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"Von 
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Mit 20 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 5. Januar 1943.) 

Die sogenunnte olivo-ponto-cerebellare Atrophie is~ mehrfuch Gegen- 
stand kliniseher und anutomischer Mitteilungen gewesen, deren Mehrzuhl 
ullerdings nut  kasuistisehe Bedeutung besitzt. Anlul~, dieser verh/~ltnis- 
m/~Big seltenen Erkrankung erneut Aufmerksumkeit zu widmen, war 
ursprfinglieh der Zufull, dal~ wit in kurzer Zeit zwei derartige F/~lle lunge 
Zeit klinisch beobuehten 1 und sp/~ter unatomisch genau untersuchen 
lussen konnten (Welts).  In  der Folgezei~ entdeck~en wit dunn bei der 
klinischen und anutomischen ~be rp r~ung  unseres Krunkengutes noch 
eine l~eihe weiterer, tells nnmit~elbar hierher gehSriger, teils ihnen eng 
verwundter F/~lle. Die ~oerarbeitung des Gesumtmuterials, die dutch 
den Krieg erheblieh verz6gert wurde und erst ira vergungenen Juhr ub- 
gesehlossen werden konn~e, bruchte neben bemerkenswerten klinisehen 
und unatomisehen Einzelbefunden, vor allem Gelegenheit, gewisse pa~ho- 
physiologische und putbogenetische Fragen zu er6rtern. Um dubei ~ron 
einer m6glichs~ brei~en Basis ausgehen zu k6nnen, wurden die im Schrift- 
turn zum Teil welt versSreuten, resist als,,olivo-ponto-eerebellure Atrophie" 
beschriebenen F/ills zusammen mit Welte auf ihre ZugehSrigkeit zu dieser 
Krunkhei~sgTuppe geprfift und, soweit sine Zuordnung unbedenklieh er- 
folgen konnte, bei unserer Bespreehung mitberficksich~igt. Es solI zu- 
n/s fiber die ktinisehen Beobuchtungen und die ihnen jewefls ent- 
sprechenden unatomischen Befunde berichtet werden 2. In  einem weiteren 

Vortrag auf der wissenschaftliehea Tagung des Kaiser Wilhelm-Instituts fiir 
I-Iirnforsehung, ]3erlirt-Bueh, am 16.12. 37. 

.z Fiir ihre stets bereitwillige Untersttitzung dureh Rat und Tat bin ich den 
I-Ierrer~ Prof. Dr. Spatz und Prof. Dr. Hallervorde~ aufriehtig verbundeu und dar~k- 
bar. Die histologisehe Untersuchung der F~lle 1, 2, 3 und 9 wurde auf der Ab- 
~eilung yon tterrn Prof. Dr. Spatz dutch Herrn Dr. Welte, die der F~lle 4--8 und 10 
vo~ tterrn Prof. Dr. Hallervorden durchgef/ihrt. Beide Herrea stellten mir in 
grol~ziigigster ~u Photos urld anatomische Befunde zum Studium uud zur 
wissenschaftlichen Bearbeibung zur Verfiigung. 
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Tell  der Arbei t  sollen d a n n  nach  der zusammenfassenden Schilderung 
der kl inisehen Symptomatologie  deren Beziehungen zum ana tomisehen  
Subst ra t ,  ferner F ragen  tier Pathogenese u n d  der tteredit/~t erSrtert  
werdeM. 

I. 
1. Fall. Altend., 56 Jahre, Gesangslehrer (Fall 1 der Weltescheu Arbeit). Beide 

Eltern starben in hohem Alter an Altersschwi~che. Ein gesunder Bruder lebt. Eine 
Sehwester starb mit 26 Jahren an Lungentuberkulose. Nerven- und Geisteskrank- 
heiten sollen in der ~amilie nie vorgekommen sein. --- A. selbst maehte 1920 eine 
ruhrghnllche Erkrankung dureh. 1930 Infektion mit Gonorrh5e. 8aehgemiBe 
Behand]ung und Ausheilung. Luisehe Iafektion wird negiert. - -  1931 (ira 51. Lebens- 
jahr) Beginn der Erkrankung mit ,,Schw~ehegeffihl" hi beiden Beinen ohne Schmer- 
zen. Patient ging damals unsieher, manchmal wie ein Betrunkener, fiel auch 
einige Male hin. In der Wohnung muBte er siell beim Gehen ar~ den M6bein oder 
an der Wand festh~lten. Auf die StraBe konnte er nur in Begleitung gehem - -  
1932 wurde die Sprache undeutHeh. Diese StSrung nahm langsam zu, so dab 
die Sprache manchmal ganz Ul~verst/~ndlich war. Gelegentlich versehluckte A. 
sieh beim Trinken. ~Tach den recht diirftigen Angaben des Patienten hat sieh das 
Leiden dann in den folgenden J~hren allmihlieh fortschreitend entwickelt. - -  Im 
Februar 1933 war A. einige Tage auf einer ianeren Krankenhausst~tion, wo man 
wegen der verwaschenen Sprache, der fibrilliren Zuckungen in der Zungenmusku- 
latur und wegen der ataktischen und asynergisehen StOrungen die Diagnose auf 
eine beginnende Bulbirparalyse bzw. amyotrophisehe Lateralslderose mit bulbiren 
Symptomen stellte. Der Liquor war damals in allen Reaktione~ normal. - -  1935 zog 
die Ehefrau, die sieh yon dem Kranken getrennt butte, wieder ztt ihm, weft er 
ganz hilflos geworden war. Er konJate sich nieht mehr allein an- und ausziehen, 
die Sprache war ganz verwasehen, er versehluekte sieh h/~ufiger und vermoehte 
nur noch mit Unterstiitzung zu gehen. - -  Im Juni 1936 bot A. bei einer neuro- 
logischen Untersuehung auf der ~erveaabteilung des l%udolf Virchow-Kranken- 
hauses bereits ein extrapyramidales Bild (allgemeine Ver]angsamung und Akinese, 
Maskengesicht, l%igor, daneben bei Zielbewegungen abet deutliche Ataxie), so 
dub die Diagnose ,,stri~res Syndrom" lautete. Damals bestand auch voriiber- 
gehend eine Entleerungsst6rung der Blase. - -  Am 25.7.36 wurde der Kranke 
auf die neu~vlogische Abteilung des Ludwig Ho]fmann.Hospitals in vSllig desolatem 
Zustand aufgenommen. Er war hoehgradig reduziert und abgemagert, fiber dem 
Kreuzbein hatte sieh ein groBer Deeubitus entwickelt. Die neurologisehe Unter- 
suehung zeigte ein schweres und typisehes extrapyramidales Syndrom: masken- 
hafte Starre des Gesichts, weite Lidspalten mit Audeutung yon Exophthalmus 
beiderseits, starkes Zittern der Zunge beim Vorstrecken, leise, v611ig monotone, 
ldangarme, dysarthriseh-verwasehene Sprache. Leieht vorniibergeneigte Haltung. 
Schwerste allgemeine Beweguugsverarmuug. l~igor in den Muskeln des Halses, 
des ~umpfes und der Extremititen. Hoehgradige Verlangsamung aller Willkfir- 
bewegungen. Der Kxanke ging miihsam mit kleinen schliirfenden Schritten. Keine 
Muskelatrophien. Etwas lebhafte Sehuenreflexe ohne Pyramidenzeichen. Atak- 
tische, asynergische oder dysmetrische St6rungen konnten nicht festgestellt werden. 
In  den 8 Tagen, die cter Patient bis zu seinem am 2.8. 36 erfolgten Tode auf unserer 
Abteilur~g lag, traten einige Male blitzartige Muskelzuekungen in den Ober- und 
Untersckenkein yore Charakter einer Myoklonie hervor. Sonst keine Hyperkinesen. 
Eine eingehendere neurologische Untersuehung konnte wegen des bereits erheblieh 
getrfibten Sensorium mid der hoehgradigen ~llgemeLuen Verlangsamung nicht mehr 
durehgefiihrt werden. Der Tod trat infolge einer fortsehreitenden Bronchopneumonie 
und Herzschwi~ehe ein. 
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Zusammen]assung und JEpikrise. Bei  e inem frfiher im wesent l ichen 
gesunden  Mann  en twicke l t  sieh im A l t e r  yon  51 J a h r e n  ein l angsam pro-  
gred ien tes  cerebel lares  Syndrom.  Zu der  yon  Anfang  a n  im Vorde rg rund  
s t ehenden  Gang-  und  R u m p f a t a x i e  t r i t t  ba ld  eine Sprachs tSrung  yon  
bulb/~r-dysar thr isehem Charak te r .  Bei  e iner  kurzf r i s t igen  B e o b a e h t u n g  
h a  53. Lebens j ah r  wi rd  die  Diagnose :  Bulb/~rparalyse gestel l t .  Der  
K r a n k e  wird  ba ld  hilflos. I m  56. Lebens j ah r  ergib~ eine faeh/~rztliche 
Un te r suehung  h a  Gegensa tz  zu f r i iheren Fes t s t e l lungen  ein stri/i.res 
S y n d r o m  (Park insonsyndrom) .  U n m i t t e l b a r  vor  dem Tode b ie te t  de r  
K r a n k e  e inen sehweren a m y o s t a t i s c h e n  S y m p t o m e n k o m p l e x .  E indeu t ige  
cerebel lare  S y m p t o m e  s ind n ieh t  m e h r  naehzuweisen  u n d  ers t  naehtr/~g- 
lieh k a n n  d u t c h  Befragen der  Ehe f r au  und  aus/~l teren Krankengesch i eh t en  
fes tges te l l t  werden,  dab  solebe in den  e rs ten  J a h r e n  des Leidens  das  Bfld 
behe r r sch t  b a t t e n .  Die  I ) i~gnose l au te t ,  da  die  En twiek lung  zun/~ehst 
n ieh t  b e k a n n t  wa r :  )~tiologisch unklares  e x t r a p y r a m i d a l e s  Syndrom,  
wobei  in e rs te r  Lin ie  an  eine genuine  Pa ra lys i s  ag i t ans  (,,sine ag i t a t ione" )  
gedaeh t  wird .  

2. Fall. Sober., 45 Jahre, Schneider (Fall 2 der Welteschen Arbeit). Uber die 
Vorgeschichte des 1890 geborenen Kranken kormten wir folgendes erfahren: Der 
Vater war mit 78 Jahren an Altersschw~che, die Mutter in hSherem Alter an ,?Nieren- 
wassersucht" gestorben. Von 4 Geschwistern war eine Schwester mit 26 Jahren 
nach einer Bauchoperation gestorben. Die anderen 3 Geschwister sollen gesund sein. 
Sic konnten yon uns aus ~uSeren Grfinden nicht untersucht werden. - -  Sch. selbst 
kam im Alter yon 6 Jahren in ein Waisenhaus zur Erziehung und wurde sparer 
in Pflege gegeben. Er macht die Schule durch und erlernte sparer das Schneider- 
handwerk. Als Geselle arbeitete er in 2 Berliner Geseh~ften je 7--8 Jahre. - -  
1934 wurde er infolge seiner Erkrankung arbeitslos. - -  Aus der im Alter yon 21 Jahren 
gesehlossenen Ebe stammt eine gesunde Tochter. Die Ehe wurde sparer geschieden. 
Sch. war ]riCher gesund. Mit 26 Jahren aquirierte er eine Lues und machte damals 
mehrere Spritzkuren durch. W~hrend dieser Kuren will er eigentfimliche ,,An- 
f~,lle" gehabt baben, die etwa 6--7real am Tage aufgetreten seien. Er fiel d~bei 
plStzlich hin mid hatte nach seiner Beschreibung generalisierte tonisch-klonisehe 
Kr/~mpfe, zum Teil mit Bewul]tseinsverlust, ohne Einnassen oder Zungenbisse. 
Genaueres war fiber den Anfallscharakter yon dem Patienten nicht mehr zu er- 
fahren, da die Anf~lle naeh wenigen Monaten wieder verschwunden und nieht 
wieder aufgetreten waren. - -  Ende Januar 1934 begab Sch. sieh wegen einer ,,Geh- 
stSrung" in nerven~rztliehe Behandlung. Sic hatte sich znerst im Sommer 1933 
bemerkbar gemacht. Da eine Bismogenolkur erfolglos gebHeben und eine Sprach- 
st~rung hinzugetreten war, wurde Sch. in eine private Nervenheilanstalt eingewiesen. 
Er ffihlte sieh damals matt, war leicht erregt mid verge$lich. - -  Im Sanatorium 
wurde eine geringe Pupillenentrundung sowie eine Dysarthrie der Spraehe und 
Unsicherheit beim Gehen festgestellt. Trotz negativen Blur- und Liquorbefnnden 
dachte man an eine Paralyse. Die eingeleitete Malariakur mul3te aber nach einigen 
Fieberzacken wegen allgemeiner Kreislaufschw/~ehe unterbrochen werden. - -  
Xm Juni 1934 wurde Sch. in die tteil- und Pflegeanstalt Berlin-Buch verlegt, 
wo er his Mai 1935 verblieb. Auch dort stand die StSrung der Sprache und des 
Ganges im Vordergrund. Psychisch war Sch. zeitweise ausgesprochen depressiv, 
zeitweise auch euphorisch gehobener Stimmung. 

Am 4. 5. 35 Aufnahme auf die neurologische Abteilung des Ludwig Ho]]mann- 
Hbspitals in Berlin-Buch. Bei der~ zahlreichen Untersuchungen, die his zu dem 
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am 6. 10. 36 erfolgten Ablcben vorgcnommen wurden, ergab sich ein eigentiimliches 
neurologisehes Zusta~dsbild, dessen Deutung gcMsse Schwierigkciten bereitete: 
der Kranke stand undging meist in leicht nach vorn geneigter Haltung, besonders 
tier Kopf war dcutlich gegcn die Brust geneigt. Beim Stchen muBte er sich ebenso 
wie beim Gehcn auf einen Stock stiitzen wegen der Unsieherheit seiner Beine. 
Nahm man ihm den Stock weg, so versuchte er dureh Einnahme eincr breitbeinigen 
Stcllung das Gleichgewicht zu halten, was ihm aueh meistens gelang. Sowohl 
beim Stehen wie beim Gehen fiel eine leiehte K6rperneigung nach rechts auf, 
besonders wenn Patient die Augen schloB, trat sic deutlich hervor. Beim Gehen 
Mch er konstant nach rechts ab. Forderte man ihn auf, sieh auf einen Stuhl zu 
setzen, so machte sich die Tendcnz zum Abweiehen naeh reehts ebenfalls stark 
bemerkbar, indem der Patient sieh naeh reehts vorbci oder nur mit der linkcn 
Ges~Bhglfte auf den Stulll setzte, so dab er in Gefahr kam, nach rechts hinunter- 
zufallen. Aueh beim Greifcn mit der rechten Hand verfchltc er h~ufig das Zicl, 
indem cr naeh reehts vorbeigriff. Besonders deutlieh war dies, wean man ihn bei 
geschlosseaen Augen nach einer akustisehen Reizqnelle, etwa naeh einem gc- 
schiitteltcn Schlfisselbund greifen lie8. RegclmiiBig Mch d~rm 4er Arm naeh rechts 
~ugen ab. - -  Der Gang lieB neben eincr nieht sehr groben, abcr doeh immcr deut- 
lichen Unsicherheit im Sinne einer Gangataxie (Unsicherheit, leiehtcs Tanmeln, 
Ersehwcrung der Gleiehgewiehtsbewahrung) eine Verlangsamung der Bewegungen 
erkennen. Seh. ging also nieht nur eerebellar-unsieher, sondern aueh anffallend 
langsam, steifbeinig und sehwcrf~llig, wobei sogleich die Sp~rlichkeit tier Mit- 
bewegungcn anffiel. - -  Bci Zielbewegungcn (Finger-Nasenvcrsueh, Greifen, Zeigen) 
reehts geringe, aber d.eutlichc Ataxie im Sinne groben rhythmischcn Hin~ und 
tterwaekclns, ([as sieh gegen Endc der Bewegung nach Art eines Iatentionstremors 
vcrsti~rkte. Links waren die Bewegungen etwas abgcrundeter und das Wackeln 
geringcr, manehmal kaum wahrnetmlbar. Der Knie-IIaekenversueh wurde links 
ataktiseh ausgeftihrt, wi~hrend er reehts einigermaBen sieher gclang. Dcr Dehnungs- 
Mderstand der ~{uskeln war anfangs nieht eindeutig verandert. Im Laufc der 
Monate maehte sieh jcdoeh eine allgemeine Erh6hung im Sinne eines leiehten 
Rigor bemerkbar. Die Untersuehung der Sehnen- und Hautreflexe soMe der Sensi- 
bilit~t ergab niehts Pathologisches. Die Spr~qhe war abgehaekt, dysarthriseh ver- 
waschen, zua~chst aber noch leidlieh verst~ndlieh. Zuaehmead wurde sic klangarm 
und monoton. - -  Das Gesieht des Kranken war yon Anfang an bewcgungsarm 
und dcmentsprechend ausdruckslos. Gegen Ende der Beobachttmg bet es eine 
maskcnhafte Starre. - -  Im Laufe des letzten Jahres traten die zun~chst g~nz 
eindcutigen dyssyrLergischen Phi~nomene zurfick, darunter auch das anfaags so 
charakteristisehe Abweiehen und Vorbeigrcifen. Mchr und mehr beherrsehtc da- 
gegcn die allgemeiIm Bewegungsverarmung, das SchMnden der iKimik ua4 aller 
anderen unwillkfirlichen Mitbewegungen some die Zunahme des Rigor das Bild. 
Der Kranke wurde in zunchmender Weise langsam und aspontan, so dab er mehr 
und mehr einem P~rkinsonkrankeu glieh. Auff~llig blieb dabei das intentionelle 
Wackeln. - -  Scrologische Untersuehung you Blur und Liquor soMe VentrikeI- 
und Kleinhirnpunktion ergaben kcin verwertbares pathologisehes Resultat. - -  
Der zeitweise ausgesproehea depressiv verstimmte Patient endete Oktober 1936 
durch Suieid. 

Zusammen]assung und El)ilcrise. Bei einem friiher mi t  Lues infizierten, 
sonst  ' aber  gesunden Mann  aus angeblich gesunder Famil ie ,  t r i t t  im 
43. Lebens jahr  eine St6rung des Gehens und Stehens yon eerebel larem 
Charakt.er. anf. Bald  gesellt  sich eine cerebellare Sprachst6rung hinzu. 
Gleichzeit ig m a c h t  sich eine psychisehe Vergnderung (VergeBlichkeit 
und  St immungslabi l i t~ t )  bemerkbar .  Eine dar~ufhin w e g e n  Verdacht  
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auf  inz ip iente  Pa ra ly se  eingeleite~e Behand lung  b le ib t  erfolglos. I m  
45. Lebens i ah r  tre~en zu den  zungchs t  noch im Vorde rg rund  s tehenden  
cerebel laren  Ersche inungen  langsam zunehmend  e x t r a p y r a m i d a l e  Sym-  
p t o m e  h inzu:  le ichter  Rigor ,  a l lgemeine motor ische  Ver langsamung,  
An t r i ebsmange l ,  Hypok inese ,  besonders  de r  Ausdrucks-  und  sonst igen 
unwil lk i i r l ichen Mitbewegungen.  I ra  le tz ten  H a l b j a h r  des Lebens  p rgg t  
sich das  Bi ld  einer  a l lgemeinen S ta r r e  mehr  und  mehr  aus  und  der  K r a n k e  
impon ie r t  demen t sp rechend  wie ein Park insonismus .  Auff~illig b le ib t  
abe r  bis zum Tode  im 46. Lebens j ah r  die bei  der  neurologischen Unte r -  
suchung e indeut ige  Durchf lech tung  e x t r a p y r a m i d a l e r  und  cerebel larer  
S y m p t o m e .  D a  nach  Verlauf,  Befund  und  dent nega t iven  Ergebnis  einer 
K l e i n h i r n p u n k t i o n  eine Neubf ldung  p rak t i s ch  n ich t  in F r a g e  kommt ,  
wird  in e rs te r  Linie  an  das  Vorl iegen eines chroniseh-entzi indl ichen,  viel- 
le icht  p r imgr -degene ra t iven  Prozesses im Bereich des t i i r n s t a m m e s  und  
des Kle inh i rns  gedacht ,  wobei  t ro tz  des nega t iven  Blur-  und Liquor-  
befundes  die MSglichkei t  eines ursgchl ichen Zusammenhanges  dieser  Er-  
k r a n k u n g  mi t  de r  fr i iher  du rchgemach ten  Lues n ich t  vSllig abge lehn t  
werden  kann .  

3. Fall. DSr., 59jghrige unverheiratete Frau (Fall 3 der Welteschen Arbeit). 
In  der Farailie der Xranken war fiber Nerven- oder Geisteskrankheiten nichts 
bekannt. Der Vater starb rait 78 Jahrem die Mutter rait 74 Jahren an Alters- 
schwgche. Die Patientin selbst war frtiher imraer gesund uncl arbeitsfghig. - -  
1928 eiltwickelte sich eine SchilddrtiseilvergrSBerung. Sie Iitt daraals an starkera 
tIerzklopfen, allgeraeiner Mattigkeit, sehwitzte viel uad hatte Haarausfall. Sie 
wurde unter der Diagnose: Basedowsche Krankheit rait Erfolg behandelt. - -  
Ira Frtihjahr 1935 stellte sieh bei ihr eine langsara zunehraende ,,Schw&he" in den 
Beinen ein, so dab sie schoa imch kurzer Zeit nur noch rait Unterstiitzung stehen 
konnte und nach etwa 1/2 Jahr vSllig bettlggerig wurde. - -  Am 21.1.37 Au]nahme 
im Ludwig HoHmann-Hospital (innere Abteilung). Es land sich daraals eine gut 
hiitmereigroBe Struraa und ein leiehter Exophthalraus beiderseits. Der Blutdruck 
betrug 175/80. Der Tonus der Extreraitgtenmuskulatur war stark herabgesetzt, 
besonders ira Bereich der Beine. Beide Beine waren paretisch, links Yullklonus ~-, 
rechts Babinski angedeutet. Die Sprache war verwaschen, kloBig und sehwer ver- 
stiindlich. Ira iibrigea fiel bei der neurologischen Untersuehung daraals nichts 
Besonderes auf. Ira November 1937 ergab eine faehgrztlJche neurologische Nach- 
untersuchung einen beiderseitigen Ful3klonus, doppelseitigen Babinski, links fehlten 
die Bauehdeckenreflexe. - -  Am 24. 11.37 wurde die Patientin auf die neurologische 
Abteilung verlegt. Hier wurde folgender Befund erhoben: Die Lichtreaktion der 
an sich unauffglligen Pupillen war etwas unergiebig, aber prompt. Spraehe schwer 
dysari~hrisch gestSrt; die Patientin sprach sehr langsam, verwaschen uad skan- 
dierend, so dab sie schwer zu verstehen war. Sonst im Bereieh der Hirnnerven 
nichts Pathologisehes. Sie konnte weder gehen nocli stehen, da beide Behm paretisch 
waren, liI~ks in noch stgrkerem Grade als rechts. Der Dehmmgswiderstuud der Muskeln 
war in den Arraen etwas, in den Beinen, besonders rechts, stark herabgesetzt. Ziel- 
bewegungen rait Armen und Hiinden zungchst sicher; Knie-Haekenversueh leieht 
ataktisch unsicher, aber kein grobes Wackeln. Sehne~lreflexe lebhaft, an den Armen 
seitengleieh, an den Beinen links etwas stgrker als reclits. ~'uIlklonus beiderseits. 
Babinski links d-, reehts angedeutet. Bauchdeekenreflexe reclits = links d-. Sensi- 
bilitgt ftir alle Qualit~tten intakt, ebenso das Lagegeftihl und die Stereognose. Am 
27.11.37 Babinski beiderseits -4-. Parese ira recliten Bein starker ausgeprggt als links. 
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Nystagmus beim Blick nach rechts. Konvergenz schwach. - -  Anfang Dezember 
konnte, wenn die Patientin ira Bert aufsaB, eine Neigung des KSrpers zum Umfallen 
naeh rechts beobachtet werden. Aueh maehte sieh jetzt bei Zeigeversuehea reehts 
eine Tendenz zum Abweichen nach au$en bemerkbar. Der Finger-Nasenversueh 
wurde jetzt mR deutliehem ataktisehem WaekeLu ausgeffihrt. Es trug den Charakter 
tier Intentionsataxie. Im Gegensatz zu diesem Intentionswaekeln im rechten Arm 
blieb die Ataxie in den Beinen zun~ehs~ naeh wie vor gering. Kein l~uhetremor. - -  
In den folgenden Tagen verst/~rkten sich die eerebellaren StSrungen unter unseren 
Augen immer mehr: die Ataxie nahm zu und grill auch auf die linke Seite fiber. 
Die Sprache wurde immer verwasehener, hatte manehmal explosiven Charakter, 
meist war sie fast unverst~ndlich. Im Laufe des Dezember fiel eine Verarmung 
an mimisehen Bewegungen im Gesicht auf. Die Untersuchung der Lumbalflfissig- 
keit trod des Blutes ergab nichts Pathologisches. Die Senkung war leieht erhSht, 
12/28 mm nach Westergreen. Blutchemismus o.B. Mitre Dezember entwiekelte 
sieh ein Deeubitus fiber dem Kreuzbein. Die Blutsenkung stieg darauf auf 62/90 ram. 
Eine Blutuntersuehung am 4. 1.38 ergab auBerdem eine Leukocytose yon 11000. 
Anfang Januar 1938 hatte die Ataxie im reehten Arm einen sehr sehweren Grad 
erreieht, links war sie, werm auch deutlieh, geringer ausgepr/~g~. Entspreehende 
Priifungen an de~ Beinen konnten nicht mehr vorgenommen werden, weil die 
schlaffe Parese inzwischen eine totale geworden war. Aueh die an~angs noch sicher 
vorhandenen Patellarsehnen- und Achillesselmenreflexe waren nicht mehr aus- 
zulSsen. Von pathologischen Reflexen land sich gegen Ende des Lebens noeh an- 
deutungsweise rechts das Babinslcisehe Phgnomen. Die Spraehe war sehliel~lich 
ganz unverstgndlich. StSrungen der Sensibilitgt waren w~hrend der Beobachtungs- 
zeit nicht nachzuweisen. Am 6. 1.38 starb die Patientin an allgemeiner Ent- 
kr~ftung. 

