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Isolierte Schiidigung der unteren 0liven bei Myoklonusepilepsie 1. 
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(Eingegangen am 21. Dezember 1939.) 

Aus der Gruppe von Krankheiten, die mit unrhythmischen Muskel- 
zuckungen einhergehen, zeichnet sich die Myoklonusepilepsie als ein 
besonderes Krankheitsbild ab. Das Leiden ist gekennzeichnet durch epi- 
leptische Anf~lle in Verbindung mit unregelm~Big ablaufenden Muskel- 
zuckungen, die einzelne Muskeln oder Muskelgruppen wahllos in sehr 
wechselnder Weise befallen, so da]~ ein lokomotoriseher Effekt ausbleiben, 
aber auch blitzartige Bewegungen oder sogar tin heftiges Werfen der 
Glieder auftreten kann. Zu diesen Symptomen gesellt sich eine ~ort- 
schreitende Demenz. Wi~hrend der Krankheitsbeginn, der meist in das 
Jugendalter f&llt, durch erst seltene, dann hs typische epileptische 
Anf~lle gekennzeichnet ist, treten sp~ter die myoklonischen Zuckungen 
in den Vordergrund, die zun~chst noeh zeitlichen Schwankungen unter- 
worfen sind, dann jedoeh zu einer st~ndigen Krankheitserscheinung 
werden. Die :Beeintri~chtigung der Willkiirbewegungen dureh die Spontan- 
zuckungen wird immer bedeutender und macht die Kranken sehliel~lich 
hilflos. Bei ]i~nger dauernder Erkrankung kann eine unverkennbare Nei- 
gung zu Myostasen auftreten, der Kranke vSllig versteifen und das Bild 
des Parkinsonismus deutlich werden. Mit der Zunahme der kSrperlichen 
Erscheinungen geht ein psychischer Verfall einher. Der Defekt entspricht 
in der Symptomatologie dem Bilde schwerer epileptischer VerblSdung: 
Sehwerfs des Gedankenablaufs, Abnahme der Merkfi~higkeit, auf 
affektivem Gebiet Reizbarkeit und :Neigung zu Trotzreaktionen und Ver- 
stimmungen. 

Als erster hat Unverricht dieses Krankheitsbild gezeigt, das ,,offenbar 
unter dem Einflugt besonderer Vererbungsverh~ltnisse aus einer Kombi- 
nation yon Epilepsie und myoklonischen Erscheinungen erw~chst" 
(Bonnhoe//er). Unverricht besehreibt bei ffinf zu einer Familie gehSrigen 
Kindern im Alter yon 6--13 Jahren ein Auftreten zun~tchst yon epflepti- 
schen Krampfanf~llen, zu denen sps myoklonische Erseheinungen, 
Zuckungen unregelms nicht symmetrischer und sehr ausgedehnter 
Art hinzutreten. Demgegenfiber hat Friedreich klonisehe Krs 
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symmetrischer Extremit/~ten ohne Epilepsie als ,,paramyoclonus multi- 
plex" besehrieben. Der Name Myoklonusepilepsie stammt yon Clark 
und Prout, die auch schon auf den letalen Ausgang und psychisehen Ver- 
fall hingewiesen haben. Lundborg hat das groBe Verdienst, das Krank- 
heitsbild erbbiologisch gekl/trt zu haben. Er fiigt im tIinblick auf den 
Verlauf des Leidens bei seinen 18 Kranken, welche aus l0 einer Sippe zu- 
gehSrigen Familien stammen, die Bezeichnung progressiv hinzu. 

Der einheitlichen klinischen Symptomentrias entspricht nun keines- 
wegs ein gleiehartiger anatomiseher Befund. 

Die ersten anatomisehen Befunde wurden als negativ bezeichnet 
(Friedreichs yon Schultze untersuehter Fall, Burr (1906), Laignel-Lavastine 
(1910), Parchou und Ste]anescu (1930)], oder ergaben offenbar nieht- 
spezifisehe Befunde in der Hirnrinde, den Betzschen Zellen und den 
VorderhSrnern [Clark, und Prout (1903); Mott (1907)], und uneharakte- 
ristisehe Abbauvorg/~nge [ Volland (1911) ]. Krumbholz 1 fand h/~morrhagi- 
sehe Encephalitis, Marchand (1913) ehronische Meningitis und eortieale 
Sklerose. 

Demgegentiber hat zuerst La/ora (1911) bei einem Fall des Typs 
Unverricht auf Amyloidk6rperehen-artige Einsehliisse in den Ganglien- 
zellen aufmerksam gemaeht. Sparer beobaehteten Westphal (1919) u. a. 
[Westphal und Sioli (1921); Pilotti (1921); Bellavitis (1923); Schou (1923); 
Ostertag (1924/25) ; Catalano ( 1926) ; Lieb ers (1927) ; Bonhoe/]er (Creutzleld) 
Dimitri (1933); Marchand (1934); Buduls und Vilde (1938)] weitere F~lle 
yon Myoklonusepilepsie mit Einlagerungen. Es handelt sich um amorphe 
oder konzentriseh gesehiehtete, innerhalb oder auBerhalb der Ganglien- 
und Gliazellen gelegene K6rperehen, die Ostertag durch fgrberische Reak- 
tionen genauest untersucht hat und MyoklonuskSrperchen nennt. Er 
land, dab die Einlagerungen, je nach dem Alter der Erkrankung versehie- 
dene physiko-ehemisehe Besehaffenheit und dadureh bedingt auch anders- 
artiges f/~rberisches Verhalten zeigen. Es sind teils mehr amyloide, tells 
mehr glykoide oder hyaline Abseheidungen , die den Zellkern ffeilassen. 
Sie werden als Degenerationsergebnisse, Abbauerseheinungen und Er- 
miidungsprodukte, also doch wohl Produkte eines irgendwie gest6rten 
Stoffwechsels betrachtet. Die betroffenen Zellen zeigen eine Neigung zum 
Untergang. 

Die Myoklonusk6rperchen stellen, bei vielen F/~llen yon Myoklonus- 
epilepsie beobaehtet, also einen sehr auffMligen Befund dar, den Bonn- 
hoe//er ,,bei Beschr~nkung auf die ganz eindeutigen F~lle" als kennzeich- 
nend betont, allerdings mit dem Hinweis, dag sie ,,ein konstanter Befund 
offenbar auch nieht" sind: Wir kennen n~mlich neben den erw/~hnten 
Beobachtungen mit Myoklonusk6rperchen einige Krankheitsf/~lle, die 
klinisch v6llig gleiehartig verlaufen sind, und doeh diese Einschliisse ganz 
vermissen lassen, welche demnach nur yon untergeordneter Bedeutung 

1 Krumbholz: Zit. nach Gruhle. 
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scin kSnnen. Aufschluf~reicher als das Vorkommen von Myoklonus- 
kSrperchen iiberhaupt ist vielleieht ihre Lokalisation, jedenfalls fiir die 
Dcutung des klinischen Brides, vor allem ffir die Erkl~rung des myo- 
klonisehen Anteils der Symptome. Die Veri~nderung ist meist (wie bei 
Westphal-Sioli) ubiquits fiber Hirnrinde und ttirnstamm ausgebreitet. 
So fanden Westphal und Sioli in ihrem Fall fast fiberatl in den Ganglien- 
zellen liegende Einlagerungen und aul]erdem aul~erhalb der Nervenzellen 
bcfindliche ,,glykogenoide" Tropfen neben reichlich Scharlaeh-fs 
Pigment in den Gro•hirnzellen. Besondcrs befallen sind in ihrem Fall der 
Thalamus, Nucleus ruber und Nucleus dentatus. 

