durch das Brfickengrau. Starker Aus- 
fall der Ganglienzellen, die Struktur aber infolge der starken Gliose erhalten. Gp Griseum 

pontis, Pr Pyramidenbahn, 

Bei diesem Fall, einem 46j/~tn'igen Mann, hat  die Erkrankung aueh wesentlieh 
kfirzer gedauert, n/~mlieh ungef/~hr 3 Jahre. Wit  haben bier also gewisserma/]en 
eine frfihere Phase der Erkrankung vor uns. 

Abb. 1 b. J3ei der Betraehtung mit blogem Auge ist der Sehwund des Brfieken- 
Iul]es nut  wenig geringga'adiger als der des ersten Falles, aber die unteren Oliven 
sind makroskopiseh besser erhalten. Das Kleinhirn zeigt makroskopiseh nahezu 
normale Verh/~ltnisse. Der Wurm, die Flocke und die Tonsillen sind gut erhalten. 
Die L/~ppehen der I-Iemisphgren seheinen etwas versehm/~lert. Ein Untersehied 
zwisehen Ober- und Unterseite in der Stitrke des Befallenseins ist mit  blogem Auge 
nieht festzustellen. GroBhirn, Stammganglien sowie Mittelhirn wiesen makro- 
skopiseh keine Ver/~nderungen auf. Die basalen Gefgl]e sind auf der Abbildung 
abpr/~loariert , s i e  waren dutch ihre besondere Zartheit aufgefallen. 

Abb. 10. Auf einem Quersehnitt dureh das vordere Ende der Briicke (yon der 
Troehleariskreuzung ist gerade noeh das hintere Ende zu sehen) kehren grund- 
s/~tzlieh die gleiehen Verhgltnisse wieder wie beim ersten Fall. Wit wiederholen, 
dab die Faserzfige der Haube, ebenso wie die Pyramidenfasern im FuB, gut er- 
halten geblieben sind, w/~hrend wieder die Eigenfasern des Briiekenful]es st/~rkste 
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Abb. 12. 
Nissl-Bild. Vergr. 400m~l. Ner- 
venzelle mit prim/~rer :Reizm~g 

ans Rein BriickenfnB. 

Ausfglle aufweisen. Auch hier ist der Ausfall im Gebiet der Raphe besonders 
auffgllig. 

Abb. 11. Das 2Vissl-Bild lgBt erkennen, dab der Sehwund der Nervenzellen 
nieht den Grad erreicht wie im ersten Fall. Etwas welter caudal gelegene Schnitte 
der Serie zeigen, dab auch der Nuc]. pterygoideus wieder sta~ke Zellausfglle auf- 
weist. Die im Brfickenful~ erhalten gebliebenen Zellen zeigen teilweise starke 
Auftreibungen ihres Zelleibs [Fischaugenzellen (Abb. 12)]. Die Glia ist in der 
BriickenfuBformation stark gewuchert. Der Loc. coeruleus weist wieder deutliehe 
Atrophie und Pigmentuntergang auf. Im iibrigen ist auch in diesem Fall die Briicken- 
haube wieder gut erhalten. Im G]iafaserbild kehren dieselben Verhgltnisse wieder 
wie im ersten ])'all, nur in geringerem Grad. 

Abb. 13. Die unteren Oliven und Nebenoliven, die makroskopisch kaum ver- 
gndert ersehienen, erweisen sich histologisch doch auch als erheblieh gesehgdigt. 
wenn auch geringgradiger als im ersten Fall. Dementsprechend isg auch die 

Schgdigung der zugeh6rigen Fasern geringer, aber 
doch, vor allem im Corp. res~iforme, sehr merkbar. 
Die Kleinhirnseitenstrangbahnen sind gelichtet. 
Die :Fibr. arc. ext. ventr, sind fast ganz ~usgefallen, 
wghrend die ~ibr. arc. int. sehr gut dargestellt 
sind. 

Abb. 149 und b. Die gleiehen Verh~ltnisse 
lgBt aueh das Nissl-Bfld erkennen. Aul~er den 
Oliven ist auch der Nucl. arcuatus auf das 
sehwerste geschadigt. Die Zel]- und Faserzahl 
des Nucl. alae cinereae und des Nuc]. tract, sol. 
ist weniger reduziert als im ersten Fall. Der Nucl. 
lateralis ext . .cent r ,  isg stark atrophiert. Die 
iibrigen Hirnner.cenkerne sind intakt. Im Holzer- 
Bfld sind die Gliose der Oli.cen and Nebenoliven 
sowie der olivo-cerebellaren Fasern und des Tract. 
sol. deutlich ausgeprggt. 

Abb. 15. /)as Kleinhirn in Zusammenhang mit  mittleren Teilen der Briicke 
zeigt im Markscheidenbild wieder das Dentatum-Bindearmsystem gut erhalten, 
wi~hrend das Kleinhirnrnark schweren, abet doeh nicht ganz so hochgradigen Aus- 
fall zeigt wie im ersten Fall. Auch die sehr erhebliche Entmarkung der Mark- 
strahlen der Kleinhirnrinde ist sehr gut erkennbar. Die 3/[arkstraMen der feineren 
Lamellen fehlen fast ganz. gelati.c gut erhalten sind die Markfasern der Flocke, 
dann folgen im Markgehalt die Tonsillen und der Wurm. Das Vlies des Nucl. 
dentatus ist gelichtet. Die Fasern des Corp. juxtarestiforme sind aueh etwas ge- 
liehtet. Das Corp. restiforme, das auf diesem Sehnitt bei seinem Eintr i t t  ins Klein- 
hirnmark getroffen ist, zeig~ im Zentrum eine diffuse Aufhellung, w~hrend seine 
Randpartien iiberhaupt ganz frei -con Markfasern sind. I)as Zellbild eines Schnittes 
aus dieser H6he weis~ folgenden Befund auf: Der Zellausfall, insbesondere der 
der Purlcinje:Zellen, ist sehr deutlich. An Stelle der ausgefallenen Pur]cir~je-Zellen 
ist in manchen Abschnitten die Bergmann-Glia gewuehert und bi]det ein riehtiges 
Gliazellband. Die Molekularsehieht ist etwas .cersehmi~lert. Die K6rnerschieht 
zeigt eine deutliehe Liehtung. Die grol3en Golgi-Zellen innerhalb der KSrnerschich~ 
sind gut erhalten. Die tlinde der Floeke, der Tonsillen und des Wurms sind besser 
erhalten, wenn sicher aueh hier ein Zellausfall stattgefunden hat. Ein deutlieher 
gradueller Untersehied zwisehen der 0berseite des Kleinhirns (Lob. quadrangularis 
und Lob. semilunaris sup.) und dessen Unterseite (Lob. seminularis inf. und Lob. 
ga'aeflis und Lob. biventer) in bezug auf den Zellausfall ist nieht festzustel]en. 
Der Nucl. dent. ist in seinem Zellgehalt etwas reduziert. Vereinzelt sieht man 
groBe geblghte Zellen, die im Unterg~ng begriffen sind, um welehe sich vermehrt 
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Gliazellen legen. Die Gliazellen seheinen im Band des Nucl. dent. e~was vermehrt .  
Im Holzer-Bild ist an  Stelle der ausgefallenen Zelten und  ~Iarkfasern wieder eine 
Gliafaserwucherung getreten, die aber den Gr~d derjenigen des ersten Falles bei 
weitem nieht  erreieht. Das Silberbild bietet  im Prinzip dasselbe wie das des ersten 
Falles. Dis Pur~in#-Zellaxone zeigen wieder reiehlieh torpedoartige Auftreibungen, 
zum Teil sind es auch die aus den Purkin#-Zellaxonen entspringenden rficklaufigen 

Abb. 13. 5farkscheidenbild. Vergr. 6mal. Querschnitt dutch die rechte ttglfte der Med. 
obl. auf tt6he tier gr61~ton Ausdehnung der uateren O]iven. Atrophie der olivo-cerebellaren 
Fasern, des Corpus rest. und des Nue]. ~rcx~at~s. Cr Corpus rest., Faevt Fibrae arc. extr. 
ventr., F/Formatio fasciculata, Foc Fibrae olivo-cerebellares, -~carc Nuel. arcturus, N X I I  
Nervus hypoglossus, Oi Oliva inf., Pr Pyramidenbahn, TrspNW Tract. spin. Nervi trigem. 

KollateraIen, die diese Auftreibungen zeigen. Der Gehalt  an Aehsenzylindern im 
zentralen Mark ist starker, als man  das naeh  dem Markseheidenbild vermuten  
mSehte. Die Klet terfasern sind vermindert .  Die Zahl  der EndkSlbehen der Moos- 
fasern in den Glomeruli is~ deutlieh herabgesetzt.  

Abb. 16. Das _Ri~ckenmark weist eine besondere Eigenartigkeit  auf. Es ist 
im Ganzen fur einen erwaehsenen Mensehen sehr klein. Im Markseheidenbild stied 
alle Fasersysteme mi t  Ausnahme der Hinterstr~nge aufgehellt. Eigen~liehe De- 
genera~ionen sind aber in diesen Aufhellungen nicht  zu linden. Die Pyramiden 
sind vor ihrer Kreuzung noch richtig dunkel gef~rbt. Die C/arkschen S~ulen sind 
deutlieh atrophiert .  Die VorderhSrner zeigen keinen krankhaf ten  Befund. 

Abb. 17. Die Subst. nigra weist wieder deutliehen Zell- und  Pigmentschwund 
auf. Auch in diesem Fall ist wieder ihr medialstes und  lateralstes Kerngebiet  
am st~rksten befallen. E in  deutlicher Ausfall corticopontiner Bahnen im Hirn- 
schenkelfu~ ist nichl~ zu beobachten,  hSchstens die lateralen Randpar t ien  zeigen 

Archly ffir Psychiatrie. Bd. 109. 43 
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eine leiehte Aufhellung im Mgrkseheidenbild. Weder im Hh'nschenkelful~ noch in 
der Subst. nigr~ sind aber im Holzer-Bild Ver~nderungen zu sehen. 

Abb .  15. lViarkscheidenbild.  Vergr .  0 ,gmal .  Q u e r s c h n i t t  4 u r c h  das  K l e i n h i r n m a r k  u n d  
die Bri icke.  Deu t l i ehe  M a r k a t r o p h i e  u n d  ~kusfall der  p o n t o - c e r e b e l l a r e n  :Fasern. JRia ]3ra- 
c h i u m  pon~is,  ~ r p  Gr iseuln  pon t i s ,  111 I~: le inhirnmark,  N c d e n t + B c  N u c l e u s  d e n t a t u s  u n d  

B i n d e a r m ,  P r  P y r a m i d e n b a h n ,  Ton Tonsi l le ,  V Vermis .  

A b b .  16. 1Vfarkscheidenbil4. Vergr .  8ma l .  Q u e r s c h n i t t  d u t c h  d a s  B r u s t m a r k .  2Lufhellung 
~l ler  F ~ s e r s y s t e m e  mi~ A u s n a h m e  dor  t t i n t e r s t r ~ n g e .  B Burdachscher  St r~ng ,  ~9/)r l~yra  - 
m i d e n k r e u m m g ,  Fle  Flechsigsches BtindeI ,  ~ Go/ / scher  S t r a n g ,  Gow GOwerssches Biindel ,  

P r  P y r a m i d e n b a h n .  

Das Striatum zeigt einen geringen Ausfall seiner grol3en Nervenzellen, zum 
Teil auch Schrumpfung derselben. D~s P~lIidum is~ ohne Besonderheitem Im 

43* 
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Nuel. eaudat, ist die Glia leieht vermeh~t und enth/~lt reichlieh Pigment. Es linden 
sieh weite perivaseul/~re und perieellul~re t~/~ume. Im Markseheidenbfld sind keine 
Abweichungen yon der Norm zu sehen. Das Holzer-Bild zeigt eine deutliche Glia- 
faservermehrung im Streifenhiigel und im ~uBeren Glied des Globus p~llidus 
(Abb. 18). 

Rindenteile aus dem Frontal- und Oecipitalpol zeigten keine Besonderheiten. 

3. t~all D6r. (Nr. 21/38). Gehirn einer mit 59 Jahren naeh ungef/~hr 2ji~hriger 
Krankheit verstorbenen Frau. 

Abb. 17. Nissl-Bild. Vergr. 10real. Atroi)hie der Subst. nigr~ narnentlich in ihren mediulen 
~nd lateralen Anteilen. 

Abb. 1 c. ]~ei der Betrachtung mit blol3em Auge f~llt als erstes wieder die 
Atrophie des Briiekenfuges auf. Die Oliven dagegen springen bei diesem Fall 
deutlich hervor, w/s das Kleinhh'n auffallend verkMnert ist. In der St/~rke 
des Befallenseins besteht m~kroskopiseh kein Untersehied zwisehen ttemisph/~ren 
und Wurm. Allein die Flocke seheint weniger atrophiseh. Ein Quersehnitt (Abb. 19) 
dureh den oberen Pol der Oliven und den Nuel. dent. zeigt eine m/iehtige Erweite- 
rung des 4. Ventrikels einsehlie61ieh der Reeessus laterales. /)as I-Iemisphs 
mark des Kleinhirns ist zusammengesehrumpft und graubraun verf~rbt. Dagegen 
ist der Bindearm m~rkhaltig geblieben. Die basalen Gef/s sind nieht arterio- 
sklerotiseh ver/~ndert. Die weiehen tts an der Konvexit/it sind leieht getriibt. 
Die Windungen der Grol3hirnrinde sind etwas versehm~lert und die subaraehnoi- 
dalen R~ume entspreehend erweitert. Frontalsehnitte dureh Stammganglien und 
Mittelhirn ergeben einen mggigen Hydrocephalus der Seitenventrikel, sonst abet 
keinerlei krankhaften Befund. Die Subst. n i~a  ist makroskopiseh intakt. 

Dieser Fall unterseheidet sich yon den beiden vorhergehenden dureh die St/~rke 
und Frisehe seiner Erseheinungen. Die Krankengesehiehte weist aueh darauf hin, 
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dab kurze  Zeif~ vor  dem T od  der  Krs~nken eine rasche  V e r s c h l i m m e r u n g  des Leidens  
e ingesetz t  bathe .  

Abb. 18. [tolzer-Bild. Verg'r. 4-,SmM. Gliose des Put)amen und des Glob. pallidus, 
namentl ieh dessert ~flteres Glied. 