Zusammen/assung und Epikrise. Bei einer 56j&hrigen Frau, die frfiher 
an Basedowscher Krankheit gelitten hat, sonst aber gesund und leistungs- 
fghig gewesen ist und aus angeblieh gesunder Familie stammt, stellt sieh 
snbakut eine Sehws der Beine ein, die die Patientin schon naeh 
wenigen Monaten ganz an dan Bert fessel~. Gleichgewichts- und Sprach- 
stSrungen treten erst im Verlauf des 2. Krankheitsjahres anf. Bei der 
ersten fachgrztlichen Untersuchung nach etwa 21/~j~hriger Bauer der 
Krankheit  stehen sie neben der Parese der Beine fin Vordergrund des 
Brides. Ziemlich schnell entwiekelt sieh dann im Laufe weniger Wochen 
unter unseren Augen ein sehweres cerebellares Zustandsbfld. Besonders 
im Bereich der rechten KSrperseite sind die cerebellaren StSrungen stark 
ausgesprochen. Gegen die ira Hinbliek auf den Verlauf zuns162 erwogene 
Diagnose: multiple Sklerose mit akutem Sehub, spricht vor allem der 
sp~te Beginn der Krankheit. Auch fehlen entsprechende Angen- bzw. 
Augenmuskelsymptome. Die Liqnoruntersuchung erlaubt einen akut- 
entziindlichen und einen luisehen Prozel~ anszuschlie~en. Gedacht wird 
anfangs an eine systematisehe Atrophie aus der Gruppe der hereditgren 
Ataxie (eerebellare und spinale Sym~tome !). Die erste Phase der Krank- 
heir, das Erkrankungsa]ter und der  anfangs vorhandene nevxologisehe 
Befund stehen zu dieser Diagnose jedenfalls nicht in Widerspruch, w~h- 
rend die ziemlich akute und sehwere Versehlechterung sich mit ihr nieht 
recht in Einklang bringen. 
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Uber das Ergebnis der anatomischen Untersuchung dieser 3 F~lle ist 
von Write ausfiihrlich berich~e~ worden (Fall 1--3 der Welteschen Arbeit). 
Bei allen dreien stand eine Atrophie des BriickenfuBes und der un~eren 
Oliven im Vordergrund. Ihr  gegenfiber ~rat die - -  yon Welts als sekun- 
d~re, transneurale gedeute~e - -  A~rophie der Kleinhirnrinde ganz zurfick. 
Die Untersuchung des Mittel-, Zwischen- und Endhirns zeig~e wei~er, 
fin crsten Fall ausgepr~gter als im zweiten, eine erhebliche Sch~digung 
der Subst. nigra, sowie leichtere Ver~nderungen im Locus coeruleus und 
in den Basalganglien (leichte Ausf~lle an gro•en und kleinen Ganglien- 
zellen im Cauda~um und Putamen, im Fall 1 leichte Fasergliose fin 
Pu~amen und Pallidum, ferner Gliakern- und Pigmentvermehrung im 
P~llidum). Bei allen dreien bestand endlich eine diffuse A~rophie (Rand- 
aufhellung) in den Vordcr- nnd Seitenstr~ngen des Riickenmarks. Diese 
3 F~lle stellen Mso Pro~otypen einer primgren Atrophie des BrfickenfuB- 
Olivensystems im Sinne yon Spatz d~r. Nirgends erreichten die in den 
anderen Systemen gefundenen Ver~nderungen den Grad, wie diejenigen 
des BrtickenfuBes und der Oliven. 

Bevor wir suf die klinische Symptomatologie derartiger F~lle eingehen, 
sei zun~chst noch eine wei~ere hierher gehSrige Beob~chtung mitgeteflt. 

4. Fall. Anna Zoek., geb. 17. 8.72, aufgenommen 22.1.38, gesL 6. 2. 39. 
Der V~f~er tier Patien~in war mit 72 Jahren an Arteriosklerose, die Mu~er mit~ 
87 Jahren ~n AlCersschwgche gesCorben, eine Schwester fiel miC 48 Jahren einer 
Pneumonie zum Op~er. Irgendwelche Auhaltspunkte far das Vorkommen yon 
Geistes- und Nervenkrankheiten in der Famflie erg~ben sich nicht. Die Kranke 
selbs~ hatte eine normale EnCwicklung hinter sich und h~t~e uls Schneiderin bis 
1933 ihr Bro~ verdien~. Damals - -  im Alter yon 61 Jahren - -  wurde sie ~ngeblieh 
wegen ,,Arterienverk~lkung" inwlidisierC (n~ch der yon uns eingesehenen Inwliden- 
~k~e wurde 1935 GleichgewichtsstSrungen, ,,wahrscheinlieh psychogener B[a~ur", 
aul]erdem offenbar ~llgemeine Al~erserscheinungen fesCgestellt, die die Weiter- 
gewghrung der Rente rechCfertigten). Es Cra~ damals eine UngesehicMiehkei~ 
beider Hgnde bzw. Arme auf, zu der sich ira Laufe der folgenden Jahre eine Gang- 
stSrung und Verlangsamung der Spraehe hinzugesellte. 

Bei der Aufnahme auf tier neuro~ogischen Abteiluug des Ludwig Ho/]ma~n- 
ttospita~s am 22, 1.38 ergab die Allgemeinuntersuehung, abgesehen yon mg~iger 
AdiposiCas und leichtem Lungenemphysem niches Besonderes. ~eurologisch: Enge, 
etwas entrundete, aber prompt und ausreichend reagierende Pupillen. Leich~er, 
feinsehlggiger Horizon~alnystagmus beim Blick naeh rechf~s und links, etwss ver- 
langsamte, skandierende und leich~ bulb~r verw~schene Sprache. LeichCe Tonus- 
steigerung in allen 4 ExtremiCgten. Spas~ische Paraplegie beider Beine. Leichtere 
Parese der Arme. Hochgradig gesteiger~e Sehnenreflexe an allen Ex~remiCgten. 
Pyramidenzeiehen beiderseiCs +.  SensibilitgC nich~ nachweislich organisch gestSrt. 
Beidersei~s deutliehe ACaxie bei Zeige- und Greifbewegungen. P~tien~in konn~e 
weder gehen uoch s~ehen, info]ge der Bauchmuskell~hmung sich auch nich~ ohne 
Hi]re im Bert aufrichten. 

Laboru~oriumsuntersuchungen ergaben niche Besonderes. Im Liquor t~andy, 
Nonne O, Zellen 2/3, Ges~mteiweil~ 20 mg %, Albumine 17, Globuline 3. Goldsol 
deu~liche Linkszaeke. Komplemeu~reak~ionen O. - -  Im Laufe des Jahres 1938 
verschlech~erte sich die Kranke lungsam fortschreitend. Im Januar 1939 be- 
schleunigter allgemeiner Verfall. Exitus 6.2. 39. 
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Epikrise  und Z~esammen]assung. Die ~us gesunder  ~ m i l i e  s t~mmende,  
fr i iher  ira wesent l ichen gesunde a n d  leistungsf~hige Fr~u  e r k r a n k t  ers t  
im Beginn des 7. JMlrzehnt.s an  - -  offenbar  unch~rak te r i s t i sehen  - -  
Al terserscheinungen,  zu denen sich bMd Gleiehgewichts-  und  Koordi -  
nut ionss tSrungen hinzugesellen.  Naeh  langs~mer Progredienz  des Leidens 
b ie te t  sie bei  der  Kl in ikaufn~hme im 66. Lebens j~hre  ein schweres eere- 
bell~res Syndrom,  ~u~erdem spast ische P~resen, a.n den  Beinen s ta rker  
als ~n den Armen.  Die  in tern is t i schen und  serologischen Un te r suehungen  
geben i iber  die  N~ tn r  des Leidens  ke inen  Aufschlul~. Eine  mu l t i p l e  
Sklerose wird,  obgleieh der  neurologische Befund  einer solchen durehaus  
h~ttte en t sprechen  k6nnen,  fa r  unwahrschein l ich  gehMten, vor  Mlem im 
Hinb l i ek  a,uf die Angmnese  und  das  Al ter .  Die W~hrsehein l ichkei t s -  
d iagnose  l~ute t  ~uf mul t ip le  encephMomMacische Schs  im Be- 
reich des Grolt- a n d  Kle inhi rns .  

Makroskopischer Hirnbe]und (Prof. Dr. Hallervorden). (Eine Allgemeinsektion 
konnte aus ~ul~eren Grfinden nicht vorgenommen werden.) ttirngewieht 1300 g, 
Kleinhirn 160 g. Meningeix wenig getriibt, Gef~Be an der Basis etwas klaffend mit 
vereinzelt wei~lichen Einlagerungen. An des Basis fallt eiae starlce Verschm~ilerung 
der Bri~cke auf, etwas weniger der Medulla oblongata. Das Kleinhirn selbst erseheint 
yon normaler GrS~e. M~Bige Erweiterung der Ventrikel. Sonst guf FroIxtalsehnitten 
niehts AuffMlendes. Xeine Hirnatrophie, ~ueh die Windungea nieht ~trophisch. 
Ein :ProntMsehnitt durch das Kleinhiru zeigt eine sturke Atrophie des Marks. 
Der Nuel. dentatus mit sei~em Hilus hebt sieh normal heraus. Der 4. Ventrikel 
ist stark erweitert. Die Marksubstanz ist grau verf~rbt. 

Mikroskopischer ~Bejund (Prof. Dr. Halle~'vorden). Ri~ekenmark. Aufhellung 
der Seitenstr~nge yon den Hinterh6rnern bis zum Randgebie~, jedoch keine spezielle 
Degeneration. Auch die Randpartien der Vorderstr~nge sind aufgehellt. Itinter- 
str~iage int~kt (Abb. 1 und 2). Im I~Msmark eine gan~z geringe Aufhellung im 
Gollsehen Str~ng. Keine Seh~digung get Wurzeln. Unbedeutende Zellschgdigungen 
und Ausfglle yon Nervenzelleu iu den Vorder- uad SeitenhSrnern. Von den Clarke- 
schen Sgulen sind nut wenige Zellen vorbmden. 

Medulla oblonga~a. Oliven total degeneriert, bis atff ganz vereinzelte geschrumpfte 
Zellen. In  der ga~Lzen Haube der Medulla oblongata and besonders aueh in der 
Mittellinie der Raphe s~arke Wucheruug progressiver Astrocyten. Im Nucl. tri- 
angularis des Vestibularis sind die Nervenzellen gr6Btenteils zugrunde gegangen. 
Auch sons~ sind die Nervenzelten im Hgubengebie~ geseh~digt. Arteriosklerose der 
A. basilaris. 

Mittelhirn. In der Substanti~ nigra vereinzelte Pigmentausstreuung and 
Sehadigung yon Ganglienzellen, besonders in den mittleren Partien. Im gesamten 
Quersehnitt des Mittelhirns diffuse Vermehrung progressiver Astroeyten. Im FuB 
keine M~rkfaserausf~lle. Oculomotorius iat~kt. Im t~oten Kern einzelne Zell- 
~usfglle uad Zellsehrumpfung. 

Kleinhir~. St~rk versehm~lerte M~rksubst~nz (Abb. 3), fas~ vSllige Ent- 
markung im Gebiet des Corpus restiforme und der Marks~rahlen; an diesen Stellen 
fiberall progressive Astrocyten in gro~er Zahl. Nucl. dentatus im Zellbestande 
leidlich erhalten. Gesehrumpfte ZeUen und Vermehrung der Gliakerne. Der 
Hilus ist intakt. Keine Entmarkung in der Flocke. Die bier bereits angeschnittene 
Bri~eken]ormation ist v611ig en~markt und ver6det (Abb. 4 und 5). Kleinhirnrinde gut 
erhalten. Wenig Ausfglle yon Purkin]e-Zellen, keine Lichtung der K6rnersehicht. 
Ependymitis in den Seitenw~nden des 4. Ventrikels. Aeusticuskerne gut erhM~em 
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Grofihirn. Im Stria~um Bak~erienembolien. Ver6dungsherde um alle Gef~13e. 
Geringe Zellausf~lle, leich~e Vermehrung yon Astroeyten mit feink6rnigem grfin- 
lichem Pigment, das gleiehe gil~ vom Pallidum und besonders veto Thalamus, 
in dessert unteren Teil eine besonders starke progressive Gliavermehrung anzutreffen 
is~, ohne dab die Nervenzellen hier wesentlieh betroffen wgren. ]~pendymitis 

=~bb. 1. 

Abb.  2. 

Abb.  1 u n d  2. Fal l  4. 1Rfiekenmark 5real (Kulschilzki). R a n d a u f h e l h m g  in den Seiten- 
s t r~ngen  ohne eigentl iehe Degenera t ion .  I-Iinterstrfinge t r e t e n  deutl ich hervor .  

im Unterhorn. In der Hirnrinde viele diffuse kleine Lichtungen und hier and da 
Gliahgufehen (Plaques ?). 

Die 4 oben besehriebenen Fglle erseheinen fth. die Darlegung etwaiger 
Besonderheiten im klinischen Bilde der primfiren Briickenful~-Oliven- 
atrophie geeignet, weft sie - -  im Gegensatz zu zahlreiehen, yon anderer 
Seite mitgeteilten und auch mehreren eigenen Beobachtungen - -  hin- 
sieh~lieh der Atrophie des BriiakenfuBes nnd der Oliven verh/il~nism/iBig 
,,rein" und  unkompliziert sind. Auf die relativ h/~ufig vorkommenden 
Kombinationen der Briiekenful3-Olivenatrophie (Br.F.-O1.Atr.) mit 
A~rophien anderer Systeme sell deshMb erst sp/~ter an Hand einiger 
Beispiele eingegangen werden. 

~berblioken wit die 4 Krankengeschiehten und vergleiehen sie mit 
denen, die andere Autoren yon F/tllen mit sog. olivo-ponto-eerebellarer 
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A b b .  3. Fa l l  4. K l e i n h i r n m a r k  5real  (Heide;~hain). Schwere  E n t m a r k u n g  in  der  
B r a c k e n - G ~ n g l i e n s t r a h l u n g .  Z a h n k e r n  a n d  VlieB g u t  e rha l t en .  

=kbb. 4. Fa l l  4. Br t i cke  umd Kle inhi l .n  2real  (lleidenhain). I-Iochgt 'adige ~ktrophie des  
Briickenfu[3es.  VSll iger  U n t e r g a n g  de r  ober f l~ch] ichen  u n d  t i e f en  B r i i c k e n q u e r f a s e r n .  
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Atrophie mitgeteflt haben, so ergibt sieh beziiglich der Symptomatologie 
eine weitgehende l~bereinstimmung. Die Yfehrzahl dieser Kranken bietet 
im Beginn des Leidens rein eerebellare Krankheitsbflder. Die Angaben 
fiber die im Beginn bzw. im ersten Abschnitt des Leidens hervortretenden 
Besehwerden und objektiven StSrungen lauten fast in allen F/~llen gleich. 
Die Kranken klagen fiber ,,Sehw/~ehe" in den Beinen beim Gehen und 
Stehen, sie ermiiden deshalb schnell, der Gang wird taumelig und nn- 
sieher ,,wie bei Betrunkenen", die Bewegungen der Beine ausfahrend, 

Abb.  5. Fal l  ~. Das  gleiche (Holzer). Sta rke  Gl ia fase rwucherung  i m  Bereich der  
nntergegangenen BriickenfuBganglien und der ponto-cerebeHaren Fasern 

(Brachium pontisD. .,. 

waekelig und zielunsieher. Erst spgter treten dysmetrisehe und atak- 
tisehe StSrungen aueh in den Armen auf, withrend die Sprache meist 
sehon frfiher vergndert ist, langsamer, skandierend, explosiv, undeut- 
lieh und verwasehen wird. In einzelnen Fgllen maehen sich frfihzeitig 
BlasenstSrungen bemerkbar (wie in unserem Fall 2). Wenn aueh Ent- 
wieklungstempo und Intensitiit der einzelnen Symptome yon Fall zu Fall 
weehseln, so ergibt sieh im ganzen genommen in dieser ersten Phase 
doeh ein ziemlieh einheitliches klinisehes Bild, eben das einer langsam 
fortsehreitenden diffusen Kleinhirnerkrankung. In der Mehrzahl der 
bisher bekanntgewordenen Fiille sehritt die Erkrankung langsam und 
unaufhaltsam fort, so dab die Kranken sehlieBlich ihre Glieder fiberhaupt 
nicht mehr geordnet benutzen und aueh kaum verstgndlioh sprechen 
konnten. Die Bauer der Erkranknng ist reeht versehieden (vgl. Tabelle 1), 
ein groBer Tell der im 5., 6. und 7. Jahrzehnt erkrankten Patienten erlag 
dem Leiden bzw. der Hand in Hand mit ibm Platz greifenden Entkr/~ftung 
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schon naeh  wenigen J a h r e n  1. Bei anderen,  besonders bei solchen, bei 
denen  der Beginn der E r k r a n k u n g  in ein ji ingeres Alter  fiel, s ind Vet- 

1 Naeh Absehlug der Arbeit konnte ein weiterer, dutch seiimn sehnellen Verlauf 
ungewShnlieher Fall beobaehtet werder~, der hier anhangsweise kurz referiert sei. 

Es handelte sieh um einen 37 Jahre al~en Mann A. A., der 3 Monate vor seiner 
Aufnahme fiber unseharfes Sehen (Doppeltsehen ?), Kopfsehmerzen un4 langsam 
zunehmende Uusieherheit in den Beinen, gelegentlieh aueh Fallneigung naeh links 
klagte. 2 Monate sparer wurde die Spraehe undeutlich und verwaschen. Bei der 

Abb. 6. Fall A.A. BriiekenfuBganglien 20real (iYissl). Fast v6111ger Ausfall der Briicken- 
ful~ganglienzellen. Sic1~tbar sind nut noeh vereinzelte geschrumpfte und atrophische 

Ganglienze]len. 

Aufnahme zeigte der Kranke auger einer leiehten Abducensparese rechts un4 ver- 
einzel~en nystagmisehen Einstellzuekungen eine Absehw~ehung der Armsehnen- 
reflexe und Fehlen der Beinsehnenxeflexe. Augerdem bestand ein sehweres eere- 
bellares Syndrom mit Gang- bzw. S~andunsieherheit, hoehgradige Ataxie, Dys- 
metrie, Dyssynergie und HyI0otonie. Die Spraehe war klol3ig, nasal, stark dys- 
arthriseh und sehwer verst&ndlieh. Der Kranke konnte nur mit Miihe allein sitzen ; 
Stehen und Gehen wurde schlieglich so gu t wie unm6glich. Internistiseh: Reehts- 
seitige Oberlappentuberkulose. Der auf Grund der raschen Entwicldung anfangs 
gehegte Verdaeh$ auf einen raumbeengenden Prozeg in der hinterert Seh/tdelgrube 
bzw. im Cerebellum wurde weder durch die Liquoruntersuchung noch dureh die 
Ver~trikulographie gestiitzt, so daB, da auek ein akut entztindlicher Prozeg ziem- 
lieh sieher auszusehlieBen war, differentialdiaguostiseh an eine akut verlanfende 
cerebellare bzw. eerebellabulbare Form iter multiplen Sklerose gedacht wurde. 
Exitus 41/2 Monate nach Auftretert der ersten St6rungen. 

Bei der anatomiscl~e~ Untersuchung (Prof. Hallervorden) ergab sich auger der 
rechtsseitigen Oberlappentuberkulose makroskopiseh eine geringgradige Ver- 
schmglerung der Stirnhirnwindungen und des Kleinhirns. Auf Querschnittea 
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]!gufe fiber mehrere  Jah rzehn te  beobachteV. Das k a n n  nicht  fiberraschen, 
da der atrophisierende Prozel~ lebenswichtige zentralnervSse Regulat ions-  

zeigteu sich vor allem die Windungen des Wurms und die Tonsillen beiderseits 
verschm~lert, cbenso die dorsalen Lappchen. Die Brticke war makroskopiseh nieh~ 
vergndert. 

Histologisch ergab sieh ein weitgehender Ausfall der Bri~cken/uflganglien (Abb. 6), 
yon denen nm" noeh einige spi~rliche Zellgruppea vorhanden waren, die vielfach 
noeh Schrumpfung, Atrophic und Neuronophagien erkennen liel~en, l~eiehlich 

Abb. 7. Fall A. A. Briicke ~raal (Holzer). ttochgradlge Gliafaserwucherungim BriickeD~u$. 

gewucherte astrocyt~re Glia (Abb. 7). Die Vcr~tnderuuge~ waren streng auf die 
Brfickenkerne und ihre Fasern beschr~nk~. Im Klcinhirnmark st~rke Gliavermeh- 
rung in den Brtiekenarmcn (Astrocytert und St~bchenzellen). Einzelae Ausf~lle 
in den Purkin]e-Zellen, stellenweise Wucherung der Bergmannschert Glia, auffi~llig 
reiehliches Fett in der Glia der K~irner- und Molekularsehieht. Beide Hauptoliven 
wiesen ganz schwere Ausfglle art Gauglienzelleu auf (Abb. 8). Die noch vorhandenen 
waren zum Tell gesehrumpft und nur noch Ms Sehatten crkcnnbar. Im C~'ofihirn 
feinmaschiger Status spongiosus in den Stammganglien, im :Nucleus amygdalae 
und in den untersten Rindensehichten. Im Striatum diffuse Ausfglle yon kleinen 
und gro~en Zellen. Leichte Vcrmehrung der Astrocyten. An den groBen Zellen 
vielfaeh Vakuolenbfldungen. Im Thalamus, besouders im Nucl. ant. deutiiche 
Zellsch~digungen (Atrophic) und Vermehrung der Glia. Im Pallidum geringe 
Ausfalle der Ganglienzellen. Hypothalanms o. B. In  der Rinde geringere Zell- 
sehadigungen (Sehwcllungen und einzelne Ausf~lle). 

Bemerkenswert erscheint an dieser Beobachtung einmal der ungemefll rasche 
Krankheitsverlauf. Wenn aueh zu bertieksiehtigen ist, dab das Ende schlieil- 
lich dureh die sehwere tubcrkulSse Erkrankung im rechten Lungenoberlappen 
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appara te  n ich t  in  Mitleidenschaft  zieht. - -  Der  Verlauf ist in  den meis ten  
Fs ein gleichm~Big fortschreitender.  W e n n  m a n  die P a t i e n t e n  fragt,  
w a n n  die e inzelnen StSrungen sich bemerkbar  machten ,  Verschlimme- 
rungen  au f t r a t en  usw., s ind sie u m  eine An twor t  meist  verlegen, da die 
En twick lung  gew6hnlich eine so schleichende ist, dab  sie das H inzu t r e t en  
neuer  Symptome erst al lm~hlich bemerk~ haben.  N u t  selten k o m m e n  - -  

herbeigefiihrt wurde, so bleib~ dock das Tempo, mit dem sick die neurologischea 
Symptome im Laufe yon 3 Monaten entwickelten, ungewShnlieh fiir eine primer 
atrophisierende Erkrankung des Nervensystems. Zu vermuten ist, daft auch ihre 

Abb. 8. ]Fall ~. A. Untere Olive 15real (Nissl). ]Fast v611iger Ausfall der Olivenganglienzellon, 
won denen nut noch wenige Exem!01are erkennbar sind.. 

Eutwicklung durch das gleictlzeitige Vorhandensein einer ehronisch-konsumierenden 
Lungenerkrankung so beschleunigt wurde. Wichtig - -  u. a. im ]-Iinbhck auf unsere 
sparer mitgeteilten Beobaehtungen -~ ist ferner die Tatsache, dab die Erkrankung 
weite Gebiete des Gehirns betroffen katie, wenn auch die schweren Ver~nderungen 
des Bri~ckenfuges und der Oliven unverkennbar so im Vordergrund stunden, dub 
die Zuordnung des Falles zu der bier bespr0chenen Gruppe sicher erfolgen konnte. 
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wie wfi" das tibrigens aueh bei anderen heredodegenerativen Erkrankungen 
beobaehtet  haben - -  mehr  oder weniger deutlieh ausgepr/~gte ,,Sehfibe", 
in relativ kurzer Zeit effolgende Versehlimmerungen und Erweiterungen 
des Symptomenbfldes vor. Ein Beispiel daf/ir ist der Fall 3, der fiber- 
haupt  dureh den relativ rasehen Gesamtverlauf des Leidens bemerkens- 
weft  ist : 

Bei dieser Kranken entwickelte sieh nnter unseren Augen innerhalb yon etwa 
3--4 Woehen ein sehweres cerebellares Syndrom mit schweren Spraeh-, Gleich- 
gewiehts- und Koordinationsst6rungen, nachdem vorher viele ~[onate lang lediglieh 
eine motorisehe Sehwgehe der Beine bestanden hatte. Unter solchen Verhgltnissen 
und bei negativer Familienanamnese kann die Diagnose recht schwierig sein, zu- 
real die iiblichen serologisehen und r6ntgenologischen Hilfsuntersuehungen meist 
nich~ welter f/ihren werden. Aueh wir batten in diesem Fall unter dem Eindruek 
der aku~en Progredienz die aIffangs gestellte Diagnose einer Erkrankung aus der 
Grnppe der tIeredoa6axien fallen lassen, und eher eine Spgtform einer multiplen 
Sklerose vermute~. Erst die Obduk~ion zeigte zu nnserer ~berrasehung, dab unsere 
frfihere Anffassung riehtig gewesen war (s. hierzu auch Fall A.A. der FuBnote). 

I m  allgemeinen maeht  aber die Erkennung der cerebellaren St6rung 
und ihres endogenen Charakters keine Sehwierigkeiten, da die differential- 
diagnostiseh in Betracht  kommenden Erkrankungen bei entspreehend 
langer Beobaehtung gegebenenfalts unter Berticksiehtigung der Familien- 
gesebiehte meist auszusehlieBen sind. Dagegen ist die diagnostisehe 
Abgrenzung des der Br.F.-O1.Atr. eigenen cerebellaren Syndroms, yon 
den bei anderen prim/~r atrophisierenden Erkrankungen ohne ~Beteiligung 
des ]3riickenfuBes und der Oliven vorkommenden eerebellaren Bildern 
in diesem Stadium der Erkrankung in der Regel nicht m6glich. 