Wir sehen schon bier eine besondere Bevorzugung eng umsehriebener 
Gebiete, die in anderen Fi~llen noch viel ausgesprochener ist. In allen 
Beobachtungen ist in der Hirnrinde die Riesenpyramidenschicht nur in 
geringem Grad der Fundort der Zelleinlagerungen; dagegen ist die zweite 
und dritte Schicht stark erkrankt. Diese Ver~nderungen und andere 
L~sionen der Rinde werden allgemein mit der Demenz in Zusammenhang 
gebracht, w~hrend sklerotische Ver/~nderungen im Ammonshorn, wie wir 
heute wissen, als Folge der epiIeptischen Anf~lle anzusehen sind. Die 
Autoren, die die Basalganglien untersuchten, haben in der Mehrzahl der 
F~lle Ver~nderungen besonders im Thalamus gefunden (La/ora und 
Glueck, Westphal und Sioli, Bellavitis, Schou, Ostertag, Catalano). Weir 
weniger sind Striatum, Pall idum und Corpus Luys befallen. Dagegen 
ist die Substantia nigra bisweilen so stark veri~ndert, dal~ kaum noch eine 
normale Zelle vorhanden ist (Bellavitis, Schou, Ostertag). Das ist deshalb 
besonders bemerkenswert, weft wir die Substantia nigra regelmiil~ig als 
Grundlage des Parkinsonismus vcriindert finden. Man darf also die bei 
Myoklonusepilepsie beobachteten Erscheinungen yon Rigiditgt auf Ver- 
iinderungen der Substantia nigra beziehen. Seltener sieht man starke Ver- 
~nderungen im roten Kern (Westphal und Sioli, Catalano). Die Medulla 
obtongata, besonders die untere Olive soll nur in wenigen F~llen einen 
pathologischen Befund geboten haben. Eine besondere Erw~hrmng 
verlangen die Kleinhirnsch~digungen. In den meisten Fi~llen, wo dieses 
nntersucht ist, wurden die Nuclei dentati ver~ndert befunden (Sioli, 
Westphal und Sioli , Frigerio, Bellavitis, Schou, Ostertag, Catalano, Liebers, 
Dimitri), wi~hrend die Kleinhirnrinde weniger als der Zahnkern ge- 
schgdigt war. In allen diesen F~llen wird eine Verminderung der Purkinje- 
Zellen beschrieben. 

Es sind also im wesentlichen Teile des extrapyramidalen Systems 
betroffen, yon dem Krabbe deshalb aueh yon einem ,,Locus minoris resi- 
stentiae" sprieht, innerhalb dieses Systems besonders der Nucleus dentatus, 
so dal~ Hodgkin die Erkrankung eine ,,dentatotrope Lgsion" nennt. Eine 
Reihe yon Fs mit ausschlieftlicher oder bevorzugter Sch~digung des 
Nucleus dentatus lassen die besondere Betonung dieses Zentrums be- 
rechtigt erscheinen. 
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In einem Fall yon Frigerio sind neben uncharakteristischen Ganglien- 
zellver/tnderungen in der Grog- und Kleinhirnrinde als wichtigster gerund 
basophil-metachromatische Produkte im Mark des Nucleus dentatus und 
/~hnliche K6rper in den Ganglienzellen des gesamten Rfickenmarks fest- 
gestellt worden. 

In einem Fall Pilottis ohne Epilepsie fanden sich neben degenerativen 
Erscheinungen an den Vorderseitenstr/~ngen und im Nucleus dentatus in 
den Ganglienzellen des Rfickenmark-Vorder- und Seitenhorns groge 
runde Einschltisse, meist in der Einzahl, seltener zwei oder drei. Die ein- 
geschlossenen KSrperchen sind homogen und seharf begrenzt, sic geben 
die Reaktion des Hyalins. Der Autor h/~lt sie fiir ein Produkt der De- 
generation, mSglicherweise durch ErschSpfung der Zelle oder dureh toxi- 
sche Einflfisse entstanden. Bei der Sp/~rlichkeit der Rindenver~nderungen 
bezweifelt er den Zusammenhang der Myoklonie mit den Zellver/inde- 
rungen 1. 

Sioli land bei einem yon Recktenwald beschriebenen Fall massenhaft 
lipoide Abbauprodukte um den Nucleus dentatus, aber keine Myoklonus- 
kSrperchen. 

Auch bei Hunt, der 1921 einen Fall yon Friedreichscher Ataxie, der 
kombiniert war mit den Erscheinungen der Myoklonusepilepsie, beschrieb, 
land sich eine systematische symmetrisehe Atrophie des Nucleus dentatus 
mit den zugehSrigen Bindearmteilen, im Rfickenmark eine Strangatrophie 
wie bei Friedreich. 

Liebers Iand MyoklonuskSrperehen yon Lecithinoid-lipoidemCharakter 
im atrophischen Nucleus dentatus und einigen Zellen der Oliven bei einem 
1927 beschriebenen Fall, bei dem er lipoide Degenerationen entsprechend 
der amaurotischen Idiotic und einen Status spongiosus delaminatus des 
ganzen Groghirns feststellte. 

Catalano berichtet fiber ein Krankheitsbild mit epileptischen Anf/illen 
und Myoklonismen, zu denen sp/~ter t in spastisch-ataktischer Gang, 
Hypalgesien und eine Wesensver/~nderung hinzukamen. Pathologisch- 
anatomiseh fanden sich vor allem Kleinhirnver/~nderungen: Degene- 
rationen der Purlcin]e-Zellen, sowie der des Nucleus dentatus und Nucleus 
ruber. 

Ostertag weist 1925 bei einem Fall mit MyoklonuskSrperchen auf 
die besonders starke Erkrankung des Nucleus dentatus, der Substantia 
nigra (in der er keine gesunde Zelle mehr findet) und des Thalamus bin. 
Aueh das Pallidum und dcr Nucleus ruber sind ziemlich stark gesch/~digt, 
w/~hrend sonst die Zellerkrankung ubiquit~r in g]eichm/tgiger Intensit/it 
ausgebreitet ist. Ostertag schreibt auf die F~lle yon Frigerio, Lajora, 
Westphal und Sioli, Pilotti und Sioli-Reclctenwald hinweisend: ,,Selbst 
wenn wir annehmen mfissen, dag der Nucleus dentatus t in Organ sei, das 

1 Er identifiziert die Einlagerungen mit den yon F. H. Levy und La/ora bei der 
Paralysis agitans, nicht mit denen yon La[ora bei Myoklonusepilepsie gefundenen. 
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/ihnlich wie das  A m m o n s h o r n  verh/iltnism/~Big le icht  e rk rank t ,  so is t  doch 
die  kons tan te ,  bei  al len m i t  Myoklonie  e inhergehende schwere Ver~nde- 
rung  dieses Organte i l s  zu auffiitlig, als dab  sie n ich t  mi t  den  myok lon i schen  
S y m p t o m e n  in enge Verb indung  gebrach t  werden  miiBte ."  

Marchand, der  die ana tomischen  Ver~nderungen  seines Fal les  wei t-  
gehend  in Beziehung se tz t  zu den  kl in ischen Symptome n ,  erkl/~rt die 
Myoklon i smen  m i t  der  Ls des Nucleus  den ta tus ,  die Demenz m i t  
Vers  der  Hi rnr inde ,  Py ramidenze i chen  mi t  sklerot ischen Her -  
den  in der  Marksubs tanz ,  e x t r a p y r a m i d a l e  S y m p t o m e  mi t  Ver/~nderungen 
der  Basalgangl ien,  besonders  der  Subs t an t i a  nigra.  Die Myoklonien  
be t re f fend  sagt  er :  , ,Es scheint ,  dab  m a n  sie den Nuclei  de n t a t i  zuordnen  
kann ,  die m a n  regelm/~Big bei  dem myoklon i schen  S y n d r o m  ohne Epi -  
lepsie und  bei  Myoklonusepi leps ie  ver~nder t  f inder . "  Die Ver~nderungen  
in  den F/~llen von Myoklonusepi leps ie  m i t  denen  ohne Epi leps ie  (Hgnel 
und  Bielschowsky, Pilotti, Precechtel) vergle ichend schre ib t  Marchand, 
dab  bei  den  ers te ren  die Sch/ idigungen diffuse seien, aber  haupts~chl ich  
die  Nuclei  den ta t i ,  daneben  die Gangl ien  yon  Hi rnbas i s  und  H i r n s t a m m  
betreffen.  Dagegen  in den  F/ i l len von Myoklonie  ohne Epi leps ie  beschr/~nke 
sich die Ls  auf  die Nuclei  den ta t i ,  bisweilen auch auf  die un te ren  
Oliven.  