Abb. 19. Makrophoto. Vergr. 0,8real. Querschnit t  dutch das Kleinhirn and  die Med. obl. 
Starke Verschmt~lerung des 141einhirnmarks und der I-Iemisph~iren. \V~rm, Tonsillen und 
Flecke sind g'~t erh~lten. F~ Flocke, M Kleinhlrnm~rk, Ncdent+_Sc Nucl. denta tus  und 

]3indearm, Oi Oliva inf., V e ~ t l V  4.. Ventrikel, V Yermis. 

Abb.  20. Die  Br i i cke  (auf t t 5 h e  des Loc. eoeruleus) zeigt  im Marksche idenbf ld  
wieder den  Ausfa] l  der  pontoeerebe l la ren  Fase rn .  Der  Ausfa l l  is t  noch  hochgradiger ,  
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als das auf nnserer Abbildung zu sehen ist, denn es handel t  sich n ieh t  um ein 
Weigert-Bild, sondern um eine Heidenhain-Fgrbung, und bei dieser werden die Glia- 
fasern dunkel angef/~rbt. In  Wirklichkeit  ist also die Briickenfaserung noch mark- 
/~rmer, als es auf nnserem Bild scheint. Die Haube weist im Markseheidenbild 
keine Besonderheiten auf. 1)er 4. Ventrikel ist extrem erweitert. Immerh in  er- 
reicht  die Atrophie des BriickenfuBes nicht  ganz den Grad wie in den F~llen 1 
nnd  2. 

Abb, 20, ~J[arkscheidenbild. Vergr. 1,8ma1, Querschnitt dnrch alas Kleinhirn und die 
BrtXcke auf tier I~6he des austretenden Xerv. trigeminus. Starke Atrolohie der !oonto- 
cerebellaren ]3ahnen nnd des iV~arks der Kleinhirnhemisphgren. Das Ziark des Binclearms 
und des Wurms si~d gut gef~rbt. Bc Brach. conjunct., Bp Bracium pontis, H Kleinhirn- 

hemisph~ren, NV Nervns trigeminus, Pr Pyramidenbahn, V Vermis. 

I m  BrRJ~en]u/3 sind im ~/issI-Bild kaum mehr Nervenzellen zu sehen. Yon 
den wenigen, die erhal ten geblieben shed, zeigen einige das typisohe Bild der pri- 
mgren Reizung (Fisehaugenzellen). An Stelle der ausgefallenen ~ervenzel len ist  
die Glia sehr s tark  gewuchert. 1)as AusmaB der Zellgliawucherung iibertrifft  das 
der beiden vorher  beschriebenen Fglle. Die Makroglia ha t  reichlich Pigment  ge- 
speichert. Auoh in den wenigen erhalten gebliebenen l~ervenzellen ist Pigment  
gespeiehert. Die Gli~wueherung erstreekt sich ~uch zapfenf6rmig in der l~aphe 
in das Gebiet der Haube nnd  zwar entsprechend dem vollstiindigen Ausfall der 
Nervenzellen des Igucl. pterygoideus. Der Loc. eoeruleus zeigt wieder deutlichen, 
wenn ~uch nicht  sehr hochgradigen Zell- und  Pigmentausfall .  I m  iibrigen ist  die 
Briiekenhaube ira NissLBild hEtakt geblieben. Ein  Fet tb i ld  aus dieser Gegend zeigt 
Fettspeicherung mgBigen Grades in der t tauptsache  in den f ixer  Gliazellen. ])as 
Holzer-Bfld ist wieder das getreue Positiv des Markscheidenbildes. 1X*eben der 
sturken Gliose an  Stelle der ansgefMlenen Teile des Briickenfu[tes ist aueh die 
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Gliawucherung im Nucl. pterygoideus sehr deutlich. Uber die ganze Lgnge der 
Briieke zeigen die Querschnitte prinzipiell dasselbe ]~ild. 

Abb. 21. Die unteren Oliven und Xebenoliven sind im Ma.rkseheidenbild stark 
aufgehellt. Die olivo-cerebellaren Fasern sind ausgefallen. Aus dem Hilus treten 
nur noch ganz vereinzelte Fasern aus. Die Fibr. arc. ext. ventr, sind fast nicht 

Abb. 21. 5~[arkscheidenbild. Vergr. 7,2maL Querschnitt durch die linkc I-I~lfto der l~[ed. 
obl. anf l-I6he des Burdachschen I<erns. Deutlicher AusfM] der olivo-cerebellaren Fasern. 
Cr Corpus restiforrne, Fai  Fibrae arc. int., Fle Flechsigsches Biindel, Ncalcin NueL alae 
cinereae, NcB Nucl. Burdach, Oi Oliva inf., Pr  Pyramidenbahn, TrspnV Tractus spinalis 

nervi trigemini, Tso~ Tractus solitarius. 

mehr zu sehen, wghrend die Fibr. arc. int. aus den Hintcrstrangkernen zur medialen 
Sehleife sehr gut dargestellt sind. Die spinale Trigeminuswurzel ist gut gefgrbt, 
desgleiehen der Tract. solitarius und die sich in ihren Kernen auflSsenden Hinter- 
strangfasern. Das Areal der Kleinhh'nseitenstrangbahnen ist aufgehellt, ohne 
eigentliehen Faserausfall zu zcigen. Im Ze]lbild der Medulla ist das Relief der Oliven 
und Nebenoliven nm" noeh an der starken Gliawucherung zu erkennen. Diese 
schwere Atrophic der Oliven war makroskopisch b d  der Betrachtung yon auBen 
nicht erkennb~r, da die Konturen der Oliven norma]erweise vorsprangen. Die 
Nervenzellen sind so gut wie ganz versehwunden. Einzig der dorsomediale Band- 
teil enthglt  noeh einige kleine, stark mit Pigment beladene Zellen. Der Kern ist 
durch die Pigmentansammlung an die Wand gedrfickt. Der Nucl. areuatus is~ 
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atrophiert.  Der Nucl. lateralis ext. ventr ,  ist sehr arm an  Zellen. Der Nucl. hypo- 
glossus ist in seinem Zellgehalt merklieh reduziert. Die erhalten gebliebenen Zellen 
sind pyknotisch. Die Hinterstrangkerne sind intakt .  Der Zellgeh~lt des Nucl. 
alae cinereae ist nu t  ]eicht vermindert ,  die erhalten gebliebenen Nervenzellen und  
die Glia enthal ten  Pigment  gespeichert. 

Abb. 22. Das Kleinhirn bietet  folgenden Befund:  Das zentrale Mark ist  eigen- 
artig schw~mmig aufgeloekert. Die Markseheiden fehlen fast  ganz und  sind dureh 
einen dichten Gliafaserfflz ersetzt. Das Vlies des Nuel. denfatus ist geliehtet. 
Der Bindearm ist, soweit er auf diesem Schnit t  zu sehen ist, normal gefgrbt. Das 

Abb. 22. ~Iarkscheidenbil4. Vergr. 1,8real Querschnitt 4urch 4as Kleinhirn mit Nuc]. 
dent. undFlocke. Atrophiedes]~leinhirnm~rks. Das~arkzeigteineeigenartigschwammige 
Struktur. Das Mark tier Floeke ist gut erhalten. Fl Flocke, M Kleinhirnm~rk, _~cdent-~ Bc 

Nucl. dentatus rait Bindearm, Ton Tonsil]en. 

Nissl-Bild zeigt eine starke Vermehrung der Zellglia im zentralen Mark. Die Zell- 
glia enthg]t reiehlich Pigment  gespeiehert. Die Gliawueherung ist im Vlies des 
Nuel. dent. und  im Nuel. dent. selbst am sti~rksten. Im zentralen Mark und  noeh 
ausgedehnter im Nuel. dent. sind weite perivaseul~re 1R&ume (Abb. 23). Im Gegen- 
satz zu den beiden anderen F~llen sind hier also Reste eines Abbauvorganges 
bemerkbar.  E in  wenig sieht man  aueh bei Anwendung yon FettfM'bungen, dabei 
findet sieh reichlieh Fettspeieherung in fixen Gliazellen, w~hrend allerdings freie 
fetthalt ige K6rnehenzellen nur  ganz vereinzelt vorkommen. Alle drei Rinden- 
schichten sind deutlieh atrophiert .  Die Molekularsehieht ist versehm&lert. Stellen- 
weise ist die Bergmann-Glia bandar t ig  gewuehert. Die Purlcin~e-Zellen sind ganz 
unregelm~l~ig ausgefallen. Windungskuppe und  Windungstal  sind ungefghr in 
gleieher Stgrke befallen. Die K6rnersehicht  ist geliehtet. Die Rinde der Floeke 
und der Tonsfllen scheint fast  normal zu sein. Dazwischen s teht  im Grad des Be- 
fallenseins der Wurm. Der Nucl. dent. ist, wie sehon erw~hnt, st~rk mi t  Gliazellen 
durehsetzt.  Seine Zellzahl ist aber nieht  merklieh vermindert .  
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Abb.  24. Das  tt~c]~enmarlc zeigt im Marksche idenb i ld  e inen  Befund ,  der  d e m  
des vor igen  Fal les  s t a rk  g]eicht. Das  R f l e k e n m a r k  is t  m~kroskop i s ch  sehr  klein. 

Abb. 23. Nissl-Bild.  Vergr. 10 real. Querschnit t  durch das Kleinhirnmark und den NucI. 
dentatus.  ~u perivaseul~re l ~ u m e  im t~Ieinhirnmark lind im NueL dent. Der Nuc]. 

dent. selbst is t  relativ gut  erhalten. Gel Erweiteruug der perivaseul~ren R~ume. 

Abb. 24. ~arkseheidenbild.  Vergr. 10mal. Quersehnitt  dureh das Brustmark.  Aufhellung 
aller Fasersysteme mi t  Ausnahme der Hinterstrhnge.  B Burdachseher Strang, Fle Flechsig- 

sebes Bfinde/, G Gollscher Strang, Gow Gowerssehes Bi~ndel, P r  Pyramidenbahn.  

Das  Marksehe idenb i ld  au s  d e m  H a l s m a r k  zeigt  wieder  die gu t e  F ~ r b u n g  der  Hin te r -  
s t range ,  w~hrend  alle i ibrigen F a s e r s y s t e m e  m e h r  oder weniger  ge l ich te t  s ind.  I m  
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Zellbild fiillt sofort die Atrophie der Clarksehen S~ulen auf. Die Glia ist an  ihrer 
Stelle vermehrt .  Die VorderhSrner scheinen etwas wenig Zellen zu enthalten.  Die 
Hinterh6rner  weisen keinen krankhaf ten  Befund auf. Im Holzer-Bild zeigen die 
abgeblN3ten Fasersysteme keinerlei Gliafaservermehrung, einzig in den Chtr/csehen 
S~ulen ist eine deutliche Fasergliose zu sehen. 

Im Mittelhirn zeigt die Subst. nigra einen normalen Befund. Die Zellen des 
Nuel. ruber  und  des Oculomotoriuskerns sind gut  erhalten. Der Aqu/~dukt ist 

deutlieh erweitert. Das Mark- 
scheidenbild aus dieser Gegend 
zeigt keine Besonderheiten. Die 
Hirnschenkel sind normal gef~rbt. 
Im Holzer-Bild ist keine Vermeh- 
rung der Glia zu finden. 

Die Stammganglien zeigen im 
Markseheidenbild keinerlei Ab- 
weiehung yon der Norm. Im Zell- 
bild scheinen die groBen Ze]len 
des Nucl. caudatus an Zahl etwas 
vermindert .  Die groBen Zellen im 
Putamen sind gut  erhalten. So- 
wohl die Zellen des Nucl. caudatus 
als auch die des Pu tamen  haben 
reichlieh Pigment  gespeichert. Der 
Thalamus ist intakt .  

Die Rinde des Stirn- uncl 
Hintsrhauptlappens ist intakt .  

4. Fall Dr6m. (Nr. 19/38). 
Gehirn einer mit  55 Jahren  naeh 
ungefhhr 17jS~hriger Krankhei t  
verstorbenen Frau.  

Es sei gleich vorweggenom- 
men,  dab bei diesem Fall die 
Atrophie eine wesentlieh andere 
Verteilung aufweist als bei den 

Abb. 25. 3s Vergr. 3,2mal. Quer- drei vorhergegangenen Fs so 
sehnitt durch das Kleinhirn auf XShe des ein- dab wir ihn aueh einer anderen 
strahlenden Brflekenarms. Atrolohie des Nuel. Gruppe der systematisehen Atro- 
dentatus-Bindearmsystems. Guter 3s der phien zuweisen (Abb. 1 d). Makro- 
Tonsillen nnd des Wurms. ttemisphgrenmark ge- 
l ichtet .  Ep Braehium pontis, Ncdent + Bc Nucleus skopiseh besteht  eine Atrophie 

dentatus-Bindearmsystem, To~ Tonsillen. mit t leren Grades der Briieke nnd  
der Oliven. Das Kleinhirn ist im 

ganzen deutlieh atrophiert .  Das Relief der L~ppehen t r i t t  tiberall in gesteigertem 
~ a g e  hervor. Die weichen H~ute sind zart  und  durehsiehtig. Die basalen Ge- 
f~l~e zeigen keine wesentliehen arteriosklerotisehen Vers Es besteht  
eine allgemeine Versehm~lerung leiehteren Grades der Windungen der Konvexi t~t  
des GroBhirns. Die Stammganglien sind verkleinert  und leieht br/~unlieh ver- 
fs Die Grenzen der Stammganglien sind etwas verwasehen. Es finder sieh 
eine erhebliehe Erweiterung der Ventrikel. Das Mittelhirn ist als Ganzes etwas 
klein, doeh sind offenbar alle Teile gleiehmi~Big verkleinert. Das Ri iekenmark 
ist als ganzes sehmal, graue und  weige Substanz seheinen in gleiehem Mage 
davon betroffen zu sein. 