Bei einer verh~ltnism/~Big groBen Zahl der F/~lle erf~thrt das beschrie- 
bene Krankheitsbild eine eigenartige Anderung, indem zu den cerebell~ren 
Symptomen extrapyramidal-motorisehe StSrungen im Sinne eines akine- 
tiseh-hypertonisehen Syndroms, manehmal,  allerdings seltener, aueh 
Hyperkinese versehiedenster Art  hinzu~reten. Diese Durehfleehtung kann 
sich im Laufe yon Monaten oder Jahren vollziehen und geht in den ein- 
zelnen F/~llen aueh versehieden weir. l~icht selten so welt, dab die Patien- 
ten iiberhaupt ffir Paralysis agi tans-Kranke angesehen und die wahre 
Natur  erst bei der anatomisehen Untersuehung erkannt  wurde (s. unseren 
~all  1). Die Phase der Durehflechtung bzw. Verdr~ngung des cerebellaren 
Bildes mit  seinem ~bermaB an ungeordneten und mangelhaft  gesteuerten 
]3ewegungen dureh ein akinetiseh-hypertonisches Zustandsbild mit  seiner 
fortschreitenden Bewegungsverarmung und allgemeinen Ers~arrung tr/igt 
zweifellos ein besonderes und eindrueksvolles Gepr/~ge. Wer eine der- 
artige Entwieklung einmal selbst hat  beobachten oder sich mit  Hilfe 
~lterer Defunde bat  rekonstruieren k6nnen, wird vers~ehen, dal] manehe 
Autoren sie als pathognomiseh ffir die olivo-10onto=eerebellare Atrophie 
ansehen w011ten und in ihr ein wertvolles diagnostisehes Kri ter ium ge- 
funden zu haben glaubten. Wenn diese Auffassung - -  wie welter unten 
gezeig~ werden s o l l -  aueh sieher nieht ohne Einsehr~nkung gfiltig ist, 
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so unterliegt es jedenfalls doch keinem Zweifel, dab es sieh bei dieser 
Symptomenkopl3elung nicht um ein zuf/s Ereignis handelt. Dazu 
ist sie bei der olivo-ponto-eerebellarenAtrophie viel zu hgufig und fiberein- 
stimmend beobachtet worden. So linden wir unter den 45 anatomisch 
bestgtigten F/illen unserer Zusammenstellung (s. Tabelle 1) Mlein 25raM, 
d. h. in mehr als der I-I/~lfte der Fill!e, Angaben fiber Verarmung an 
mimischen Bewegungen, Rigor, tonische Haltungsanomalien, etwas 
seltener auch fiber Hyperkinesen im Sinne eines Ruhetremors, chorea- 
tische Bewegungen u. a. m. Hierbei ist noch zu beriicksichtigen, dab die 
Angaben fiber die klh~ischen Befunde zum Teil aus/ilgerer Zeit sgammen, 
zum Teil auch nnzureichend oder so dfirftig sind, dab sie keine ganz 
Mare Vorstellung davon vermitteln, ob und welche extrapyramidale 
Symptome bestanden haben. Unsere Zahl  der in dieser Beziehung posi- 
riven Falle ist also sicher eher zu niedrig als zu hoch. Ob die im all- 
gemeinen erst nach einer mehr oder weniger langen Krankheitsdauer 
hervortretenden extrapyramidal-motorischen Symptome das Bild yon 
Beginn des Leidens an beherrschen k6nnen, ohne dab fiberhaupt cere- 
bellare Symptome vorlagen, ist an Hand des vorliegenden Schrifttums 
noch nicht sicher zu entscheiden. Die F/~lle 1 und 2 yon Scherer k6nntea 
so gedeutet werden. Bei der 1Viehrzahl der mitgeteilten Beobaehtungea 
ist aber die klinische Beschreibung nicht ausreichend, um beurteilen zu 
kSnnen, ob cerebellare Symptome wirklich gefehl$ haben, oder ob sie 
nur sehr frfihzeitig fiberdeckt wurden. Sicher ist jedenfalls, dab Be- 
wegungsverarmung und Vers~eifungen den cerebellaren Symptomen bei 
/~lteren Patienten schon in relativ kurzem Abstand folgen k6nnen (s. auch 
Hallervorden), wahrend sie sich bei jiingeren Kranken meist erst nach 
jahrelangem BesSehen des cerebellaren Syndroms bemerkbar machen. 
Der umgekehrte Verlauf, d. h. ein Begirm mi$ hypertonisch-akinetischen 
StSrungen und erst sparer folgender En~wieklung der cerebellaren Sym- 
ptome ist bei der Br.F.-O1.Atr. bisher nicht bekannt geworden. 

Auch wir glaubten auf Grund unserer ersten Beobachtungen (Fall 1 
und 2) in dem geschilderten Verlauf ein ,,typisches" Verhalten erblicken 
zu diirfen. Beide Falle schienen Schulbeispiele darzustellen, wobei/s 
zuf/s Ums~gnde es fiigten, dab wit im zweiten Fall die EntwicMung 
des Parkinson-Syncb'0ms bei noch deu~lich ausgepr/~gten eerebellaren Er- 
scheinungen selbst beobachten und verfolgen konnten, w/~hrend sieh uns 
im ersten Fall ei~. wesentlich welter fgrtgeschrittenes Bild, gewisserma/3en 
ein Endstadium darbo~, das sieh befundm/~Big yon einem gew6hnlichen 
Parkinsonismus fiberhaupt nicht mehr untersehied und bei dem nns erst 
die spgter in Lhren Einzelheiten bekanntgewordene Vorgesehiehte dariiber 
belehrte, dab bei dem Patienten friiher ein cerebellares Syndrom be- 
standen hatte. 

Unsere weiteren Erfahrungen zeigten indes, dal~ hier yon einer Gesetz- 
mggigkeit keine Rede sein kann. Die Entwicklung der extrapyramidalen 
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Synlptome kann zwar zu ganz versehiedenen Zeitpunkten im Verlauf 
einsetzen und sich in verschiedenem Tempo-vollziehen. Es steht aber 
lest, dab eine nicht unbetrgchtliche Z~,hi der anatomisch einwandfrei 
als Br.F.-OI.Atr. aufgeklgrten Erkrankungen niemals Symptome im Sinne 
des Parkinsonismus geboten hat. Dem naheliegenden Einwand, dab dies 
nur die Folge eines sehnelleren Krankheitsverlaufes gewesen, dal~ also der 
betreffende Pat ient  gestorben sei, bevor die den extrapyramidalen Sym- 
ptomen zugrunde liegenden Gewebsvergnderungen sieh entwickelt batten, 
lassen sich u. a. unsere eigenen ]~eobachtungen enfgegenhalfen: der Fall I 
z. ]3., der eine relativ sehnelle Entwieklung bei einer Gesamtkramkheits- 
dauer yon 5 Jahren halle,  zeigte sehwerste extrapsn'amidale Symptome, 
dagegen lieBen Fall 4 und die spgter zu erwghnenden, dureh atrophisehe 
Vergnderlmgen im Dentatum-Bindearmsystem bzw. im Riiekenmark 
komplizierten Fglle 9 nnd 10 mit einer Krankheibsdaner yon 5, 17 bzw. 
12 Jahren solche vSllig vermissen. Andererseits blieb aueh Fall 3 mit 
seiner, besonders gegen Ende des Lebens ziemlieh schnellen Progredienz 
frei davon. Aueh im Sehrifttum linden wir Beobaehtnngen fiber Fglle 
mit sehr langer Xrankheitsdauer, die keine hypertoniseh-akinetisehen 
S3nnptonle aufwiesen, so die Fglle yon Barker (Krankheitsdauer 10 Jahre), 
Fickler (Fall4,  Krankheitsdauer fiber 13 Jahre), Maas und Scherer 
(Krankheitsdauer 12 Jahre). Es lg/3t sieh also mit Sieherheit sagen, 
dab die Krankheitsdauer als soIche nieht entseheidend daftir ist, ob 
es zur Entwieklung eines hypertoniseh-akinetisehen Symptomenkom- 
plexes kommt oder nicht. Ferner ist in diesem Zusammenhang yon 
]3edentnng, dab ganz ghnliche Entwieklungen ex~rapyramidaler Sym- 
ptomenkomplexe gelegentlieh aueh bei primgren Kleinhirnrindenatrophien 
beobaehtet sind (Ziilch). Unter den yon ibm erfaBten 34 Fgllen fanden 
sich 7real Symptome, wie Rigor, Bewegungsverarmung und allgemeine 
Starre, kata]epsieghnliches Verharren, Ruhetremor u. a. m., Sy]nptome, 
die zu den anfangs rein eerebellaren StSrungen hinzugetreten waren und 
diese zunl Tell nlehr oder weniger tiberdeekt batten. Zum Teil handelte 
es sieh dabei nut  um relativ geringe, vereinzelte und nieht sehr aufdring- 
fiche Erscheinungen, z. ]~. isolierte Hypertonie in den ]~eh~muskeln 
(Caspar), zum Teil abel" um reeht sehwere und generalisierte hypertonisch- 
akinetisehe Bilder (Guillain, Bertrand und Garcin). Anatomiseh zeigten 
diese Fglle, abgesehen yon der fffr die Einordnung maBgebenden Klein- 
hirm'indenatrophie zwar zum Teil noch andere anatomisehe Vergnderungen 
(z. ]3. GroBhirm'indenatrophie, Olivensklerosen, Liehtung der olivo- 
eerebellaren Fasern u. a. m.), ein Fall ~ron prims ]3r.F.-O1.Atr. (S)gatz) 
war abet nicht dabei. Anatomisch lassen sie sieh also wohl klassifizieren, 
ihre klinische Differentialdiagnose gegentiber der Br.X~.-O1.Atr. diirfte 
demnaeh aber aueh beim Vorliegen extrapyramidaler Symptome ebenso- 
wenig m6glieh sein wie umgekehrt. Bei den ,,reinen" Fgllen yon 
Br.F.-O1.Atr. ist die Symptomatologie mit den eerebellaren bzw. den 
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extrapyramidal.m0torischen Symptomen ira wesentlichen erschSpft, t t in 
und wieder finder man einzelne spinale Symptome - -  Pyramidenreflexe, 
paretische Schw/iche in den Beinen oder Sensibilit/ttsst6rungen veto 
Hinterstrangstyp. 

So bestanden in unserem Fall 3, lange bevor das cerebellare Syndrom sieh ent- 
wickelte, eine Schwache der Beine, die zweifellos dutch eine leichte Beteiligung 
der Pyramidenbahnen (Babinski reehts, FuBklonus links) verursacht war. Im Fall 4 
lagen aul~er den ceiebellaren St6rungen pyramidale Paresen der Arme und Beine 
vor, die ihre Erkt~rung in der anatomiseh nachgewiesenen Lichtung der Pyramiden- 
seitenstrangbahnen finden, im 1. und 2. Fall dagegen fehlten spinale Symptome 
v611ig, und das gleiehe seheint in den Fallen yon Dd]r und Thomas, Winkler, 
Bakker, Ley der Fall gewesen zu sein. Bemerkenswert sind die anatomisehen 
gfiekenmarksbefunde der F~lle 2, 3 and 4 (ira Fall 1 konnte das Rtickenmark 
]eider nicht untersucht werden), die weitgehend miteinander iibereinstimmen. 
Neben den bei allen dreien vorliegenden Zellausfallen in der Clarkeschen Saule 
interessieren bier in erster Linie die mehr oder weniger diffusen, vor allem in den 
Randpartien der Vorder- und Seitenstrange ausgepr~gten Aufhellungen, die keine 
Begrenzung auf das eine oder andere System erkennen lassen und aueh nicht einer 
eigentlichen Degeneration entsprechen (vgl. hierzu Welte Fall 2, Abb. 16; Fail 3, 
Abb. 24 nnd unseren Fall 4, Abb. 1 und 2). Die Hinterstr~nge sind regelm~Big 
yon dieser Aufhellung ausgenommen und treten im Markseheidenbild zum Tell 
sogar besonders deutlich hervor. Auf den ersten Blick erinnern diese Bilder fast an 
sehlecht gef~rbte 5larkscheidenpr~iparate, mit denen sie natiirlich gar nichts zu 
tun haben (Gliavermehrung !). ~_hnliehes finder sieh in den F~llen yon Arndt, 
Fickler Fall 4, Ley berichtet. 

Obgleieh sich diese Ver/~nderungen bei der verh~ltnism~gig geringen 
ZahI der Beobaehtungen selbstverst~ndlich nieht als gesetzm~gige oder 
,,typisehe" ansprechen liegen, seheinen sie uns zun~ehst doeh geeignet, 
die Besonderheiten dieser ,,reinen" Fglle yon prims Br.F.-O1.Atr. zu 
unt, erstreiehen und ihre Abgrenzung zu erleiehtern. In  Wirkliehkeit sirld 
sie aber keineswegs eharakteristiseh fiir diese. Vielmehr sind derartige 
Aufhellungen in den Randpartien der Vorder- und Seitenstrgnge bei 
relativ gutem Erhaltensein der Hinterstrgnge sehon frtiher yon Spiel- 
meyer bei der Huntingsehen Chorea besehrieben. Da er sit bei dieser 
Erkrankung reeht hgufig Ieststelle n konnte, neigte er dazu, ihnen relativ 
grebe diagnostisehe Bedeutung einzurgumen. Es ist nun sehr bemerkens- 
wert., dag sieh die gleiehen Befunde aueh im gahmen  der primgren 
Br.F.-O1.Atr. linden. Denn damit werden einerseits diese Aufhelhmgen 
ihres spezifisehen Charakters entkleidet, andererseits beweist ihr Vor- 
kommen bei unseren Fgllen wiedemlm, dab die Grenzen der vor allem in 
der Klinik h/~ufig als Krankheitseinheiten einander gegeniibergestellten 
Typen degeneragivei- Erkrankungen keineswegs seharfe sind. Das wird 
in unseren Ygllen vor allem aueh deutlihh gemaeh~ dutch das gleiehzeitige 
Vorhandensein spinaler und striopallid~rer Vergnderungen, die gegen- 
fiber der Atrophie des BrLiekenfuBes und der Oliven zwar quant.itativ 
zuriiektreten, sigh aber qualitativ yon denen bei der Huntingtonsehen 
Chorea grunds~i.zlieh nieht unterseheiden. In  diesem Zusammenhange 
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ist eine jiingst yon Birnbaum mitgeteilte Beobachtung bemerkenswert, 
bei der neben einer sehweren prim/~ren Kleinhirnrindenatrophie eine 
betr~eh~liche Atrophic des Striatum mit fleekfSrmigen Ausf~l]en der 
kleinen Ganglienzellen und Astrocytenwueherung, sowie die gleichen 
Rfiekenmarksver/inderungen wie sic oben besehrieben wurden, vorlagen 
alles in a]lem also ein Befund, der dem e~e r  echten Huntingtonsehen 
Chorea entsprechen wiirde. Der Kranke hat te  auch zu Lebzeiten neben 
seiner sehweren cerebellaren Ataxie eine erhebliche ehorefforme Hyper- 
kinese gebot, en. Bezeichnend ~s~ welter, dab Mulbter und Onkel des 
Patienten, in dessen Familie sonst keine F~lle von Chores nachweisbar 
waren, an einem senilen Tremor geli~ten hatten, yon dem wh ~ wissen, dal~ 
er sich vorzugsweise auf dem Boden einer erbliehen Un~erwer~igkeit der 
striopallid/~ren Appara~e zu entwickeln pfleg~. Auch dieser Fall weist 
also in besonders eindringlicher Weise auf engere genetische Beziehungen 
zwischen den einzelnen Typen heredodegenerativer Erkrankungen bin. 

Kliniseh spielen also bei den fiberwiegend auf den Briiekenfu$ und 
die Oliven beschr/~nkten ASrophieformen spinale Erseheinungen keine 
besondere golle. Gegenfiber tier massiven cerebellaren bzw. extra- 
pyramidal-motorisehen Symptomatik treten sic jedenfalls ganz zurfick 
nnd haben mehr die Bedeutung yon Randsymptomen, die ffir die Gesamt- 
beurteilung insofern ein gewisses Gewicht besitzen, als sie die Beteiligung 
des Rfickeranarks am Krar&heitsgesehehen anzeigen und damit den 
Kreis der differentialdiagnostiseh in Frage kommenden Erkrankungen 
einengen kSnnen. 

I I .  

Wh �9 weuden uns nun zu eh~er zwei~en Gruppe yon F~llen zu, bei denen 
tier Rahmen der anatomischen Ver/~nderungen erheblich weJter gespannt 
ist und die Erkrankung die Grenzen der spino-ponto-eerebellaren Systeme 
oft wei~ fiberschreitet. Die Atrophie des BriickenfuSes und der un~eren 
Oliven s~e.ll~ hierbei nur einen Ausschnit~ aus einem viel weif.er aus- 
gedehnten Krankheitsgeschehen dar. Die anznffihrenden Beobachtungen 
fallen also in die groDe Gruppe der Obergangs- oder Mischf~lle. Neben 
Kombinationen der Br.F.-O1.Atr. mit anderen, gut eharakterisierten 
Formeu systematischer Atrophien der verschiedenen spinalen und cere- 
bellaren Systeme, kommeu bei ihnen aueh in Stammganglien und Rinde 
lekaHsierte Ver/~nderungen in so grol]er l~fannigfaltigkeit vet, dab eine 
Einordnung dieser F~lle in ein Schema kaum m6glich ist. Derartige 
Beobaehtungen seheinen verh/~It.nism/~Big h~ufig zu sein, h~,ufiger jeden- 
falls sis die ,,reJnen" Br.F.-O1.A~r. DaB sic nicht grunds/itzlich yon diesen 
zu trennen, sondern mit ihnen aufs engste wesensverwandt sind, ist aus 
klinischen, erbbiologisehen und anatomischen Un~ersuehungen fiber die 
,,heredit/~re Ataxie" hinreichend bekannt und braueh~ nieht besonders 
betont zu werden. Die Zusammenfassung der dureh eine Atrophie des 
Br und der Oliven ausgezeichneten Misch[glle zu einer Gruppe, 
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geschieht  an dieser Stelle lediglich, um eine m Sglichst guts  13bersicht 
zu gewinnen.  Insbesondere  konn ten  wir der Frage ,  wie wel t  rich die 
Br.F.-O1.A~r. klinisch yon den ve rwand ten  cerebellaren bzw. cerebello- 
spinalen Xrankhei{sbi ldern  abgrenzen liiltt, nur dureh Aussonderung der 
unkompl iz ie r ten  Fglle ngherkommen.  

Fall 5. Paul Nun., geb. 7. 3. 84, fri~her Schneidermeister, aufgenommen 
18.3.40, gest. 24. 4.40. Der Vater war gerund, starb mi~ 42 Jahren an einer Silikose 
der Lungen. Die ~ut ter  fiel frith einem Lungenleiden znm Opfer. 

Der iilteste Bruder Ernst K. erkrankte gegen Ende des 4. Dezenniums an einem 
Nervenleiden, das sine Sehw~iche und Unsicherheit beider Beine verursachte. Etwa 
vom 46. Lebensjahre war er nnfghig ohne Untersttitzung zn gehen. Seinen ]~eruf 
mul~te er aufgeben, well er die Wohnung nicht mehr ver]assen konnte. In den 
folgenden Jahren stellte rich auch Taubheitsgefiihl in den Ffil3en und Beinen ein. 
Eine fach~trztliche Untersuehung im Alter yon 49 gahren ergab einen spastiseh- 
ataktischen Gang (bei entsprechender Unterstiitzung, Patient konnte nicht Mlein 
gehen). In Armen und Beinen deutlicher Intentionstremor. Nystagmns in End- 
stellung, rechts mehr Ms links. Verlangsamte, zeitweilig etwas skandierende Sprache. 
Beiderseits HohlfuB und KrMlenstellung der Zehen. D~mMige Diagnose: Multiple 
Slclerose oder chronisch-progrediente Klelnhirner]sranlcung. 2 Jahre sparer wurde 
bei einer erneuten Untersuchung eine weitere Versehlechterung der Spraehe fest~ 
gestellt. Aueh fand rich datums sine Andeutung yon :Babinski and Oppenheim 
rechts. Die Koordinationsst5rung harts in allen Gliedern zugenommen. Sonst 
war der Befund im wesentlichen der gleiche wie vorher. - -  Gegen Ende desselben 
Jahres war der Kranke einige Wochen in tier Nervenldinik Wiesengrund, yon wo 
er in das ttufeland-ttospitM verlegt wurde. DatuMs war das Gehverm5gen etwas 
gebessert ( ? ), jedoch trat die sehwere statische und lokomotorisehe Ataxie weiterhin 
deutlich hervor. Das Gesicht erschien maslcenha/t start. Die Sprache war skan- 
dierend, kloSig, unterbrochen yon juchzenden and sehliirfenden Lauten. ~uskel- 
atrophien im Bereich der Schnlter-, Beeken- und Extremitatenmuskeln. Kyphose 
der Brust- and Lordose der Lendenwirbelsaule. Grobe intentionelle Ataxie in allen 
Gliedern. Pyramidensymptome beiderseits. TonuserhShung in den Beinmuskeln. 
Tod im Jahre 1933. Obduktionsergebnis nieht bekannt. 

l~Iax K. (z,weitiiltsster Bruder) war gerund. Starb 1938 an SchlaganfMl. Dieser 
hat 5 Kinder, yon denen die ~lteste Tochter ebenfMls an ,,Sehwache in den 13einen" 
leidet (sie tebt anBerhMb, konnte deshMb nich~ nntersucht werden). Die anderen 
4~ Kinder sollen gerund rein. 

Der dritte Br~,,der Kurt K. war friiher gerund, maehte den Weltkrieg ale Pionier 
mit. Aus dem Felde brachte er eine Lungenerkrankung mit. Seit dieser Zeit ist 
rein Gang unsicher, ,,er waekelt mit den Beinen". 

Eine Stiefsehwester Ella K., mit der unser Patient und seine Brtider den Vater 
gemeinsam hat, starb 1925 (TodesMter nieht beka.nnt), naehdem sis l~nge Zeit an 
einem Lnngenleiden gelitten und ebenfMls sehwankenden Gang nnd Waekeln des 
KSrpers und der Glieder gezeigt hatte. Sie harts 5 Kinder, bei denen ghnliehe 
Erkrankungen bisher nieht bekannt geworden rind. 

Unser P~tient Paul K. litt seit seinem 50. Lebensjahre an einer stgndig zu- 
nehmenden Unsieherheit der Beine. L~hmungen, GeftthlsstSrungen usw. will er 
hie beobaehtet haben. Dagegen wurde die Sprache undeutlieh und ,verwasehen. 
Kurze Zeit nach Beginn des Leidens mnBte er invMidisiert werden. - -  Dis zur Auf- 
nahme auf der Nervenabteilung des Ludwig HoM~nann-Hospitals am 18.3.40 bot 
er auBer einer ausgesprochenen Kyphoskoliose der WirbelsS~ule neurologiseh das 
Bild einer sehr sehweren eerebellaren Ataxie, die rich sowohl beim Gehen, beim 
Stehen wie aueh bei allen willkiirlichen Innervationen bemerkbar machte. Er 
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konnte nur mi t  Unterstfitzung gehen. Keine Pyramidenzeichen. Keine Sensi- 
bilit~itsstSrungen. BulMir verwaschene, klo/~ige, verlangsamte und skandierende 
Sprache. Der im Allgemeinzustand reduzierte und entkr~ftete 1Jatient erkrankte 
kurze Zeit nach seiner Aufnahme an einer Grippepneumonie, der er am 22.4. 40 
erlag. Die Obduktion (Prof. Dr. Ander,) best~tigte die klinisch diagnostizierte 
schwere ei~rige Bronchopneumonie. 

I (~ d ~ Unbekannt 

t ~2 a~hre an Silikose I 

-i- i [ [ [ 
III ~, 0 7~" ~ ~t proband 

Ernst Max ]Eurt Paul :Ella 
I I 

I I [ I i I [ I I [ 
I v  ~ d 9 o 9 ~ o o o o 

angeblich gesund 
Stammbaum Paul K. (Fall 5). 

:Die I)iagnose sehien bei K. gegeben. Entsprechend der Epikrise. 
klinisehen Symptomatologie und der Familiengesehiehte lautete sic auf 
,,cerebellare hereditgre Ataxie". I)er oben wiedergegebene Stammbaum 
war durchaus geeigne* diese Diagnose zu st, iitzen. Der naeh*rgglieh yon 
mir herangezogene neurologisehe Befund bei dem gltes~en Bruder unseres 
Patienten (Ernst K.), bei dam sich aul~er der cerebellaren Symptomatik 
im engeren Sinne Nys*agmus, TonuserhShung in der Beinmuskulatur, 
Pyramidenzeiehen, Atrophien der Sehulter-, Beeken- und Extremitgten- 
muskeln fanden, bei dem ferner Hohlfiil~e, Krallenstellung der Zehen und 
eine Kyphose der Brustwirbe]sgule bsobachtet x+mrde, gab jedooh der 
Vermutnng Ramn, dab es sieh bei unserem l~atienten nieht um eine reine 
lorimgre eerebellare Rindenatrophie, wie wir sic in erster Linie als Grund- 
]age der hereditgren cerebellaren k taxie  im Shine yon Pierre .Marie an- 
sehen, sondern mn eine kombinierte Erkrankung versehiedener Systeme 
handeln kSnne. LieBen sieh doeh aus den Aufzeichnungen fiber Ernst  K. 
spinale (Friedreich), eerebellare und - -  wie wir auf Grund spgter zu 
er5rternder ~berlegungen annehmen diirfen - -  nigrale (Maskengesicht) 
und I)entatumsymptome (Sprachst6rungen) ablesen. Obgleieh die Beob- 
achtung des l~aul K. zu kurz und dureh die zum Tode fiihrende Broncho- 
pneumonie zu stark beeintrgohtigt war, um die Analyse geniigend weir 
vorzutreiben, lag auf Grund der Erfahrungen bei den friiher yon uns be- 
obaehteten Fgllen deshalb die Vermutnng nahe, dab sieh aueh bei Paul K. 
hinter dem Bilde der neurologiseh ziemlieh reinen eerebellaren Ataxie 
efl~e Erkrankung versehiedener Teile der oerebellopetalen und eerebello. 
fugalen Systeme verbergen wiirde. Es ist bemerkenswer*, dab der ana- 
*omische Befund diese auf Grund der Familiengesehiehte angestellten 
differentialdiagnostisehen Erwggungen tatsgehlieh wei*gehend bestgtigte. 
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Makroskopischer Hirnbe[und (Prof. Dr. Hallervorden). Wohlgebildetes Gehirn 
ohne deutliehe Atrophie. Die weiehen tIgute sind tiber der Konvexit~t sehr stark 
getrtibt und sulzig verdiekt, lgngs der GefgBe sind bier und da Weigliehe'Kn6~dhen 
zu sehen. Die Gefglle an der B~sis sin([ deutlioh erweitert und ~n versehiedenen 
Stellen mit kleinen weiBliehen Einlagerungen versehen. Das Kleifihirn is~ etw~ 
atrophiseh und erreieht den ttinterhauptspol nieht. Medulla und Brticke er- 
seheinen (relativ) sehmal. Es seheint, als ob dle reehte Seite der Brtieke ein klein 
wenig mehr abgeflaeht ist als die linke. Die beiden Kleinhirnhemisph~ren sind 
gleieh grolt, eine Lgppehenatrophie ist nieht zu erkenne~. 

Abb. 9. 