E in  Fa l l  yon  Myoklonusepi leps ie  (Fal l  Horche  38, 48), den uns He r r  
D i r ek to r  Heinze ] iebenswiirdigerweise zur  ana tomisehen  Un te r suchung  
fiberlassen ha t ,  s te l l t  die un te re  Olive ganz in den M i t t e l p u n k t  des In t e r -  
esses 1 

Auszug aus der  Krankengeseh ich te .  

Nach anfanglich normaler Entwicklung traten im 9. Lebensjahr Myoklonismen 
und bald darauf epileptische Anfalle auf. Dieser Beginn weieht also yon der meist 
fiblichen Reihenfolge, dab die Myoklonismen den epileptischen Anfallen folgen, 
ab. Die Muskelzuckungen werden als blitzartige Kontraktionen tells einzelner 
Muskeln oder nur Teilen yon solchen, teils ganzer Muskelgruppen besehrieben. Sie 
waren ohne jede RegelmaBigkeit betreffs Rhythmus, Starke und Lokalisation. Es 
konnte ein Muskel nur wenige Male in der Minute Kontraktionen aufweisen, diese 
konnten aber auch mit einer Frequenz yon weir fiber 100/Minute ablaufen, dann 
aber immer nur ffir die Dauer einiger Sekunden. Der lokomotorische Effekt war 
gro$ oder klein oder fiberhaupt gleich Null. Dashing davon ab, ob mehrere gleich- 
sinnig wirkende Muskeln betroffen waren, und in welcher Zahl. Eine bestimmte 
Reihenfo]ge der betroffenen Muskeln wurde nieht eingehalten. Die Zuckungen 
waren ziemlich symmetriseh fiber beide KSrperhalften verteilt, aber nicht syn- 
chron. Die l~Tachbildung einer Zweckbewegung oder Besehrankung auf das Ver- 
sorgungsgebiet bestimmter ~Nerven war nicht zu erkennen, man hatte im Gegenteil 
den Eindruck des Zufalligen. Diese Myoklonismen nahmen im Lauf der Jahre 
standig zu, traten aber nieht immer gleichmaBig in Erscheinung. Es wurden deut- 
lich ,,gute und schlechte Tage" unterschieden, dabei eine Verstarkung der Zukungen 

Uber die Klinik des Falles wurde zusammen mit zwei anderen Fallen in einer 
Arbeit aus der Brandenburgischen Landesanstalt Potsdam (Prochnow, M~rk u. 
Pichler: Z. Kinderforsch. 48, 4) berichtet. Der Kranke wurde am 11.2.37 yon 
Heinze in der t]erliner Ges. f. Psychiatr. u. I~eur. vorgestellt. 
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durch seelische Erregungen jeder Art beobachtet. Selbst Willensimpulse, wie sie 
zwecks Ausffihrung einer Bewegung effolgen, und Bewegungen selbst, steigerten 
die Muskelunruhe. Das ]3ewuBtsein ging wi~hrend myoklonischer AnfMle hie ver- 
loren, jedoch war der Kranke beim Sprechen, Schreiben und Schlucken teilweise 
sehr s~ark beeintr~chtigt. Gehen und Stehen konnte der Kranke nicht. Bei Ruhe 
liel~en die Zuckungen nach, im Schlaf verschwanden sie im allgemeinen v611ig. 
Durch Gabe yon Paraldehyd wurde rasch eine sichtliche Beruhigung herbeigeffihrt. 
Auff~tllig war die Neigung zu profusen Schweil3ausbrfichen. Neben der Hyperkinese 
stellten sich in den letzten Jahren deutliche Zeichen yon Erstarrung, Parkinsonismus 
mit Amimie, Speiche]flufl, Salbengesicht, sowie seltenem Lidschlag, Rigidit~t 
und Atrophie der ]~einmuskeln ein. 

Die epileptischen Anfi~lle traten w/~hrend der letzten zwei Jahre h~ufiger auf 
als frfiher. Es war die Regel, dal3 sie durch eine sich fiber Tage erstreckende Reihe 
st~ndig starker werdender Zuckungen eingeleitet wurden. Sie stellten den H6he- 
punkt der Erregung dar, gleichsam eine Entladung. Es waren typische epileptische 
Anf~lle, die mit BewuBtseinsverlust einhergingen, t)er Kranke war danach ver- 
hMtnism~13ig wohl und nur yon vereinzelten Muskelst61]en geplagt, bis dann wieder 
die Kurve zu einem Gipfel anstieg, der mitunter auch keinen oder mehrere Anf~lle 
aufweisen konnte. Eine Regelmi~l~igkeit oder Beziehung zu irgendwelchen Einflfissen 
konnte nicht festgestellt werden. 

Bei der t~rfifung der Reflexe war lediglich das Fehlen der Bauchhautreflexe be- 
merkenswert. Die physiologischen Ref]exe ware n seitengleich und in normaler Weise 
ausl6sbar, wenn auch die Untersuchung durch die Myoklonismen stark erschwert 
war. Pyramidenzeichen (Babinski, Gordon, Oppenheim usw.) waren - -  auch im 
epileptischen Anfall - -  nicht vorhanden. 

Im psyehischen Verhalten brachte die Erkrankung erst allm~hlich einen Wandel. 
Der Kranke seheint in den ersten Jahren seiner Erkrankung kaum behindert 
gewesen zu sein. Er hat nach der VolksschUle noeh das Gymnasium besucht, wo 
er als guter Sehtiler gegolten hat. Aueh nach dem Auftreten der Zuckungen und 
epileptischen AnfMle blieben Zeichen eines geistigen Rtiekganges zungchst aus. 
Erst 5 Jahre sp~ter, also etwa mit 15 Jahren wurden diese bemerkt. Sparer traten 
neben einer deutlichen Demenz vor allem die Langsamkeit des Kranken, seine 
umst~tndliehe SchwerfMligkeit, sein Antriebsmange], seine Reizbarkeit, die ab- 
wechselt mit einer gewissen Euphorie, hervor. Mit 22 Jahren bekundete der Kranke 
zum erstenmal ,,GrSBenwahnvorstellungen" vorwiegend politischen Inhalts, 
die zunahmen und sich mit gesteigerten Eigenbeziehungen verbanden. Im Verein 
mit einer periodisch hinzukommenden Gereiztheit veranlaBten sie den Kranken 
oft zu Trotzhandlungen und Drohungen. (Der Patient, der hie politisch t~tig war, 
will SA.-Sturmfiihrer gewesen sein, 1923 in Mfinehen am Novemberaufstand teil- 
genommen haben und ,,mit 15 anderen nach Landsberg gebracht worden" sein.) 

Das Krankheitsbild nahm an Sehwere stetig zu. Der Kranke starb im Anschlui3 
an geh~ufte KrampfanfMle. 

Hinweise daffir, dal3 man die Krankheit als symptomatisch anfzufassen h/~tte, 
finden sieh nicht. Eine gleiehe Erkrankung konnte bei der Durchforschung der 
Sippe (fiber 100 Mitglieder sind erfaBt worden) in der Familie nicht festgestellt 
werden, doch fanden sich einzelne Zeichen einer Anlageschwi~ehe. Vater nnd Mutter 
des Kranken sind Geschwisterkinder. 

Leider konnte nur das Gehirn untersucht werden, eine KSrpersektion wurde 
nieht vorgenommen. 