I n  diesem FMle finder sieh aber die sehwerste Atrophie nieht  im Briickenfu[~ 
und in den Oliven, sondern im Nuel. dentatus-Bindearmsystem. 
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Abb. 25 zeigt im Markseheidenbfld den Nuel. dent. mitsamt seinem Vlies und 
dem Bindearm stark atrophiert, wahrend das Kleinhh'nmark verNiltnismaBig gut 
erhalten geblieben ist. Man vergMehe diese Abbildungen mit den Abb. 7, 15 und 22 
der vorhergehenden Fi~lle. Man sieht sehr deutlieh das gegens~tzliehe VerhMten 
der genannten Systeme. Die Marklamellen der Tonsillen, die auf diesem Sehnitt 
aueh getroffen sind, sind gut erhalten, ebenso ist die l~loeke in ihrem Markgehalt 
tadellos dargestellt. Dem Markfaserausfall entsprieht eine hoehgradige Verarmung 
an Nervenzellen des Nuel. dent. im Nis.sl-Bild. Die wenigen Nervenzellen, die 
erhalten geblieben sind (Abb. 26), sind entweder stark gesehrumpft oder der Zell- 

Abb.  26. Nissl-J3ild. Vergr .  170real. Ql lersehni t t  du t ch  den Nuel .  dent .  S ta rke  At rophie  
tier Nervenze l len  des Nuel.  dent .  Teilweise sind die Nervenze l l en  s t a r k  aufgetr ieben.  

leib ist ausgebaueht, fast an die Bilder der amaurotisehen Idiotie erinnernd. In 
den Erweiterungen ist reiehlieh Pigment zn sehen. Die gewueherte Glia enth~lt 
aueh Pigment. Die 1Rindensehiehten sind relativ gut erhalten. In der Purl~in#- 
Zellsehieht sind stellenweise die Purkin#-Zellen an Zahl vermindert. Im Grau des 
Nuet. dent. und in dem deln Bindearm zugeh6rigen Marklager sind reiehlieh peri- 
vaseul&re Sehrumpfri~ume zu sehen. Im Silberbild sind die Strukturen alle gut 
zu sehen. Die Purkin#-Zellen und ihre K6rbe sind gut dargestellt. Die Parallel- 
faserschieht ist yon normaler Dieke und IleieJahaltigkeit der Fasern. Die K6rner- 
sehieht ist gut erhalten. Die Kletterfasern sind gut zu sehen. Die Zahl der End- 
k61behen der Moosfasern seheint rim" wenig vermindert. Im zentrMen Mark sind 
die Aehsenzylinder gut dargestellt. ])as Gliafaserpr&parat gibt in diesem Falle 
kein elektives ]3ild. Eine Gliafaservermehrung im Bindearm ist zwar sehr deutlieh, 
abet diejenige im Kleinhh'nmark ist nieht sehr viel geringer. Die Fasern zeigen 
nur wenig Zusammenh~nge mit Zellen; das ]3ild eines yon den Zellen unabh~Lngigen 
Faserfilzes hetTseht vor. Neben der Atrophie des Dentatum-Bindearmsystems 
finder sieh in diesem Falle noeh eine ganz hoehgradige Atrophie im ]3ereieh des 
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Ri~ckenmar]cs (Abb. 27). Auf den ersten Blick fgllt am meisten eine Atrophie der 
Hinterstr~nge, so wie man sie bei der Friedreichsehen Kr~nkheit zu sehen gewohnt 
ist, guf. Eine leichtere Atrophic der Pyrgmidenbghnen bedeutet das Befallensein 
eines gnderen Systems, wie das bei der Yriedreichsehen Krankheit  h~tufig der Fall 
ist. Dazu kommt aber noeh in diesem Fall als weitere Besonderheit eine hoehgradige 
Atrophie der VorderhSrner (Abb. 28 und 29), also eine Atrophie i/n Bereich der 

Abb .  27. ~ i~rksche idenbi ld .  Vergr .  13,5real .  Q u e r s c h n i t t  d u r c h  d g s  L u m b a l m a r k .  S t a r k e  
Atrophie der ttinterstrgmge. Atrophie gering'eren Grades in der Pyramidenseitenstrang- 
b~hn, sowie im Flechslgschen und Gowersschen Biindel. Aueh die peripheren h'erven zeigen 
beginnende Entmarkung. ]Fie Flechsigsehes B~ndel, Fp Fascie. post., Gow Gowerssches 

Biindel, Pr Pyramidenbahn, X peripherer Nerv mit nur noch geringem ~Vlarkgehalt. 

peripher motorischen Neurone. Der Ausfall der Vorderhornzellen ist auf allen 
t tdhen erkennbar und ist mit einer entspreehenden Verkleinerung des ganzen 
Vorderhornareals und einer entsprechenden Gli~zellwueherung verbunden. Anch 
die Hinterhdrner sind sehr arm an Nervenzellen. Das BriiekenfuB-Olivensystem 
ist in diesem Fall weniger erkrankt. 

Die Briicke zeigt im Markseheidenbild folgenden Befund: die Eigenfasern des 
Briickenful~es - -  die Briieken-Kleinhirnfasern - -  sind im Gegensatz zu den d ~ i  
vorhergehenden Fgllen noch ganz gut erhalten. Die Faserbiindel sind etw~s 
schm~ler als normal und fiirben sieh aueh nicht so dunkel wie z. B. die quer- 
getroffenen Pyramidenbahnen. Die Haube ist bis ~uf das stark versehmi~lerte und 
~bgebl~l~te Feld des Bindearms intgkt. Im Zellbild enth~lt der Briiekenful~ noch 
reiehlich Nervenzellen. Es besteht eine Vermehrung der Zellglia, die in st~rkerem 
Grade Pigment gespeiehert enth~lt. Der Nue]. pterygoideus ist such atrophiert. 
Der Loc. eoeruleus ist intgkt. Eine Holzer-Gliose ist nur im Gebiet des atrophierten 
Bindearms deutlieher ausgepr~gt. 

In  der Medulla sind die Oliven und Nebenoliven wieder ziemlich stark auf- 
gehellt, doch erreicht auch hier die Atrophie nicht den Grad wie in den ~ l l e n  1--3. 
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Das MitteIhirn mig den HirnschenkelfiiBen, der Subst. nigra und der Mittelhirn- 
h~ube zeigen weder im Markseheidenbild noeh im Zellbild irgendwelehe Besonder- 
heiten. 

Die Stammganglien weisen einen m/il?igen Zellausfall und deu~liehe Vermehrung 
der Zellglig auf. Dasselbe gilt yon den untersuchten l%indensttieken der Grofi- 
hirnrinde. Die Vermehrung der Glia ist hier etwas starker sls in den F~llen I--3.  

Abb. 28. Nissl-Bild. Vergr. 2~lmal. Qtlersehnitt 4ureh das Kalsmark. Starker ~&usfall 
der Nervenzellen der gesamten grauen Substanz uncl der Strange. CS Clarksehe SSule, 

Vh Vorderhorn. 

Zusammen/assung des Be/uncles der 4 Fiille. 

Von kleinen,  noch zu erw~Lhnenden Unte rseh ieden  abgesehen,  wiesen 
die drei  ers ten  F~lle  qua l i t a t i v  die gleichen Ver~nderungen  auf. 

l. Der [iihrende Befund ist eine hochgradige, beidseitige Atrophie des 
Briicken/ufles mit den ~90nto-cerebellaren Fasern sowie der Oliven und Neben- 
oliven mit den olivo-cerebellaren Fasern. I n  diesen Neuronen  h a t  die 
At rophie  ihren I i aup t s i t z .  Briiekenful~ und Oliven geh6ren aueh nach  
den en twick lungsgeschich t l iehen  Arbe i t en  yon  Essick eng zusammen  ; sie 
sind fiir uns ein Sys tem und  nach diesern Sys tem wollen wir  die At rophie  
benennen.  Diese A ~ o p h i e  is t  notwendigerweise  mi t  einer At rophie  des 
K le inh i rnmarks  verbunden ,  da in diesem die Bahnen  des Sys tems  zu- 
sammens t r6men,  dessen Zen t rum im BrfickenfuB und  in den un te ren  
Oliven gelegen ist. Die Verkle inerung des BrtiekenfuBes ergibt  sehon 
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makroskopiseh ein au~erordentlich charakteristisches Bfld. Da die 
Briickenhaube normal bleibt, verschieben sich die fiblichen Gr5l~enver- 
h~ltnisse zwischen FuB und Haube vollkommen (s. Abb. 2a, 2b und 
10). Die histologische Untersuchung ergibt, da~ der Verkleinerung eine 
eigentliche Atrophie yon systematischem Charakter zugrunde liegt. Die 
histologischen Prs zeigen den systematischen Charakter noch ein- 
drucksvo]ler. Sowohl bei den F/~rbungen, die den Ausfall des Paren- 
chyms erkennen ]assen, als auch bei denjenigen, welche die Ersatzwuche- 
rung der Gila zeigen, wird der Kontrast zwischen den atrophischen und 

Abb. 29. Niss l -B i ld .  Vergr. 13,5mal. Querschnitt  durch das Lumbalmark.  Deutlicher 
Ausfall  tier Vorderhornzellen. 

den nichtatrophischen Systemen - -  die letzteren sind die Zentren und 
Bahnen der Haube und die Projektionsfasern des Fuites - -  aufierordent- 
lich deutlich. 

2. An zweiter Stelle ist eine m~Bige Atrophie der Kleinhirnrinde 
und der Kleinhirnkerne zu registrieren. Die Erkrankung dieser Teile 
ist zwar absolut genommen nicht unerheblich, sie tr i t t  aber gegeniiber 
der unter 1. genannten Atrophie stark zurfick. Wie sp~ter noch nigher 
begriindet werden sol], halten wir die Atrophie hier nicht fiir eine pri- 
ms sondern fiir eine sekund~re (transneurale), also yon 1. abhi~ngige 
Atrophie. 

3. Es besteht eine allgemeine Kleinheit des Riickenmarks in Fall 2 
und 3, die schon bei der Betrachtung mit blol~em Auge festzustellen 
ist (bei Fall 1 konnte das Rfiekenmark leider nicht untersucht werden). 
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Histologiseh besteh~ eine ziemlich diffuse Atrophie der Seiten- und Vorder- 
strgnge, bei gutem Erhaltenbleiben der Hinterstrgnge. Dies ist also ein 
Befund, der yon der gew6hnliehen Atrophie des Rtickenmarks bei der 
Friedreichschen Krankheit  abweicht. Die Verkleinerung des Vorderseiten- 
stranges ist so gleichmgl3ig, da6 man hier kaum mehr yon einer syste- 
matisehen Atrophie sprechen kann. 

4. Die schwarze Zone der Subs~antia nigra und der Lee. coeruleus 
sind in leiehterem Grade, aber doch deutlich, gesehgdigt 1. Dabei ist 
allerdings zu bedenken, dab ein Ausfall yon Nervenzellen in diesen Ge- 
bieten deswegen besonders auffgllt, weil das Melanin naeh dem Zugrunde- 
gehen einzelner Nervenzellen noch lgnger erkennbar bleibt und auf den 
Ausfall hinweist. 

5. QuantitaLiv weniger stark, aber doch merklich, ist der Zellausfall 
in den Lateralkernen und in den Clarkschen Sgulen. 

In allen 3 Fgllen finder sich auch ein histologisch nachweisbarer 
Zellausfall im Nucl. alae cinereae und im Tract. sol. und dessert Kern. 
Im Fall 1 hat die Atrophie noeh auf die corticopontinen Bahnen fiber- 
gegriffen. Im Fall 3 besteht ein Zellausfall im Nuel. hypoglossus und 
ein geringer Nervenzellausfall in den VorderhSrnern des Rfickenmarks. 

Die Stammganglien und die Rinde sind in allen Fgllen, wenn fiber- 
haupt, so nut  gering vergndert. In keinem der 3 Fglle hat eine Atrophie 
der oberen Olive vorgelegen. - -  Einen fast totalen Schwund des Par- 
enehyrns des BrfickenfuB- und Olivensystems linden wir in Fall l, bei 
dem der FrozeB 5 Jahre gedauert hat. Im Fall 2, we das Leiden sieh 
auf 3 Jahre erstreckte, war der Grad des Ausfalls ein wenig geringer. 
Den verhgl~nismgBig geringsten Schwund zeigt Fall 3, bei dem sehon 
nach 2 Jahren der Ted effolgt war. Dieser Fall war aul~erdem der einzige, 
bei dem eine immerhin bemerkenswerte Fettspeicherung - -  ganz vor- 
wiegend in fixen Gliazellen - -  stellenweise nachweisbar war. In diesem 
Fall war kurz vor dem Tode eine deutliche Verschlimmerung des Leidens 
festgestellt worden. 

Fall 4 weich~ in so vielen grunds/~tzlichen Dingen von den anderen 
3 F~tlen ab, dab eine gesonderte Beschreibung und Deutung fiir ihn 
n6tig wird: 

1. Der ]iihrende Be/und ist bier eine Atrophie des Dentatum-Binde. 
armsystem, die wir als primer ansehen; 

2. dazu kommt eine fast ebenso hochgradige Atrophie der Hinter- 
und Seitenstr/*nge des l~fiekenmarks und der Clarkschen Si~ulen, die 
derart deutlich is~, dal] man yon einer Kombination mi~ dem Befund 
der Friedreichschen Krankheit  spreohen kann; 

1 Die Zona rubra der Substantia nigra war bei allen 4 Fgllen intakt. 
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3. besteht eine so hochgradige Atrophie der Vorderhornzellen, da~ 
man an eine weitere Kombination mit progressiver spinaler Muskel- 
atrophie denken kann; 

4. die Kleinhirnrinde ist geringer atrophiseh Ms bei den 3 Fgllen 
der ersten Gruppe; 

5. der Zell- und NervenfaserausfM1 im Briiekenful~ und in den unteren 
Oliven tr i t t  hier ganz in den Hintergrund gegeniiber den unter 1. und 
2. genannten Befunden. 

Die LaterMkerne waren auch atrophisch, aber nicht so stark wie in 
den iibrigen 3 Fallen. Die Stammganglien zeigen neben einem Zellaus- 
full noeh deutliche Vermehrung der Gila mit Pigmentspeieherung. Den- 
selben Befund weist die Grol~hirnrinde auf. Die Subst. nigra und der 
Loe. coeruleus zeigen keine besonderen Ver~nderungen. 