Abb. 102 ~kbb. 11. 
Abb. 9--11. FM1 5. Riiekenmark 5ram (Heidvnhain). Aufhelhmgen in den Randzonen, 

besonders der u und in den Cro//schen Strhngen. ~u intakt. 

.Mikroskopischer Be]und (Prof. Dr. Hallervorden). Ri~ckenmarl~ kaum verschmgler t. 
tm Markscheidenprgparat .mgl~ige Ausfg!le in der t~andzone der gesamten Vorder- 
seitens~rgnge. In den Hin~erstrgngen nurgeringe Ausfglle yon Fasern, namentiich 
in den Gollschen Str~ngea (hler Wirbdbildung). Vorderhornzellen o.B. I-Iintere 
und vordere Wurze!n nieht vergndert. Pyramidenbahnen intak~ (Abb. 9--11). 

Ischiadicus. Auffallend Zahlreiehe Renau~che K6rperchen, leiehte Aufloekerung 
der Fasern mit interstitidler Kernvemehrung, elnzelne Fettk6rnchenzellen. In 
verschiedenen Btindeln Verarmung an M~rkf~sern. 

Bri~cke. Stark verschmglerter Ful3 mit Vielfs Zdl~usf~llen und EnSmarkung 
der Querfasern (Abb. 12). 

Kleinhirn. Betrgchtlicke Verschmal~rung 4es ~arklagers ohne deutliehe Aus- 
fglle yon ~r ~ber starker Verm~i/run ~ tier Gliakerne. Im Nuel. dent~tus 
erhebliehe Zellausf~lle, gesehrumpfte G~nglienzellen un4 Vermehrung der Gli~kerne, 
jedoeh keine Entmarkung der Bindearme. Purkin]e-Zellen s~reekenweise aus- 
gefallen und erkrankt, besonders in Wurm umt Hemisphgren; Tonsillen wesentlich 
besser erhalten. Eigenartige Verlagerung der Flocke ins !Viark ? 
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Abb. 12. Fall 5. Briicke 2real (Heidenhain). ~'eit~'ehender Ausfall der Brs 

Abb. 13. Fall 5. Untere Olive 10real (Thionin). OIix~en~trophie. l~eduzierung der Olivenzellen, 
besonders im dorsomedialen TeJl des 1Kernbandes. 

Substantia nigrct intakt. 
Oliven. Betr/~chtliche,  abe r  n i c h t  vo l l s t~ndige  Zellausf~lle,  besonder s  i m  dorsa len  

B a n d ,  der  l~esC is t  s t a rk  a t roph i sch ,  V e r m e h r u n g  der  Gl iakerne  (Abb. 13). 
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Im Gro[3hirn mgBige Ausfglle im Putamen, Zellatrophie, Vermehrung der Astro- 
eyten mit relativ vie] grtinlichem Pigment. Im Pallidnm geringe Zellausfglle, leiehte 
Vermehrung der Glia, ebenso im Corpus Luys. Im Thalamus maBige Zellausfglle 
und Sklerose der Nervenzellen. Vermehrung der Glia im Mark. 

Zusammen/assung. Oliven- und BrfiekenfuBatrophie, Atrophie des Nueh 
dentatus und Schgdigung der Kleinhirnrinde. MaBige Ausfglle im Putamen und 
Pallidum sowie im Thalamus mit Vermehrnng der Glia. Degenerationen in Hinter- 
strgngen und l~andpartien der Vorderseitenstrgnge. Pyramidenbahnen intakt. 
Keine siehere neurale Muskelatrophie. 

I n  d iesem Fa l l  i s t  die At roph ic  des Bri iekenfuBes ziemlieh welt ,  d ie  
der  Oliven u n d  o l ivo -ce rbe l l a renFase rn  e twas  weniger  for tgesehr i t ten .  Der  
Fa l l  s t eh t  h ins ieht l ieh  der  Br i iekenfuB-Olivenvergnderungen,  also den  
Beobaeh tungen  1 - - 4  ziemlieh nahe.  Die  le iehteren  sp ina len  Vergnde-  
rungen  s te l l t en  sieh aueh bei  ihm als Aufhel lungen der  R a n d z o n e  der  
Vorder-  u n d  Se i tens t rgnge  dar ,  genau wie im Fa l l  2, 3 und  4. Dazu k o m m t  
eine A t roph ie  der  Hin te r s t rgnge  h a  Sinne des , ,Fr iedre ieh" .  E r w e i t e r t  
w i rd  der  Befund  durch  die erhebl iehe  Sehgdigung des Nuel .  den ta tu s .  

D i s  angedeu t e t e  K o m b i n a t i o n  der  Br.F.-O1.Atr .  m i t  spinalen Ver- 
gnderungen  im Sinne des , ,Friedreich" einersei ts  und  m i t  einer p r imgren  
At roph ic  des D e n t a t u m  andererse i t s ,  t r i t t  uns  nun  in den  folgenden 
4 Beobach tungen  in noeh wesent l ieh s tg rke rem MaBe entgegen.  Bei  ihnen 
s ind d is  Vergnderungen  des l~i iekenmarks  und  D e n t a t u m  zum Tefl  ebenso 
s ta rk ,  zum Teil  sogar noeh s tgrker  a~;sgeprggt als die des Bri iekenfuBes 
bzw. der  0 l iven .  

Fall  6. Ottilie Bar., geb. 26.11.92, aufgenommen 28.4. 37, gest. 28.1.38. ~ber  
Nervenerkrankungen in der Familie ist nichts bekannt. - -  Frfiher gesund. Mit 
29 Jahren Infektion mit Lues. Beginn der jetzigen Erkrankung im 39. Lebens- 
jahre mit Verwasehenheit der Spraehe nnd Zittern in den ttgnden. Bei einer nerven- 
grztliehen Untersuchung im September 1932 wurde yon einem erfahrenen Neuro- 
logen ein ,,postencephalitischer Zustand '~ diagnostiziert, der mit einer Striatum- 
erkrankung in Verbindung gebraeht wurde. Die Einzelheiten des damals erhobenen 
Befundes liegen leider nieht vor. 

Am 28.4.37 Aufnahme auf der neurologischen Abteilung des Ludwig He//mann- 
Hospitals. Neurologiseher Befund: Kopf, im Liegen ruhig gehalten, zeigt beim 
Sitzen einen deutlichen Waekeltremor mit niekenden und schiittelnden Bewegungen. 
Beiderseits Exophthalmus. Graefe, Moebius -~. Weite, etwas entrundete und 
auf Lieht nieht ganz ergiebig reagierende Pupillen. Blickriehtungsnystagmus in 
Endstellung reehts und links. Links Verdaeht auf temporale Abblassung. - -  Sehr 
langsame, skandierende, ngselnde Spraehe mit eigentfimlich gequetsehtem Stimm- 
klang. Die spraehliehen ~uBerungen sind oft unterbroehen yon juehzenden oder 
kr~ehzenden Inspirationsgergusehen. ttebung des Gaumensegels beim Phonieren 
heiderseits unzureiehend. - -  Finger und ttgnde zeigen in der Ruhe dauernde Spontan- 
bewegungen athetoiden Charakters. Tonus wechse]nd, bisweilen Andeutung yon 
Spasmus mobilis. Armsehnenreflexe o.B. Bauehdeekenreflexe: obere beiderseits ~-, 
untere beiderseits N. Am rechten Bein deutlichere Tonussteigerung. P.S.R. rechts 
gesteigert, links ~ .  A.S.R. beiderseits N. Pyramidensymptome beiderseits -~. 
Sehwerste statisehe und lokomotorisehe Ataxie beim Gehen, Stehen nnd Sitzen. 
Sehwerste Intentionsataxie bei Greif- und Zeigebewegungen. - -  Internistiset~ keine 
Besonderheiten. Blntstatns o. B. Liquor vSllig o. B. - -  Psyehiseh ausgesproehen 
euphoriseh, kritiklos. - -  Im Lanfe der weiteren Beobachtung Zunahme der St6rung 
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der 8prache, die schliel]lich ganz unvers~Lndlich wurde. - -  Vom Herbst 1937 fort- 
schreitender Mlgemeiner k6rperlicher VerfM1. - -  28.1.38 Exitus letMis an aus- 
gedehnter ]3ronchopneumonie und eitriger Bronchitis (dureh Sektion - -  Prof. 
Dr. Anders - -  best~ttigt). 

Epikrise. Bei dieser  K r a n k e n  war  fr i iher  yon saehverst/~ndiger SeiLe 
ein , ,posteneephMit iseher  Z u s t a n d "  di~gnost iz ier t .  Als wi t  d ie  K r ~ n k e  
5 J a h r e  sp~ter  auf  der  Abte f lnog  sahen,  schw~nk~en wir  anf~ngs in der  
Beur te i lung  den e igeoar t igen  Krankhe i t sbf ldes .  Die  eerebel lare  Sympto -  
ma~ik und  der  oph thMmoskopische  Beflmd,  der  l inks eiue leichte  t em-  
porMe Aufhel lung des Op~ieus zeigte,  sprach  ~m ehes ten  fiir  eine mul t ip le  
Sklerose.  Mi~ dieser Ann~hme w~ren die Ausf~tlle der  Sehnenref lexe an 
den  nn te ren  Ext remi t s  sehon schwerer  in E ink lang  zu br ingen.  Indes  
schien uns dieser  Befund  ebensowenig wie die  besondere  Spr~ehs t6rung 
hinre ichend,  u m  die  Diagnose  einer mul t ip l en  Sklerose ganz fMlen zu 
lassen. 

Makroskopischer Hirnbe/uncl (Prof. Dr. Spatz). Die Gef~LSc der Basis sind zart. 
Auch an der Konvexit~Lt keine Gef~l]ver~nderungen. Die weichen H~Lut.e sind fiber 
der ganzen Konvexitat m~Big getrfibt. Keine ausgesprochene Atrophie des Grol3- 
hirns. 

Kleinhirn deutlich atrophisch, besonders an der DorsMseite. ]3rticke und 
Medulla scheinen etwas verkleinert und besonders die seitliehen Teile der ]3rficke 
abgeflaeht zu sein. Auch die Oliven sind verschm~tlert und treten nut undeutlieh 
hervor. Auf Querschnitten sieht man den Nucl. dentstus nnd Umgebung gut 
erhMten, ebenso das Xleinhirnmark. Subs~. nigra gut erhMten. Stammganglien 
o. ]3. G]obus pMlidus deutlich braun. Corpus subthMamieus gut zu erkennen. 
Xeine Entmarkungsherde. 

Das R/ickenmark ist schmM. :Die vorderen Wurzeln sind d/inn, die binteren 
Wurzeln sind ebenfMls zart und wohl etwas atrophisch. Die Fasern der Cauda 
equina sind deutlich verdfinnt. Auf dem Querschnitt leichte graue Verf~Lrbung 
der nieht eingesunkenen Hinterstr/~nge und der seitlichen R/~nder. Das LumbM- 
raark ist frei. 

Die ttirnventrikel sind gleiehm~Big etwas erweitert, besonders aber der 4. Ven- 
trikel. Vermehrung des ~tul]eren Liquor. 

Histologisch~r Be/und (Prof. Dr. Hallervorden). Im R~ckenmark Degenerationen 
der I-Iinterstrange und Kleinhirnseitenstrangbahnen ohne ]3eteiligung der Pyramiden- 
bahnen. AusfM1 yon Vorderhornzellen und betr~chtliche Degenerationen der Fasern 
in den vorderen Wurzeln, ganz besonders im Lendenmark. 

In der Mecl~llct oblongata, welche stark versehm~lert ist, vollst~ndige Atrophie 
der Hauptoliven, in denen fast gar keine Zellen Iaehr zu linden sind. Mal~ige Seh~t- 
digung der ]3riiekenkerne mit deut.licher Verkleinerung des ]3rfiekenful3es. Die obere 
Olive ist intakt. 

Im Kleinhirn Verschm~Llerung des Marks. Schwere Sch/~digung des Nucleus 
dentatus mit Gliavermehrung und deutliche Atrophie der dort beginnenden ]3inde- 
urine. ]3eginnende Rindenatrophie des Kleinhirns mit betr/tchtlichem AusfM1 
yon Purkin]e-Zellen, wobei der Wurm, die Tonsillen und die Floeke besser erhMten 
sind. In  den gesch/~digten Bezirken ist auch die K6rnerschieht leicht aufgehellt. 
Im Roten Kern einzelne GanglienzellausfMle, Vermehrung der Gli~kerne. Die 
S,tbst. nigra ist vollst~Lndig erhMten. 

Im Groflhi~'n geringe Verschm~lerung der Windungen, besonders im Stirnhirn. 
In dem etwas verkleinerteu Striatum deutliche diffuse AusfMle yon Nervenzellen, 
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mgBige Vermehrung der Gliakerne und Neuronophagien. Im Pallidum leichte Aus- 
fille im i~uBeren Gliede und durchgingige mi~Bige Vermehrung der Gliakerne. Das 
gleiche gilt yore Corpus Luys. Im Thalamus ebenfalls deutliehe Vermehrung Her 
Gliakerne. 

In  der Hirnrinde geringfiigige diffuse Ausfglle und deutliehe Vermehrung der 
Gliakerne. Die Ganglienzellen zum Teil dunkler angef~rbt, scharfkantig ohne 
wesentliche Xnderung der Zellstruktur (beginnende Sklerose). 

7. Fall. Minna Mal., gel). 29. 12. qS, aufgenommen 18.10.32, gest. 21.8.37. 
tdber die Familienverh~ltnisse unterrichtet aln besten der nachstehende Stammbaum. 
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Stc~mmbaum Minna M. (Fall 7). 

Es waren demnach die GroBmutter miitterlicherseits und 6 ihrer Gesehwistcr, 
die Mutter, 3 Briider und 1 Schwester unserer Patientin sowie 3 Niehten an dem 
gleiehen Leiden erkrankt wie Probandin. Diese Angaben sind frfiher yon anderer 
SeRe durch i~rztliehe Untersuchung der gesalaten Familie kontrolliert und bc- 
stitigt, die Zahl der erkrankten Familienmitglieder (wit selbst konnten die auBer- 
halb a,ns~l~ige Familie aus iuBeren Griindcn nicht untersuchen) soll sogar noch 
betrBchtlich gr6Ber gewesr sein. 

Unsere Patientin war bis etwa zum 40. Lebensjahre ganz gesund und in jeder 
Beziehung volI leistungsfihig. Ungef~hr um diese Zeit stellter/sick Gleiehgewichts- 
stSrungen ein, sie stolpertc hiufig, trat fehl und wurde auch in den Hinden unsieher, 
sie bemerkte Zitterla und unwillkfirliche ausfahrende Bewegungen. Gleiehzeitig 
wurde die Spraehe langsamer und undeutlicher. Die St6rungen nahmen im Laufe 
der Jahre langsam zu. 1930 kurz dauernder Krankenhausaufenthalt wegen einer 
Sehltisselbeinfraktur, die sie sick bei einem Sturz zugezogen hatte. Ira ~a i  und 
Oktober 1932 war sie einige Wochen anf der neurologischen Abteilung des Kranken. 
hauses Moabit. Dort hot sich bereits ein schweres cerebellares Syndrom. Diagnose : 
Herediti~re cerebellare Ataxie. Die seinerzeit yon Inir vorgenommene Encephalo- 
graphie ergab einen allgemeinen Hydrocephalus mittleren Grades. 

Von Oktober 1932 bis zu ihrem Tode war die Patientin dann auf der neuro- 
logisehen Abteilu, ng des Ludwig-Ho]]mann.Hos,pitals, wo wir einen langsam ~ort- 
sehreitenden cerebe|laren Symptomenkomplex beobaehten konnf~en, auf dessen 
Wiedergabe im elnzehlen verzichtet werden kann. Auffillig war das grobe spon- 
tane Kopfw~ekeln, das schon bei dcr geringsten Innervation der Hals-~acken- 
muskeln in Erscheinung trat, ferner das geradezu groteske Intentionswackeln 
und endlieh die schwere Spraekst6rung, die sieh in einer Verlangsamung, Dehnung 
des Spraehrhythmus, dysarthrischer Verwaschenheit und in einer besonderen Ver- 
inderung des Stimmklanges ausdriickte. Der Klang der Stlmme war naselnd und 
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gequetscht. Laute inspiratorische Gerausche unterbrachen hgufig die an sich schon 
schwcr verst~ndlichen sprachlichen ~uBerungcn. Ophthalmologisch land sich links 
eine leichtgradige Abblassung der ganzen Papille. - -  Das Fehlen der Achillessehnen- 
reflexe sowie leichte StSrungen der epikritisch-sensiblen Funktionen lieBen die 
Mitsch~digung des Rtickenmarks eindeutig erkennen. - -  Im Laufe der Zcit ver- 
schlechterte sich das Bild langsam fortschreitend. Am 21.8.37 starb die Patientin 
unter Erscheinungen Mlgemeiner Entkr~ftung. 

Epikrise. Die Diagnose  einer hered i tg ren  cerebel laren A tax i e  s t and  
bei  dieser  Pat ien~in yon Anfang  an  so lest ,  dab  besondere  differentiM- 
d iagnos t i sche  Erw~gungen  n ich t  in B e t r a c h t  kamen ,  Le ider  s t anden  
uns genauere  neurologische oder  au top t i sche  Befunde  yon  anderen  
Famf l ienangehSr igen  nich~ zur  Verffigung, die uns - -  wie im Fa l l  5 
schon zu Lebze i ten  der  K r a n k e n  fiber den  Charak~er und  vor  a l lem dem 
Sitz des Leidens  genauer  h ~ t e n  informieren k6nnen.  T ro tzdem war  
sehon aus dem kl in isehen Befunde  die Ansdehnung  der  vor l iegenden Ver- 
~nderungen  sicher  zu erschlieBen. So schien llns besonders  die  schwere 
Koordina~ionss tSrung der  Sprach-  und  A t e m m u s k u l a t u r  bemerkenswer~ 
(Denta tumsch~digung) .  Eine  Bete i l igung des  Rf iekenmarks  e rgab  sich 
ohne  wei teres  aus  dem nenroiogischen Belund ,  eine Sch~digung der  Grolt- 
h i rn r inde  im Sinne einer Mlgemeinen At roph ie  aus dem sich alhn~hl ich 
abze ichnenden  psychischen  Abbau .  So war  mi t  S icherhei t  anzunehmen,  
d a b  keine  re ine  Kle inr indenar  vorlag,  sondern  dab  die ana tomischen  
Veri~nderungen wesenr ausgedehn te r  sein muB~en. 

Makroslcopischer Hirnbe/und (Prof. Dr. Hallervorden). Sehr kleines Gchirn. 
Weiche ttgute vSllig zart und nicht getriibt. Basale Gcfa]e zart, nut die Carotiden 
sind etwas sklerosiert. Deutliche Verkleinerung der Windungen der Konvexitat 
des Stirn- und Scheitellappens. Unterfl~che der Schlgfenlappen normgL Unter- 
fl~che der Stirnlappen, ~edenf~lls im mediMen Gebiet, nicht atrophisch. Die 
Zisternen klaflcn. Die einze]nen Li~ppchcn des atrophischcn Kleinhirns springen 
fast k~mmar~ig hervor. Der Wurm nimmt an der Atrophie tcil; auch die Flocke 
scheint nicht verschont zu sein. Die Xonturen dcr Brticke, auch die Briicken- 
Klcinhirnarme treten deutlich hervor, abcr die ~rticke ist im ganzen verldeinert. 
Die Oliven treten deutlich hervor. Das Mittelhirn ist verkleinert. Die einzch~en 
Abschnitte dos Mittelhirns sind gut erkcnnbar. Der Querschnitt durch das l~auten- 
him zeigt cine Erweiterung des 4. Ventrikels und Verkleinerung des gesamten 
Rgutenhirns. ~Ein Querschnitt durch die Briicke auf der/45he des Locus coerulens 
l ~ t  neben der Erweiterung der Ventrikel eine Atrophie der Bindcarme erkennen, 
ebenso einen Schwund der quergetroffenen Fasern. 

Mikroskopischer Bc/und (Prof. Dr. Hallervorden). Ri~ckenmar/~. Degeneration 
der Hinterstr~nge ~md Kleinhirnseitenstrangbahnen, Ausf~ll in den Clarkeschen 
Zellen. Pyramidenbahnen intakt. 

Schwere Ausf~lle in den Vorderh6rnern mit Sch~digung der vorderen Wurzelm 
Oliven schwer atrophisch, nut wenige Zel]en erh~lten, im Markscheidenpr~parat 

Andeutung yon Pseudohypertrophie (Abb. 14). 
In  der Bri~cke m~t]ige, aber deutliche Atrophie der :Brfickenfui~g~nglien und 

-~asern (Abb. 15 und 16). 
Im Kleinhirn Marksubstanz reich an Gliakernen. NucL dentatus vSllig atro- 

phiseh bis auf einzelne Zel]en (Abb. 17). Leichte Sehgdigung des Bindearms. Klein- 
hirnrindenatrophie besonders in den dorsalen Anteilen und den I~Iemisph~ren, 
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Abb.  1~. Fall  7. U n t e r e  Olive 10real (Thionin). Sehwere Degenera t ion  tier un t e r en  Olive. 
Es  sind nur  noch  vere inze l te  G~nglienzellen i m  Verlau~ des Zellbancles e rkennb~r .  

Abb.  15. ]Fail 7. Bri~cke 100maI (Thionin).  Unregelm~/3ig v e r s t r e u t e  Allsf/ille yon  
Br~iekengangIienzelle~t fm Briickenfu~.  St~rke Gl~averrnehrung. 
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w/~hrend die b~s~len Anteile der Hemisph/~ren sowie Tonsille und Flocke besser 
erhalten sind. Auch die oberen Anteile des Wurms s~nd, wenn auch nicht  unversehrt ,  

Abb. 16. Fall 7. Brficke 2real (He~tenha~n). Schwund/tar Briiakenquerfaserung, besonders 
im Stratum superficiale pontis. 

Abb. 17. Fall 7. Nuel. dentatus 20real uncl 100real (Thionin). Sehwerste Atrophle der 
Ganglienzellen des Nuel. dentatus. Nur noah einzel~e Zellen sin([ erkennbar. Starke Glia- 

Yerlnehrung. 

doch weniger gesch~dig~ sis die benachbarten Hemisph/~renabschnit, te. Sehr be- 
trgch~lieher Ausfall bn Purkin#-Zellen, Wucherung der Bergmannsohen Glib und 
leichte, aber deutliche Rarefizierung der K6rnerschicht in den be~roffenen Gebieten. 

Striatum deutlieh geschrumpf~ mi~ relativer Verbrei~erung der inneren Kapsel, 
Zellausf/~IIe und Zellbtrophie mi t  gl~Jnlichem P~gment in der Glib. 
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hn Pallidum nur m~ige  Zellausf~,lle, aber deutliehe Gliavermehrung, des- 
gleichen im Corpus Luys. Im Thalamus leicht diffuse Vermehrung der Gliakerne. 

Substantic~ nigra intakt. 
Ira Grofihirn leiehte Vermehrung der Glia im Mark, in der Rinde geringe Aus- 

fglle, Zellsklerosen, Frontalhirn leicht atrophisch. 
Zusammen]assung. Br.F.-O1.Atr. Kleinhirnrindenatrophie. Schwere Atrophie 

des Nucleus dentatus. Atrophic der Kintcrstri~nge. Spinale Muskelatrophie ? 
Fall 8. Gertrud Fried., geb. 24. 12.05, aufgenommen 9.3.35, gest. 13.7.40. 

Aus der Familienvorgeschichte ist bemerkenswert, dab der Vater an einem ~hn- 
lichen Leiden wie die Patientin gelitten hat. Etwa im 4. Dezennium (genaue Unter- 
lagen waren nieht vorhanden) traten bei dem bis damn gesunden Manne Gang- 
stSrungen auf, so dal~ er wie ein Betrunkener torke]te. Spi~ter wurden auch Hi~nde 
und Arme bei allen Verrichtungen zunehmend unsicher, augerdem gesellte sieh ein 
starker Tremor hinzu, so dab er in seiner tIeimalbstadt Mlgemein der ,,Zitter- 
Kroll" genannt wurde. Er starb am 23.9.27 in der Brandenbnrgischen Landes- 
anstalt Lfibben nach einem Anstaltsaufenthalt yon 5 Monaten. Es win'den dort 
sckwerste ataktische St6rungen an Armen und Beinen, eine hoehgradige arti- 
kularische SpraehstSrung sowie eine fortschreitende Oemenz festgestellt. Eine 
Obduktion iand leider nicht start. 

Unsere Patientin hatte 8 Geschwister, die bisher angeblich alle gesund geblieben 
sind; 2 Geschwister waren in  der friiken Kindheit gestorben. Sie selbst akquirierte 
1925 (mit 20 Jahreu) eine Lues, die mit Schmierkuren behandelt wurde. 1931 traten 
zuerst Gehst6rungen auf, sie klagte fiber Einknicken der Beine und Waekeln des 
K6rpers. Eine kurzfristige klinische Beobaehtung im damaligen Krankenhaus 
BerlirL-Lankwitz (1931) ergab die Verdachtsdiagnose ,,Progressive Paralyse" (posi- 
tive Blutreaktionen; Liquoruntersuchung verweigert). 