Autopsie.  
Mi]croslcopischer Be/und. Meningen zart. BasisgefgBe o.B. Das im ganzen 

grol~e Gehirn zeigt von auBen keine pathol0gischen Befunde. Hemisph~ren seiten- 
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gleieh, Windungen normal. Mittelhirnschnitt o.B. Substantia nigra mit gehSriger 
Pigmentation. Auf Frontalschnitten Stammganglien unauffallig. Mark-Rinden- 
grenze normal. Ventrike] nicht erweitert, Ependym zart. Kleinhirn, Mittelhirn und 
Medulla oblongata makroskopiseh ohne Befund. Insbesondere zeigen die nnteren 
Oliven keine makroskopisch erkennbaren Veranderungen. 

Histologischer Be/und. In der Medulla oblongata sind die unteren Oliven beider- 
seits stark verandert, doch ist im Narkscheidenbild das Band der Hauptoliven nieht 
verbreitert oder aufgehellt. Die Gyrifikation der dorsalen Lamelle ist weniger 

Abb. 1. Untere Olive mit unregelmaBigen Zellausf~illen (Thioninf~rbung, ]0fache Vergr.). 

ausgepragt, die Windungen sind ]?lumper a]s die der ventralen Lamelle. Im Nissl- 
Bild finden sich breite Lfieken in der normalerweise gleichmal]ig geordneten Zell- 
kette (Abb. 1--3). Die erhaltenen Zellen sind klein, gesehrumpft, zum grol~en Teil 
dunkel gefarbt. ]hr Zellkern liegt exzentrisch, wie an die Wand gedriickt. Im Zen- 
trum sind die Zellen meist aufgehellt, gegen die Umgebung sind sie scharf ab- 
gesetzt, sie enthalten nur sp/~rliches Tigr0id , zeigen keine Fettvermehrung. Die Fort- 
satze sind nur kurz. Daneben linden sich anscheinend in AuflSsung befindliche 
Zellen, die blaB-farblos Sind, teilweise nur noch die Kontur des Randes andeuten, 
sog. ,,Zellschatten". Die ZellausfMle bevorzugen keine besonderen Gebiete des 
Zel]bandes, sondern machen iibera]l breite Unterbrechungen in der Zellkette. Die 
linke untere Olive ist starker geschadigt a]s die reehte. Die Gliakerne sind nicht 
wesentlich, aber deutlich vermehrt, besonders finden sich groBe helle Astrocyten, 
deren Protoplasma ziemlich weir siehtbar ist. Vereinzelte Neuronophagien. Auf- 
fallend ist eine hochgradige Wueherung der Faserg]ia im ]-Iolzerpraparat in beson- 
derer Verteilung (Abb. 4--5). Wahrend die medialen Abschnitte der Hauptoliven, 
sowie der Hilus und das Vliel] viel weniger Fasern zeigen, sind die lateralen Ab- 
schnitte auBerordentlich faserreieh, die ventrale Lamelle starker als die dorsale. 
Aueh die starkere Schadigung der linken unteren Olive wird dabei deutlich. Die 
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Abb. 2. Ausschnitt  aus dem vorigen Bild bei st~rkerer VergrSf~erung (100facn). 

Abb. 3. Ausschnitt aus Abb. 1 bei stfirkerer Vergr613eruno' (400fach.). 

dorsale Nebenollve ist  wesentl ich weniger betroffen als die Hauptol ive .  Die mediale 
~%benolive ist  leidlich in takt ,  obwohl  auch  sie einige ver~nderte  Zellen aufweist .  
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Abb. 4. Untere Olive mit starker Fasergliose. (Holzer-F~rbung 20fache VergrSi3erung). 

~kbb. 5. _kussehnitt aus dem vori~'en Bild bei stfirkerer VergrSi~erung (200iache Vergr.). 

An der Wucherung  der Faserglia haben die ~Nebenoliven keinen Anteil. Das ~aser- 
sys tem der Oliven, insbesondere die olivo-cerebell~ren Verbindungen,  die Fibrae 
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arcuatae internae und externae, die Hellwegsehe Dreikantenbahn und die zentrale 
Haubenbahn lassen im Markscheidenbild keine Ausf~lle erkennen. Auch der Tractus 
spinocerebellaris, Pyramidenbahn, tIinterstri~nge usw. sind unversehrt. Die Hirn- 
nervenkerne in Medulla oblongata und Mittelhirn sind intakt. Die Substantia nigra 
ist gut ausgepri~gt, schwarze und rote Zone zeigen keine naehweisbaren Ausfalle; 
allerdings war eine serienmgBige Untersuehung nieht mSglich. Im normalen 
roten Kern vereinzelte Neuronophagien. Die zentrale Haubenbahn und das hintere 
Lgngsbtindel sind nicht degeneriert. Das Kleinhirn zeigt in Mark and Rinde keine 
besonderen Ver~nderungen: Die Reihe der Purkin]e-Zellen ist an wenigen Stellen 
lfiekenhaft, die Bergmannsche Glia teilweise vermehrt. Die Markkerne, besonders 
der 2gueIeus dentatus, erscheinen bei Anwendung versehiedener Nethoden vSllig 
normal, vielleieht ist die Glia um den Nucleus dentatus leicht vermehrt. Die Klein- 
hirnstiele zeigen keinen Markfgserausfall. In den Stammganglien (Striatum, l%lli- 
dum, Corpus Lnys) und den Rindenbezirken sind keine bemerkenswerten Vergnde- 
rungen naehweisbar. Die Glia, besonders die Astroeytenglia, seheint diffus leieht 
vermehrt. Geringe Ausf/tlle yon Nervenzellen in der 3. Schieht. Das Ammonshorn 
ist v6llig intakt. Stellenweise typisehe Neuronophagien. An den Nervenzellen 
selbst ist mit Sieherheit ein pathologischer Befund nieht zu erheben. GrObere 
Pigment- oder Fettspeieherung besteht fiberall nicht, insbesondere sind pathologische 
Zelleinlagerungen (MyoklonuskOrperehen) nieht naehweisbar. Die Gefi~Be sind 
nieht wesentlieh verandert. An einzelnen Gef~13zweigen sind die Wandelemente 
vermehrt, ist die Intima ~zerdickt. An einigen Stellen leichte lymphoeyt~re Infil- 
trate. Keine Anzeichen fiir Meningitis. Geringftigige Infiltrate in den weiehen 
Itii.uten, keine auffi~llige Ependymitis. 

Die pa tho log i seh-ana tomisehe  Un te r suehung  hut  also als einzigen 
bemerkenswer ten  Befund  eine isolierte und unabhiingige Sch~idigung der 
unteren Oliver~ aufgedeckt ,  denn  sonst  is t  ke in  Zen t rum,  n ieh t  e inmal  der  
so oft  e rk r ank t e  _Nucleus dentatus betroffen.  Besonders  geseh/~digt s ind 
die phy logene t i seh  j i ingeren Teile, die H a u p t o l i v e  und  die dorsa le  Neben-  
olive, w/~hrend die  media le  Nebenol ive  besser e rha l ten  ist .  K r a n k h a f t e  
Ver/~nderungen dieses Organs s ind oft  r eeh t  sehwer zu beur te i len  (Arbei ten  
yon  Weigert, v. Braunmiihl, Seherer, Gagel und  Bodechtel, Gellerstedt und  
Tebelis). W i r  wissen aus zahlre iehen Untersuchungen ,  dal3 die Oliven- 
zellen bei  al ien m6gl ichen Krankhe i t szus t~nden ,  besonders  im zunehmen-  
den  Al ter ,  sehr  anfs sind, zu P igmen tab l age rungen  und  Atrol0hie 
neigen. Aber  hier  teh len  Anzeichen eines solchen Prozesses vollstS~ndig, 
auBerdem hande l t  es sich um einen 30j/ihrigen Mann,  bei  dem yon Al ters-  
ver / inderungen  keine  Rede  sein kann.  W i t  wissen ferner,  dab  die Oliven 
un te r  den Zen t ren  ihrer  U m g e b u n g  eine Sonders te l lung e innehmen,  auch 
ihre schon normMerweise  le icht  10rogressiv veri~ndert e rscheinenden 
Gl iakerne  und  ihr  s ta rkes  gliSses Sti i tzgerf is t .  Aber  die hier  gefundenen  
Ver/~nderungen t iberschre i ten  die N o r m  bedeu tend  u n d  gehen a u g e r d e m  
mi t  Zellerkrai~kungen und  Zel]ausf/~llen einher.  Es  muB sich also u m  eine 
Ver/~nderung besonderer  A r t  handeln .  Die Bedeu tung  dieser Beobach tung  
bes teh t  vor  a l lem in der  E infachhe i t  des Befundes,  in  der  Beschr/~nkung 
des I)rozesses auf  die Oliven, well  dadurch  dis  MSglichkeit  gegeben er- 
scheint ,  lokal i sa tor i sch  m i t  der  Deu tung  des kl inischen Bildes,  besonders  
des myoklon i sehen  Antei les  der  S y m p t o m e ,  vo ranzukommen .  Die 
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Bedeutung wird noch dadurch unterstrichen, dab auch in weiteren 
Beobachtungen die Oliven vorzugsweise erkrankt  sind. 