Epikrise. 
Die drei ersten F~lle waren ausgezeichnet durch das BefMlensein 

der Neuronen des Briickenfu~es und der unteren Oliven. Fall 4 hatte 
als wichtigsten Befund die Atrophie des Dentatum-Bindearmsystems 
und die I~iickenmarksvergnderungen nach Art der Friedreiehschen Krank- 
heir und der progressiven spinMen Muske]atrophie. Im Sehrifttnm linden 
sich au~erdem Fglle, bei denen sich die systematische Atrophie nur auf 
die Kleinhirnrinde beschr~nkt (Holmes, Marie, Foix und AIajouanine). 
Die Gemeinschaftlichkeiten in der klinisehen Symptomatologie bei ver- 
schiedenen Atrophien des Kleinhirns und verwandter Systeme veranla~te 
sehon die K]iniker, nach einer umfassenden Bezeichnung zu suehen. 
Eine solche ist die der spino-cerebellaren Ataxie yon Bing. Aueh fiir 
den Anatomen liegt die Zusammenfassung der Atrophien des Kleinhirns 
und seiner Systeme in einem Sammelbegriff sehr nahe. Bisher wurden 
die Atrophie des Systems des Briickenfu~es und der unteren Oliven, 
die primgre Kleinhirnrindenatrophie und die Dentatum-Bindearmatro- 
phie immer noch a]s selbstgndige Krankheitstypen angesehen. Die MSg- 
liehkeit einer Zusammenfassung all dieser Krankheitstypen ist aber durch 
eine anatomisch-physiologische Betrachtungsweise gegeben. Die befM- 
]enen Systeme gehSren vorwiegend entweder zu den afferenten oder 
efferenten Bahnen des Kleinhirns oder sie stellen einen Teil seines 
Eigenapparats dar (s. schematische Zeichnung). Afferen~e und efferente 
Kleinhirnbahnen sowie die Eigenapparate des Kleinhirns sind ana- 
tomisch und funktionell miteinander gekoppe]t. Damit seheint uns ein 
Grund gegeben, die Atrophien dieser Systeme in einer eigenen Form 
der Systematrophien zusammenzufassen. Wir geben dieser Form den 
Namen ,,Spino-ponto-eerebellare Atrophien" ; klinisch kann man zusammen- 
fassend, einem Vorsehlag Rosenhagens folgend, yon ,,Heredoataxien" 
sprechen. Dieser Samme]begriff ist insofern noeh umfassender Ms der 
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Bingsehe, als wir in ihn die Erkrankungen des BrtiekenfuB-Olivensystems 
mit  einbeziehen kSnnen. Wir glauben, daft vom klinisehen Standpunkt  
gegen die Aufstellung dieses Sammelbegriffs niehts einzuwenden sein 
wird, da bei den Erkrankungen der zuletzt genannten Systeme die ,,eere- 
bellaren Symptome" meist ebenfalls Iiihrend zu sein seheinen. 

In  dieser Form unterseheiden wit naeh der Lokalisation des ftihren. 
den Befundes versehiedene Unterformen. Steht eine Atrophie der dem 
Kleinhirn zustrebenden Strange des Rtiekenmarks im Vordergrund, so 
reehnen wir den Fall zur ,,Friedreichsehen Krankhei t" .  Is t  der Haupt-  
sitz der Veranderungen, wie bei unseren F/~llen 1--3, im BriiekenfuB 
und in den unteren Oliven saint ihren eerebello-petalen Bahnen gelegen, 
so spreehen wit yon Atrophie des BrtiekenfuB-Olivensystems; dabei ist 
das Kleinhirn nut  so weir beteiligt, als die Bahnen dieses Systems in 
das Kleinhirn einmiinden, wo sie einen betr/~ehtliehen Anteil der Faser- 
massen des Markes ausmaehen. Wenn eine Atrophie der Rinde des 
Kleinhirns im Vordergrunde steh~, so k6nnen wit eine prim/~re Rinden- 
atrophie annehmen. Wenn endlieh die Kleinhirnkerne und die hier ent- 
springenden efferenten Bahnen am st/~rksten befallen sind, wie bei 
unserem vierten Fall, so entsteht, wiedertim eine gesonderte Untefform, 
die Dentatum-Bindearmatrophie.  - -  Es ist zweekm~gig, diese 4 Unter- 
formen der spino-ponto-eerebellaren Atrophien zu unterseheiden; sie 
geh6ren insofern zusammen, a l s  sie alle SYSteme des Kleinhirns bzw. 
Systeme mit  zufiihrenden oder abftihrenden Bahnen betreffenl. Neben- 
stehendes Schema soll die faseranatomisehen Grundlagen dieser Ein- 
teilung veransehauliehen, die wit in folgender ldbersieht zusammengefaBt 
haben : 

Gruppe der Systematrophien. 
Form der spino-ponto-cerebellaren Atrophien (= Heredoataxien). 

1. Atrophie spinaler Sy- 2. Atrophie des Sy- 3. Prim/~re Atrophie 4. Atrophie des 
sterne, die dem KMnhirn stems des Brficken- der KMnhirnrinde. Dentatum- 
Bahnen zufiihren (Fried- fuBes und der -Bindearmsystems. 

reichsehe Krankheit) unteren Olive. 

Man kann dieses Schema nieht aufstellen, ohne sofort wieder auf 
die zahlreiehen Kombinationen zwischen den genannten Formen unter- 
einander hinzuweisen. Es wird ferner aueh immer Fiille geben, bei denen 
so viele Zentren und Bahnen gleiehzeitig befallen sind, dal3 es Schwie~ig- 
keiten maeht,  ihnen in diesem Schema einen Platz zuzuweisen. Die 
Atrophie braueht  aueh keineswegs auf das Gebiet der spino-ponto-cere- 
bellaren Systeme beschr~nkt zu bleiben. Es kSnnen aueh beispielsweise 
noeh motorisehe Strange in die Atrophie einbezogen werden, wie das 

1 Theoretisch ist noeh an die MSglichkeit einer 5. Unterform, einer Atrophie 
des vestibulo-eerebellaren Systems zu denken. 

A r c h l y  fi tr  P s y c h i a t r i e .  B d .  109. 44 
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bei der Friedreichsehen Krankheit durch das h~ufige Mitbefallensein der 
Pyramidenbahn altbekannt ist. Des weiteren k~innen die Vorderh5rner 
v o n d e r  Atrophie mitbefallen sein (Menzel, Thomas, Barker, Rydel, 
Keiller). Eine oft beobachtete Kombination der Atrophie des Systems 
des Briiekenfui~es und der unteren Oliven ist die mit Atrophie der Subst. 
nigra (Menzel, Ley, Keiller, Scherer, Noiea-Nieolesco) oder mit Atrophie 

2~bb. 30. Dieses Schema  erhebt  ke inen A~tspruch auf  a •a tomische  Genauigkei t .  Es soll 
nllr  dazu  dienen, die Anordnung" der  Sys~eme und  d_eren Ver lauf  zu  zeigen. Die Zahlen  1- -4  
entspreehen  den 4 U n t e r f o r m e n  ~nserer  spino-ponto-cerebel laren Atrophien .  1 Flechsigs 
spino-eerebell~re Bahn.  (Die Gawerssehe B a h n  wtir4e s u c h  h ie rhe r  geh6ren.)  2 Olivo- 

eerebelb~re und  ponto-cerebel lare  B a h n . . ~  Bahnen  yon  tier Kle inh i rn r inde  zu den 
Kle inh i rnkernen .  4 B indea rm.  

der Stammganglien (Scherer). In den Arbeiten von v. Stau/]enberg, 
van Bogaert und Bertrand, Fickler und Scherer sind Atrophien der Groi~- 
hirnrinde in Verbindung mit systematiseher Atrophie des BrfiekenfuBes 
und der unteren Oliven besehrieben. Diese Bilder erinnern stark an die 
Veri~nderungen der Grol3hirnrinde bei Piekscher Krankheit. Scherer hat 
als erster auf diese Kombination aufmerksam gemacht. Die F~lle des 
Sehrifttums zeigen, da]~ es durehaus mSglieh ist, daI~ innerhulb einer 
Familie verschiedene Unterformen derselben Krankheit auftreten kSnnen 
(Switalslci, Barker). Diese Tatsache beleuehtet besonders eindrucksvoll 
die Verwandtschaft dieser Krankheitsformen untereinander. Wir glauben 
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also, dab die Tatsachen uns zur Aufstellung unseres einfachen Schemas 
berechtigen. 

Historisch gesehen hat ein langer Weg zu diesen Ergebnissen geftihrt. 
Im/i l teren Schrifttum spielt die Unterscheidung zwischen der 2'riedreieh- 
schen Krankheit  und der H~rddoataxie c6r~belleuse yon Pierre Marie 
und Nonne 1 eine grof~e Rolle. Andere Formen unserer spino-ponto- 
cerebellaren Atrophien, die sp/~ter hinzukamen, erschienen zun/ichst als 
etwas vollkommen andersartiges, well bei den ersten Beobachtungen 
keine Erblichkeit, so wie bei Friedreichscher Krankheit  und der H6r6do- 
ataxie c6r6belleuse v0rgelegen hatte. Heute ist aber auch bei der syste- 
matischen Atrophie des Briickenfuf3es und der unteren Oliver Erblich- 
keit nachgewiesen worden (Keiller), desgleichen ffir die prim/ire Atrophie 
der Kleinhirnrinde (Holmes, Thorpe). •onne und besonders Pierre Marie 
haben zuerst auf die Beteiligung des Kleinhirns hingewiesen. Allerdings 
hat die Nachuntersuchung der F/~lle yon Pierre Marie ergeben, dal~ 
neben einer allgemeinen Kleinhirnatrophie auch eine erhebliche Atrophie 
von Rfickenmarksstr/~ngen vorlag, daI~ seine F/ille also doch zum Tell 
in die Gruppe der Friedreichschen Krankheit  gehSren. Andererseits sind 
aber auch F/~lle bekannt, bei denen eine Atrophie der Kleinhirnrinde 
der ffihrende Befund ist, die also gut in unsere dritte Gruppe passen. 
Wenn man heute fiberhaupt noch yon Pierre Marie-Nonnescher Krank- 
heir sprechen will, so ist es zweckm/~l~ig, die Bezeichnung auf Fs yon 
famili/~rer prim/~rer Kleinhirnrindenatrophie zu beschr~nken. Allerdings 
ist es auch hier nicht so, dal~ eine reine Atrophie der Kleinhirnrinde 
vorliegen mii6te. Eine Kombination mit einer mehr oder minder deut- 
lichen Atrophie des Riickenmarks ist bisher in fast allen hierher gehSrigen 
F/illen gefunden worden. Deswegen hat Hallervorden recht, wenn er 
keine scharfe Grenze zwischen der prim/~ren Kleinhirlrrindenatrophie und 
der Friedreichschen Krankhei t  2 anerkennt. Man mul~ nur gleich hinzu- 
ftigen, dal~ reine systematische Atrophien ]etzten Elides iiberhaupt nicht 
vorkommen, sondern dab irgendeine Kombination in jedem Falle vorliegt. 

Bekannt sind auch die Untersuchungen yon Bielschowsky fiber die 
Kleinhirnrindenatrophien. Was wit bier unter prim/~rer Kleinhirnrinden- 
atrophie verstehen, entspricht dem ,,cerebellofugMen Typ"  yon Biel- 
schowsky. Dem cerebellopetalen Typ entsprechen nicht, wie man an- 
nehmen kSnnte, unsere Gruppe 1 und 2, sondern gewisse Ver/~nderungen 
bei der amaurotischen Idiotie. 

In letzter Zeit wurden die prim/~ren Kleinhirnrindenatrophien yon Zi~Ich 
zusammenfassend beschrieben. Uber die vierte Gruppe, die Atrophie 

1 Nonne gebfihrt das Verdienst, als erster diese Krankheit erkannt und beschrieben 
zu haben [Arch. f. Psychiatr. 22 (1889)]. Pierre Marie beschAeb sie unabh/~ngig 
yon Nonne im Jahre 1893 und gab ihr den Namen tt6r6doataxie c6r6belleuse. 

2 N~heres fiber die Friedrelchsche Krankheit ist aus dem Handbuchartikel yon 
Hallervorden zu ~rsehen. 

44* 
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des Dentatum-Bindearmsystems, liegen weniger Beobachtungen vor. 
Hierher gehSren unter anderem die Beobachtungen yon Spiller, Thomas 
und Durupt, Raymond-Lhermitte, JeIgersma, Ramsay Hunt u.a .  Unter 
den degenerativen Erkrankungen des Dentatum-Bindearmsystems ist 
aueh die Myoklonusepilepsie zu nennen (Westphal-Sioli, Ostertag u. a.). 
Zu den Atrophien des Dentatum-Bindearmsystems gehSrt auch ein Fall 
von Bostroem und Spatz, bei dem C. und 0. Vogt auSerdem eine Atrophie 
des Pallidums gelunden haben. 

Auf einem ganz anderen Blatt stehen ,,Atrophien" der unteren Oliven 
bei herdfSrmigen Ver~nderungen des Kleinhirns (besonders bei Gef~l]- 
erkrankungen). Diese Atrophien sind im Gegensatz zu den bisher be- 
schriebenen oft nur einseitig und befallen hi~ufig nur gewiss e Abschnitte 
des Olivenbandes. Wir rechnen diese Atrophie nicht zu den systemati- 
sehen Atrophien: Dasselbe gilt ffir die sog. Pseudohypertrophie der 
unteren Oliven. Man versteht darunter einen numerischen Ausfall der 
Nervenzellen der unteren Oliven, mit Hypertrophie der noch verbleiben- 
den Zellen und Forts~itze, wie er oft bei Schiidigungen der zentralen 
I-Iaubenbahn oder nach Herden ira VerlauI der olivo-eerebellaren Bahnen 
zu sehen ist. Im letzteren Fall gehSrt die Vers der Olivenzellen 
offenbar in das Kapitel der rehrograden Degeneration 1. Auch die ein- 
seitige, gekreuzte Atrophie des Kleinhirns bei Hemiatrophia cerebri z~ihlt 
nicht zu den systematischen Atrophien. 

Ubersieht i~ber das Schri]ttum. 

Zur Atrophie des Systems des Briickenful3es und der unteren Oliven 
gehSren unserer Ansieht nach die unten zusammengestellten Fi~lle des 
Sehrifttums. Die folgende Ubersieht stellt eine Auswahl naeh ganz be. 
stimmten Gesichtspunl~ten dar. Jeder Fall wurde naeh dem g]eiehen 
Schema behandelt. 

Schultze (1887). Beginn der Krankheit im 39. Lebensjahr mit Unsicherheit 
des Ganges und cerebellarer Sprache. Bauer 4 Jahre. Die Ze]len und l~erven- 
fasern des t~rtiekenful~es und der unteren Oliven sind atrophiert. Das Kleinhirn- 
mark ist verschm~lert. Die Kleinhirnrinde ist ebenfalls betroffen, insbesondere 
findet sieh ein starker Purkin]e.ZellausfM1. Der Nuel. dent. ist atrophisch ver- 
~ndert. Der Bindearm ist blasser gefi~rbt als normal. Im Riickenmark finder sich 
angeblieh nur eine Atrophie der Hellwegschen Dreikantenbahn. Uber. das Ver- 
halten der Subst. nigra und der Stammganglien fehlen Angaben (die anatomische 
Beschreibung ist etwas knapp). 