Im Oktober 1932 sah ich die 1Jatientin zuerst auf der ~u des Moabiter 
Kran~enhauses. Die Aufnahme er~olgte, well sich die Unsicherheit beim Gehen 
verst~rkt hatte. Auger einer deutliehen urtikulatorisehen Sprachst6rung fielen 
bei Zielversuchen und gelegentlich auch in der l~uhe ehoreiforme Bewegungen der 
Finger, ttfinde und Arme, gelegentlick aueh der Beine auf. Augerdem bestand eine 
gewisse st~tische und lokbmotorische Ataxie. 1)sychiseh war Patientin ganz un- 
kritiseh, ohne jede Krankheitseinsicht und v611ig ableknend gegen jedes aktiv 
diagnostisehe oder therapeutische Vorgehen..Wa.R. im Blut -1- + + + .  Liquor vSllig 
o .B.  Auf Grund dieses Befundes wurde seinerzeit die Yermutungsdiagnose auf 
eine Huntingtonsehe Chorea gestellt. - -  Als die Patientin im Januar 1935 wieder 
auf die Abteilung kam, war der Zustand im ganzen deutlich versehlechtert, sie 
konnte nut neck wenige Schritte mit Unterstfitzung geken und litt an dauernder 
ehoreiformer Bewegungsunruhe der Gesichts-, Arm- und Beinmuskeln. Sehr dent- 
lick war der iortsehreitende Pers6nlichkeitsverfM1. Am 9. 3. 35 Aufnakme auf der 
neurologisehen Abteilung des s Ho/fmann-Hospitals, we die Kranke bis zu 
ihrem am 13.7. 40 erfolgten Ableben verblieb. Bei der Aufnahme trat die schon 
oben erwiihnte ehoreatische Komponente des Krankheitsbildes noeh deutlich hervor, 
daneben bestand sine grebe Ataxie, die sick besonders bei zielgerickteten Willkfir- 
bewegungen, beim Sitzen, Steken und Gehen bemerkbar maehte und typiseh eere- 
bellaren Ckarakter zeigte. Besonders auff/~llig war die Beteiligung der Spraeh- 
und Atemmuskulatur. Die Spracke war deutlieh verlangsamt, ira I~hythmus 
gestSrt, artiknlatoriseh verwusehen nnd oft -con kr/~chzenden oder sehluchzenden 
inspiratorisehen Lauten durehsetzt. Es bestand zeitweise grebes spontanes Kopf- 
wackeln. Beide Aehillessehnenreflexe waren stark abgeschw~eht, B~binski und 
Oppenheim beiderseits + .  Psychiseh erhebliehe Einengung, v/511ige Einsiehtslosig- 
keit, zeitweise l~ppiseh-euphorisehe, dann wieder hypoehondriseh-depressive 
Stimmungslage. - -  In der folgenden Zeit konnten wir mehrfaek Zust/inde yon 
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Atemnot beobachten, die yon starkem inspiratorischem Stridor eingeleitet und be- 
gleitet waren. Im Laufe der Jahre trat die choreiforme Bewegungsunruhe mehr 
und mehr zurtick, wenn sic auch hie ganz versehwand. Dagegen verstgrkten sieh die 
eerebellaren St6rungen langsam fortsehreitend, so dab die Kranke schlieNieh das 
Bett nieht mehr verlassen konnte. Bei der Untersuchung im August 1938 fanden 
wit bei der Prtifung des - -  im allgemeinen herabgesetzten - -  Muskeltonus ein- 
sehieBende Spasmen in der Beinmuskulatur, vor allem in den Adduetoren, ferner 
grobe, nieht rhythmische Zuckungen yon myoklonisehem Charakter in der Ober- 
schenkelmuskulatur. Der psyehisehe Abbau sehritt im Laufe der Jahre immer 
mehr fort, gegen Ende ihres Lebens bot die Kranke das Bild einer sehweren orga- 
nischen Demenz. - -  Am 13.7.40 starb die hoehgradig entkrgftete Kranke nnter 
Erseheinungen eines zentralen Atemstillstandes. 

Epikrise. Dieser Fall lag anfangs diagnostisch nicht ganz Mar. Der 
in den ersten Jahren des Leidens im Vordergrund stehende Symptomen- 
komplex batte die Diagnose auf eine falsehe Fahrte, n~mlieh zur An- 
nahme eines erhebliehen Veitstanzes gefiihrt, naehdem die differential- 
diagnostiseh in Betracht kommende choreiforme Paralyse (Lues in der 
Vorgeschiehte, stark positive Wa.R. im Blur, dysarthrische Sprache, 
beginnende Demenz) din'oh Untersuchung des Liquor ausgeschlossen 
werden konnte. Erst  in den folgenden 3 Jahren wurde der eerebellare 
Charakter der motorisehen St6rungen so deutlieh, dag alle Zweifel an 
der Diagnose einer cerebellaren Ataxie schwanden. Dies langsame 
Zuriicktreten einer anfangs dominierenden ehorea~hnliehen Bewegungs- 
um'uhe zugunsten eines grob eerebellaren Symptomenkomplexes ist 
h6chst beaehtenswert. Auf Grund dieses Verlaufs muBte angenommen 
werden, dag der Krankheitsproze8 zuerst das Striatum befallen und sieh 
erst sp~ter in den spinoeerebellaren Systemen etabliert hatte. Erst die 
weitere Entwieklung, die zur Beobaehtung ganz ~hnlicher St6rungen 
der Spraehe und der Koordination fiihrte, wie in den Fallen 6 und 7 - -  
mit denen der Fall iiberhaupt enge Verwandtschaft hat - -  lieB bei uns 
den Verdacht anfkommen, dab die urspriinglich als ehoreatiseh ge- 
deuteten und auf eine Striatumsehadigung bezogenen Bewegungs. 
st6rungen in Wirklichkeit Ausdruek einer Lasion eerebellofugaler Systeme, 
insonderheit des Dentatum-Bindearmsystems waren. Diese Vermutung 
win'de dutch den anatomischen Befund gestiitzt, denn es fanden sich fin 
Striatum und Pallidum nur verhaltnismagig geringe Ver~tnderungen, die 
sieh weder qualitativ noeh quantitativ yon denen untersehieden, wie sie 
in unseren anderen Fallen bestanden, ohne dab chorefforme St6rungen 
zu Lebzeiten aufgetreten waren. Viel sehwerer dagegen war die Schadi- 
gung der unteren Oliven u n d  der beiden Zahnkerne ausgepr~gt. 

Makroskopischer Hirnbe]und (Prof. Dr. Hallervorden). Kleinhirngewieht 95 g. 
Die GefgBe der Basis sind diinn und zart. Die Ventrfl~el sind gleiehm/~gig auf 
beiden Seiten etwas erweitert. Die Subst. ~igra ist etwas blaB. 

/~fickenmark: ist im ganzen etwas diinn, besonders f~llt dies im Lumbalmark 
auf. [Die vorderen wie die hinteren Wurzeln sind diinner als normal. Die Pia hat 
tiber dem ganzen Rtiekenmark einen leieht br/iunliehen Ton. D~sselbe ist der Fall 
an der Basis der Medulla oblongata. 

A r e h i v  ftir Psyehia t r ie ,  Bd. ~ 16. 13 
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Mittelhirn, Briicke, Kleinhirn und Medulla oblongata bleiben in ihrer Gr61le 
etwas hinter den ProportioneI~ des Groghirns zuriick. Die Oliven springen wenig 
hervor, die Briicke ist beiderseits etwas abgeflacht. Auf FronSalschnitten dutch 
das Kleinhirn zeigt sich an der Briicke eine relative Verkleinerung des Fufles gegen- 
tiber tier Haube. Der Querschnitt der Medulla oblongata ist sehr klein. Die Olivell 
erseheinen gegeniiber der Pyrami4enbahn relativ klein. Das Mark des Kleinhirns 
ist verschm/fler$, die Flocke dagegen relativ gut erhalten. 

Mikroskopischer Be/und (Prof. Dr. Hallervorden). Ri~ckenmark: Degeneration 
der Hinterstr/~nge und Kleinhirnseitenstrangbahnen. Die Pyramidenbahn ist intakt 

Abb. 18. Fall 8. Briicko 2real (Heide~bhain). Leichterer Ausfall yon ]3riickcnqucrf~sern. 

bis auf leichte Ausf~lle im Lendenmark. Die vorderert und hinteren Wurzehl sired 
an Fasern verarmt. Die Ganglienzellen in den VorderhSraern sind zum gr61~ten 
Tell ausgefallen. Im Lendenmark sind nu t  noeh wenige Exemplare vorhanden. 
Medulla oblongata: ~as$ vollst~ndige VerSdung der Ohven. 

Substantia nigra: Fast normal, ganz geringe Pigmentausstreuung, keine Narben- 
bildung. Im Roten Kern auffallig viel Glia. 

Briicke: Nur geringe Ausf~lle an Nervenzellen und m~$ige Vermehrung der 
Gila (Abb. 18). Obere Olive intakt. 

Kleinhirn: Das Mark des XAeinhirns ist versehm~lert und sehr gliareich. Der 
Nucl. dentatus ist schwer geseh~digt unct weitgehend ver6det. Betr~chtliche 
Ghawucherung. Der Hilus ist aufgehellt undes best~ht efi~e nicht ganz vollst~ndige 
Atrophie der Bin&earme. In der Kleinhirnrinde Ausf~lle yon Purkinje.Zellen, be- 
sonders in den Hemisph~ren und bier bevorzugt in den peripheren Teilen. Dio 
K6rnerschicht ist stellenweise leieht aufgeheUt. 

ttirnrinde und Stammganglien o. B. 
Zusammen]assung: Geringe Brtickenatrophie, Ver6dung der unteren Olivert 

und des N. dentatus mit Atrophie der Bindearme. M/~Bige Sch/s der Klein- 
hirnrinde. Degeneration der Hinter- und Kleinhirnseiter~str/inge. Bedeutende 
Nervenzellausf~lle im t~fickenmark und Anzeiehen neuraler Muskelatrophie. 
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Fall  9. Dr5m., 55jghrige Ehefrau (Fall 4 yon Welte}. l~ber die Familie konnten 
wir folgendes erfahren: ein Bruder der Kranken, der au/]erhalb yon Berlin wohnt, 
geht seit mehreren Jahren an St5cken, weft er ,,unsicher "auf don Beinen ist. 
2 Vettern miitterlieherseits hatten das gleiche Leiden wie unsere Kranke. Sie 
konnten nieht gehen und lagen in den letzten Jahren ihres Lebens , ,gelghmt" im 
Bett. Todesart uud Todesdatum dieser beiden ist trotz entsprechender Naeh- 
forsehungen nicht zu ermitteln. Die Eltern selbst waren angeblich gesund. T3ber 
Geistes- und Nervenkrankheiten, Suicide, Krampfleiden, Imhezillit~t, kriminelle 
Delikte usw. in der Familie, war sonst nichts bekannt. - -  Naeh Angabe der Tochter 
sell unsere Patientin seit 17 Jahren krank sein. Das erste Anzeiehen des Leidens 
war etne GangstSrung, die die Patientin zwang, sich an den W/~nden und }ISbeln 
zu stiitzen, well sie sonst taumelte und schwankte. Diese St/Srung besserte sich 
zeitweise so welt, dab die Kranke ganz leidlieh laufen konnte, kehrte aber nach 
relativ freien Intervallen immer wieder und verstgrkte sich im Laufe der Jahre so, 
dab sie seit 3 Jahren ganz an des Bert  gebunden war. In  den letzten Jahren (Ge- 
naueres darfiber war weder yon der Patientin noeh yon ihrer Tochter zu erfahren) 
ver/~nderte sich die Sprache: sie wurde langsam, eigenartig gedehnt nnd undeutlich; 
Seh- und BlasenstSrungen sollen frtiher nie bestanden haben. Geistig war die 
Kranke bis zur Krankenhausaufnahme im groBen und ganzen rege und nicht 
erkennbar ver/~ndert. Erst in den letzten Monaten hatte die Teilnahme an den 
Vorg/~ngen in ihrer Umgebung e~was abgenommen. Darnels stellte sich auch eine 
Blaseninkontinenz ein, die den Anlal3 zur Krankenhausaufnahme gab. Bei der 
Au]nahme im Ludwig Ho/[mann-Hos13ital am 20. 9. 37 ergab die Untersuchung der 
inneren Organe niebts Pathologisehes. Die Kranke befand sieh in etwas reduziertem 
Allgemeinzustand. yVeurologischer Be/und: Beiderseits ziemlich deutliche temporale 
Abblassung der Papille, reehts mehr als links. Die ]inke Pupille war etwas weiter 
als die rechte, reagierte prompt und ausgiebig auf Licht, w/~hrend die Lichtreaktion 
reehts ]eicht herabgesetzt und ver]angsamt erschieu. Blickparese nach links und 
oben. Trigeminus o.B. LeichtesHangen des linken~Iundfaeialis. Des Gaumensegel 
wurde beim Phonieren nut  sehr mangelhaft gehoben. Zunge o .B .  Sprache skan- 
dierend, dysarthriseh verwaschen mit  starkem nasalen Beiklang, sehr schwer 
verst/~ndlich. Neigung zum Versehlucken. - -  In  beiden Armen spastische Erh6hung 
desDehnungswiderstandes, besondersin denBeugern. KeineMuskelatrophie. tterab- 
setzung tier groben Kraf t  und starke Einschr/~nkung aller aktiven Bewegungen. - -  
Triceps- und Radiusperiostreflex d-, links etwas stgrker als rechts. Keine patho- 
logischen Reflexe. - -  Zielbewegurrgen beiderseits deutlich ataktisch unsieher. An 
den Beinen spastische Tonussteigerung, links stgrker als rechts. Keine Muskel- 
atrophien. Aktive Bewegungen werden nur ganz langsam trod in geringem Umfang 
ausgefiihrt. - -  Bauehdeckenreflexe negativ (sehlaffe Bauchdecken). Patellar- 
sehnenreflexe d-, rechts = links abgeschw/~cht. Achillessehnenreflexe rechts d=, 
links gesteigert. Babinski rechts angedeutet, links stark -~. Oppenheim links d-. - -  
Knie-Hackenversuch wegen der spastischen Parese nicht ausftihrbar, jedoch zeigf~e 
sehol~ der geringe Ansatz zu dieser Bewegung starkes ataktisehes Wackeln. - -  
Meist lag Patientin im Bert iu Riickenlage, Kopf und Schultern nach links gedreht. - -  
Sie konnte weder getmn noch steherx und knickte beim Versuch, sich auf die Beine 
zu stellen sofort zusammen. Aufrichten konnte sie sich nur unter Zuhilfelmhme 
beider H~nde uud unter starkem Wackeln des Kopfes und der Arme. - -  Eine ge- 
nauere Prfifung der Sensibilit/~t war wegen der Aufmerksamkeitsst6rung nich$ 
durchftihrbar. GrSbere Reize wurden riehtig angegeben. - -  Eine elektrische Unter- 
suchung der Gesichts- und Handmuskulatur ergab keinen pathologischen Befund. - -  
Im Verlaufe der Beobachtung versi~rkten sich die cerebellaren Symptome mehr 
und mehr. Die Sprache wurde zunehmend verwaschen und dysarthrisch. Beim 
Versuch zu sprechen, traten japscnde und schluchzende Atemger~usche auf, die 
etwa aa die bekannten SeelSwent6ne erinnerten. Gegeu Ende des Lebens war 

]3* 
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die Sprache vSllig unversti~ndlich. Der anfangs gesteigcrte linke Achillessehnen- 
reflex versehwand im Laufe der folgenden Wochen. - -  Im Dezember 1937 zu- 
nehmender Verfall. Subfebrfle Temperaturen. Zeitweise Durehfalle. Smhl bakterio- 
logisch o. ]3. Ende Dezember 1937 entwickelte sieh eine Bronehopneumouie, der 
die Kranke in wenigen Tagen erlag (28.12. 37). 

Die Laboratorinmsuntersuchuagen ergaben eiaen starken cystitischen Befund. 
Rest-N im Blur normal. Blutstatus o.B. Liquor vSllig o. B. 

Zusammen]assung und E~ikrise. In  der Familie tier Patientin sind drei 
s Erkrankungen vorgekommen, fiber die aus ~uiteren Grfinden 
Naheres nieht mehr festgestellt werden konnte, fiber deren ~hnlichkeit  
mit  dem Leiden der Patientin aber kein Zweiiel bestand. Sie selbst er- 
t/rankte im 38. Lebensjahr an ehmr GleichgewichtsstSrung, die Patientin 
nach anfanglich remitt ierendem Verlauf zunehmend behinderte, so dab 
sie seit dem 52. Lebensjahr ganz an das Bert  gefesselt war. Erst  nach 
etwa 13--14i~ihriger Krankhei tsdauer  t ra ten Sprachst6rungen deutlicher 
hervor. Als die Patientin 1/a Jahr  ve t  ihrem Tode bei uns aufgenommen 
wurde, bet  sie ein iiberwiegend eerebellares Syndrom, das dureh pyrami-  
dale Paresen komp!iziert war. Extrapyramidale  Symptome yon pallid~rem 
oder nigralem Typ  fehlten. Famfliengeschichte, Entwicklung und Vet- 
lauf des Leidens und der yon  uns erhobene Befund liegen auf eine here- 
dit~re spino-cerebellare Atrophie schlieBen, wobei der Akzent eher auf 
der eerebellaren Erk2ankung lag. Gewisse Zweifel erweekte die augen- 
grztlieh bestgtigte temporale Abblassung. Zusammen mit  dem ~nfangs 
angeblich zu Remissionen neigenden Verlauf und der stark hervor- 
tretenden Begeiligung der Pyramidenbahnen,  sowie der Blasenst6rung 
muBte differentialdiagnostiseh auoh d ie  multiple Sklerose in Betracht  
gezogen werden. Wh" glaubten ~ber uns diagnostiseh, vet  allem mit  
Rfieksieht auf die Familiengesehichte, doch auf eine degenerative Er- 
kranknng veto Typ der spino-eerebellaren Atrophie festlegen zu dtirfen - -  
wie die Obduktion zeigte - -  mit  Recht. 

Die anatomische Untersuchung dieses Falles ist yon Welte durchgeffihrt 
und bereits mitgegeilt (Fall 4 seiner Arbeit). Sie ergab eine sehwere 
Atrophie des Dentatum-Bindearmsystems,  eine quant i ta t iv  geringere 
Atrophie der Kleinhirrtrinde, des Briiekenfuges und der Oliven, 
im Bereieh des Riickenmarks eine schwere Atrophie der Hinter- und 
Seitenstr/~nge, sowie der Clarl~esehen S/~ule (,,~riedreich") und der 
Vorderhornzellen (,spina]e Muskelatrophie"). St~mmganglien und Rinde 
boten leichtere Zelluusfs und Gliaproliferationen, ws die Sub- 
stantia nigra intakt  war. 

Fall 10. So., Richard, 49 Jahre, aufgenommen am 29.5.37, gest. am 1.11.38. 
Von dem Kranken selbst waren verwertbare Angaben fiber die Vorgeschichte 
wegen der bei ihm vorliegenden psyehischen Ver~nderung nicht zu erhalten. Der 
Schwager beriehtete, dab Patient als Kind einen Seh~delbruch erlitten habe, der 
aber keine ernsteren Folgen hatte. Der Mann babe immer gut arbeiten kSnnen 
und sei v6llig gesund gewesen. Er habe auch in fr~heren Jahren Sport getrieben. 
Seines Wissens sei der Patient 1927 im Alter yon 37 Jahren arbeitsunfi~hig 
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geworden. Damals habe sich die FuBform langsam ver/indert, so dab Besehwerden 
beim Gehen auftraten. Auch babe 8o. fiber Schw~che und Steifigkeit in den Beinen 
geklagt. Seit 1929 habe er ,,gar nicht mehr riohtig laufen kOnnen". Er babe des- 
halb einon Rentenantrag gestell~, der zun~chst abgewiesen wurde, sei abet sp/iter 
mit seinen Anspriichen durehgedrungen. Eine /~rztliche Behandlung der Gang- 
stSrung habe nie stattgefunden. Im Laufe der Jahre sei eine geistige Ver/inderung 
insofern eingetreten als der Kranke stumpfer und uninteressierter wurde. In der 
Familie babe er abet doch immer fiber alles Beseheid gewu~, aueh Zeitungen gelesen 
und dergl. Seit 7 Jahren sei der Kranke vSllig ,,yon den Beinen", auch sei die 
Sprache in dieser Zeit zunehmend undeutlieher und schlieSheh verwasehen geworden. 
Er habe an )item- und Sehluckst6rungen gelitten. Sonst sei der Zustand im wesent- 
lichen seit 1930 unver/~ndert. Sp/~ter erfubren wir yon der Ehefrau, alas sieh schon 
1925 oder 1926, mit etwa 25 Jahren, die ersten Atem- und SpreehstSrtmgen be- 
merkbar gemaeht batten. Patient habe sich oft ,,veratmet" und dann mi~ dem 
Spreehen einhalten mfissen. Sonst sei die Sprache zun.~ehst ungest6rt geblieben, 
erst soit 1930 sei sie eigenartig abgehackt und monoton gewoMen. Aber auch das 
babe geweehselt, manehmai babe er wieder deutlicher und flieSender sprechen 
k6nnen. Seitdem habe er aueb an Schluckst6rungen gelitten und deshalb immer 
nut kleine Bissen zu sieh nehmen k6nnen. Nachts babe er sich oft an seinem eigenen 
Speiehel verschluekt und dana schwer wiirgen und husten mfissen, so da$ er ,,blau- 
ro~ anlief". Die als erstes Krankheitszeichen aufgefallene Veri~nderung der ,,FuB- 
form" bestehe seit vielen Jahren (1925 oder 1926). Sie habe sieh erst wenig, dann 
abet in steigendem MaSe st6rend auf den Gang ausgewirkt. Seit 1929/30 sei der 
Kranke sehr sehlecht gegangen, immerhin babe er sich mit I-Iilfe noch fort- 
bewegen k6nnen. 1936 - -  Patient war damals 46 gahre al~ - -  sei dann eine 
,,Li~hmung" der linken Seite aufgetreten, die allmi~hlich aueh auf die reehto 
iibergriff. Seit etwa 1 Jatn" habe sie ein Herabh~ngen der Augenlider bemerkt. Uber 
die Familie des Patienten konnte die Ehefrau nur bericbten, da$ eine Schwester 
des Kranken aueh sehlecht babe laufen kSnnen, aueh sie babe ,,nieht richtig" 
gesprochen. N/iheres fiber die Erkrankung seiner Schwes~er war ihr abet nicht 
bekannt. - -  Aus den Invaliditi~tsakten ergah sieh, dal~ So. 1930 anl/i$lieh einer 
Untersuchung mitteilte, dal3 er seit einem Unfall im August 1925, bei dem ihm 
ein Kolben gegen die rechte Brustseite flog, Druekgeftihl ira Kopf, Schwindel, 
unsicheres Gehen und Schmerzen in den FtiBen h/~tte. Schon damals beriehtete 
die Frau, d~B er stumpfer geworden sei und sieh an Vorg/ingen seiner Umgebtmg 
weniger beteiligte als frfiher. Die damalige Untersuchung ergab folgendes: Etwas 
verwasehene Sprache, verlangsamte und nicht sehr ausgiebige Pupillenreaktion. 
Leichte Innervationsschw/~che im linken unteren Faeialisgebiet, breitbeiniger und 
schwankender Gang. Ges~eigerte Patellarsehnenref]exe, abgesehw/~ehte Achilles- 
sehnenreflexe, starke Plattful3bildtmg beiderseits. Eine sichere Diagaose konnte 
nicht gestellt werden, so dal~ klinisehe Beobaehtung empfohlen wurde. - -  Bei tier 
daraufhin im August 193I vorgenommenen klinischen Beobachtung land man 
etwas ungleiche un4 entrundete, verz6gert reagierende Pupfllen. Die Gangst6rung 
wurde als ,,psychogen" bedingt aufgefal3t. Die Diagnose lautete: Organiscbes 
Nervenleiden tmklarer Genese (vielleicht auf kongenitaler Syphilis beruhen4). - -  
Bei der Au]nahme im Ludwig Ho//ma~n-Hospital im Mai 1937 war der Kranke 
schl/ifrig, entsprechend schwer ansprechbar und kaum zu fixieren. Bei der Unter- 
suchung muSte er immer yon nenem geweckt werden. Seine Antworten erfolgten 
sehr langsam, waren kurz und einsilbig und hie ersehSpfend. Die meisten ~'ragen 
beantwortete er gar nicht und bcfolgte auch die Aufforderungen bei der k6rperlichen 
Untersuchnng nicht. 

Neurologischer Be]und. Beiderseits Prose, links mehr als rechts, Abweichen der 
Zunge nach links, dauernde Bewegungsunruhe der Zunge beim Vorstreeken. Ab- 
gehackte, dysarthrisch.verwasehene Sprache; sehr um'egelm/~Bige Phonation. 
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Spricht manehmal ganz leise, dalm wieder laut, fast scbx'eiend. Samtliche Reflexe 
waren sehr lebhaft, gesteigert, verbreite~t. Reehts fund sich nnerschSpflieher t~uf- 
ldonus und Rossolimo. Die Hautreflexe waren erhalten. Die Sensibilit~t und 
Koordination waren im einzelnen wegen des psyehischea Verhaltens nieht genau 
zu priifen. Auf Nadelstiehe reagierte Patient mit Wegziehen des gereizten KOrper- 
teiles. Keine Ataxie. Keine dysmetrisehen St6rungen. Liquor o.B. - -  Intern 
kein pathologiseher Befund. - -  Im Laufe der folgenden Monate verschleehterte 
sieh der Zustand langsam. Patient war manehmal fiir Stunden und Tage sehr 
schl~frig, lag v6llig apathisch vor sich hind6send im Bert. An besseren Tagen 
klagte er fiber Stirnkopfsehmerzen. Zeitweise hatte er Erbreehen, dutch d~s die 
Nahrungsaufnahme manchmal erheblich behindert war. Die Sprache blieb dauernd 
gest6rt, sie war framer sehr langsam, der Xranke prefte die einzelnen Worte krampf- 
haft hervor, phonierte dabei unregelm~fig, so daft die Spraehe einen eigenttimlich 
abgehackten and in der Lautst~rke wechselnden Charakter bekam. Im Laufe der 
Zeit traten athetoide Bewegungen im Bereich tier Gesiehtsmuskulatur in Erschei- 
hung, die besonders beim Spreehen deutlieh wurden and dem Gesicht dann einen 
grimassierenden Ausdruek verliehen. Bei zielgerichteten Beweguugen der Arme 
und Hgnde maehten sieh zunehmend ataktisehe Erseheinungen im Sinne eines groben 
Ausfahrens und Waekelns bemerkbar. Patient konnte nieht frei stehen und aufrecht 
sitzen, weil er in sieh zusammensaekte, ,,die Beine tragen mieh nieht". Die Nah- 
rungsaufnahme war dutch die Sehluekst6rung gest6rt. - -  Be/und im Februar 1938. 
Patient liegt teilnahmslos mit gesehlossene n Augen ira Bert, ist aber ansprechbar 
und reagiert auf Anruf sehr langsam. Die Augen 6ffnet er unter dauemden zwin- 
kernden Bewegungen der Lider. Wenn man ihm eine Frage vorlegt, setzt er mehr- 
fach zur Antwort an, bringt aber schlieflich doeh nur einige Worte hervor, die 
erkennen lassen, dab er die Frage erfagt hat .  Das Spreehen ist yon athetoiden 
Bewegungen der Gesiehts-nnd Naekenmuskulatur begleitet, seine Worte stSgt er 
krampfhaft, manehmal fast explosiv hervor. Die Sprache ist kaum verst~ndlieh, 
ausgesprochen gaumig-klogig. An den Hgnden treten beim Spree, hen langsam ab- 
]aufende athetoide Bewegungen ira Sinne einer 0ffnung nnd Schliegung der Hand 
auf, besonders l inks. .Im iibrigen werden alle Bewegungen sehr langsam (ira Zeit- 
]upentempo) und meist nur unvollkommen dusgefiihrt, so dug die kSrperliche Unter- 
suehung uuf groge Schwierigkeiten stSgt. - -  Reehte Pupille etwas welter als linke. 
Liehtreaktion nicht sehr ausgiebig, aber prompt. Beide Mundwinke] h~ngen etwas. 
Bei mimischer Iunervation bleibt die linke Seite cteutlich gegeniiber rechts zuriick. 
Das Gaumensegel h~ngt und wird aktiv nur ganz wenig angehoben. Die Zunge 
wird auf Aufforderung zitteruct und mit starker Anstrengung vorgestreekt. Keine 
Zungenmuskelatrophie; leichtes Abweichen nach links. Sonst an de~ 1-Iirnnerven 
kein krankhufter Befund. - -  Ausgesproehene Tetraspastik. Steigerung und Ver- 
breiterung aller Sehnenreflexe. Patellar- und Achillesklonus reehts. Pyramiden- 
zeichen rechts. Keine Paresen. Beim Finger-Naseuversueh links mehrfaehes Vorbei- 
zeigen. Bei zie|gerichteten Bewegungen, Zeigen, Greifen usw. diesmal keine Ataxie. 
- -  Psychisch wurde der Kranke in weiterem Ver]auf framer auff~lliger, zeitweise 
v611ig gblehnend, uuwirsch nnd reizbar. Zwisehendurch war er wieder ganz freund- 
lieh und zug~ng]ich (c~bei aber framer hochgradig verlangsamt). Meistens lag er 
ohne Interesse ftir seine Umgebung, stumpf vor sich ktnbrfitend im Bert. Ira 
April 1938 trat interkurrent ein Versctdufikterus auf, der naeh 2 Wochen wieder 
abklang. W~hrend dieSer Zeit keiue Anderung des neurologisehen Befundes. - -  
Sommer 1938 zunehmender allgemeiner Xr~fteverfall, sehr schleehte Nahrungs- 
aufr~hme. 1.11.38 Tod unter Erseheinurtgen der Kreislaufschw~ehe nach Pneu- 
~nonie. 