Bei einem yon Reisch studierten Fall von Myoklonusepilepsie, den 
Spatz anatomisch untersucht hat  - -  es handelt  sieh um eine Frau im 
mitt leren Lebensalter - -  fend sich haupts/~ehlich eine starke Gliose in 
beiden Oliven mit  betr/~ehtlichen Gang~ienzetlausf/~//en, aul~erdem mE/~ige 
Zellsch/~digungen im N. dentatus;  doch waren die zentrale Haubenbahn 
und die tibrigen Verbindungen der Olive unversehrt  (Abb. 6). Sonst 
bestenden keine wesentliehen Ver/inderungen, wie ich reich durch Be- 
sichtigung der Pr/~parete selbst iiberzeugen konnte 1. Spatz faBt diesen 

Abb .  6. Fa l l  l~eisch-Spatz (Gliafaserpr/~parat). 

Fall als Ausdruck einer unvollst~ndigen systematisehen Atrophie der 
unteren Oliven auL 

Van Bogaert beschreibt zwei Schwestern yon 10 und 17 Jahren, die 
an Myoklonusepilepsie in Verbindung mit  Choreaathetose litten. Bei 
beiden fend sieh neben einem m~Big ausgepriigten Status marmoretus  
und Zellausfiillen in der Rinde bei gut erhaltenem Kleinhirn eine unab- 
h/ingige sehr ausgesprochene Degeneration der Oliven: 

Gans fend zwei F/~lle mit  auff/~lliger Sch/~digung der unteren Oliven. 
Der erste Fall wurde 1924 yon Gans in der HollP~ndisehen Neurol. Gese]l- 
schaft demonstriert.  Der Autor beschreibt bei einer 70j/~hrigen Frau, 
die an Myoklonien mit  Epi!epsie litt, als einzigen Befund eine Atrophie 
des Olivensystems. 

Der zweite Fall wurde yon Precechtel unter der Leitung yon Brouwer 
untersueht und 1927 ver6ffentlicht. Es handelt sich um eine 27j~ihrige 
Patientin, die zu Lebzeiten als , ,Hysterica" galt, und die seit ihrem 
5. Lebensjahr an anfallsweise auftretenden Muskelzuckungen lift. Die 

1 Herrn Prof. Spatz bin ich fiir die Erlaubnis zur Einsichtnahme zu Dank ver- 
pflichtet. 
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Myoklonien befielen anfangs nur die Gesichtsmuskulatur, sp/~ter den 
ganzen Kopf  und die Extremit/~ten. Bewul3tseinsstSrungen und epi- 
leptische Anf/~lle wurden nieht beobachtet.  Die Mutter der Patientin 
hat te  ws der Gravidit/~t bis zur Geburt  der Kranken /~hnliche 
Anfs gehabt. Bei der anatomischen Untersuehung fanden sich Ver- 
/~nderungen im Olivensystem und im Kleinhirn. In  den unteren Oliven 
ist vor allem die t tauptol ive beiderseits s tark betroffen. Es linden sich 
reichlich unentwickelte Ganglienzellen, eine Gliareaktion fehlt. I m  Klein- 
hirn werden vor allem Ver/~nderungen im N. dentatus und in der Klein- 
hirnrinde beschrieben. Der Defekt wird als Entwieklungshemmung 
(Hypoplasie) gedeutet. 

Marinesco beriehtet yon Myoklonismen, die im Anschlul3 an einen 
Fall yon Malaria auftraten. Er land anatomisch eine starke Gliose der 
unteren Oliven 1 

Bielschows/cy land bei einem 26j/~hrigen Mann mit  Paramyoklonus 
multiplex ohne Epilepsie eine Atrophie beider Oliven und der Kleinhirn- 
rinde. In  dieser waren die Purkin]e-Zellen, besonders in den neocerebel- 
laren Anteilen, weitgehend ausgefallen, augerdem waren die olivocerebel- 
laren Bahnen zugrundegegangen. Es ist bekannt,  dM~ der Ausfall der 
Oliven sekund~ir dureh retrograde Degeneration zustande kommt,  wenn 
die Pur]cin]e-Zellen zugrunde gehen, und Bielschows]cy bemiiht sich aueh 
in dieser Arbeit, diesen Nachweis zu ffihren. Es ist deshalb fraglich, ob 
man bereehtigt ist, diesen Fall mit  heranzuziehen, da viele Beobachtungen 
yon cerebellaren Atrophien dieses Typs ohne Myoklonien bekannt  sind. 
Andererseits aber ist einzuwenden, dab bei der olivo-cerebellaren Atrophie 
die Oliven primgr zugrunde gehen. Wieweit deshalb in diesem Fall 
ein Zusammenhang zwischen der Olivenatrophie und den Myoklonien 
besteht, mul~ dahingestellt bleiben. 

Es sind also aul3er dem unsrigen noch ffinf zum Tell gut untersuchte 
F/~lle yon Myoklonien mit  alleiniger Erkrankung des Olivensystems be- 
kannt,  so daI~ man diesem Zentrum eine bedeutende Rolle ffir das Zu- 
s tandekommen unrhythmischer Myoklonien einr/~umen muB. 

Unsere Kenntnisse fiber die physiologische Bedeutung der unteren 
Oliven sind bisher nur sehr gering. Physiologische Experimente brachten 
bis heute keine eindeutigen Ergebnisse. Hypothesen,  welche in den 
Oliven beispielsweise ein , ,Zentrum ffir die Funktion des aufrechten 
Ganges" oder das , ,Tonuszentrum yon den der Sehwere entgegenwirken- 
den Muskeln" (Zand) annehmen, werden yon Margschal als zu oberflgeh- 
]ich abgelehnt. Die Unkenntnis fiber dieses Organ ist um so bedauerlicher, 
well dieser Kern gerade beim Menschen besonders hoch entwickelt ist. 
W~hrend bei niederen S/~ugetieren die mediale Nebenolive die Haupt -  
olive an Ausdehnung iibertrifft, kehrt  sieh dieses Verh~ltnis bei hSheren 
Ss um (Kappers, Kooy und Mardschal). 