Menzel (1891). Erkrankung in 3 Generatibnen. Die Mutter und yon 7 Ge- 
schwistern ein Bruder und 2 Schwestern litten an der gleiehen Krankheit. Von 
den Kindern des Patienten ]itt eine Toehter an heredit~rer Ataxie. Beginn der 
Krankheit mit Unsicherheit beim Gehen und Schw~che in den Beinen. Im Laufe 
der Zeit traten Schreib- und SprachstSrungen auf. Dazu kam noch eine Zwangs- 
bewegung: Pat: sperrte den Mund ganz welt auf und verzog dabei das Gesicht, dann 

1 Beziig]ich der Erkrankungen der Oliven sei auf die Arbeit yon v. Braunmi~hl 
hingewiesen. 
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folgten einige zwangsm/~l]ige Kaubewegungen. Gegen Ende der 29 Jahre dauern- 
den Krankheit traten Mnskelatrophien und Kontrakturen in den Beinen und in 
den H~nden auf. Die Zellen im Brfiekenfu~, in den unteren Oliven und im Nnel. 
arc. sind grSl~tenteils ausgefallen. Die aus diesen Kernen entspringenden Bahnen 
und das zentrale Marklager des Kleinhirns sind atrophiert. In der Kleinhirnrinde 
ist der Ausfall der Purkinje-Zellen sehr deutlieh. Das Dentatum-Bindearmsystem 
und die fibrigen Kleinhirnkerne scheinen intakt zu sein. 

Wurm, Floeke und Tonsil%n sind gut erhalten. Von den Hirnnervenkernen 
weisen der Hypoglossus und der Facialis deutlichen Zellausfall auf, desgleiehen 
der Glossopharyngeus und die spina]e Trigeminuswurzel. Rfiekenmark: Im Dorsal- 
mark ist das Flechsigsche Bfindel sowie die Hinterstr/~nge und die Pyramiden- 
seitenstrangbahn atrophiert. Die Vorderhornzellen sind an Zahl vermindert; des- 
gleieben die Zellen der C/arkschen S~nlen. Die Hinterwurzelganglien zeigen eine 
Verringerung ihrer Markfasern. Die Subst. nigra zeigt deutliche Atrophie und 
Pigmentaus~all. Die Hirnsehenkel sind ungefi~hr um ein Drittel verkleinert. Uber das 
Striatum fehlen n~hereAngaben. Das Corp. Luys und dieThalami seheinen verkleinert. 

~4rndt (1894). Beginn im 66. Lebensjahr mit Unsicherheit des Ganges. Sparer 
trat Incontinentia urinae auf. Es bestand eine ausgepr~gte motorische Schw~ehe 
in den Extremit/~ten. ])auer der  Krankheit ungef&hr 4 Jahre. Die Briickenful~- 
kerne, die Oliven und~ der 1Nucl. arcuatus sind atrophiert. Entsprechend sind deren 
Markfasern ansgefallen. Das Kleinhirnmark ist geschrumpft. An manehen Stellen 
ist eine starke Gliawueherung zu sehen und die Gef~tl]e sind etwas vermehrt. Die 
Kleinhirnrinde ist unregelm/~Big atrophiert. Der ~Nuel. dent. und die fibrigen 
Kleinhirnkerne sind o, B. Die Haube und die Hirnnervenkerne sind alle intakt, 
his auf den Nuel. hypoglossus, der eine deutliehe Atrophie aufweist. Im Riicken- 
mark finder sieh eine Degeneration im gemischten Seitenstrang. Die C/ar]cschen 
S~ulen sind intakt. Die Subst. nigra und die Stammganglien wurden nicht nnter- 
sucht. (Autor glaubt, dal] es sich urn eine auf dem Boden einer Arteriosklerose 
sieh entwickelnde ,,Cirrhosis eerebe]li" handle.) 

Redlich (1896). (Keine Krankengesehichte vorhanden.) Patient soll seit einigen 
Jahren Kleinhirnsyndrom gezeigt haben~ Die Zellen des BrfickenfuBes, der unteren 
Oliven und des NucL are. sind deutlich atrophiert. Die aus diesen Zentren ent- 
springenden Bahnen sind grSl3tenteils ausgefallen. Das Kleinhirnmark ist sklero- 
siert. Die Purkinje.Zellsehicht zeigt starke Zellausfi~lle nnd die K~rnerschicht ist 
gelichtet. Die Kleinhirnkerne und der Bindearm sind intakt. Die Latera]kerne 
sind grSfttenteils ausgefallen und der Deiter~sche Kern ist ]eicht atrophiert. Im 
Rfiekenmark ist die Pyramidenseitenstrangbahn bis ins Lendenmark aufgehellt. 
I)ie Kleinhirnseitenstrangbahnen und die Clarksehen S/~ulen sind intakt, ebenso 
die Hinterstr~nge. Angaben fiber die Substantia nigra und die Stammganglien fehlen. 

Thomas (1897). (Observation IV.) 57j/~hriger Mann. Beginn der Krankheit 
mit 55 Jahren mit Mfidigkeit in den Armen und Beinen. Er wurde langsamer 
beim Arbeiten. Sp~ter traten Sprach- und SchreibstSrungen auf. Mit 60 Jahren 
rhythmisches Zittern in denFingern der reehten Hand. Die kleinen I-Iandmuskeln 
waren atrophiert. Exi~us mit 62 Jahren. Die Zellen des Brfekenful]es, der unteren 
Oliven und des A~uel. arc. sind fast ganz ausgefallen, desgleichen die aus diesen 
Kerngebieten entspringenden Fasern. Das Kleinhirnmark ist stark verschm/~lert. 
Die Kleinhirm'inde ist in allen drei Schichten atrophiert. Das Nucl. dentatus-Binde- 
armsystem ist intakt. Im Rfickenmark findet sich eine Atrophie der Kleinhirn- 
seitenstrangbahnen und der Clarkschen S/iulen. Die Vorderhornzellen sind an Zahl 
etwas reduziert. Angaben fiber die Substantia nigra und die fibrigen Stammgan- 
glien fehlen. 

Observation V. 44 Jahre alt, starker Psychopath aus erblich belasteter Familie. 
Von Kind an kr~nklieh. Im Anschluft an eine starke Erregung traten konvul- 
sivische Kr~mpfe auf, mit anschliel%nder BewuStlosigkeit. Sparer zeigte er 
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auch deutliehe Charakterver~nderungen, Heiterkeit wechselte mit Melaneholie 
ab. Zu gleicher Zeit entwiekelte sich Sehw~che in den Beinen und Unsicherheit 
des Ganges, sparer SprachstSrungen. Die Symptome verschlimmerten sich sehr 
rasch. W~hrend des K linikaufenthaltes entwiekelte sich eine vollst~ndige An~sthesie 
und Analgesie. Manehmal hatte er GehSrshalluzinationen. Starker Ausfall der 
Nervenzellen und Fasern des Briickenful~es, der unteren Oliven und des Nuel. 
arc. Das Kleinhirnmark ist verschm~lert. Die Kleinhirnrinde ist in allen drei 
Schichten atrophiert. Das Nucl. dentatus-Binde~rrnsystem ist int~kt. Die Lateral- 
kerne sind atrophiert. Die Hirnnervenkerne sind intakt. Im Riickenmark besteht 
ein deutlieher Faserausfall in den Minter- und Seitenstr~ngen. Die Clarkschen 

S~ulen sind atrophiert. Die zentrale Haubenbahn und die Substantia retieularis 
der Briicke sind deutlich gelichtet. Angaben fiber die Substantia nigra und die 
Stammganglien fehlen. 

Dg]grine und Thomas (1900}. Beginn im 53. Lebensjahr mit Miidigkeit in den 
Beinen, Sprache und Schrift wurden sehlechter. Exitus naeh 2 Jahren unter 
Zunahme der cerebellaren Beschwerden. E s  zeigte sieh ein nahezu vollsti~ndiger 
Sehwund der Nervenzellen des BrfickenfuBes, der unteren Oliven und des Nucl. 
arc. Die Nervenfasern aus diesen Zellgebieten sind zugrunde gegangen, was sich 
bis ins Kleinhirnmark hinein verfolgen l~Bt. Die Kleinhirnrinde ist in leichtem 
Grade miterkrankt. Der Nuel. dent. und die fibrigen Kleinhirnkerne zeigen nur 
geringen Zellausfall. Der Binde~rm ist intakt. Das Riickenmark ist intakt, einzig 
im Halsmark findet sich eine Heterotopie in den Vorderh6rnern. Weitere ana- 

tomisehe Angaben iehlen. 
Switalski (1901). Autor besehreibt einen Fall aus der bekannten Familie yon 

Klippel und Durante. Im ganzen 5 Geschwister, wovon 3 yon der gleichen Krank- 
heit befallen sind. Eine mfitterliche Tante soll die gleiehe Kr~nkheit gehabt 
haben. Beginn mit 33 Jahren mit Unsicherheit und  Sehwi~che in den Beinen. 
Sparer traten SchreibstSrungen und fibril]are Zuekungen in den ~r der Ex- 
tremitaten auf. 6 Jahre nach Beginn der Krankheit traten Muskelatrophien, 
namentliCh in den kleinen Handmuskeln, auf. Dauer der Kr~nkheit ungefahr 

12 Jahre. Der Briiekenful~ weist deutliehen Zellausfall anti Noch deutlieher ist 
derselbe in den unteren Oliven und im Nucl. arc. Die ponto- und olivo-cerebellaren 
Fasern sind gr61~tentefls ausgefallen. Das Kleinhirnmark ist verschmi~lert, die 
Rinde ist nut wenig atrophiert. Der Nuel. dentatus ist kleiner als normal, zeigt 
~ber keine eigentliehe Atrophie. Der Bindearm ist intakt. Der reehte Nervus 
optieus ist atrophiert. Im Riickenmark finder sieh eine Degeneration der Hinter- 
strange und der Kleinhirnseitenstrangbalmen. Der Grad des Ausfalls ist in ver- 
sehiedenen H6hen versehieden. Die Vorderh6rner sind stark ~trophiert, desgleichen 
die Clarkschen S~ulen. ~Iu den peripheren Nerven sind die dieken Markfasern 
gegenfiber den diinnen stark verringert. Angaben fiber das Verhalten der Sub- 
stantia nigra und der S~ammganglien fehlen. 

Barker (1903). (Besehreibung der Fiille 18 und 20 yon Sanger Brown.) Bei 
der Mutter hatte dieselbe Krankheit mit 33 Jahren begonnen. Patient selbst 
erkrankte im 20. Lebensjahr mit Schw~ehe in den Beinen und Abnahme der Seh- 
l~aft, l m  Laufe der Zeit traten eerebellare Sprachst6rungen auf. Dauer der Krank. 
heig ungefi~hr 10 J~hre. Die Zellen des BrfiekenfuBes, der unteren Oliven und des 
l~ucl, are. sind dent]ich vermindert. Entsprechend sind deren Nervenf~sern aus- 
gefallen. Das K]einhirnmark ist versehm~lert, die Kleinhirnrinde zeigt keine 
wesentlichen Vergnderungen. Die Zellzahl des Iquel. dent. ist ungefahr um ein Viertel 
vermindert. Der Bindeam ist etwas versehm~lel%. Die Lateralkerne sind atro- 
phiert nnd der Hypoglossuskern ist zellarm, Im Rfickenmark finder sieh eine 
deutliehe Degeneration der Hinterstr~nge. Im oberen Brustmark ist das Fleehsig- 
sche Btindel fast ganz degeneriert. Die Vorderhornzellen weisen deutliche Atrophie 
auf. ~ber das Yerhalten der Subst. nigra und der Stammganglien fehlen Angaben. 
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Thomas (1903). Patientin wies 8ymptome auf, die denen der multiplen Sklerose 
stark gleichen. Es hande]te sich um eLae 54jghrige Frau, deren Krankheit mit 
49 Jahren begann. Sie bemerkte zuerst Schmerzen im Riicken und in den Beinen. 
Seit 3 aahren konnte sie nicht mehr gehen. Seit 2 Jahren bestehen artikulatori- 
sehe Sprachst6rungen. Der Gesichtsausch'uek ist maskenhaft lgchelnd. Es be- 
standen skandierende Sprache uud geringer Horizontalnystagmus sowie Intensions- 
tremor. Die Beine sind in Streekstellung contracturiert. Pes equino-varus. Stuhl 
und Harn Lakontinenz. Es fand sich eLa starker Ausfall der Nervenzellen des 
Briickenful3es, der unteren Oliven und des Nucl. arc. Die aus diesen Kernen stam- 
menden Bahnen sind grSBtenteils ausgefalten. Das MarkweiB des Kleinhirns ist 
verschmglert. Von den Rindensehichten ist die Purkin#-Zellsohicht am stgrksten 
atrophiert. Die RLade und das Marklager des Wurms, der Tonsillen und der Floeke 
sind gut erhalten. Der Nucl. dent. ist etwas windungsgrme r als normal. Der BLade- 
arm ist o.B. Die iibrigen Kleinhirnkerne sind intakt. Die Lateralkerne sLad atro- 
phiert. Der Nuel. Deiters und der Nucl. Beohterew sLad kleLaer als normal und 
die Vestibularisfasern sind ]eioht atrophiert. Sonst fanden sich keLae Vergnde- 
rungen an den ttirnnervenkernen. Das Riickenmark ist etwas kleiner als normal. 
Das Flechsigsohe und das Goweresche Bfindel sind o.B. Die C/ar/cschen Sgulen 
sLad intakt. Die Hellwegsehe Dreikantenbahn ist atrophiert. Von C 4 ab sind die 
gekreuzten Pyramiden aufgehellt. Die ffontopontLaen Bahnen sLad aufgehellt; 
die Degeneration derselben ist bis in die innere Kapse] zu veffolgen. Angaben fiber 
die Subst. nigra und die Stammganglien fehlen. (Veffasser glaubt, dab eine mul- 
tiple Sklerose, gepaart mit eLaer Atrophie des Systems des BrfickenfuBes und der 
unteren Oliven vorliege.) 

Rydel (1903). (Stellt eine Fortsetzung der Arbeit yon Switalski dar.) Beginn 
mit 26 Jahren mit Schwgche in den Beinen, Sprachst6rungen und Schwindeler- 
scheLaungen. Oberlippe fi~ngt manchmal spontan zu zittern an. 3 Jahre nach 
BegLan zeigten sich deutliche choreatische Zuckungen in der Gesichtsmnskulatur. 
Leiehter Rigor in den BeLaen. Sensibilit~t fiir Beriihrung in den Beinen aufgehoben. 
Die Zellen des Brfickenfui]es, der unteren Oliven und des Nucl. arc. sind ausgefallen. 
Die ponto- und olivo-cerebellaren Fasern sind atrophiert. Die weil3e Substanz des 
Kleinhirns ist stark verschmMert. Die Kleinhirnrinde zeigt nur geringe Atrophie. 
Die Kleinhirnkerne sind intakt. Rfickenmark: Graue Substanz, im Vorderhorn 
besteht auf allen HShen ein Ausfal[ des feinen Markfasernetzes. Die Zellzahl ist 
stark reduziert. Die C/ar/csehen S~ulen sind atrophier~. WeiBe Substanz: In der 
ttauptsache sind die feineren Fasern erhalten geblieben. Die Hinterstr~nge sind 
in verschiedenen HShen verschieden stark befallen. Das Flechsigsehe und das 
Gowerssche Bfindel sLad ganz atrophiert. Oberhalb der Brfieke linden sich angeb- 
lich keLae krankhaften Ver~nderungen. 