Zusammen]assung und Epi/crise. :Bei S. h~ndel t  es ~ieh wieder um ein 
k]inisch schwer definierb~res Kr~nkhei tsbi ld .  :Bei dem fri iher gesunden 
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Mann treten die ersten Symptome (Gehst6rungen) in der Mitre des 
4. Dezenninms auf. Einige Jahre sparer gesellt sich eine Sprachst6rung 
bulb~ren Charakters hinzu, l%chi~rztliche Untersuchungen im 40. bzw. 
41. Lebensjahre ]assen zwar an ein organisches Nervenleiden denken - -  
rfickblickend erseheint der seinerzeit als psychogen gedeutete breitbeinig- 
schwankende Gang bemerkenswert - - ,  k6nnen aber keine Klarheit 
bringen. Wiihrend des Aufenthaltes im Ludwig Hoffmann-Hospital 
stehen neben spastisch-paretischen Symptomen der Glieder und bulb~ren 
Erseheinungen im Bereieh verschiedener motoriseher Hirnnerven psychi- 
sche Ver~nderungen organischer Natur  im Sinne eines allgemeinen eere- 
bralen Abb~us im Vordergrund. Die Angabe, dag ein Vetter ebenfalls 
an Geh- und SprachstSrungen gelitten babe, weist auf eine heredit~re 
Nervenerkrankung bin. Es wird zuni~cbst ein hhmatrophischer ProzeB 
diagnostiziert, weft damit die sehleiehende EntwicMung, die Mannig- 
fMtigkeit der Symptome und insbesondere die psychisehe Veri~nderung 
am ehesten befriedigend erkl~rt werden k6nnen. DM3 dabei der Hirn- 
stamm in besonders starkem Mage betroffen ist, ergibt sieh ohne weiteres 
aus der bulb~ren Symptomatik des Falles. Eine im Juni  1937 yon uns 
vorgenommene EncephMographie zeigt der Erwartung entsprechend 
einen mittelhochgTadigen doppelseitigen ttycb'ocephMus. Der linke 
Ventrikel ist in allen Absehnitten etwas sti~rker erweitert. An der tth'n- 
oberfli~che ist jedoch nur im Bereich der beiden Seheitellappen eine sieher 
als krankhaft  anzusprechende Luftansammlung in den Hirnwindungs- 
tiilern zu erkennen. Im fibrigen ergibt diese erste Eneephalographie 
keinen pathologisehen Befund. Dagegen wird bei einer Wiederholung 
der Untersuchung Anfang Januar  1938 eine erhebliehe Zunahme der 
hycb'oeephMisehen Erweiterung der Seitenventrikel festgestellt, auch ist 
eine ungewShnlieh starke, welt fiber die Norm hinausgehende Ffillung 
der Subarachnoidealr~ume fiber beiden Frontallappen, sowie eine Er- 
weiterung der Cysterna interhemisphaerica vorhanden. Auch subten~riell  
hat  sich diesmal eine betri~chtliehe Luftmenge angesammelt. Eine 
encephalographische Kontrolle im M~rz 1938 besti~tigt diesen Befund, 
l~gt darfiber hinaus aber die Luftansammlung unterhalb des Tentoriums 
noch viel starker hervortreten, wor~us mit  Sicherheit auf eine Mit- 
beteiligung des Kleinhirns am atrophischen Prozel~ gescblossen werden 
kann. Dieser Befund ist um so bemerkenswerter, als der neurologisehe 
Befund in den letzten 11/2 Jahren siehere Hinweise auf eine cerebellare 
Erkr~nkung nicht bietet. Die Schlugdiagnose lautet dementsprechend: 
Heredit~rer hirnatrophiseher Prozeg mit besonderer Beteiligung des ttirn- 
stammes und des Cerebellums. 

Anatomischer J~e/und (Prof. Dr. Spatz). Die weicheD H~ute sind zart und 
durchsichtig. Die Gef~Be sind nicht arteriosklerotisch ver~ndert. Es besteht eine 
deutliehe Verschmi~lerung der Windungen im Bereich des Stirnhirns, am st~rksten 
am Po], die die Basis und Konvexiti~t etw~ gleichmaBig betrifft und gegen die vordere 
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Zentralwindung zu geringer wird (Abb. 19). I m  Sch1~fen- und Ssheitell~ppen is t  
keins st/~rkere Atrophie erkenr0~ar. Auf einem Querschifitt zeigt sich, dab eine 

Abb. 19. Fall 10. Seiten~ufnahme cles Groi]hirns. Deutliche Atrophic der Stirnwindungen, 
in sehwheherem Grade aneh der Temporalwindnngen. 

Atrophie 4er Rinds  besteht ,  die abet  nirgends den Grad wie bei der Pir  
Atrophie erreicht. ])er Nucl. cuudatus ist  deutl ish verkleinert.  Nirgsnds finden sich 
gef/iBbsdingte Herds.  Das Mit ts lhirn ist als ganzes etwas klein. Das Klsinhirn,  

Abb. 20. F~0] 10. AbguBphoto n~ch En~fernuikg der I-I~ute und GefhBe: Leich~ere Atrophic 
tier Br~icke, tier l~s oblong~ta; und des l~Ioinhirns. 

die Brficke und die Nleclulle oblor~g~ta sind yon auBen bs t r aeh te t  gleichm~Big 
~trophisch (Abb. 20). 

Auf einem Querschnit~ schsinsn alle Tefle des Kleinhirns geschrumpft ,  ins- 
besondere such das tiefere Kle inhirnmark;  auch der NusL der~tatus und  der Binds- 
arm sind betefligt. Die Atrophie des Bindearms ist sshr dsut l ish  aueh ~uf einem 
Querschnitt  dureh die Mitre tier Bdicke. Dabei sieht mall, dab die l~yr~miden - 
b~hnen deutlieh hervor~re~en. Die Brfieken-Kleinhirnverbin4ung ist  vsrsehm~ler~, 
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abet nich~a vollkolmnen ausgefallcn. Es liegt eine gleichmgl3ige Verschmglerung 
des ganzen Querschnit~s der Briicke vor, an der auch die Haube nicht unbeteiligt 
i!st; der Locus coeruleus is~ deutlich erkermbar. Auch tier Querschnitt dureh die 
Medulla oblongata ist inl ganzen verschm/~lert; der Wulst der 0liven ist erkermbar, 
ist abet auch geschrumpft.. Der Querschnitt des R,tickenmarks ist in allen I-IShen 
deutlieh verschm~lert. 

Zusammen/assung des makro&opische~ Be/uncles. Allgemeine Atrophic des 
Gehirns und Rfickenmarks. S~grkere, gleichmgflige Atrophic der Brficke, des Blade- 
arms, des Xleinhirns und des Stirnhirns. 

2Iikroskopische,r Be[~nd (Prof. Dr. Hallervorden). In der Stirnhirnri~de diffuse 
GanglienzelIausfglle und mgBige Gliavermehrung in Rinde und Mark. Das Holzer- 
BiId zeigt eine mg$ige Gliafaservermehrung im Mark. Fibrillcnvergnderung oder 
Plaques wurden in Bielschowsky-Bildern des Ammonshorns nicht festgcstellt. In 
der Bri~eke besteht ein maBiger Ausfall der Kerne des BriiekenfuBes, im gleichen 
]3ezirk eine entspreehende Gliavermehrung (Oligodendroglia, sowie As~rocyten). 
Einzelne Ganglienzellen sind geschrumpf$, andere blab mit unscharfem Rand. 
Geringe lymphocytgre Lrfffltrate an einzehuen Gef/~$en, Pyramidenbahnen gut er- 
halten. Auch in der Briickenhaube besteht eine deutliche, wenn auch nicht sehr hoch- 
gTadige Gliavermehurng. Holzer-Schnitte zeigen in der medialen Schleife und Braehia 
conjunctive eine recht be~rgchtliche Fasergliose. In denselben Bezirken im Mark- 
scheidenbild Aufhellungen. Verschm/ilerung und geringer Ausfall von Querfasern. 
Ri~ekenmark: Einzelne chronische OanglienzellverSnderungen in den Vorderh6rnern. 
MgI3igc Gliavermehrung in Vorder- und Seitcnstrgngcn ohne Pyramidenbahn. Des 
Markscheidenbild zeig~ besonders peripher Aufhellungen in Vorder- und Seiten- 
str/~ngen mit Ausnahme der Pyramidenbahn, geringe Verminderung der Zellen in 
den Vorderh6rnern, einzelne Zellsklerosen. Keine Wm'zelvergnderungen. Klein- 
him: Bedeutende Verschmgleruug der Marksubstanz ohne deutliche Aufhellung 
im Markscheidenpraparat. Gleiehmgl~ige starke Vermehrung der Gliakerne im 
Mark. Im Nuel. denta tus erheb]iche Zellausfgtte und Zel[scln'umpfm~g. Vermekrung 
der Gliakerne. Im Hilus des Nucl. dentatus keine Ausfglle. In der Kleinhirnrinde 
diffuse mgBige Ausfalle yon Purkin]e-Zellen, viel slderotisch. K6rnersek[eht o. B. 
Mittelhirn: Subst. nigra gut erhalten, vereinzelt gcringe Pigmentausstreuung, im 
Reran Kern einige Zellausfglle und betrgchtliche Vermehrung der Gliakerne. 

Im Striatum mgBige, diffuse Zellausfglle mit Neigung zur Neuronophagie. 
Leichte Vermehrung der Gliakerne mi$ griinlichem Pigment. Im Pallidum maBigc 
Vermehrung der Gliakerne. In tier Umgebtmg vereinzdte geringe Infiltrate. 

Die anatomischen ]~efunde bestgtigen also die im Gegensatz zu den 
F~llen 1 ~ 4  schon klinisch vermutete Ausweitung des Xrankheibs- 
prozesses: :BrfickenfuB- und Olivenkerne, Kleinhirnrinde und -mark, 
Dentatum-Bindearmsystem~ GroShirnrinde und basale Ganglien, sowie 
die verschiedensten Formationen des i~fiekenmarks finden sich in weeh- 
selndem Umfang in des krankhafte Gesehehen eingezogen. Besonders 
gilt das fiir unseren letzten Fall (Nr. 10), der mit seinen ausgedehnten 
Vergnderungen auSerhalb der spino-ponto-cerebellaren Systeme ein ein- 
drueksvolles Gegenstiick zu den reinen spino-10onto-olivgren oder cere- 
bellaren Typen der systematisehen Atrophien darstell~. Die Atrophic 
des BrfiekenfuBes und der Oliven, yon der wit ausgingen, reprgsentiert 
also bei. ihnen am- einen, wenn aueh stets deuflieh ausgeprggten Tail, der 
fiber weitere Bezirke des Nervensystems ausgebreiteten Vergnderungen, 
deren Akzent bald auf dem einen, bald auf dem anderen System liegen 



202 tIans Rosenhagen: 

kann. Verglichen mit  letzteren kann sie sogar verh~ltnismg8ig zurfick- 
treten. Es kann nicht fiberraschen, dab sieh daraus im klinischen Bride 
Abweichnngen yon dem oben kurz geschilderten Yerlauf der reinen 
Br.F.-Ol.Atr. ergeben: die Krankheitsbilder werden vie]gestaltiger und 
verwasehener, sie kSnnen bei demselben Patienten im Laufe der Zeit 
weehseln, so dab sie sieh mi~ keiner der , ,typisehen" Erkrankungsformen 
in Einklang bringen lassen und schwer zuznordnen sind. Unsere t~eob- 
achtungen lehren, dal3 z. ]~. cerebellare Erseheinungen sehon in der ersten 
Krankhei~sphase fehlen oder yon anderen nenrologisehen S~nptomen 
fiberlagert werden kSnnen. So standen im Fall 10 yon Anfang an und 
fiber Jahre  hinaus, neben geringen und wenig aufdringliehen eerebellaren 
Erseheinungen StSmmgen yon seiten der Medulla oblongata bzw. des 
Hirns tamms im Vordergrund des Bildes. 

Xhuliches ist gelegentlieh such yon anderen Autoren beobachtet worden. 
Guillain, Bertrand, Thurd (1933) beschrieben z. ]~. einen 67jghrigen ~ann, der 
bereits 7 Jahre krank war. Im Vordergrund des :Bildes hatten ,,pseudobulbgr- 
paralytisehe Symptome" gestand, en" steifes Gesicht, spastiseh-skandierende Spraehe, 
SchluekstSrungen, Steigerung der Masseterreflexe und anfamgs Bewegungshypertonie 
der Beinmuskeln ohne Pyramidenzeichen. Letztere ging spgter in einen Dauerrigor 
fiber. Dabei cerebellar-dysmetrische Bewegur~gsstSrungen, Astasie und Abasie. 
Die klinische Diagnose war auf Pseudobulbgrparalyse gestellt worden. Anatomisch 
land sich eine olivo-ponto-cerebellare Atrophie, au6erdem Aufhellung der zentralen 
I-Iaubenbahn und der Subst. reticularis, sowie cler fronto- und temporo-pontinen 
Fasern. Die Pyramiden waren intakt. Auch Dd]4rine, Thomas, Cassirer u. a. sahen 
solche 10seudobulb~r-paralytische Zustandsbilder im Zusammentreffen mit ,,olivo- 
ponto-cerebellarer Atrophie". 

I m  Fall 8 beobachteten wir wghrend mehrerer Jahre ein chorei]ormes 
Syndrom, das ganz ]angsam yon einem eerebellaren dnrchse~zt bzw. ver- 
drgngt w~rde, bei der Patientin B. (Fall 6) wurde im ers~en Jahre  des 
Leidens yon saehverstgndiger Seite ein ~ostencephalitisches Zustandsbild 
diagnos~iziert und mit  einer S~ria~umerl~'ankung in Zusammenhang ge- 
bracht, wghrend 5 Jahre  spgter an dem eerebellaren Charakter der 
StSru~gen nicht der geringste Zweifel bes~ehen konnte. 

Spinale SympCome zeichne~ sich im klinisehen Befund dieser l~/~lle 
durchweg erheblieh s~grker ab als bei dem der Gruppe I.  Wir sahen u. a. 
Pyramidenzeichen (F/~lle 6, 8, 9, 10), grobe Paresen zur Zeit mit  deutlieher 
Spastizitgt (Falle 8, 9, 10), Absehwgchung oder Ausfall der Beinsehnen- 
reflexe (Fall 7, 8, 9), StSrungen der epikritischen Sensibflitg~ (Fall 7), 
tabiforme I-Iin~e2s~rangsa~axie (Fall 6). Die sehwere Miterkrankung des 
Rfickenmarks war also aus dem neurologischen Befund ohne weiteres 
abzulesen, die Diagnose einer Kombination ,,spinaler" und ,,eerebellarer" 
Ataxie sofort zu stellen. - -  In  diesem Zusammenhang sei besonders auf 
die bei mehreren unserer F~lle vorbandenen Vergnderungen vom Charakter 
der neuralen Mus/~datrophie hingewiesen. I m  ]~alle 5 handelte es sich 
nach Mitteilung yon Hallervorden um noch wenig ausgedehnte, aber ein- 
deutige Befunde in der Zungenmuskulatur,  im Fall 8 lagen geringere, 
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im Fall 6 und 7 sehr ausgesproehene Ver~nderungen in den vorderen 
Wurze]n vor. Diese Befunde haben urn so gr6Beres Interesse, als mein 
~i tarbei ter  G6tze in einer kiirzlieh erschienenen Arbeit die enge Zusammen- 
geh6rigkeit der hereditgren Ataxie und der neuralen Muskelatrophie 
yore klinischen Standpunkt darlegen konnte. An einer Reihe yon F~llen 
yon neuraler Muskelatrophie meiner Abteilung, die yon GStze unter diesem 
Gesichtswinkel eingehend durehforscht wurden, hat er gezeigt, dab wh- 
die beiden, friiher meis~ voneinander ge~rennt.en Krankheitstypen mit 
gut.en Griinden a]s Erscheinungsform einer letzten Endes einheitlichen 
Erkrankung auffassen mtissen. Wenn auch in den unserer Arbeit zugrunde 
liegenden F~llen die peripheren Nerven aus s Grtinden leider nicht 
untersucht sind, so lassen doch die oben erwghnten Befunde ~m Fall 5, 
6, 7 und 8 grunds~tzlich an dem Vorh~ndensein ,,neural-atrophischer" 
Vergnderungen keinen Zweifel often. Die yon G6tze betonte Zusammen- 
geh6rigkeit der beiden Krankheitsformen (neurale Muskelatrophie einer- 
seits, spino-ponto-cerebellare Atrophie andererseits) finder dureh sie eine 
weitere Best~igung. 

Die cerebellaren StSrungen bei den F~llen dieser II .  Gruppe bieten 
keine grunds~tzlichen Unterschiede yon denen unserer I. Gruppe, so dal~ 
wit bei ihnen nicht ls verweilen brauchen. Auf einige symptomato- 
logisehe Besonderheiten, die wahrscheinlieh durch die Miterkrankung des 
Nucl. dent.at.us bedingt sind, so]l erst sparer bei der Besprechung gewisser 
pathophysiologischer Fragen eingegangen werden. Extrapyramidal- 
motorische Symptome bzw. Symptomenkomplexe, wie bei unseren F~llen 1 
und 2 haben wir bei den Fs der II .  Gruppe nicht gesehen. Es ist 
das zweifellos ein Zufall und liegt sicher nicht daran, dal~ die u. E. fiir 
die Entwicklung der ex~rapyramidal-motorische~ Symptome in erster 
Linie entscheidende Erkrankung der Subst. nigra bei derair ~ber-  
ga~gsf~llen nieht vork~me. EineDurehsicht des Schrifttums zeigt vielmehr 
bei zahlre~chen F~llen mit prim~rer Br.F.-O1.Atr., die zl~ Lebzeiten extra- 
pyramidal-mo~orische Symptome geboten batten, anatomische Befunde 
yore Typus ~nserer II .  Gruppe, d. h. keine reinen Br.F.-O1.A~r., sondern 
neben dieser mehr oder weniger ausgedehnte Ver~nderungen, vor allem 
hn Riickenmark, in der Hirnr~nde (v. Bogaert und Bertrand, Konowalo[]), 
in den basalen Ganglien (Keiller, Scherer, Noica und Mitarbeiter, Kono- 
walo H u. a.), ferner im Dentatmn-Bindearmsyst.em und in den eor~ico- 
pontinen :Bahnen. Im einzelnen ergibt eine Ubersich~ ~iber die weiter 
unten ~n einer Tabelle zusammengefal]ten F~lle bei 11 anatomisch ziem- 
lieh unkomplizierten :Br.F.-O1.Atr. 5real, bei 34 ~bergangsf~llen 20real 
extrapyramidal-mot orische Symptome. 

I)al~ im klinischen Befund dieser Fs auch psychische Ver~nderungen 
starker hervortre~en, ist ohne weiteres vers~ndlioh. Die I~'ankengesehich- 
tea  unserer F~lle 7, 8 und 10 kSnnen bier zur Erl~uterung dienen. Sie 
zeigen uns dus Bild eines langsam fortschreitenden geistig-seelischen 
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Abbaues mit zunehmender Einengung und Teilnahmslosigkeit , Abnahme 
der AufnahmebereitsehMt und Mangel an ad~quater gemiitlieher I~eso- 
nanz. Daneben pflegt das  Ged~ehtnis und aueh die ~erkf~higkeit fiir 
frisehere Eindrii~ke und Erlebnisse zu leiden. Nach und naeh entwickelt 
sich somit das Bild einer mehr oder weniger schweren organisehen Demenz. 

ZusammengefMtt ergeben unsere Beobaehtungen in dieser II. Gruppe 
also trotz weitgehender ~bereinstimmungen im Gesamtbfld eine un- 
gew6hnliche MannigfMtigkeit der klinischen und anMomischen Befunde 
im einzelnen. Diese MannigfMtigkeit wiirde kiinftig wahrscheinlieh noch 
vergrSBert, wenn die Sippen der Kranken regelm~6ig in die Untersuchung 
miteinbezogen wiirden, sei es durch Aufdeekung anderer Symptomen- 
kombinationen, sei es dutch 1Yachweis isoliert gebliebener Teilersehei- 
nungen der Erkrankung. Wir haben bier die gleiche Situation wie bei 
den anderen Gruppen der spino-cerebellaren Atrophieformen: mit der 
Vertiefung der klinisehen, erbbiologisehen und anatomischen Unter- 
suehungen stellte sieh heraus, da~,,~berg~tnge" zwischen den rein spinMen 
(,,2'riedreich") und den eerebellaren (,,Pierre Marie") Bildern so h~ufig 
sind, dab man vielfaeh die Bereehtigung, die seit langem iibliehe klinisehe 
Unterteilung aufreehtzuhMten, bezweifeht muBte. In anMoger Weise 
linden wh ~, wenn wir unsere F~lle riiekbliekend fibersehauen, die prhm~re 
Atrophie des BrfiekenfuBes und der unteren Oliven auf der einen Seite 
zwar auch in reiner oder fast nnkomplizierter Form, auf der anderen Seite 
abet aueh Ms Teflerscheinung eines s~mtliehe spino-ponto-eerbellaren 
Systeme befallenden, bald hier, bald deft st~trker ausgepr~gten Krank- 
heitsgesehehens. Man k6nnte sieh also sehr wohl - -  wie das frfiher aueh 
im Hinbliek auf die Friedreichsehe und die eerebellare heredit~re Ataxie 
im Sinne Pierre Maries gesehehen i s t -  auf den Standpunkt stellen, daf~ 
Mle diese Erkrankungen sowohl nach der =4rt des Prozesses, wie aueh 
naeh der Art der befMlenen Systeme letzten Endes zusammengeh6ren 
und eine Unterteilung deshalb unzweekm~f~ig sei, ja den anatomisehen 
Gegebenheiten sogar widerspr~ehe. Wir sind uns auf Grund der dureh 
das Studinm des Sehrifttnms erg~tnzten klinisehen und anatomischen 
Untersuehungen unserer F~lle dariiber im klaren, dab eine derartige Auf- 
fassung durehaus ihre Bereehtigung hat, die durch die moderneren erb- 
biologisehen Untersuehungen in Familien mit tZriedreichseher bzw. eere- 
bellarer Ataxie noeh gestiitzt wird. Aneh die Tat~aohe, dM~ wit die 
primgre Atrophie des ]~riiekenful~es und der Oliven, jedenfalls in ihrem 
ersten eerebellaren Stadium, yon den primgren Agrophien mit vor- 
wiegender Beteiligung der Kleinhirnrinde bzw. des Dentatum-Bindearm- 
systems kliniseh nicht unterseheiden, sie auoh im Mlgemeinen nieht aus 
d em Rahmen der iibrigen spino-eerebellaren Symptomatologie diagnostiseh 
heraussohglen k6nnen, ]ieBe sieh fiir die ZweekmgBigkeit einer Zu- 
sammenfassung und gemeinsamen Betraohtung aller primgr a~rophi- 
sierenden Erkrankungen in den spino-l~onto-oerebellare-u Sys{e.men 
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anff ihren.  T r o t z d e m  erscheinL es nns  yore  k l in ischen wie yore  ana-  
tomisehen  S t a n d p u n k t  besser,  das  V o r k o m m e n  b e s t i m m t e r  Typen ,  auch 
wenn diese n ich t  vgllig re in  s ind u n d  n ich t  s t reng isolier~e E r k r a n k u n g e n  
repr/~sentieren, zu be tonen.  Ers tens  weft die  kl inische Er fuhrung  nns  
immer  wieder  zeigt ,  dab  der  A k z e n t  des Leidens  in den  versch iedenen  
Fi~llen bzw. Sippen ta ts / ichl ich auf  d e m  einen oder  dem anderen  Sys tem 
liegen kann .  Das  grit,  wie unsere  Y/ille 1 - - 4  lehren,  anch  ffir d ie  pr im/i re  
A t roph ie  des  Brfickenfnl~es n n d  der  nn t e r en  Oliven. Yerner  lassen sich 
vielleich+ auch die  Erblichkeitsverhdiltnisse, auf  d i e  wir  in d iesem Zu- 
s a m m e n h a n g  noch kurz  e ingehen wollen, ffir d ie  Herauss~el lung der  
e inzelnen At roph ie fo rmen  verwer ten .  Zwar  l iegen in dieser Beziehung 
noch ke ine  abschlief3enden Ergebnisse  vor,  jedoeh g ib t  ein Uberb l i ck  
fiber die b isher  znsammenge t r agenen  Beobach tungen  einiges Bemerkens-  
wer t e :  Man war  n/~mlich f r i iher  vie l fach der  Ansicht ,  dab  Hered i t / t t  bzw. 
~'amiliarit /~t bei  , ,der o l ivo-ponto-cerebe l la ren  A t r o p h i e "  f ibe rhaup t  
fehle. Man h a l  da r in  ein C h a r a k t e r i s t i k u m  der  E r k r a n k u n g  erbl ieken 
n n d  es als different ialdia .gnost isehes K r i t e r i n m  gegeniiber  der  erbl ichen 
, ,cerebel laren A t a x i e "  im Sinne yon  _P. Marie bewer t en  wollen. Hassin, 
Wagonner, E5wenberg n n d  Speieher z. B. g l aub ten  noch vor  kn rzem fest-  
s te l len  zn kSnnen,  dal~ sich die  X le inh i rn r indena t roph ie  yon  der  olivo- 
pon to -ce rebe l l a ren  A t roph ie  kl inisch nnr  dnrch  den  Nachweis  der  Here-  
ditg~ nn te r sche iden  ]asse. Diese Fo rmu l i e rung  wird  den  Ta t s achen  aber  
n ich t  gerecht .  E r s t ens  is~ die  ana tomische  Grundlage  der  cerebel laren 
A t a x i e  im Sinne yon  P. Marie keine einheit l iche.  F e r n e r  g i b t e s  zwar  
u n t e r  den  beschr iebenen  Fg l l en  yon  pr ims  Br.F.-O1.Atr .  eine r e l a t i v  
grol~e Zah] yon  ansche inend  sporad ischen  F~llen.  Auf  der  a nde re n  Seite 
s ind abe r  doch eine Reihe  e inwandfre i  erbl icher  bzw. famil i~rer  Fs  
besehr ieben  worden :  u n t e r  den  yon  uns nach kr i t i scher  Auslese be- 
r f icksicht ig ten,  ana tomisch  best/~tigten F/~llen (s. Tabel le  1) ]ag Erb l ich-  
ke i t  bzw. Famil iar i t /~t  vor  in den  ~ i~ te i lungen  yon  Switalsky-Rydel, 
Keiller, Hassin u n d  Harris, Menzel, Barker, _l#ickler Fa i l  4, Wagonner, 
Winkler. Dazu  k o m m e n  unsere  F/~lle 5, 7, 8, 9 nnd  10. 