1 Zit. nach v. Bogaert. 
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An Verbindungen der Olive mit anderen Gebieten kennen wir nur 
drei Bfindel sieher: Das ventrale Teilbiindel der zentralen Haubenbahn 
als afferente Bahn, das System der olivo-cerebellaren Fasern, welche die 
untere Olive mit verschiedenen Teilen der gekreuzten Kleinhirnhemisphs 
verbinden, und die Hellwegsche Dreikantenbahn als die beiden efferenten 
Bahnen. Daneben werden interoliv~re Commissurenfasern genannt, 
welche die Oliven beider Seiten untereinander verbinden, ferner afferente 
Fasern aus den tIinterstrangkernen, und endlich eerebello-olivaere 
Fasern. Naeh Scha]/er sollen auch direkte Verbindungen zwischen Olive 
und Nucleus dentatus bestehen, die aber yon den meisten Autoren be- 
strit ten werden. Tilney gibt die Verbindung der Olive mit dem Trigeminus 
dureh sekundgre Fasern an. ,,Die wichtigste afferente Bahn ist offenbar 
das ventrale Teilbfindel der zentralen Haubenbahn, die in ihrer Gesamt- 
heir die Aufgabe hat, die efferenten Impulse der hSheren extrapyramidal- 
motorisehen Zentren dem System der peripheren motorischen Neurone 
zuzufiihren" (Weisschedel). Dieser Autor sehreibt: ,,Welchen Ein~lfissen 
die extrapyramidal-motorisehen Impulse des ventralen Teilbfindels der 
zentralen Haubenbahn h~ der unteren Olive ausgesetzt sind, weil] man heute 
noeh nieht. Wahrscheinlieh ist nur, dab diese Impulse yon der 0live aus 
tells dutch die Hellwegsche Bahn dem Rfickenmark zugeffihrt werden, 
teils durch die olivo-eerebellaren Fasern das Kleinhirn erreichen, wodurch 
fiber den Bindearm zum roten Kern rfieklgufige Verbindungen zustande 
kommen k6nnen." Die angeffihrten Fglle mit einer aussehlieBliehen oder 
bevorzugten Schgdigung der unteren Oliven, deren auffglligstes klinisehes 
Symptom die Myoklonien waren, gewinnen dureh die Uberlegungen fiber 
faseranatomisehe Beziehungen dieses Zentrums ganz besondere Bedeu- 
tung. In der unteren Olive wird also einmal ein wesentlieher Tell der 
extrapyramidal-motorisehen Impulse auf das System der peripheren 
motorisehen Neurone offenbar umgesehaltet, andererseits erseheint dureh 
einen Parallelsehlug fiber die eerebello-olivare Verbindung eine Modi- 
fizierung dieser Impulse dureh das Kleinhirn-Dentatumsystem gegeben. 
Es ]iegt nahe, bier ein Zentrum zu vermuten, yon wo aus oder von wo aus 
aueh bei Schgdigung das myoklonische Syndrom ausgelSst werden kann. 
:DaB daneben das ganze Dentatumsystem bei derEntstehung der unrhythmi- 
schen Myoklonien eine l~olle spielt, daffir spreehen die angeffihrten Fglle 
mit besonders befallenen Nn..dentati. 

In unserer Meinung fiber die physiologische Funktion der unteren 
Oliven werden wir durch die Tatsache bestgrkt, dab Myoklonien ganz 
anderer Art, die mit der bisher besprochenen Krankheit  niehts zu tun 
haben, aueh dureh Sehgdigung der unteren Olive und des Olivensystems 
entstehen. 

Gemeint ist das besonders yon franzSsischen Autoren (Lhermitte, 
Lgvy und Trelles, Guillain und Mollaret, Thurel und Bertrand, Foix, 
Chavany und Hillemand, van Bogaert, Freeman, Klien, Biondi u.a . )  

Archiv ffir Psychiatr ic .  Bd. 111. 15 
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beschriebene Symptomenbild, das sic als ~Myoclonies synchrones et 
rythm~es vSlo-pharyngo-laryngo-oculo-diaphragmatiques~> bezeichnen. 
Es handelt sich um rhythmisehe Zuckungen des Gaumcnsegels, die nur 
einseitig, aber auch doppclseitig vorkommen. Sie haben eine Frequenz 
yon etwa 120 Zuckungen in der Minute. Sie kSnnen neben dem Gaumen- 
segel die Schlund- und Kehlkopfmuskulatur (Ohrtrompcte) befallen, auf 
die willkiirlich innervierte Musku]atur iibergreifen, auf die Augen- und 
Gesichtsmuskeln, besonders auf das Gebiet des unteren Facialisastes, das 
Zwerchfell, Platysma und die Intercostalmuskeln, sogar einmal auch auf 
einzelne Armmuskeln (Riley, Henry Alsop und Samuel Brock). Wenn 
verschiedene Muskeln gleichzeitig betroffen sind, dann zucken sie syn- 
chron. Die Autoren fanden bei diesen Myoklonien merkwiirdige Ver~nde- 
rungen einer oder beider 0liven, die oft nur auf Teile der Oliven beschr~nkt 
ist, die sog. ,,Pseudohypertrophie". Im Markscheidenbild ist das Band der 
Oliven verbreitert durch Untergang der entsprechendcn Markfasern. 
Die Olivenzellen sind auff~tllig, oft um das Mehrf~che vergrS[tert. Der 
Kern ist zur Seite gedr~ngt. Die Dendriten und Achsenzylinder sind auL 
getrieben und geschwollen, die Gliakerne progressiv vcr~ndert, plasma- 
reich, mit zahlreichen Fibrillen. Viele Gang]ienze]len sind vakuolisiert~ 
und schwer ver~ndert. Es handelt sich bier also um einen Degenerations- 
vorgang (daher Pseudohypertrophie), der in dieser Form der prims 
]~eizung der Nervenzellen s in einem sp~teren Stadium wiirde 
man eine Atrophic erwarten. An diese M5glichkeit ist yon vielen der 
franzSsischen Autoren nicht gedacht worden. Sie ha]ten diese Erkrar~kung 
fiir etwas Besonderes, w~hrend es sich doch wohl um sekund~re Verande- 
rungen infolge Unterbrcchung der zcntralen I-Iaubcnbahn (Transsynap- 
tische Degeneration)oder der olivo-cerebellaren Bahn (retrograde De- 
generation) infolge yon verschiedenartigen Herden, Blutungen, Erwei- 
chungen und Narben usw, handelt. Derartige Vers der unteren 
Oliven sind deshalb auch yon dcutschen Autoren (Bodeehtel und Gagel, 
von zBraunmi~hl), allerdings nicht in dem Zusammenhang, beschrieben 
worden. Foix, Chavany und Hillemand verSffentlichen 4 F~lle, in denen 
Ver~nderungcn des Tegmentum pontis gefunden wurden, durch die die 
zentrale Haubenbahn zerstSrt wurde. Sie sprechen von einem ,,Syn- 
drome myoclonique de la calotte". Sie haben immer eine Pseudohyper- 
trophie der Oliven gefundcn. Bei der L~sion der zentralen Haubenbahn 
ist die Pseudohypertrophie gleichseitig, bei Kleinhirnherden erkrankt die 
gegeniiberliegende untere Olive. In der Literatur ganz vereinzelt .ange- 
gebene :F~lle (Brun, Holmes-Stuart, Klien u.a.), bei denen bei einem 
Kleinhirnherd (z. B. bei Klien durch eine apoplektische Cys~e um den 
N. dentatus) die homolaterale Olive gesch~digt war, vermSgcn nicht zu 
iiberzeugen. Es geht aus der Beschreibung nicht eindeutig hervor, 
wieweit die Fasersysteme der Umgcbung durch den Herd im Kleinhirn 
mitbe~roffcn sind. W~hrend also fiir die meisten F~lle feststeht, dal3 die 
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Pseudohypertrophie der unteren Oliven sekunds entstanden zu denken 
ist bei Schadigung der olivo-cerebellaren Bahnen oder der zentralen 
Haubenbahn, demnach nur ein bestimmter Grad bzw. eine bestimmte 
Phase der Degeneration ist, haben Marie und Foix auf Fs hingewiesen, 
in denen die Oliven trotz der Degeneration der zentralen t taubenbahn 
intakt geblieben waren, wenn sie auch eine Lichtung des Olivenfasernetzes 
gefunden haben. Ebenso betont Lhermitte, dab die ZerstSrung der zen- 
tralen Haubenbahn nur zu Ausfgllen in der Endfaserung der 0liven, 
nieht zu Zellschwund oder Pseudohypertrophie fiihre. Marie und Foix 
glauben, dab es sich bei der sekund~ren Olivenver~nderung nach Klein- 
hirnherden um bloBe Atrophie handle, dab dagegen die olivgre Pseudo- 
hypertrophie in erster Linie die Folge eines lokalen luisehen Prozesses 
a n  den OlivengefgBen sei, nnd dab in F/~llen hoehgradiger Pseudohyper- 
trophie gleichzeitig eine homolaterale Entar tung der zentralen Hauben- 
bahn vorgelegen habe. ];fir die MSgliehkeit einer gef/~Bbedingten Atiologie 
sprechen a]lerdings F/~lle yon unabh/~ngiger Pseudohypertrophie der Olive, 
bei der sowohl die zentrale Haubenbahn, als auch die olivo-cerebellaren 
Bahnen intakt gefunden wurden (Lhermitte und Trelles u. a.), aber die 
Fs mit geschgdigter zentraler Haubenbahn ohne Olivenver/~nderung 
muB man doeh wohl als eine friihe Phase eines Prozesses auffassen, der 
sparer zu einer , ,Pseudohypertrophie" der Oliven geffihrt h~tte, oder 
umgekehrt als ein sp~tteres Stadium eines abgelaufenen Prozesses, bei 
dem sich die prims Reizung der Olivenzellen schon zuriickgebildet hat ? 
Mit Sicherheit ist diese Frage zur Zeit nicht zu beantworten. Weissehedel 
schreibt auf Grund seiner Untersuchungen: ,,Bei lang dauerndem Funk- 
tionsausfall der zentralen t taubenbahn t r i t t  eine transneurale Degene- 
ration der unteren Olive ein." Vielleicht wtirde uns eine systematische 
Untersuehung aller in der Literatur bekannten F/~lle von Myoklonie des 
Gaumensegels, in der ohne Frage alle Phasen des Prozesses gefunden 
werden, weiterfiihren ? Klien zitiert mehrere Autoren, deren Beobach- 
tungen f/Jr einen Zusammenhang verschiedenartiger motorischer Sym- 
ptome, insbesondere myoklonischer Zuekungen mitKleinhirnerkrankungen 
sprechen. Er  selbst beschreibt 3 Fs deren Grundlage apoplektisehe 
Cysten im Mark der Xleinhirnhemisph/~ren sind. Gesch/~digt ist vor allem 
der 1Y. dentatus. Spgter ist noeh yon verschiedenen Autoren (Hillemand, 
Chavany, Trelles u. a.) auf Ls des N. dentatus und auf seine Be- 
deutung hingewiesen worden. 