Schweiger (1906). 58j~hrige Frau. Beginn mit 51 Jahren mit L~hmung in 
beiden BeLaen und Zittern in beiden Armen. Status: Totale spastische Parese 
beider BeLae, leichte spastische Parese beider Arme. Blasen-MastdarmstSrungen. 
Dauer der Krankheit 7 Jahre. Die Zellen des Brtiekenful]es, der unteren Oliven 
und des Nuel. arc. sLad weitgehend geschwunden, ebenso deren Nervenfasern. Das 
zentrale Markwei~ des Kleinhirns ist fast ganz atrophiert. In der Hemisph~ren- 
rinde sind die Purkin#-Zellen stark ausgefallen. Der Wurm, die Flocke und die 
Tonsfllen sind gut erhalten. Das Dentatum-Bindearmsystem zeigt keLae krank- 
haften Veranderungen. Im Rfickenmark sind yon D 6 an die Vorder-, Hinter- 
und Seitenstr~nge degeneriert. Das ]aterale Drittel der Hirnschenkelfiil~e ist stark 
aufgehellt. Angaben fiber das Verhalten der Subst. nigra und der Stammganglien 
fehlen. (Autor glaubt, dal] dieser Proze]~ in zwei Etappen abgelaufen sei. Eine 
erste Attacke habe in der KLadheit stattgefunden und zu hochgradiger Kleinheit 
des Kleinhirns geffihrt, im Senium habe eine erneute Attacke derselben Krankheit 
eLagesetzt und zu den ge~undenen Riickenmarkveri~nderungen gefiihrt.) 
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Fickler (1911). Patient war bei der Aufnahme 53 Jahre alt. Der Vater des 
Patienten und Patient selbst waren starke Trinker. Bei der Untersuchung fiel 
Unsicherheit des Ganges auf, der Tonus war vermindert. Allm~hlich steigerten 
sieh die Besehwerden. Dauer der Krankheit 3 Jahre. Die Nervenzellen und -fasern 
des BriickenfuBes, der unteren Oliven und des Nuel. arc. sind grbl]tenteils aus- 
gefallen. Das zentrale Mark ist versehmi~lert. Die Kleinhirnrinde ist stark atro- 
phiert. Am stiirksten ist der Purkinje-Zellausfall an der Oberseite des Kleinhirns. 
Der Wurm und die Tonsillen sind aueh befallen, w~hrend die Floeke relativ gut 
erhalten ist. Das Vlies und das Marklager des Nuel. dent. sind geliehtet. Die 
Lateralkerne zeigen deutlichen Zellausfall. Im Riickenmark finder sich eine geringe 
Lichtung im Gowersschen Biindel und im ventralen Anteil des Gollsehen Stranges. 
Das Flechslgsche Bfindel ist noch normal gef~rbt, trotzdem die Clarksehen S~ulen 
schon deutliche Zellausf~lle aufweisen. Im Striatum besteht ein merklicher Zell- 
und Markfaserausfall. Dieser soll dutch eine st~rkere Arteriosklerose der strio- 
lentikui~ren GefiiBe bedingt sein. In der GroBhirnrinde ist ein deutlieher Ausfall 
der grol3en Pyramidenzellen im Frontal- und Temporallappen zu sehen. Am besten 
crhalten ist der Oeeipitalpol. (Der Befund in der Grol~hirnrinde l~l~t an eine Kom- 
bination der systematischen Atrophie des Brfickenful]es und der unteren Oliven 
mit einer Pickschen Atrophie denken.) 

Fall 4. Seit dem 2. Lebensjahr Kr~mpfe, die w~ihrend der Jugend an H~ufigkeit 
zunahlnen. Anfang der 20er Jahre traten Bewegungsstbrungen auf; Pat. konnte 
den Kopf nicht mehr ruhig halten. Sparer trat Unsicherheit in den Armen und 
Hypotonie auf. Exitus mit 33 Jahren. Die Zellen des BriiekenfuBes, der unteren 
Oliven und des Nuel. are. sind grbl3tenteils ausgefallen, ebenso deren Nervenfasern. 
Das Kleinhirnmark hat auch gelitten, abet weniger Stark als in anderen F~llen. 
Die Kleinhirnrinde is t  atrophiert, der Purkin]e.Zellausfall ist auf der Oberseite 
des Kleinhirns am st~rksten. D i e  Tonsillen, die Flocke und der Unterwurm sind 
relativ gut erhalten. Der Nucl. dent. wrist nut geringen Zellausfall auf. Die fibrigen 
Kleinhirnkerne seheinen intakt zu sein. Im Riickenmark wurden keinerlei Strang- 
degenerationen beobaehtet. Die Clarkschen S~ulen sind abet sehon sehr zellarm. 
Mittel- und Zwisehenhirn sind o.B. Im Stirnhirn linden sich nur geringe atro- 
phiseheVer~nderungen. (DieserFall stellt nachderBeschreibungm6glicherweiseeine 
Kombination einer Atrophie tardive mit einer olivo-ponto-cerebellaren Atrophie dar.) 

v. Stau//enberg (1918). Beginn bei einem 55j~hrigen Gelehrten. Die ersten 
Symptome bestanden in St6rungen beim Gehen und Radfahren. Sparer trat Ur/- 
geschicklichkeit in den H~nden auf, sowie Ersehwerung der Spraehe. Mit der Zeit 
wurden die Bewegungen steff und unbeholfen. 3 Jahre naeh Beginn traten Blasen- 
st6rungen auf. Zur selben Zeit ungefithr entwickelte sieh allm~hlieh ein Masken- 
gesieht. Subjektiv hatte Patient das Geffihl hochgradigster Sehw~che; wegen der 
Abwesenheit von eigentliehen Paresen und Reflexst6rungen wurde eine Zeitlang 
ein psychogenes Leiden vermutet. Dauer der Krankheit ungefi~hr 7 Jahre. Die 
Zellen des Briickenful]es, der unteren Oliven und des Nucl. are. sind fast ganz aus- 
gefallen, ebenso deren ~ervenfasern. Das zentrale Mark des Kleinhirns ist atro- 
phiert. Von den Rindenschichten h~t die Purkin]e-Zellschieht am meisten ge]itten. 
Der Nucl. dent. zeigt nur  geringe Atrophie und die fibrigen Kleinhirnkerne und 
der Bindearm scheinen intakt zu sein. Im Riiekenmark sind die Kleinhirnseiten- 
strangbahnen aufgehellt. Die Clarkschen Shulen sind atrophiert, der Linsenkern 
ist beiderseits stark atrophisch. Es beSteht ein ausgesprochener ~tat cribl~ des 
Putamen. Der Nuel. caudatus ist kaum ver~ndert. Das Corp. Luys ist verkleinert. 
Angaben fiber die Substantia nigra fehlen. Die Stirnhirnwindungen sind deutlich 
atrophiert. 

Winkler (1923): Gehirn eines mit 59 J~hren nach 5ji~hriger Y~'ankheit ver- 
storbenen Mannes. Klinisch zeigte er das Bild einer eerebellaren Ataxie mit Sprach- 
stbrungem Dessen:Bruder soil einige Jahre vor seinem Tode anderselben Krankheit 
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gelitten haben. Die Nervenzellen des Briickenful]es, der unteren Oliven und des 
Nucl. arc. sind weitgehend gesehwunden. Die yon diesen Kernen ausgehendeu 
Bahnen und das Kleinhirnmark sind atrophiert. In der Rinde ist ein deutlicher 
Ausfall -con Purkin#-Zellen zu sehen. Die Floeke, die Tonsillen nnd der Wurm 
sind noch am besten erhalten. Das Nuc]eus dentatus-Bindearmsystem und die 
fibrigen Kleinhirnkerne sind intakt. Die Lateralkerne zeigen starken Ze]lschwund. 
Das Rfickenmark zeigt keinerlei Strangerkrankung. Die Substantia nigra und die 
iibrigen Stammganglien waren o.B. 

Bakker (1924). Beginn im 58. Lebensjahr mit Sehw/~che in den Beinen und 
Unsieherheit des Ganges. 2 Jahre sp/~ter traten Blasenst6rungen auf. Dauer der 
Krankheit 5 Jahre. Die Zellen des BriiekenfuBes und derunteren Oliven sind zu- 
grunde gegangen. Die ponto- und olivo-cerebellaren Fasern sind ausgefaHen. Die 
Kleinhirnrinde ist atrophiert. Die Hirnnervenkerne, das Rfickenmark und das 
Mittelhirn zeigen keinen krankhaften Befund. 

Schuster (1924). Beginn im 29. Lebensjahr mit Sprachst6rungen. Sparer trat 
Schw~che in den Beinen und Unsicherheit des Ganges auf. Gegen Ende der Krank- 
heir Zitterbewegungen im Daumen der ]inken Hand nach Art darer bei Paralysis 
agitans. Dauer der Krankheit 20 Jahre. Die Zellen des BrfickenfuBes und der 
unteren Oliven mit ihren Bahnen sind ausgefallen. Die Marksubstanz des Klein- 
hirns ist gelichtet. Die Purkin]e.Zellschieht ist deutlieh atrophiert. Der Nucl. 
dent. und der Bindearm sind o.B. Die weit~e und die graue Substanz des Rficken- 
markes sind vollkommen intakt. Angaben fiber das Verhalten der Subst. nigra 
und der Stammganglien fehlen. 

Ley (1924/25). Beginn mit 49 Jahren mit Schw/iche in den Beinen. Sp~ter 
traten Gleichgewichtsst6rungen und Sprachst6rungen dazu, mit 55 Jalu'en Sehluck- 
stSrungen sowie Schw~che in den Armen und Ungeschicklichkeit in den H/~nden. 
Vom 59. Jahr an i~nderte sich das Bild allm~hlich. Der Kranke wurde immer steifer 
undes  trat Dauertremor in den Armen auf. 2 Monate vor dem Tod bestand ein 
ausgesprochenes Parkinson-Bild mit Maskengesicht. Es bestand allgemeiner 
l%igor sowie unwillkfirliche Bewegungen in den Vorderarmen und in den Fingern. 
Exitus mit 60 Jahren. Die Zellen des Brfickenful]es, der unteren Oliven und des 
Nucl. arc. sind atrophiert. Die Nervenfasern aus diesen Zentren und das Klein- 
hirnmark zeigen deutliche Atrophie. Der Nucl. dent. und die fibrigen Kleinhirn- 
kerne sind nur leicht atrophiert. Im ttalsmark finder sich eine geringe Aufhellung 
der Gowersschen Bahn. Das Brust- und Lendenmark sind o.B. Die Subst. nigra 
zeigt deutlichen Zellausfall. Die corticol0ontinen Bahnen sind zum Tail ansgefallen. 
In der ttaube ist ein Degenerationsherd, der ungef~hr dem Kern der lateralen 
Sehleife entspricht. Die Stammganglien und die GroBhirnrinde sind intakt. (Ver- 
fasser h/~lt das Ganze ffir eine Mischform der Atrophie tardive und der olivo-ponto- 
cerebellaren Atrophie.) 

GuiUain-Mathieu-Bertrand (1926). 49j~hriger Mann. Begilm der Krankheit 
mit Schw~che in den Beinen und Unsicherheit des Ganges. Sp~ter traten a~ch 
unwillkiirliche Bewegungen auf, gegen Ende der Krankheit Schlucksti)rungen Und 
Maskengesicht. Die Zellen des BrfickenfuBes, der unteren Oliven und des Nucl. 
arc. und deren iWervenfasern sind ausgefallen. ])as Kleinhirnmark ist verschm~lert. 
In der Kleinhirnrinde sind in der Hauptsache die Purkin#-Zellen :ausgefallen. 
Der Nucl. dent. und der Bindearm sind gut erhalten. Im Rfickenmark sind die 
Kleinhh'nseitenstrangbahnen und die Clarkschen S~ulen atrophiert. Die Hinter- 
str/~nge sind intakt. Die Substantia nigra und die Stammganglien zeigen keine 
Besonderheiten. 

Keiller (1926). Sektionsbefnnd yon zwei Brfidern und einem Neffen. Eine Nichte 
der beiden Brfider lebt noch und zeigt das gleiehe Krankheitsbild. Drei Schwestern 
der beiden Brfider, die alle schon gestorben sind, sollen das gleiche Bild gezeigt 
haben. Zwei dieser Schwestern hatten Kinder, Des eine d~von ist der l~effe, dessen 
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Befund in dieser Arbeit auch besprochen wird. Zwei Ttichter einer dieser Schwestern 
zeigen sehon in jungen Jahren deutliche Zeichen dieser Krankheit. Neben typi- 
schen Kleinhirnsymptomen zeigten die einzelnen Falle auch choreiforme Bewe- 
gungen. Der anatomische Befund war in allen 3 untersuchten Fallen derselbe. 
Die Zellen des Brfickenful3es, der unteren Oliven und des Nucl. arc. sind ausge- 
fallen und ihre Bahnen sind atrophiert. Das Kleinhirnmark ist verschmalert. 
Dazu kommt noch eine hoehgradige Atrophie der Kleinhirnrinde. Das Dentatum- 
Bindearmsystem ist gut erhalten. Die Hirnnervenkerne sind zum Teil atrophiert. 
Im Riiekenmark finder sich in einem Fall eine Sklerose der tIinterstr~nge und 
eine geringe Atrophie des Flechsigschen Bfindels. In einem anderen Fall besteht 
ein deutlicher Ausfall der Vorderhornzellen. Die Subst. nigra ist in allen 3 Fallen 
deutlich atrophiert. Die corticopontinen Bahnen sind zum Tell ausgefallen. In 
einem Fall besteht eine akute Erweichung des linken Linsenkerns, sonst waren die 
Stammganglien intakt. (Autor beschreibt seine Falle als die erstbesehriebenen 
Falle yon erblicher olivo-ponto-cerebellarer Atrophie.) 

van Bogaert und Bertrand (1928). 46jahrige Fran, bei der sich ganz langsam 
ein typisches cerebellares Bild entwiekelte. Es bestanden GangstSrungen, Sprach- 
stSrungen, Adiadochokinese und Hypotonie. Zum Schlul~ der Krankheit trat 
Zittern und unwillkfirliche Bewegungen auf. Geistige StSrungen dominierten aber 
mit der Zeit im Krankheitsbild. Desinteressierthei$ wechselte mit maniakalisehen 
Anfallen. Dauer der Krankheit 2 Jahre. Es besteht ein Ausfall der Nervenzellen 
des BriickenfuBes, der unteren Oliven und des Nucl. arc. und der zugehSrigen 
Nervenfasern. Das zentrale Mark des Kleinhirns ist aufgehellt. Die Kleinhirnrinde 
ist nur wenig verandert. Die Flocke und der Wurm scheinen ganz intakt zu sein. 
Das Dentatum-Bindearmsystem ist o.B. Das Riiekenmark ist intakt. Angaben 
fiber das Verhalten der Subst. nigra und der Stammganglien fehlen. Die GroBhirn- 
rinde zeigt im Frontal- und Temporallappen Zellausfalle in der 3., 5. und 6. Schicht. 
Der Befund in der GroBhirnrinde erinnert wieder stark an Picksche Atrophie. 