In  der Mehrzahl handelte es sich offensichtlieh um dominanten Ergbang: So 
war in der yon Menzel beschriebenen Familie die Erkrankung in 3 Generationen auf- 
getreten, die Mutter des Patienten, 2 Schwestern und 1 Tochter boten das Bild 
4er ,,heredit/s Ataxie". Im Fal]e yon Barker war die Mutter des Patienten 
ebenfalls krank gewesen. Bei den F~llen yon Keiller bzw. Hassin un4 Harris handelte 
es sieh um 2 Brtider und 3 Schwestern, die al]e krank waren; 2 dieser Schwestern 
batten Kinder, yon denen 1 Sohn und 2 TOchter wiederum das gleieh e Krankheits- 
bil4 boten. IVagonner und L6wenberg beobachteten eine Familie, bei tier in 5 Genera- 
tionen 26 g]eiehsinnige Krankheitsf~lle vorgekommen waren. Nicht ganz ldar 
ist der Erbgang in den F/~llen yon Switalsky bzw..Rydel, _~ickler ur~d Winkler. In 
der yon Switalsky bzw. t~ydel besehriebenen Familie waren yon 5 Geschwistern 
3 erkrankt, aul~erdem soll eine Sehwester der Mutter an derselben Xrankheit ge- 
littert haben. Die yon Winkler nnd yon Fickler beschriebenen Kranken endlieh 
hatten einen yon demselben Leiden befallenen Bruder bzw. eine Schwester. Die 
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letz~genannten Beobaehtuagen k6nnten ebenso, wie. unsere F glle 9, 10 im Sinne 
eines reeessiven Erbganges gedeutet werden, w/~hrend in unseren F~llen 5, 7 und 8 
an der Dominanz wohl kehl Zweifel besteht. 

Wit  finden also 12 Familien mi t  posit iven Angaben fiber Erbliehkeit  
des Leidens. Man wird daraus  abet  vorls keine weitergehenden 
Sehlfisse ziehen diirfen. Denn  wirklieh verl/~gliehe Familien- und  Sipp- 
sehaftsuntersuehungen sind in den meisten Fiillen gar nieht vorgenommen,  
die diesbezfigliehen Angaben der Autoren  also entspreehend Mlgemeiner 
Er fahrung  mi t  Vorsieht zu bewerten.  Sieht man  sieh im tibrigen diese 
, ,erbliehen" F/~lle ns an, so ergibt sieh, dab 14 yon  ihnen (Menzel, 
Switalsky, Barker, tlydel, Keiller, Hassin, Wagonner, eigene F/~lle 5, 7, 
8, 9, 10) auger  der Atrophie  der Oliven und  des Brfickenfuges auch Ver- 
gnderungen anderer  Lokalisation, vor allem des t~iickenmarks und  der 
Kleinhirnrinde hat ten.  Bei der Mehrzahl der erblichen F/~lle handel te  es 
sich also gar nicht  um reine Br.F.-O1.Atr., sondern um Kombina t ionen  der- 
selben mi t  Atrophien anderer  spino-cerebellarer Systeme bzw. mngekehr t .  
Nu t  in den Beobachtungen  yon  Fickler und yon  Winkler (jeweils 2 k ranke  
Geschwister) lagen prakt isch auf  das Brfickenfug-Olivensystem be- 
schrs  Atrophien vor. Leider fehlen gerade hier die anatomischen 
Befunde des 2. e rkrankten  Familienmitgliedes, die besonderen Wer t  
gehabt  h/~tten 1. Wf i rdens i euns  dochgeze ig t  haben, ob in diesen Famil ien 
tats~chlieh die Br.F.-OI.Atr. in reiner Auspr~gung mehrfaeh vorhanden 
war, was ihre erbliehe Bedingthei~ bewiesen, aber darfiber hinaus ffir das 
Vorhandensein eines famili/iren Typus gesprochen h/itte. Umgekehrt 
w/ire aueh denkbar, dab wesentlieh ausgedehntere anatomisehe Vergnde- 
rungen den 2. Fall als 3~ischfall im Sinne unserer II. Gruppe gekenn- 
zeichnet, und dami~ aueh den Ausgangsfall in einem anderen Liehte 
h/itten erscheinen lassen. Man wfirde dann die Vergnderungen bei dem 
letztgenannten mit gr6gter Wahrseheinlichkeit als ein friiheres Stadium 
des I4rankheitsl0rozesses auffassen miissen, der sich bei entsprechender 
])auer der Erkrankung auch auf andere, infolge des vorher eingetretenen 
Todes intakt gebliebenen Systeme ausgedehnt haben wiirde. Wir h~%ten 
bei dieser Sachlage die scheinbar isolierte Br.F.-OI.Atr. nur als ein frfiheres 
Entwicklungsstadium des Leidens betrachten diirfen. 

i Anatomische Untersuchungen yon kranken Mitglie(lern der gleichen Familie 
shld bisher iiberhaupt nur vereinzelt mitgeteilt. In den aus der gleichen Familie 
stammenden Fgllen yon Switalsky und t?ydel ergaben sich weitgehend iiberein- 
stimmende Befunde: neben der Br.F.-O1.Atr. eine geringe Atrophie der Klein- 
hirnrinde, eiae Atrophie der Hinterstr~inge, der spino-eerebellaren Bahnen und 
der Clarkescnen S~ule, wiihrend das Dentatum-Biadearmsystem nieht atrophiert 
war. Im Tall yon Switalsky bes~and aul~erdem ein erheblicher Zellausfull in den 
Vorderh6rnern. - -  In den F/illen yon Keiller (2 Briider und 1 Neffe) stimmte 4er 
Befund ebenfalls weitgehend tiberein: im Mittelpunkt der Vers die 
sehwere Br.F.-O1.Atr. und die Ver/~nderung tier Subst. nigra, ferner A~rophie der 
Kleinhirnrinde und der Kleinhirnseitenstriinge. Das Denta~um-Binde~rmsystem 
war bei allen dreien in Ordnung. Je einmal waren die Hinterstr~nge und die Zell- 
gruppen der VorderhSrner mitbetroffen. 
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Wenn wit das Ergebnis unserer ~berlegungen zusammenfassen, so 
k6nnen wit feststellen, dab yon einem bestimmten Vererbungs~byp bei 
l~'/~llen mi~ Atrophie des BriiekenfuBes und der unteren Oliven keine Rede 
sein kann. Naeh der ~annigfaltigkeit der klinisehen und anatomisehen 
Befunde war das yon vornherein nicht anders zu erwarten. Die bisherigen 
Beobaehtungen sl0reehen dafiir, dab Erbliehkeit bzw. ]?amfliarit/~t in 
F/~llen yon ,,reiner" prim/~rer Br.F.-O1.Atr. verh/~ltnism/~Big selten vor- 
kommt. Bei der engen genetisehen Verbundenheit der Br.F.-O1.Atr. 
mit den anderen Prototypen spino-cerebellarer Atrophien, die sieh sehon 
aus der H/iufigkeit der ~berg/~nge ergibt, ist das sieher iiberrasehend. 
Es mug vorlgufig often bleiben, wieweit man daraus auf eine geringere 
Penetranz oder auf eine gr6Bere Bedeumng peristatiseher Faktoren wird 
sehlieBen k6nnen. Einige Beobaehtungen spreehen dafiir, dab exogene 
Faktoren hier ghnlieh wie bei der Entwieklung der prim/tren Atrophien 
der Kleinhirnrinde (Lues in den F/~llen Ku/s, Dimitri und Victoria; 
Alkoholismus in den F/~llen yon Baklser, Fickler) eine Rolle @Men. In  
der K1/trung dieser Fragen werden erst weitere Beobachtungen und 
Sippenuntersuchungen weiterftihren k6nnen. 

I l I .  
Die pathophysiologisehe Deutung der klinisehen Symptome ist bei 

einer Reihe unserer and aueh der yon anderer Seite beobaehteten Fglle 
dutch die anatomischen Befunde ohne weiteres gegeben. Doeh bleiben 
beim Versueh, anatomisehen Befund and klinisehes Bfld riieksehauend 
miteinander in Einklang zu bringen gewisse Fragen often, auf die im 
folgenden eingegangen werden soll. Der markante anatomisehe Befund 
eines umsehriebenen Ausfalls der Briiekenful~- und unteren Olivenganglien 
regt den Kliniker dazu an, zu priifen, ob die Seh/~digung gerade dieser 
Formationen etwa diagnostiseh fagbare besondere Symptome hin~erl/iBt 
und welter, ob sieh daraus Einblieke in die Funktionen der betroftenen 
Neuronensysteme ergeben k6nnten. 

1. Was zungehst die ccrebellaren St6rungen bei den prim/~ren Br.F.- 
OI.Atr. betriftt, die das Leiden in der Regel einleiten und die 8zene oft 
bis znm Sehlu6 beherrsehen, so seheinen sie uns keine oder doeh nut  be- 
grenzte ~6gliehkeiten fiir eine Differenziernng yon Kleinhirnst6rungen 
bei Atrophien anderer Kleinhirnsysteme (Rinde, Kleinhirnkerne, eerebello- 
fugale Systeme) zu bieten. Unsere gerade unter diesem Gesiehtspunkt 
sorgf/~ltig beobaehteten und  analysierten F/~lle fiihrten uns jedenfalls 
ebensowenig wie das Studium der ausfiihrlieher mitgeteflten Kranken- 
gesehiehten des Schrifttums wesentlich weiter. Rfiekblickend ist das 
insofern leieht verst/~ndlieh, als bei der prim/~ren Atrophie der eerebello- 
petalen Systeme des BriiekenfuBes und der unteren Oliven ja aueh die 
neoeerebellaren Teile der Kleinhirnrinde mehr oder weniger stark mit- 
ver~ndert sind. Ob wit ihre Ausf/~lle als prim~ratrophische, also als den 
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iibrigen Veranderungen koordinierte; oder als sekund/~re, transneurale 
deuten ( W d t e ) ,  dtirfte fiir die uns hier interessierende Frage naeh den 
Besonderheiten der klinisehen Symptomatologie unwesentlieh sein. In 
diesem Zusammenhang muGte uns - -  besonders im Itinbliek auf die 
Arbeiten yon Hunt  - -  welter die Frage besehaftigen, ob etwa die bei 
mehreren unserer F/~lle naehgewiesene sehwere Dentatumsehadigung 
eigene Ziige verleiht. H u n t  hat te  bekanntlich auf Grund seiner Beob- 
aehtungen yon sog. Dyssynergia eerebellaris myoeloniea eine lokalisa- 
torisehe Differenzierung eerebellarer Symptome insofern vertreten, Ms 
er vor allem die sehwere intentionelle Ataxie seiner F~tlle der - -  iibrigens 
nur in 1 Full anatomiseh naehgewiesenen, bei den anderen Fallen nut  
aus der der gleiehzeitig-vorhandenen Myoklonusepilepsie ersehlossenen - -  
Sehadigung des Nueh dentatus zur Last  legte. Fiir die Huntsehe These 
vom Gegensatz der ,,axialen" Gleiehgewiehtsst6rung, wie sie bei den 
diffusen Affektionen der neoeerebellaren l~inde starker hervortreten soll, 
zur Intentionsataxie , ,peripheren" Charakters lassen sieh zweifellos ge- 
wisse klinische Erfahrungen anfiihren. Wit sehen z .B .  bei raum- 
beengenden Erkrankungen des Kleinhirns erfahrungsgemag St6rungen 
der K6rpergleiehgewiehtserhaltung vie] haufiger und friiher auftreten 
als gr6bere Koordinationsst6rungen im Sinne des Intentionswaekelns. - -  
Sehen wir uns unsere Falle unter  diesem Gesiehtswinkel noeh einmal 
dureh, so ist zunaehst zu sagen, dug einige der Fs mit  Dentatum- 
sehadigung dutch gewisse Eigent, iimliehkeiten auffielen. ])as gilt in 
erster Liuie Iiir die gew6hnlieh als Inten~ionswaekeln bezeiehnete St6rung. 
Das Unverm6gen zur Durehfiihrung zielgeriehteter Bewegungen, vor 
allem der Arme und Hande,  erreiehte im Fall 6, 7, 8 und 9 mit  sehlen 
grob and  plump um die Aehse der intendierten Riehtung ausfahrenden, 
ruekenden oder sehleudernden Bewegungen ein zum Tell geradezu mon- 
str6ses AusmaB. Beim Finger-Nasenversueh kamen die Kranken munch- 
real in Gefahr, sieh heftig ins Gesieht zu sehlagen, wenn der Untersueher 
nieht reehtzeitig den waekelnden Arm ergriff und festhielt. GewiB boten 
aueh die Falle der I.  Gruppe Fall  2, 3 and  4 - -  Fall 1 mug hier unberiiek- 
siehtigt bleiben, well er in einem Zustand fortgesehrittener extrapyrami-  
daler Versteilung zu uns kam und eerebellare Symptome itberhaupt nieht 
mehr erkennen lieB - -  ein in der Intensi tat  jeweils versehieden stark 
ausgepragtes Intentionszit tern bzw. -waekeln. Bei keinem yon ihnen 
abet erreiehte es den Grad wie in den Fallen, bei denen der Zahnkern 
atrophiert  war. Erganzend ware hier zu erwahnen, dab mehrere dieser 
Falle (besonders Fall 7 und 8) ein Spont.anes, zum Tell reeht grobes, wenn 
aueh zeitlieh in der Intensi ta t  weehselndes Kopfwaekeln in versehiedenen. 
Ebenen zeigten, das zmn Teil sehon bei der leisesten Innervat ion der 
Hals- und Naekenmuskeln auftrat .  

Ein weiteres sehr auff~lliges ?r war die Art  der Swaehs~6rung, 
die diese Falle sehon bei oberfliichlieher Unt, ersuehung Ms irgendwie 
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miteinander verwandg kennzeichnete. Die Sprache dieser Kranken zeigte 
nich~ nur die typische Verlangsamung und VerAnderung des sprachlichen 
l[~hyO~mus (Skandieren), sowie die dysarthrische Verwaschenheit des 
Gesprochenen in durchweg wesentlieh stArkerer AusprAgung als die 
Kranken der I. Gruppe, sondern dariiber hinaus auch eine eigenar~ige, 
schwer zu schildernde Ver/~nderung des Stimmklanges. Ihre Laute 
klangen eigentiimlich gequetscht, wechselten abrupt  in der Lautst/~rke 
and waren vielfach yon schluchzenden, juchzenden, krAehzenden oder 
krAhenden inspiratorischen GerAuschen durehsetz~, so dal3 man unwill- 
kiirlich an die bek~nnten Laute der Seel6wen erinnert wurde. Ganz 
ghnliches berichtete Schuster. Es kommt also offenbar in diesen FAllen 
zu der St6rung des Sprach~empos und des Sprachrhythmus eine be- 
sondere Ver/~nderung der Stimmbildung hinzu; die als solche ebenfalls 
Folge der Inkoordination der Sprachmuskeln ist, aber in den FAllen 
ohne Dentatumschgdigung meistens fehlt bzw. nicht So deu~lich hervor- 
tr i t t .  

Im ganzen werden wir nicht fehlgehen, wenn wit die eben besprochenen 
Symptome bei unseren Pa~ienten mit der anatomiseh naehgewiesenen 
Atrophie des Nuel. dentatus in Zusammenhang bringen. Zwar is~ bei 
der Auswertung unserer Beobaehtungen und der Behauptung lokali- 
satoriseher Beziehnngen zwisehen anatomisehem Substrat und klinisehem 
Symptom gerade hier Vorsicht gebo~en, zumal bei der Sehilderung anderer 
ffir einen Vergleieh in Betraeht kommender Erkrankungen aus dem Ge- 
bie~ der Kleinhirnatrophien auf diese Punkte meist nieht eingegangen 
wurde und sie sieh deshalb f~" eine kri~isehe ~berpriifung der yon uns 
gezogenen Sehliisse nieht verwerten lassen. Immerhin weisen ~nsere 
FAlle doeh /ibereinstimmend in eine 1Rieh~ung and wir dfirfen es m. E. 
zum mindesten als sehr wahrseheinlich gel~en lassen, dab die Erkrankuug 
des Nuel. denta~us sich in der oben gesehilderten Weise dureh ein be- 
sonders nachhaltiges intentionelles Waekeln, vor allem der Glieder, aber 
auch des Kopfes, sowie dutch eine eigenartige, letzten Endes ebenfalls 
dyssynergisehe St6rung der Sprachkoordination verraten kann. l)abei 
sei ausdrticklich betont, dag das nieh~ immer so sein muB. So wurden 
z. ]3. die oben besprochene n Erscheinungen in unseren FAllen 5 and .10, 
~ro~z der vorhandenen Denta~umsch/~digung weitgehend vermil3t bzw. 
yon anderen (bulbAren) Symptomen fiberlagert. 

AuffAllig ist, dab die zum Teil sehr sehweren Ausf/~lle im Nucl. dentatus 
in den FAllen 6, 7, 8, 9; l0 sons~ keine im klh~ischen Bild fal3baren Er- 
seheinungen hervorgerulen haben. In~beso~dere linden wir - -  was mit 
R/icksieh~ auf die spA~er zu er6rternde Pathogenese der ex~rapyramidal- 
motorischen Symptome bei der prim/~ren Br.F.-O1.Atr. grunds/~zlich 
wich~ig erscheint - -  gerade in diesen FAlle~ lceine Anzeichen yon Tonus- 
erh6hung, t~igor oder Starre, Akinese and dgl., wie sie z .B.  bei den 
wenigen bisher bekannggewordenen isolierten I)en~atumzerst6rungen 
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durch Erweichungen oder Blutungen im Vordergrund des Krankheits- 
bildes standen und als Folge der seknndgren Isolierung des l~oten Kerns 
erklgrbar wgren (Jakob, MatzdorH, Casper, Pineas, Gri~nthal). Offensicht- 
lieh ist die Auswirkung der in diesen Fgllen ganz anders g earteten und in 
anderer zeitlicher Entwicklung entstandenen Schgdigung yon derjenigen, 
wie sie bei den prim~ren Atrophien vorliegt, vSllig versehieden. - -  ~yo-  
klonische Erscheinungen, wie sie anf Grund yon Beobachtungen bei 
Myoklonusepilepsie, bei ehronisoh-progredienter Paramyoklonie und bei 
rhythmischer ~yoklgnie des Gaumensegels mit  dem teilweise ganz in1 
Vordergq'und stehenden, teilweise sogar isolierten Sch~digungen des Zahn- 
kerns in Zusammenhang gebracht wurden (Frigero! Pilotti, Sioli, Hunt, 
Ostertag u. a.), sloielen bei den Fgller, bei denen neben der Br.F.-O].Atr. 
aueh eine prirzlgre Atrophie des 1Wuel. dentatus vor]ag, nur eine ganz 
untergeordnete Rolle. Es ist das besonders bemerkenswert ins Hinbliek 
auf einen anderen Tall yon Hunt: bei diesem bestand zu Lebzeiten neben 
der seit dem zweiten Dezenninm nachweisbaren~ Friedreichschen Ataxie 
eine famili&re Myoklonuseloilepsie. Anatomiseh fanden sieh typisehe 
Vergnderungen im Sinne des ,,Friedreieh", dazu eine schwere Atrophie 
beider Zahnkerne. I-Iier hat te  sich also die Dentatumvers nicht 
nur in der naeh Ansieht yon Hunt eharakteristischen MotilitgtsstSrung 
yon der Art eines schweren Intentionstremors durehgesetzt, sondern dem 
Ea~ankheitsbfld auch mit  der myoklonisehen Symptomatologie ein dureh- 
aus eigenes Gelorgge gegeben. 

2. Besonderes Interesse diirfen die extrapyramidal-motorischen Sym- 
pto~ne beansprnehen, die bei der Br.F.-O1.Atr. verh~ltnismgl~ig h~iufig 
vorkommen, und die wir auch bei unseren Fs 1 and 2 beobaehten 
konnten. Im Vordergrund steht aueh hier die Frage naeh ihrer Patho- 
genese. Da sie in fast der Hs der Fglle besehrieben ~urden, w&re 
zungchst zu 1oriifen, ob sic etwa dnrch die Erkrankung der BriickenfuB- 
0der Olivenganglienzellen selbst verursacht werden, al~o eine direkte 
Folge der Sch~digung oder des Ausfalls eben dieser Formationen dar- 
stellen. 

Besonders franzSsisehe Autoren (Guillain und seine Schiller) haben die 
1V[einu~ng vertreten, da~ die Entwieklung der akinetisch-hyl0ertonisehen 
Symptomenkomlolexe bei der olivo-ponto-cerebellaren Atrophie eine 
Folge des Untergangs der olive- bzw. ponto-cerebellaren Fasern sei 
(,,cerebellarer Parkinsonismus"). 

Bekanntlich bewirkt elektrisehe Xleinhirnreizung beim Tier naeh voran- 
gegangener Dezerebration (dicht oral veto Iqucl. ruber) eine Herabsetzung oder Auf- 
hebung der Extensorenstan'e (Sherrington, Thiele, Weed, Cobb, Bailey uncl Holtz, 
Bremer u. a.), wghrend diese dutch Abtragung oder ZerstSrung der Kleinhirnrinde 
im allgemeinen deutlich gesteigert wird. Das Ausbleiben der Enthirnungsstarre 
bei Fiihrung des Schnittes oberhalb cler Roten Xerne w&re demnaeh - -  wenigstens 
zum T e l l -  auf die Wirkung der veto intakten Kleinhirn den letzteren zuflieBen- 
den Impulse zuriickzafiihren. Im einzelnen_ verlegen Cobb, Bailey und Hottz die 
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Entstehung cler starrehemmenden Erregungen ~u den Zahnkern, w/~hrenr sie nach 
Bremer yon bestimmten Teilen der Kleinhixmrinde ausgehen. In Anlehnung an diese 
Ergebnisse glaubte Guillain ~ueh bei den hypertonisehen Zustandsbildern der 
olivo-ponto-eerebell~ren Atrophie das entseheidencle Moment in der Sch/~digung 
der Kleinhirnrinde bzw. ihrer afferenten Batmen suchen zu mtissen, wobei er an- 
nahm, dab der Ausfall tier letzteren den normalen Zustrom regulierender und stimu- 
lierender Impulse zur Kleinhirnrinde unterbr/iche und somit deren T~tigkeit aueh 
im Falle an~tomischer Unversehrtheit als gestSrt anzusehen sei. Als l%lge clef 
daraus resultierenden StSrung der Kleinhirnrindenfunktion vermutete er eine 
,,Isolierung" des Nuel. clentatus bzw. des ibm nachgeordneten 1Wucl. tuber, dessen 
,,Enthemmung" die Tonussteigerung nach sieh ziehe. 