Wir sehen also, dab die Myoklonien des Gaumensegels dureh Sch/~di- 
gungen verschiedener Gegenden hervorgerufen werden, die aber zu- 
sammen eine funktionelle Einheit bilden, durch Sch~digung eines Systems, 
das Bogaert und .Bertrand ~(ce vaste syst~me fonctionelle dont les olives 
bulbaires et les noyaux dentel~s represent les deux synapses essentiels ~) 
nennen. Guillain und Mollaret kommen zu dem SchluB, dab die fiir die 
Myorhythmien verantwortliehe L~sion sich in einem Dreieek befinden 

15" 
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muB, dessen Basis von der zentralen Haubenbahn, dessen Seiten yon 
Pedunc. cerebelli sup. und dem ,,Fast. dento-olivaris", dessen Spitze 
yore gegenseitigen N. dentatus gebildet werden. 

Aus den angefiihrten Fallen geht klar hervor, da6 die anatomischen 
Ver~nderungen sowohl bei der Myoklonie des Gaumensegels als auch bei 
der Myoklonusepilepsie auff/~lligerweise in Gegenden gefunden werden, 
die sicherlieh einem flmktione]l zusammengehSrigen System angeh6ren, 
wenn auch die Vorstellungen Guillains und Mollarets von einem so genau 
prs ,,Dre~eek" nach unseren faseranatomisehen KeImtnissen 
nieht ganz befriedigend sind. Abgesehen davon, da~ eine direkte Ver- 
bindung zwischen der unteren Olive und dem N. dentatus sehr zweifel- 
haft ist, dfirfen wir jedenfalls nieht annehmen, da~ yon allen Punkten des 
Systems, zu dem auch der ganze sehr verwiekelte Kleinhirnapparat 
und unter anderem der rote Kern und der Bindearm gerechnet werden 
mfissen, die geschilderten myoklonischen Zuckungen auslSsbar sind. 
Wir wissen beispielsweise, dal~ bei tterden, die die zentra]e Haubenbahn 
in ihrem Ursprungsgebiet, dem roten Kern, seh~digen, motorisehe St6- 
rungen auftreten, die zusammen mit der Oculomotoriusparese das Bene- 
dilctsche Syndrom bilden. Ebenso wissen wir, dal~ Herde im Bindearm 
(Bonh6]fers bekannter Fall yon Hemichorea bei einer Krebsmetastase im 
gegenfiberliegenden Bindearm) nicht das myoklonische Syndrom hervor- 
]?llfen. 

Hervorzuheben ist die Ubereinstimmung der Befunde bei beiden 
Krankheitsbildern, die eine physiologische Verwandtschaft des myokloni- 
schen Anteils der Symptome sehr naheliegend erseheinen l~l~t. Vor allem 
mul~ auf die besondere Bedeutung, die ohne Zweifel die untere Olive bei 
der Entstehung yon Myoklonismen hat, hingewiesen werden. Auff~l]ig 
ist, dal~ durch Ls dieses einen Zen~rums sowohl rhythmische als auch 
unrhythmische Zuckungen entstehen, so dab wir wohl annehmen dfirfen, 
dab der Rhythmus der Myoklonien yon anderen Gebieten bestimmt wird ? 
Dabei ist zu berficksichtigen, dab die rhythmischen Zuckungen ganz vor- 
wiegend Muskelgruppen befallen, die der Willkfir weitgehend entzogen 
sind, wob+i auf die Einseitigkeit der Muskelzuekungen bei der Myoklonie 
des Gaumensegels im Gegensatz zu ihrem Auftreten bei der Myoklonus- 
epilepsie hingewiesen werden mul3. 

Bei den Myoklonismen handelt es sieh um ein Symptom, das am 
motorischen Endorgan, am Muskel zur Auswirkung gelangt und den ana- 
logen Erscheinungen fibrills und fascicul~rer Zuckungen sowie dem 
sog. Muskelwogen nahesteht. Von den fibrills und fascicul~ren 
Zuckungen wissen wir, da~ sie bei Irridation der Vorderhornze]len bzw. 
der Vorderwurzeln entstehen, und wir wissen ferner, dab s Vor- 
aussetzungen wahrseheinlich aueh ffir die Myokymie gelten. Unser Wissen 
fiber die Entstehung des myoklonisehen Syndroms ist dagegen noch nicht 
befriedigend. Eine ganze Reihe namhafter Autoren haben sich mit dieser 
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Frage befa6t. Foerster, Stertz, Stern u. a. haben das myoklonische Syn- 
drom als Unterform des extrapyramidalen Symptomenk.omplexes auf- 
gefal3t und "ffir seine Entstehung Ver~nderungen im strio-pallid~ren 
System verantwortlich gemacht. Ffir region~re Zuckungen nehmen 
manche Autoren regioni~re Ursprungssts im Sinne einer spinalen 
Genese (Stern, Friedreich) an, insbesondere fiir die arhythmischen und 
myofibrill~ren Zuckungen. Eeonomo vertr i t t  eine ~hnliche Anschauung, 
doch nennt er ffir rhythmische Impulse Herde in der Rinde bzw. in der 
Oblongata. Die ausgesprochen rhythmischen Krampfe werden yon 
Siccard mit Reizzusti~nden im Mittelhirn in Verbindung gebracht. 