Messing (1930). 62ji~hrige Frau, die naeh 5jahriger Krankheit typisches Parkin- 
son.Bild bo$, mit der Ausnahme, dab hypertonisehe Symptome das Bfld beherrschten 
und das Zittern nur wenig auffiel. Es besteht eine ,,totale Atrophie" des ponto- 
cerebellaren Systems. Die Kleinhirnrinde zeigt auch deutliehe Atrophie: Die Ober- 
seite des Kleinhirns ist am starksten befallen. Das Dentatum-Bindearmsystem ist gut 
erhalten. Angaben fiber das Verhalten des Riickenmarkes fehlen. Die Zellen der Subst. 
nigra zeigen Chromatolyse. Es besteht eine starke Fibrose der Stammganglien. 

Guillain, Bertrand, Thurel. 65jahrige Frau, bei der yon Anfang an Kleinhirn- 
symptome (Astasie, Abasie) und Pseudobulbarsymptome (SchluckstSrungen, spa- 
stisches Laehen nnd Weinen) gepaart waren. Sie zeigte Bewegungs- und Ruhe- 
tremor. Dauer der Krankheit 4 Jahre. Es besteht ein deutlieher Ausfall der Brfieken- 
kerne. Die Oliven zeigen das Bild beginnender Pseudohypertrophie. Die ponto- 
und ollvo-cerebellaren Fasern Sind ausgefallen. Das Kleinhirnmark ist aufgehellt. 
In der Rinde ist der Wurm fast starker befallen als die Hemispharen. Die Floeke, 
die Tonsfllen und der Unterwurm sind gut erhalten. Das Rfickenmark ist intakt. 
Die Subst. reticularis scheint im ganzen atrophier~. Die zentrale Haubenbahn ist 
nieht zu sehen. Die cor~icopontinen Bahnen sind aufgehellt. Die Vestibularis- 
fasern sind leieht atrophiert. Angaben fiber die Subst. nigra fehlen. Die Stamm- 
ganglien und die GroBhirnrinde sind intakt. 

Scherer (1933). Autor gibt ffir seine 5 beobachteten Falle eine kurze klinisehe 
Zusammenfassung. Begin n der Krankheit in den 50er Jahren, Dauer derselben 
3--5 Jahre. Beginn mit Unsieherheit beim Gehen und Sehwache in den Beinen. 
Dazu treten noch SprachstSrungen. SchlieBlieh tre~en, sieh fiber den gaflzen K6rper 
ausdehnende KobrdinationsstSrungen auf, endlieh Blasenstiirungen. Anatomisch 
wird nur ein ausgepr~gter Fall beschrieben. Die Zellen des BrfickenfuBes, der 
untcren 0liven and des NucL arc. sind hochgradig atrophiert. Die ~us diesen Kern- 
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gebieten stammenden Fasern sind fast ganz ausgefallen. Das Kleinhirnmark ist 
versehmalert und hochgradig sk]erosiert. Die Kleinhirnrinde ist nnr wenig atro- 
phiert. Das Nuel. dentatus-Bindearmsystem ist intakt. Die Subst. nigra und der 
Loc. coeruleus zeigen Zelluntergang und Depigmentierung. Das Putamen zeigt 
einen Ausfall seiner kleinen Zellen. In einem Fall land er auch deutlichen Zell- 
sehwund in der GroBhirnrinde. (Bezfiglieh der Fragen zur formalen Genese werden 
wir sp&ter auf die Angaben Scherers noch einmal zu spreehen kommen.) 

Maas und Scherer (1933). Beginn im 33. Lebensjahr mit Unsicherheit des 
Ganges. Seit 4 Jahren seien SprachstSrungen hinzugetreten. Das Ged~chtnis sei 
schleehter geworden: Es bestand eine Optieusatrophie und eine Seh/idigung der 
Nerven fiir die Augenbewegungen. Die Zellen und Nervenfasern des Briiekenful3es, 
der unteren Oliven und des Nucl. arc. sind ausgefallen. Das Kleinhirnmark ist 
verschmi~lert. Die Purkin#-Zellschicht der Rinde ist stellenweise fast ganz aus- 
gefallen. Der Nucl. dent. und der Bindearm sind intakt. Die Zellen des Nnel. 
emboliformis und globosus zeigen deutliehe Kernkappen und Kernmembranfalten. 
Entsprechend veranderte Zellen finden sich auch im Lamellenmark (Autoren deuten 
es als eine Heterotopie). Im Rfickenmark besteht eine hochgradige systematische 
Atrophie der Hinterstr/~nge bei leicht ge]iehteten Kleinhirnseitenstrangbahnen. In 
den Stammganglien und in der GroBhirnrinde ist, abgesehen yon einem gewissen 
Reichtum an Gliakernen, kein pathologiseher Befund zu erheben. 

Hassin und Harris (1936). Diese Arbeit hat die Nachuntersuchung der Falle 
yon Keiller, erweitert dnrch einen weiteren Fall aus dieser Familie, zum Gegen- 
stand. Symptomatologiseh zeigten sie alle eerebellaren Gang sowie Schreib- und 
SpraehstSrungen. Daneben bestanden noeh ehoreiforme Bewegungen. Die Zellen 
des BriiekenfuBes, der unteren Oliven und des Nucl. are. und deren Bahnen zum 
Kleinhim sind ausgefallen. Das Marklager des Ydeinhirns ist verschm~lert und 
fast marklos. Die I(leinhirnrinde ist in allen drei Sehiehten atrophiert. Flocke nnd 
Wurm sind noeh relativ gut erhalten. Das System Nucl. dentatus-Bindearm ist 
intakt. Im Riiekenmark sind die Hinterstrange und die Kleinhh'nseitenstrang- 
bahnen zum Teil atrophiert. /h~gaben fiber das Verhalten der Subst. nigra und 
der Stammganglien fehlen. Die Gro~hirnrinde ist intakt. 

Noica, Nicolesco, Banu (1936). (Durch die Liebenswiirdigkeit der Autoren 
erhielten wir Praparate, die wir mit den unsrigen vergleichen konnten. Die Bflder 
entspraehen ganz unseren Fallen 1--3. Eine Nachf~rbung der Pr/~parate ergab 
eine deutliche Fasergliose.) Gehirn eines 29j/~hrigen Mannes. Beginn der Krank- 
heir mit 17 Jahren mit K~ltegefiihl und Schwache in den Beinen. Die Muskeln des 
KSrpers, besonders aber die der Behle, waren der Sitz rhythmiseher Kontraktionen. 
Exitus mit 35 Jahren. Die Zellen des B rfiekenful~es, der unteren Oliven und des 
Nucl. are. sind stark atrophiert. Die ponto- und olivo-cerebellaren Fasern sind 
ausgefallen und die weil~e Substanz des Kleinhirns ist versehm~lert. Das Rinden- 
grau ist in allen drei Schiehten atrophiert. Das Neocerebellum ist st/~rker befallen 
als das Palaeocerebellum. Der Nucl. dent. zeigt nur geringe Atrophie. Der Binde- 
arm ist relativ gut erhalten. Einzelne Hirnnervenkerne sind auch atrophiert. 
Die Hinterstrange und deren Kerne sind atrophiert. Im Brustmark finder sieh 
eine geringe Degeneration des tflvchsigschen und des Gowersschen Bfindels. Die 
Clarkschen S~ulen sind atrophiert. Die Subst. nigra ist stark depigmentiert. Der 
Nuel. tuber nnd der Hirnschenkelful~ sind verkleinert. Die Stammganglien sind 
sehr markarm. 

Waggoner nnd L6wenberg (1938). In fiinf Generationen waren yon 180 Familien- 
mitgliedern 26 vonder gleichen Krankheit befallen worden. Beginn der Erkrankung 
ungefahr im 30. Lebensjahr mit SprachstSrungen, mit 35 Jahren traten Gang- 
stSrungen dazu. Rasche Progredienz. In den letzten Jahren beidseitiger Babinski 
und ,,kindisehes Laehen". Dis Zellen und Nervenfasern des Brfickenful~es, der 
unteren 01iven und des Nucl. are. sind hoehgradig atrophiert. D~s Kleinhirnm~rk 
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ist verschm~lert und die Kleinhirnrinde ist auch leicht atrophiert. Im Rfickenmark 
besteht ein Ausfa]l der ttinterstrhnge und der Kleinhirnseitenstrangbahnen. Die 
Subst. nigra ist atrophisch. Stammganglien und Rinde sind o. B. 

AuBer den eben besehriebenen F~llen linden sich im Schrifttum noch einige, 
bei denen die anatomische Besehreibung nicht ausreicht, um eine sichere Zuteilung 
vorzunehmen. Hierher geh6ren unter anderem die F~lle yon Bing, Fraser, Huppert, 
Mingazzini {Fall 1), van Bogaer t und Bertrand (1931), Schroeder und Kirschbaum, 
Mathieu, Bertrand (1929). 

Zur f0rma!en Genese. 

Ddjdrine und Thomas nahmen an, da[3 das anatomische Bild durch 
eine prim~re Atrophie sowohl ~ des Briickengraues und der unteren Oliven 
als auch der Kleinhirnrinde zustande komme. Der erste, der yon dieser 
Ansicht abging und den Beginn des Prozesses im zentralen Mark des 
Kleinhirns sucht, ist v. Stau//enberg. Er glaubt, dal~ das erste ein Zer- 
fall der Markscheiden sei. In  Erweiterung dieser Theorie verlegt Scherer 
den Prims in die feinen Marklamellen der L~ppchen. Scherer be- 
geht unserer Ansicht ~nach aber den Fehler ffir seine ,,Marksklerosen". 
eine primiire Fasergliose anzunehmen. Er fiihrt den Reizzustand der 
Glia, wie ihn Bodechtel und Gutmann beschrieben, als Beweis seiner 
Theorie an. Ich nehme vorweg, dab auch wit glauben, dab die ersten 
Ver~nderungen an den Nervenfasern und nicht an den Zellen des be- 
treffenden Systems beginnen. Die Fasergliose irides halten wit nicht 
fiir die Ursache der Atrophie, sondern ffir deren Folge. 

Guillain, Bertrand und Thurel vertreten ebenfalls die Ansicht, dal~ 
der ProzeI~ in den Markscheiden seinen Anfang nehme. Sie hMten es 
aber ffir mSglich, dal] die Entmarkung diskontinuierlich, etwa wie bei 
der multiplen Sklerose, ablaufe. Ihre Befunde sprechen auch sehr daftir. 
Aus eigenen Untersuchungen vermSgen wir zu dieser Frage keine Stellung zu 
nehmen, well wir ~hn]iches in unseren Fs niemals beobachten konnten. 

Die genauere Kenntnis yore Leitungsmeehanismus innerhalb der 
Kleinhirnrinde liel~ hoffen, dal~ man auf diesem Wege der Frage, o b  
es sich um eine reine cerebellopetale Atrophie handelt, n~herkommen 
wiirde. In  der Tat  fehlte es auch nicht an Angaben, dal~ ein Ausfall 
yon Moos- und Kletterfasern zu beobachten sei (van Bogaert-Bertrand, 
Winlcler u.a.) .  Die meisten Autoren sehreiben, da~ der Ausfall der 
M0osfasern betrs sei als der der Kletterfasern. Dieselbe Beob- 
achtung konnten auch wir machen. D e r  Unterschied in der Stiirke des 
Befallenseins ist aber nicht grdB. Immerhin erlauben diese Befunde 
vielleicht den Sch]ul~, dal~ die ponto- und olivo-cerebellaren Bahnen 
Vorzugsweise mi t  Moosfasern enden. 

Von einigen Autoren wurden Chronisch interstitielle Entzfindungen 
(Cirrhosis eerebelli, Arndt) oder GefgBvergnderungen aIs Ursache an- 
genommen. Das Fehlen jeglicher Zeichen yon Entztindung schlieBt das 
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erste aus. Zum Zweiten f~llt in der Beschreibung der F~lle immer 
wieder auf, worauf aueh wir bei den makroskopisehen Befunden immer 
hinwiesen, dab die Gef/iBe ausnehmend zart sind. Ver/inderungen ent- 
zfindlicher oder vasaler Genese geh6ren nicht zu den systematischen 
Atrophien. 

Unsere Ansieht fiber die formale Genese ist die ~olgende : Die Atrophie 
beginnt als Entmarkung in den Markscheiden des olivo-ponto-cerebellaren 
Systems. Wir halten es fiir mSglich, da~ tier ProzeB an den yon ihrem 
trophischen Zentxum - -  BriiekenfuB und untere Oliven - -  am weitesten 
entfernten Stellen, die auch zuletzt markreif geworden sind, beginnt. 
Hierfiir spricht unter anderem ~olgendes: In frischeren Stadien des 
Prozesses fanden wir Nervenzellen, die nicht geschrumpft, sondern im 
Gegenteil besonders groB waren. Der Kern ist randst/indig, im Zentrum 
finder sich eine Aufhellung. ~hnliche Bilder sind bei den verschiedensten 
Formen der Systematrophien gefunden worden. Wir m6ehten die Ahn- 
lichkeit dieses Brides mit der sog. retrograden Degeneration hervorheben 
and wir halten es daher ffir mSglich, dab die Atrophic des Neurons 
nicht im Zentrum, sondern an der Peripherie beginnt. Das Bild erinnert 
uns n/imlich sehr an das Bild der prim/iren Reizung Nissls, das bekannt. 
lich dann auftritt ,  wenn der zugeh6rige lunge Nervenfortsatz einer Zelle 
durchschnitten wird oder anderweitig zugrunde geht. Man sieht in der 
prim~ren Reizung einen erfolglos bleibenden l%egenerationsversuch der 
Zelle auf die Verstfimmelung ihres Fortsatzes. Der Schwund der Klein- 
hirnrinde ist unseres Ermessens durch transsynaptische Atrophic zu- 
stande gekommen (,van Bogaert-Bertrand, Winlcler). Wenn eilie Atrophie 
der Kleinhirnrinde vorhanden ist, so steht sic in Zusammenhang mit 
den jeweils atrophierten Systemen. Es ist nach unserer Meinung nicht 
so, dab eine unabh~ngige prim/ire Atrophic der Kleinhirnrinde vorliegt, 
die von sich aus wieder bestimmte Systeme ~usw/~hlen wfirde. Wenn 
eine vorwiegende Atrophie des Neocerebellum vorliegt, so sehen wir darin 
den Ausdruck, dab vorwiegend solche afferente Systeme befallen sind, 
die in diesen Abschnitten endigen. Hiermit stimmt auch gut fiberein, 
dab die hier ausgefallenen Fasern des ponto-olivo-cerebellaren Systems 
vorwiegend im Neocerebellum endigen. Allerdings ist das Neocerebellum 
nicht ausschlieJ]lieh befallen und ~uBerdem sind die zum Neocerebellum 
geh6rigen Tonsillen racist gut erhalten. Andererseits ist das Palaeo- 
cerebellum nicht restlos versehont geblieben, denn auch im Wurm ist 
ein deutlicher Faser- and Zellausfall zu sehen. Diese Befunde wundern 
uns nach den Untersuchungen yon Ingvar und Winkler auch nicht Inehr. 
Diese Autoren fanden, dab eine strenge Trennung in Palaeo- und Neo- 
cerebellum nicht mehr durchzuffihren ist. 

Eine nur geringe Atrophic der Dentatumzellen ist die Folge der Aus- 
dehnung der transneuralen Atrophic auf ein zweites Neuron. Wir vertreten 
also den Standpunkt, dab die systematische Atrophie des BrfiekenfuBes 
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und der unteren Oliven eine rein cerebellopetale Atrophie ist. Das Er- 
haltensein der Ktirbe ~ndert an dieser Tatsache nichts. Die ZellkSrbe 
werden von Fasern aus den verschiedensten Systemen gebildet, die nicht 
alle gleieh rasch und in gleieher Stgrke transsynaptisch zu degenerieren 
brauchen. Im tibrigen ist es ja aueh so, da{~ dis einzelnen Systems nie 
in ihrer Ganzheit atrophieren, sondern dab einzelne Fasern, nament- 
lieh von den spino-eerebellaren Systemen, erhalten bleiben. Diese bilden 
dann mit den Purkin]e-Zellaxonen zusammen den Rest des Kleinhirn- 
markes und beteiligen sich mit ihren Endfasern direkt oder indirekt am 
Aufbau der KSrbe. 

Im Sehrifttum existieren eine Reihe von Arbeiten, tiber olivo-ponto- 
eerebellare Atrophie, die den eben angeftihrten Kriterien nieht geniigen. 
Es sind das z.B. die F~lle yon Brouwer, Dimitri. Victoria und Gordon- 
Holmes. Bei Brouwer handelt es sich um eine prim~re Rindenhypo- 
plasie, bei Dimitri-Victoria und Gordon Holmes liegt unserer Ansieht 
naeh eine Atrophie tardive mit retrograder Olivendegeneration vor. 
Das Wesen dieser Prozesse besteht meist darin, da$ die Kleinhirnrinde 
im Sinne einer primgren Kleinhirnrindenatrophie erkrankt ist nnd die 
sehr empfindliehen olivo-cerebellaren Fasern und die Zellen der Oliven 
transsynaptisch degenerieren. Die BrtiekenfuSfasern und die Zellen 
des BrtiekenfuSes bleiben dabei erhalten. (Warum dis Olivenanteile 
raseher degenerieren als die Brtickenfu~zellen, trotzdem sie dem gleichen 
Anlagematerial entstammen, ist bis heute noch nicht gekl~rt.) Diese 
]?~lle erhalten meist die Bezeichnung ,,olivo-cerebellare Atrophie". Wir 
halten dies'e Bezeichnung ftir verwirrend, Sie tiiuscht Beziehungen zur 
olivo-ponto-cerebellaren Atrophie vor, die nieht bestehen. 

Die Atrophie des Systems des Briickenful~es und der unteren Oliven 
ist eine Unterform unserer spino-ponto-cerebellaren Atrophien und diese 
gehSren wieder in den grSl~eren l~ahmen der systematisehen Atrophien 
des Zentralnervensystems. 

Bei der Atrophie des BrtiekenfulLOlivensystems finder man nun 
nicht nur von Fall zu Fall eine wechselnde Beteiligung sensibler Bahnen 
des l~tickenmarkes und des Kleinhirns, sondern gelegentlich trifft man 
aueh, wie sehon erwghnt, auf Kombinationen mit Atrophien ganz anderer 
Systeme (s. S. 682). tt~ufig begegnet man aueh keiner hoehgradigen 
Atrophie, sondern nut einer leiehten Sehgdigung, die dann sehwer zu 
unterseheiden ist yon der Atrophie, wie sie bei der l~iickbildung ein- 
tritt ,  ttier sei auf die Hypothese eines Zusammenhangs der erblichen 
Systematrophien mit den diffusen Altersatrophien hingewiesen (Spatz). 
Bedenken wir, da$ als Grundlage ftir d~s Zustandekommen einer syste- 
matisehen Atrophie heute fast von allen Autoren eine, in der Erbanlage 
beruhende Schw~che, angenommen wird, so ist es durchaus versti~nd- 
lich, dab diese Schw~ehe sieh nieht unbedingt auf ein System zu be- 
sehriinken braueht, sondern deren mehrere befallen kann. Der Proze$ 
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wirkt sich nur an einer Stelle in besonders starkem Marie aus, die anderen 
zeigen ntLr mehr oder weniger leichtes Befallensein. 

Was die Pathogenese dieser Prozesse angeht, so seheint es, dab man 
bis heute leider noeh nieht tiber Vermutungen hinausgekommen ist. 
Marinesco und Trdtiako//glauben, da$ dis Atrophie durch einen Fehler 
ira Aufbau des Myelins bedingt sei. Des weiteren h/Llt es Marinesco 
(zitiert naeh Crouzon) ftir mSglich, dab die Atrophie durch sine StSrung 
der intracellul~ren Ferlnente zustande komme. 

Zur anatomisehen Diagnose. 
Die Diagnose der Atrophie des Systems des BrfickenfuSes und der 

unteren Oliven stfitzt sich in der t tauptsache auf die Atrophie der Nerven- 
zellen und -fasern dieser Systeme. Das alleinige Befallensein der Oliven 
bei Erhaltenbleiben tier Zellen des Briickenful3es schliel3t nach unserer 
Ansicht eine systematische Atrophie des Brtickenful3es und der unteren 
Oliven aus. Es handelt sich dabei entweder um eine Atrophie nach 
prim~rer Kleinhirnrindenatrophie oder um eine retrograde Degeneration 
nach Erweichungsherden im Mark, welche die olivo-cerebellaren Fasern 
unterbrechen. Die Nebenoliven bleiben dabei meist yon dem Untergang 
verschont, wghrend sie in den F~llen yon Atrophie des BriickenfuBes 
und Olivensystems immer in gleicher Stiirke mitbefallen sind. 

Ein weiteres Charakteristicum ist die starke Atrophic des Klein- 
hirnmarkes. Prim~re Kleinhirnrindenatrophien fiihren niemals zu so 
starken Markausf~llen, als gerade die Atrophie des Systems des Brficken- 
ful3es und der unteren Oliven. 

Die Kleinhirnrinde ist aueh immer mitbetroffen, steht aber in der 
St~rke des Zellausfalls dem Brfickenful3 und den Oliven nach. Sie ist 
von der Dauer des Prozesses abh/~ngig. Der Nucl. dentatus ist meist 
relativ intakt. St~rkerer Zellausfall im Nucl. dent. ,  dazu noch bei 
relativ gut erhaltener Rinde, wie es z. B. in unserem Fall 4 aufgetreten 
war, weist darauf hin, daI~ bier der Nucl. dent. nicht sekund/~r, sondern 
primiir atrophiert ist. Diese Form der Atrophic ste]lt eine Unterform 
der spino-ponto-cerebellaren Atrophien dar. Die iibrigen Kleinhirn- 
kerne nehmen meist an der Atrophie nicht tell. 

Die Teilnahme der Medullakerne an dem atrophisierenden Prozel] ist 
ffir jeden einzelnen Fall vsrschieden. Von einer Bevorzugung eines 
einzelnen Hirnnervenkerns kann nicht gesprochen werden. 

An Stelle des ausgefallenen Parenchyms tr i t t  in allen F~llen eine 
starke Fasergliose. 

Das Auftreten dieser Be~unde sollte immer veranlassen, die Subst. 
nigra und die Stammganglien eingehend zu untersuchen, selbst wenn 
sich klinisch keinerlei Anhalt ffir eine Sch~digung dieser tIirnteile bot. 
Es ist sehr wohl mSglich, dab gerade bei diesen langsam verlaufenden 
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Prozessen das anatomische Snbstrat in Form der Atrophie den klinisehen 
Erseheinungen vorauseilt. 

Bei der differentialdiagnostischen Betraehtung seien zuns die 
Ver~nderungen angeffihrt, die yon vornherein bei der weiteren Unter- 
suehung ausfallen. Es sind dies in erster Linie die rein einseitigen Atro- 
phien des Kleinhirns, welcher Ursache sie auch sein mSgen. Darunter 
fallen in erster Linie die gekreuzte Kleinhirnatrophie bei Hemiatrophi~ 
cerebri und die Atrophie des Kleinhirns n~eh Erweichungen oder Blu- 
tungen in einer Kleinhirnhemisph~re selbst. 

Der Name Systematrophie sehliel~t, wie wir in der Einleitung be- 
tonten, die Beidseitigkeit in sich. Weiterhin seheiden alle Veri~nde- 
rungen, ob ein- oder doppelseitig, ~us, die eine Gefi~l~sehgdigung zur 
Ursaehe haben. Hierzu gehSren besonders die Veriinderungen durch 
die Arteriosklerose. Zum Dritten scheiden alle Fglle mit entziindlicher 
~ e n e s e  a u s .  

Sehwierig wird die Abgrenzung, wenn eine Atrophie des Systems des 
Brfickenfufies und der unteren Oliven mit einer prim~ren Kleinhirn- 
rindenatrophie gepaart ist. Von den prim~ren Kleinhirnrindenatrophien 
i s t  es besonders eine Untefform derselben, die ,,Atrophie tardive" 
(Marie, Foix und Ala~ouanine), die mit der Atrophie des Briickenfui~- 
Olivensystems zusammen vorkommen kann. Die Atrophie tardive ist 
auf einem Medians~gittalschnitt schon makroskopisch daran zu er- 
kennen, dal3 die Rinde des Wurms, insbesondere die des Oberwurms, 

o 
viel starker befallen ist als die des Unterwurms und der Hemisph~ren. 

In seltenen Fallen k6nnen differentialdiagnostisehe Schwierigkeiten 
in der Abgrenzung gegen die multiple SkIerose des Kleinhirns auftreten. 
Die multiple Sklerose hi~lt sich indes absolut nicht an bestimmte Systeme. 

Im Senium kommen Olivenver~nderungen vor, die den unsrigen 
stark gleichen. Der Brfiekenful~bleibt bei solehen senilen Atrophien der 
Oliven intakt. Zur Orientierung fiber den  normalen Gliagehalt der 
0liven und deren Verhalten im Seninm verweisen wit auf die Arbeiten 
von Gagel und Bodechtet, sowie auf die Arbeiten v. Braunmi~hl und 
Gellerstedt. 

Zusammenfassung. 
I. Die Atrophie des Systems des Brfiekenful~es und der unteren 

Oliven (3 eigene F~lle) ist eine ,,eigentliche" Atrophie, welehe die Neu- 
ronen des BriickenfuBes und des unteren Oliven beidseitig und syste- 
matisch bef~llt. 

II. Zu den unmittelbar betroffenen Neuronensystemen gehSren ferner 
der 1Kucleus arcuatus und der Nucleus pterygoideus. 

III. Die Atrophie seheint, so wie bei anderen systematisehen Atro- 
phien aueh, mehr an der Peripherie der Neurone, d.i. hier im Klein- 
hirnmark, zu beginnen. Eine mal~ige Atrophie der Kleinhirnrinde ist 
als sekund~r (transneural) anzusehen. 
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IV.  Zah l re iche  Ube rg~nge  zu a n d e r e n  F o r m e n  der  , , K l e i n h i r n a t r o -  
p h i e n "  f f ihren z u r  A u f s t e l l u n g  des Sammelbegwiffs der  , , sp ino-ponto-  
cerebe l la ren  A t r o p h i e n " .  U n t e r f o r m e n  s ind  : 1. die  Friedreichsche K r a n k -  
heir ,  2. die A t roph i e  des Sy s t ems  des Br t ickenfuBes  u n d  der  u n t e r e n  
Ol iven,  3. die p r i m s  K l e i n h i r n r i n d e n a t r o p h i e n ,  4. die  A t roph ie  des 
D e n t a t u m - B i n d e a r m s y s t e m s .  

V. U n s e r  v ie r t e r  Fa l l  s te l l t  eine D e n ~ a t u m - B i n d e a r m a t r o p h i e  dar .  Diese 
is t  k o m b i n i e r t  m i t  e iner  hochg rad igen  A t roph i e  i n  sp inMen  Abschn ig t en  
des Sys t ems  der  pe r iphe ren  m o t o r i s e h e n  Neurone ,  m i t  e iner  A t roph ie  
y o n  l ~ t i c k e n m a r k s t r a n g e n  n a e h  Ar t  der  Friedreichsehen K r a n k h e i t  u n d  
schlieSlich a u c h  m i t  e iner  le ieh~eren At roph ie  des Sys t ems  des Br i ieken-  
fufies u n d  der  u n t e r e n  Ol iven.  

VI .  Es  wi rd  b e t o n t ,  daft as K o m b i n a t i o n e n  zwisehen  a l len  v ier  U n t e r -  
f o r m e n  der  sp ino -pon to -ee rebe l l a r en  A t r o p h i e n  u n t e r e i n a n d e r  g ib t .  D~zu 
k 6 n n e n  ~ber  noeh  K o m b i n a t i o n e n  m i t  A t r o p h i e n  ganz  ande re r  Sys t eme  
sich h inzugese l len .  Diese viet/achen Kombinationen sprechen /iir die 
enge Verwandtscha/t aller Formen und Unter/ormen der Systematrophien 
des Zentralnervensystems. 
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