Ob wir die verschiedenen Formen yon Muskelzuekungenbesonderen 
Hirngebieten zuordnen dfirfen, erscheint fraglich, wenn nicht yon vorn- 
herein ihr Ausdehnungsbereich auf eine besondere Lokalisation der Schg- 
digung hinweist. Die rasch ablaufende Muskelzuckung, die kleinste Ein- 
heit der Myoklonien, stellt einen sehr primitiven Vorgang dar, den wir 
auI~erordentlich h~ufig finden, namlich bei allen krankhaften Prozessen, 
durch die die motorische Zelle gereizt oder enthemmt wird. Man stellt 
sich vor, daf~ den motorischen Zellen eine rhythmische Funktion, ein 
Automatismus innewohnt, der physiologischerweise yon fibergeordneten 
Zentren unwirksam gemacht wird, wenn das Nervensystem sich zu 
spezifischen Arbeitsleistungen differenziert. Bei Unterbreehung der 
hemmenden Bahnen bzw. bei StSrungen im Innervationsgleichgewicht 
t r i t t  der Automatismus wieder zutage. Kreindler schreibt: ,,Eine grof3e 
Gruppe zentraler Rhythmen beruht, nach dem was uns die Aktions- 
strSme lehren, auf einer primih.en Rhythmizi tat  des Erregungsablaufs 
in den verschiedenen Ganglienzellen. Wenn man den Begriff sehr weit 
fal%, kommt man zur Feststelhmg, dal3 die meisten Ganglienzellen, sei 
es, da~ sie durch kontinuierliche, uns zum Tell unbekannte Reize, sei es, 
dait sie durch afferente Bahnen erregt werden, in einem ihnen eigentiim- 
lichen Organrhythmus arbeiten. Wenn sich nun aber der Automatismus 
an Organen auswirken soil, so mul3 ein Synchronismus in der Funktion 
einer grol3en Gruppe yon Ganglienzellen zustande kommen." Wieviel StS- 
rungsmSglichkeiten in einem derart komplizierten System gegeben sind, 
ist einleuchtend. Sicher kommt es nieht allein auf die Lokalisation an, 
sondern, wie Spatz gezeigt hat, auch auf Art  und Tempo der zugrunde 
liegenden Krankheitsvorg~tnge, auf den Grad der Zellsch~tdigung oder 
-reizung. Gewil3 steht die Entstehung der Myoklonien in Beziehung zum 
Tonus der Muskulatur, denn die Zuckungen verschwinden regelm~Big 
bald nach L~hmung der betroffenen Muskeln. Wie in unserem Fall yon 
Myoklonnsepilepsie mit isolierter Schi~digung der unteren Oliven das 
myoklonische Syndrom entstanden zu denken ist, ist eindeutig nicht zu 
beantworten. Bielschowsky nahm fiir seinen Fall yon olivocerebellarer 
Atrophie unter dem Bflde des ,,familiiiren Paramyoklonus" an, dal3 es 
sich um dynamische StSrungen der Vorderhornzellen bei Wegfall zentraler 
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Hemmungen handle. Das Kleinhirn heroine diese niederen Willensimpulse 
mittels der olivo-cerebellaren Leitungsbahnen, ihre Unterbrechung gebe 
zu 1VIuskelzuekungen Anlal~. Damit ws das Myoklonusgyndrom eine 
Enthemmungserscheinung. Wenn diese Vermutungen richtig sind, 
wiirde man unseren Fall mit der isolierten Schs der unteren Oliven 
in dem gleichen Sinne zu deuten haben als StSrung im Regulations- 
mechanismus des Oliven-Kleinhirnsystems, ~hnlich dem yon D6ring erst 
in jiingster Zeit angegebenen Fall yon Myoklonussyndrom bei amyo- 
trophischer Lateralsklerose, bei dem er unter anderem aueh den N. den- 
tatus und die unteren Oliven geschs fand. Damit wi~re allerdings 
nichts fiber die Entstehungsweise der Myoklonismen allgemein gesagt, 
aber die Vermutung ge~ul~ert, da6 auch innerhalb der Myoklonusepilepsie 
vom Olive-Dentatus-System die Myoklonismen ausgelSst werden. Auf- 
f~llig ist die schon makroskopisch deutliche ~hnlichkeit zwischen unterer 
Olive und N. dentatus, ihre an keiner anderen Stelle des Zentralnerven- 
systems wiederkehrende Eigenart des Baues. 

Die Diskrepanz zwischen der Geringfiigigkeit des anatomischen Be- 
Iundes und dem Umfang der klinischen Erscheinungen ist natfirlich sehr 
groin, aber sie erscheint unseres Erachtens dutch die Bedeutung, die die 
untere Olive als Umschaltzentrum sowohl des Grol]teils extrapyramidal- 
motoriseher Impulse als auch des Kleinhirnmechanismus auf das System 
der peripheren Neurone hat, erkl~rt. 

Es mul~ darauf hingewiesen werden, dab es in der Literatur mehrere 
Fs gibt, in denen ein Befund im angeschuldigten System nicht erhoben 
werden konnte, aber es ist aus den Beschreibungen nicht eindeutig zu 
ersehen, ob Olivensch~digungen wie in unserem Fall sicher auszuschliel3en 
sind. Umgekehrt sind in bezug auf die untere Olive Vergleichsf~lle ge- 
funden, bei denen dieses Organ hochgradig vers war, ohne dal~ 
Myoklonismen klinisch in Erscheinung getreten waren (Welte u.a.). 

Diese Fi~lle zeigen deutlich die Schwierigkeiten, die einer Auslegung 
der anatomischen Befunde in ihrer Beziehung zu den Erscheinungen der 
Myoklonusepilepsie im Wege stehen, abet die bisherigen Befunde ermuti- 
gen anscheinend immer wieder, auf dem hier eingeschlagenen Wege 
weiter zu suchen. Jedenfalls verspricht diese Richtung nach unserer An- 
sicht bisher mehr Erfolg als der Versuch mancher Autoren (Krajewslci, 
Dominic, Wegner, Oppenheim), die das Auftreten der Myoklonien mit 
endokrinen StSrungen in Zusammenhang bringen, ohne bisher fiber- 
zeugende Tatsachen anffihren zu kSnnen. 

Zusammenfassung. 
1. Bei einem Fall yon Myoklonusepilepsie land sich als einziger ana- 

tomischer Befund eine unabhi~ngige bilaterale Sch~digung der unteren 
Oliyen. 
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2. E i n e  so lche  i so l i e r t e  S c h ~ d i g u n g  d e r  u n t e r e n  O l i v e n  g i b t  es a u c h  

b e i  e i n i g e n  s c h o n  f r i i h e r  b e s c h r i e b e n e n  F / i l l en  y o n  M y o k l o n u s e p i l e p s i e .  

I n  a n d e r e n  F a l l e n  m i t  w e l t e r  a u s g e b r e i t e t e n  V e r ~ t n d e r u n g e n  i s t  d ie  rege l -  

m/iI~ige b e v o r z u g t e  S c h / i d i g u n g  des  ~N. d e n t a t u s  f e s t z u s t e ] l e n .  U n t e r e  

O l i v e  u n d  I~. d e n t a t u s ,  d ie  b e i d e n  a m  r ege l m i~g ig s t en  v e r / ~ n d e r t  b e f u n -  

d e n e n  Z e n t r e n ,  s i n d  z w a r  n i c h t  d u r c h  F a s e r b a h n e n  m i t e i n a n d e r  v e r b u n -  

d e n ,  a b e r  sie z e i g e n  s c h o n  m a k r o s k o p i s c h  e ine  auff/~llige X h n l i c h k e i t  i n  

i h r e m  B a u .  D ie  E i g e n a r t  de s  B a u e s  k e h r t  a n  k e i n e r  a n d e r e n  S te l l e  des  

N e r v e n s y s t e m s  wiede r .  D a s  O l i v e - D e n t a t u s - S y s t e m  f i n d e t  m a n  i m m e r  

be i  d e r  G a u m e n s e g e l m y o k l o n i e  geschi~digt .  E s  m u ~  d a r a u s  g e f o l g e r t  

w e r d e n ,  d a b  d e n  O l i v e n  e ine  b e s o n d e r e  RoUe  i m  e x t r a p y r a m i d a l e n  

S y s t e m  z u k o m m t .  
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