Auf den ersten Blick mag die C~illainsche Hypothese vielleicht etw~s 
Besteehendes fiir sich haben. Aueh aus 'der mensehlichen Pathologie 
sind ja genfigend Anhaltspunkte dafih" gegeben, dab die Kerne des Klein- 
hirns, vor ahem der I~uel. dentatus einen w~ehtigen EinfluB auf den 
Muskeltonus ausfiben. Tonusver~nderungen der Skelettmuskulatur im 
Sinne einer mehr oder weniger ausgesl0rochenen Starre infolge L~sionen 
des Zahi~kerns wurden oben bereits erw~hnt (Jakob, Cas~ar und Pineas, 
Gri~nthal u. u.) . .Bei ns Betraehtung ergeben sich indessen eine Reihe 
yon Einw~nden gegen die These yon ,,cerebellarem P~rkinsonismus". 
Was zuns die Tierexperimente betrifft, so kann es nach Rade~na~er 
als gesichert gelten, dab fiir das Auitreten der Enthirnungsstarre bei 
Dezerebration nieht der Ausfa]l der yore Kleinhirn ausgehenden Er- 
regungen allehl verantwortlieh ist. Vielmehr spielt bei ihrer Entstehung 
der Fortfall  yon Imloulsen , die yon den Labyrinthen und yon der KSrper- 
obeffl/~ehe zuflieBen, ohne das Kleinhh.n zu bertihren, eine sehr be- 
deutende, wahrschein]ieh die ~ussehl~ggebende Rolle. Ferner gelten hier 
ffir die Verwertung tierexl0erimenteller Versuehsergebnisse die gleiehen 
Bedenken wie uueh sonst. U. a. haben gerade die durch die Unter:  
suchungen yon Magnus angeregten Studien fiber die Bedeutung des 
Roten Kerns gezeigt, daI] die LXbertr~gung yon Resultaten der Tierexperi- 
mente aui die mensehliehe Pathologie groBen Sehwierigkeiten begegnet, 
jeder~alls nut  mit  grSIBter Zurfiekhaltung erfolgen kann. ])as gilt nun 
besonders bei Erkrankungen yon der Art  der l~ngsam einsetzenden und 
fortsehreitenden prim~ren Atrophien. Es ist nieht ang~ngig, sie mi t  
den im Experiment  gesetzten akuten Ausf~llen bzw. Leitungsunter- 
breehungen zu vergleiehen, weft nieht nur die untersehiedliehe Art der 
Schs sondern auch die bei dem langs~m fortschreitenden Gewebs- 
untergang der Atrolohien vorhandenen Ausgleichsm6glichl~eiten ganz 
a.ndere Voraussetzungen fiir die Gestaitung des Krankheitsbildes sehaffen. 
I m  besonderen aber ist fiir die olivo-10onto-eerebellaren Atrophien ein- 
zuwenden, dab bei fast  der H/~lfte der bisher besehriebenen Fs extra~ 
pyr~midal-motorisehe Symptome yore Parkinson.Typ fehlten, obgleieh 
~n der an~tomisehen Diagnose kein Zweifel besteht.  Selbst wenn sieh 
diese Zahl bei kitv~ftigen Beobaehtungen verringern sollte, so w~re doeh 
nicht ersichtlich, w~rum die Parlcinson-Symptome so h/~ufig fehlen und 

14" 
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vor allem, warum sie durchweg erst so spat auftreten sollten, wenn sie 
wirklieh ihre Entstehung der Schgdigung der Kleinhh'm'inde bzw. der 
ihr aus den Briiekenkernen und Oliven zuflieBenden Bahnen Verdankeu 
wttrden. Auch das Fehlen hypertonischer Erscheinnngen gerade in 
unseren Fallen mit nachgewiesener schwerer Dentatumschgdigung ware 
mit der These vom cerebellarem Parkinsonismus schwer zu vereinen. 
Was weiter die yon Guillain und seinen Mitarbeitern (besonders Mathieu 
nnd Bertrand) angefiihrten Beispiele aus der mensehlichen Pathologie 
betrifft, die das Vorkommen yon Parkinson-Symptomen bei anderen 
eerebellaren Erkrankungen beweisen sollen, so ist dazu zu sagen, dab sie 
als anatomiscb meist nioht .erseh6pfend kontrollierte klinische Selten- 
heiten (Mitbeteiligung anderer Formationen des Zwischen- und Rauten- 
hirns ?) eine hinreichende Stiitze fiir die Hypothese yon Guillain kanm 
abgeben kSnnen 1. Wit selbst konnten unter den zahlreichen cerebellaren 
Erkrankungen unserer Abteflung (Blutungen, Erweichsmgen, Tumoren, 
Abseesse) nm" einmal bei einem groBen XleinhirnabseeB eine Andeutung 
yon mimiseher Starre der Gesichtsziige beobaehteu. Besonderes Oewicht 
besitzt in diesem Zusammenhang aueh eine ~itteilung "yon Foerster, des" 
im SehluBworf zu seinem Vortrag iiber die encephalen Tumoren der 
Medulla oblongata, der Brfieke und des ~ittelhirns auf dem t~uche, Tag 
im November 1938 auf eine entspreehende Diskussionsfrage hin erMgrte, 
dab ihm hypertoniseh-akinetische Erseheinungen bei seinen tegllen hie- 
reals begegnet seien. Um zu der yon {ranzSsisehen Autoren vertretenen 
Ansehauung zuriickzukehre~, so ist endlieh darauf hinzuweisen, dab die 
anatomisehen Unterlagen ihrer f/*lle in einigen wiehtigen Punkten un- 

�9 vollstgndig sind. So gritndet sieh z. B. die BeurteJlung des" Subst. nigra, 
die fitr das an dieser Stelle erSrterte Problem besonders bedeutungsvoll 
ist, ~ast ausschlieBlieh auf Markseheidenfgrbungen. Es hat  sieh aber 
immer wieder gezeigt, dab dazu aueh Nifll-Holzer-Fiirbungen nStig sind, 
denn ohne sie ist die Angabe, dab ,,keine Besonderheiten" vorliegen, 
gar nicht mi~ der erforderliehen Zuverlgssigkeit zu. machen, eindeutig 
gestgrkt. Dieser Eiuwand gilt aueh fiir die meisten der yon Ziilch zu- 
sammengesfellten Fglle yon primgrer Kleinhirnrindenatrophie, bei denen 
zu Lebzeiten I{ypertonus oder lgig'or beobaehtet war. 

Ziilch fiihrf in seiner Zusammenstellung 7 derartige Fglle an. Vo~ diesen 
scheidet der Fan yon Guillain und Bertrand (1929) aus, da es sich bei ibm um so 

Das trifft auch fiir den im franz6sische~ Schrift~um oft angeffillrten Fall 
yon Vincent, Bernard und Darquier zu, bei dem ein groBer Tumor der linken hinteren 
Schadelgrube weitgehend komprimiert, die Vierhfigelgegend schwer deformiert 
und den Aqu~dukt fasb versehlossen ha~e. Es bestand ein hochgradiger sym- 
metriseher Hydrocephalus, die basalen Ganglien, insbesondere der Nucl. eaudatus 
waren deformiert. Die Verfasser selbs~ scheiaen es ffir unwahrseheinlich gehalten 
zu haben, dab tier bei ihrer l~atientin sei~ Jahren bes~ehende schwere Rigor eine 
direkte Folge der Kleinhirn~ch~digung war. Alles in allem ist die Mitteilung keines- 
wegs geeignet, als Prazedenzfall ffir das Vorkommea ,cerebellarer Parkinsonismen" 
zu dieaen. 
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ausgedehnte und schwere L~sionen der I~inde und der basalen Ganglien handelte, 
dab sich bestimmte Beziehungen zwisehen der cerebellar-extrapyramidalen Sympto- 
ma~ik und den mannigfaltigen ana~omischen Vergnderungen nieh~ mit hinreiehender 
Wahrscheinliehkeit behanpten lassen. Auch ist fiber die Substantia nigra des 
Falles niehts N/~heres ausgeftihrt. ])as gleiehe ist der Fall in der Mitteihmg yon 
Guillain, Garcin und Bertrand (1931), bei dem das Leiden als Parkinsonismus begann 
und sich erst sparer nach der cerebellaren Seite bin entwickelte. Anatomisch fanden 
sieh aul3er der Kleinhirnrindenatrophie zwei tuberkulSse Herde in der einen Klein- 
Mrnhemisph~re, die m6glicherweise ehlen Einflu8 auf das I)ent~tum-Bindearm- 
system austibten. - -  I)er seinem an~tomischen Befund nach nicht g~nz reine Fall 
yon Dimi~ri und Victoria iKombination yon prim~rer Kleinhirnrindena*rophie 
und beginnender olivo-ponto-eerebenarer A~rophie), der Miniseh ein schweres Par- 
/~inson-Syndrom gezeigt hatte, ist auf seine Nigra nieht genau un~ersucht. Ebenso 
fehlen entsprechende Angaben bei La SaUe Archambault (anatomisch prim~re Klein- 
hirnrindenatrophie, !dinisch ,,eerebellare Katalepsie" mit Rigor in den Extremi- 
t~ten). - -  I)er Fall. yon Caspar (lamell/~re Kleinhirnrindenatrophie bei einem zer- 
fallenden Careinomreziciiv), der eine leiehte Hypertonie der Beinmuskulatur ge- 
boten hatte, ist in Anbetracht des Grundleidens (sehwere allgemeine Carcinom- 
toxikose) durchaus ungeeigne~ lokalisatorisahe Beziehunger~ zu erhS~rten. Obrigens 
war links der Babinski positiv, so da[~ im Hinblick auf den sonst angeblieh nor- 
malen histologischen Befund im GroBhirn der Verdacht auf eine spinale Sch~digung 
im Sinne einer beginnenden funikul~ren Myelose sehr naheliegt. Im histologisehen 
Befund wird aueh eine Degeneration der tIinterstr~nge erw~hnt. Unter diesen 
Umstanden sehaltet diese Beobachtung jedenfalls als Beweis fiir die cerebellare 
Genese der bier er6rterten extrapyramidal-motorisehen Symptome arts. - -  I)er yon 
Schroeder und Kirsehbaum mitgeteilte Fall zeigte gegen Ende der Krankheit  eine 
geringe Hypertonie und allgemeine Bewegungsverarmung .(dies im Stadium v611iger 
Hilfslosigkeit infolge der hoehgradigen eerebellaren Koordinationsst6rung). Ann- 
tomiseh bestand neben der sehweren Atrophie der gesamten Kleinhirnrinde eine 
SeMdigung der Nuel. dentati, der beiden unteren Oliven und des Nuel. ruber, die 
Subst. nigra war intakt. Aneh das Stria~um und Pallidum waren ver~ndert. - -  
Im Fall yon Zi~Ich, der neben den sehweren eerebellaren Symptomen im letzten 
Jahre vor dem Tode ein katalepsie~hnliehes Bfld, Tonuserh6hung (Babinski 
positiv) geboten hatte und an peritonealen ~etastasen eines Ovarialeareinoms 
starb, land sieh auger der Kleinhirnrindenatrophie eine ansgesproehene funikul~re 
Myelose. Somit liegen die Verh~ltnisse auell in diesem Fall nieht ganz eindeutig. 

Aus  al len diesen Gr t inden  seheint  uns  die These  yon  der  eerebel la ren  
Genese der  ak ine t i seh-hyper ton i sehen ,  parkinson/~hnliehen S y n d r o m e  bei  
den  p r imer  a t roph i s ie renden  E r k r a n k u n g e n  tier o l ivo-ponto-cerebe] laren  
Sys teme  n ieh t  geni igend gestf i tz t .  

Auch  Seh/tdigungen der  un t e r en  Oliven s ind auf  G r u n d  gewisser 
ana tomische r  ufid k l in iseher  Beobach tungen  fiir d ie  E n t w i c k l u n g  yon  
Parl~inson-Symptomen veran twor t l i eh  g e m a c h t  worden.  Die ZngehSrig-  
ke i t  de r  un t e ren  Olive zum ex~rapyramida . l -motor isehen Sys t em erg ib t  
sieh aus ihren  a:~atomisehen Bez iehungen :  sie is t  der  E n d p u n k t  des 
ven t r a l en  Bi indels  der  zentrMen H a u b e n b a h n ,  i n dem vorwiegend ve to  
I~oten K e r n  s t a m m e n d e  F a s e r n  ziehen (Traetus  rubroo l ivar i s  yon Gamper). 
Z u s a m m e n  mi~ ihnen k o m m e n  F a s e r n  ve to  P a l l i d u m  (~ase.  pMlido- 
oliv~ris, Winlcler) und yon  den  Zellen der  Subs t .  re t ieu la r i s  (Fibr .  re t ieulo-  
olivures, Wei[3schedel). V o n d e r  Olive eaudulw/~rts wiedernm verl~ufen 
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die Fasern der ttellwigsehen Dreikantenbahn, die den Vorderhornzellen 
extrapyramidal-motorische Impulse zuleitet. Die untere Olive stellt 
also - -  ana~misoh gesehen - -  ein wiehtiges Glied des eytrapyramidal- 
motorischen Systems dar. Im gleichen Sinne sprechen gewisse - -  vor- 
ls allerdings vereinzelte - -  klinische Beobaehtungen. Sie betreffen 
einmal die oben bereits kurz gesireiften isolierten Olivenl~sionen bei 
~yoklonusepilepsie. Ammermann hat sie kiirzlich bei der Besprechung 
seines Falles zusammenfassend dargestellt (Reisch, v. Bogaert, Gans, 
Marinesco). Es handelte sJch in all diesen Fallen um mehr oder weniger 
schwere Zellausfalle und sekund~re Gliosen. DaB Sch~digungen der 
unteren Oliven fiir die Entstehung yon niehtrhythmischen Myoklonien 
ahnlieh wie Affektionen der Zahnkerne eine entscheidende Bedeutung 
haben kSnnen, is$ danaeh sicher. Dies ergibt 'sich iibrigens aueh aus den 
teils isolierten, teils im Rahmen mhltipler Lgsionen hervorsieehenden 
Ver~nderungen der Unteren Oliven, wie sie bei rhythmisehen ~yoklonien 
des Gaumensegels, der Rachen-, Keh[kopf-, Augen- and Gesiehtsmuskeln 
naehgewiesen wurden. Bei den Br.F.-O1.Atr. kommen myokl'onische 
Symptome abet mtr ganz vereinzelt vor, wie oben bei der Bespreehung 
der dureh Dentatumsehgdigungen bedingten Erseheinungen betont 
wurde. So gewinnen fiir unsere Fragestellungen einige - -  vorl~ufig ver- 
einzelte - -  Beobaehtungen besonderes Interesse, ans denen sich die Rolle 
der unteren Oliven als Tefl des extrapyramidal-motorisehen Systems 
besonders sinnfgllig zu ergeben seheint. 

Die eine betrifft eine vascul~re Schgdigung der unteren Oliven bzw. der  
yon ihr ausgehenden olivo-cerebellaren Fasern: Bei einem 57j~hrigen Mann, der 
kliniseh u. a. allgemeine Muskelrigidit~t, Verlangsamung, Ruhetremor, Speiehel- 
fluB, alles in ahem also das Bild eines Parkinsonismus geboten hatte, fanden 
Guillain, .Mathieu and Bertrand anatomisch eine angeblieh isolierte Erweichung 

�9 der linken unteren Olive. Dureh diesen Herd waren auch die yon der reehten Olive 
in die linke Kleinhirnh~lfte hiniiberkrenzenden Fasern unterbroehen. Die Unter- 
suehung der Stammganglien zeigte ,,niehts Pathologisches". - -  Extrapyramidal- 
motorische Symptome beobachteten ferner Bertrand und Decourt in einem Fall yon 
akuter Olivendegeneration n~eh Typhus: Der 6jghrige Patient bekam 10 Tage 
naeh der Entfieberung Nackensteifigkeit, die bald yon v611iger Hypotonie der 
l~laekenmuskeln gefolgt war, so dab der Kopf nieht mehr aufrecht gel/alten werden 
konnte. Im linken Arm, weniger auch im reehten, trat ein sehnetles feinsehl~giges 
rhythmisehes Waekeln auf. Gleichzeitig entwiekelten sich Rigor and Kontrakturen 
in den unteren Extremitgten. Anatomiseh: Symmetrisehe Ausfglle im neocerebel- 
laren 'An~efl der unteren Oliven. Die genaue Untersuehung des Zer[tralnervensystems 
konnte sonst keine Seh~digung aufdeeken. 

Beide Fglle - -  soweit ich sehe bisher die einzigen ihrer Art  - -  zeigen, 
dal~ Lgsionen der unteren Oliven unter vorl~gufig nieht n~her bekannten 
Begleitumst~nden offenbar Tonusver~nderungen im Sinne des Rigor, 
rhythmisehen Tremor usw. hervorrufen k6nnen. Indes reichen diese Beob- 
aehtungen nieht aus die extrapyramidal-motorisehen Symptome aueh bei 
der Br.F.-O1.Atr. summariseh der Olivensehgdigung zur Last zu legen. 
Dazu ist die Atrophie der Oliven gerade aneh im Rahmen einer Br.F.- 
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O1.A*r. doeh zu h/~ufig gefunden, ohne dab auch nur die geringsten ex~ra- 
pyramidM-motorischen Erscheinungen im Sinne des Par kinsonismns vor- 
gelegen hgtten. D~zu sind andererseits auch die posi~iven Anhaltspunkte 
vorli~ufig zu spgrlic.h. Im Hinblick auf die bei ~yorhy thmien  und ~y o -  
Monusepilepsie gefundenen isolierten Olivenvergnderungen erscheint es 
abet m6g]icb, dab gewisse, aueh bei der primgren Br.F.-O1.A~r. (ohne 
gleichzeitige Dentatussch/tdigung !) gelegentlich vorkommende motorische 
Erscheinungen (Myokymien, grobe isolierte Zuckungen) in umschriebenen 
~uskelgebieten, wie sie z. B. in den Fgllen yon Switalsky, Rydel, Noica: 
Nicolesco nnd Banu, tfickler (Fall 1) besonders hervorgehoben werden, mit  
der Olivenschgdigung in Zusammenhang stehen. Es liegt dieses um so 
nigher, als derartige Erseheinungen ffir gew6hnlich beim hypertonisch- 
akine~ischen Symptomenkomplex des nigralen Parkinsonismus fehlen. 

Kehren wir zur Frage der Pa~hogenese der extrapyramidM-motorisehen 
Symlatome bei den primgren Br.F.-O1.Atr. zurfick, so etfordern endlich 
die Stammganglien nnd die Subs~. nigra besondere Beach~ung. Was zu- 
ngchs~ die Stammgang]ien betrKft, so herrschte bekanntlich lange Zeit 
die Anschauung vor, dab L~sionen des Pallidum (und des Striatum) ffir 
das Krarrkheitsbild der Paralysis agitans verantwort]ich zu machen seien. 
Auch naehdem die Substantia nigra dutch die Untersuehungen beim 
posteneephalitiseben Parkinsonismus in den Mittelpunkt der Unter- 
suchungen gerfickt war, bat te  diese Hypothese noch viele Anh/~nger. 
Hunt, Jakob and vor allem t ~. H. Ldwi haben sieh ffir die entscheidende 
]~edeutung der yon ihnen besehriebenen senilen bzw. pr/isenflen Ver/~nde- 
rungen im Pallidum and Putamen eingeseta~, wobei der Sebgdigung der 
Subst. nigra allenfalls eine sekund/~re Bedeutung zuerkannt wurde. Ob- 
gleieh jfingere Untersuehungen yon Klaue und Hassler, die im Gegensat.z 
zu ~lteren Ansichten die ]~edeutung nigTMer L/~sionen aueh ffir die. 
Paralysis agitans ganz in den Vordergrund stellen, unsere Ansehauu~igen 
fiber die Patbogenese derselben wesentli~h versehoben haben, wollen 
wh" kurz nntersuchen, ob etwa die bei der Br.F.-O1.A~r. besehriebenen 
"extrapyramidal-motorischen Zustandsbilder sich aul Vergnderungen in 
den Stammganglien, insbesondere im Pallidum oder Striatum zurfiek- 
ffihren lassen. Eine {]~bersieht fiber die in der Tabelle zusammeng'estellten 
F/ille ergibt fo]gendes: 

Bei 25 F~llen ~vit extrapyramidal-motorischen Symp~omen waren die 
St~mmganglien vergndert . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  llmal 

(Tabelle Nr. 2, 15, 22, 25, 27, 28, 30, 32, 34, 35 und 37). 
Bei der Hglfte dieser F~lle (2, 22, 30, 34, 35 and 37) warert die 

Vergnderungen offenbar qualitativ und quantitativ recht gering. 
Keine Ver~nderungen ~fanden sieh . . . . . . . . . . . . . . . . .  8real 

(Tabelle Nr. 11, 19, 20, 21, 23, 26, 33 und 38). 
Bei den restliehen 6 1%llem (Tabelle Nr. 5, 7, 8, 10, 18 und 24) 

fehle~ Angaben fiber alas Verhalten der StammgangIien. 
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9,][8 Hans Rosenkagen: 

Von den 11 beziiglich der Stammganglienver/~nderungen als positiv 
angefiihrten F~llen boten 10 gleichzeitig mehr oder weniger ausgesprochene 
Ver~nderungen der Subst. nigra, im 11. Fall (Tabelle l~r. 15) liegen An- 
gaben iiber die Subst. nigra leider nicht vor. Wit haben somit in unserer 
Zusammenstellung keinen Fall mit extrapyramidal-motorisehen Sym- 
ptomen, bei dem ausschlieBlich die Stammganglien geseh~digt, die Nigra 
aber intakt gewesen w~re. Andererseits linden sieh zahh'eiehe F~lle 
(z. B. l~r. 13, 31, 40--45), die zu Lebzeiten extrapyramidal-motorische 
Krankheitserscheinungen vermissen lieBen, obgleich die Stammganglien 
Ver~nderungen darboten, die sieh qualitativ und quantitativ in keiner 
Weise yon denen, wie sie bei Fallen yon extrapyramidal-motoriseher 
Symptomatik gefunden wurden, untersehieden. 

man kann nicht behaupten, daB dieses Resulta~ fiir einen engeren 
Zusammenhang zwischen den extrapyramidal-motorisehen Symptomen 
und den Stammgan'glienver&nderungen spricht. 

Die Bedeutung der Subst. nigra fiir die Entwicklung extrapyramidal- 
motorischer Zustandsbflder ist znerst bei der chronischen Encephalitis 
erkannt (Trdtiako]], Goldstein u.a.). ])as ihnen unter den chronisch= 
encephalitischen Ver&nderungen der entseheidende Anteil zukommt, ist 
seit langem allgemein bekannt, obgleich es durehaus ra6glich ist, dab 
aueh andere Faktoren ftir die Ges~altung der posteneephalitischen Xrank- 
heitsbilder wichtig sind. Wir diirfen nicht fibersehen, dab sympto- 
matologisch nicht unerhebliche Differenzen zwisehen den einzelnen 
Parkinson.F&llen, z.B. beziiglich des Tremor, des Rigor, der tonisehen 
Haltungsanomalien, tier Bradyphrenie und der vegetativen Symptome 
bestehen. Die Mannigfaltigkeit der in Einzelf~llen ana~omiseh naeh- 
gewiesenen extranigralen Sehadigungen (Pallidum, tIShlengrau, Rinde, 
Dentatum) bedeutet vorlgufig fiir die Aufs~ellung yon lokalisatorischen 
Beziehungen zwischen Einzelsymptomen und anatomischen Subs~rat 
zweifellos eine Erschwerung. Grundsgtzlich wird abet dadureh die 
dominierende Stellung der Nigraaffektion bei der chron~schen Encephalitis 
nich~ beriihrt. 

Uberrasehenderweise haben nun systematisehe Untersuehungen yon 
Hassler und yon Klaue gezeigt, daB entgegen der friiher mehr oder weniger 
allgemeingiiltigen Anschauung - -  auch bei der Paralysis agitans der 
~lteren Leute - -  regehn~Big krankhafte Ver~nderungen an bes~immten 
Zellgruppen der Subst. nigra vorkommen. Klaue, dessen Darstellung 
sich u. a. aueh auf eingehende Vergleiehe zwisehen Hirnbefunden bei 
postencephalitisehem Parkinsonismus, Paralysis agi~ans und Iqormalfgllen 
stiitzt, hebt ausdriicklich hervor, dab es sich bei den anatomischen Be- 
funden des postencephalitisehen Parkinsonismus und der Paralysis 
agi~ans um grundsiitzlich gleiche Vergnderungen handelt, die yon Fall 
zu Fall wohl quantitative, abe'r keine qualitative Untersehiede aufweisen, 
und dab diese yon den ,,normalen" Alterserscheinungen, wie sie schon 
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Gellerstedt beschrieben hat te  zu trennen sind. Ira  Gegensatz zu den yon 
zahlreichen frfiheren Un~ersuehern hervorgehobenen, aber nieht kon- 
s tanten Vergnderungen im Bereich der Linsenkerne, konn~en ferner so- 
wohl t tass ler  wie K l a u e  die yon ihnen beschriebenen :Befunde regelm/~l~ig 
nachweisen, tt/s Demonstrat ionen der zum Tefl yon Fs unserer 
Abteilung s tammenden histologischen Pr/~parate durch Prof. S p a t z  haben 
aueh uns davon fiberzeggt, dal~ die Deutung der K l a u e s c h e n  Befunde 
zutrifft. Die entscheidende Rolle der Sch/~digung der Sabst. nigra ffir die 
Entwieklung des Al~ersparkinsonismus bzw. der Paralysis agitans scheint 
uns naeh diesen Untersuchungen unzweifelhaf~ festzustehen. Es war 
unter diesen U m s ~ n d e n  besonders in~eressan~ dem Verhalten der Subst. 
nigTa bei der prim/~ren Br.F.-OI.Atr. naehzugehen. Die Sichtung der 
yon Welte naeh dem anatomischen Befunde herausgezogenen F/~lle yon 
Br.F.-O1.A~r. and  des eigenen Materials ergab folgendes: Von den 
45 F/~llen, bei denen eine prim/s Br.F.-O1.Atr. vorlag, boten extra- 
pyramidal-motorische Symptome:  

a) Vorwiegend ~kine~isck-hypor~onischen Typs . . . . . . . . . . .  20 
(Tabelle Nr. 2, 5, 7, 8, 10, 11, 15, 18, 19, 20, 24, 25, 26, 27, 28, 30, 

34, 35, 37, 38). 
b) Vorwiegend hyporkine~ischen Typs . . . . . . . . . . . . . . .  5 

(Tabelle Nr. 21, 22, 23, 32, 33.) 
Zusammen also 25 F/~lle. 
Bei den unter a genannten :F~llen ist die Nigr~ ver~indert . . . . . .  9mal 

(Tabelle Nr. 2, 19, 25, 27, 28, 30, 34, 35, 37.) 
Summarisch a lso .  B. oder cds ,,novh normal" bezoichno~ . . . . . .  2 ,, 

(T~belle I~r. 11 und 38, letztere zeigte Pigmentstreuung !) 
Unzureivhend itntersucht oder ohne Angaben . . . . . . . . . . . .  9 ,, 

(Tabelle Nr. 5, 7, 8, 10, 15, 18, 20, 24 und 26.) 
Bei den under b genannten F~llen ist die Nigr~ vergndert . . . . . .  5 ,, 
Bei 19 weiteren F~llen 1, die zu Lebzeiten keine exbrapyramidat-moto- 

rischen Symptome gezeig~ hatten, ist die Nigr~ ohne pathologischen 
Be]und . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  13 ,, 

(Tabelle Nr. 13, 14, 16, 17, 31, 36, 39, 40, 41, 42, 43, 44, 45.) 
Gar nicht oder nicht ausreichend untersucht . . . . . . . . . . . . .  6 ,, 

Gehen wit umgekehrt  yon den anatomisehen Befunden aus, so zeig~ 
sieh, dal] yon den 15 Fgllen mit  sicheren Nigravergnderungen (Tabelle 
:Nr. 2, 19, 21, 22, 23, 25, 27, 28, 29, 30, 32, 33, 34, 35 und 37) 14 deut- 
Iiehe, wenn aueh quant i ta t iv  versehieden ausgeprggte extrapyramidal-  
motorische StSrungen hyperkh]e~iseher oder akinetiseh-hypertonischer 
Fgrbung boten, im 15. yon diesen (Fall 29, Scherer Fall 3), dessen Sub- 
stantia nigra ,,anl~erordentlieh starke Melaninstreuung" and  geringe 
Zellausf/~lle aufwies, *ehlen leider klinisehe Angaben. 

Berficksiehtigen wir, dal~ die Fglle m i t  Angaben fiber den Befund an 
der Subst. nigra durchweg aus jfingerer Zeit s tammen and  besser, d. h. 

Bei Nr. 29 (Scherer Fall 3) feMen n/~here klinische Angaben, so dab wir ihn 
bier nich~ beriicksichtigen konnten. 



2~0 Hans Rosenhagen- 

mit moderneren ~fethoden untersucht sind, so spricht diese Zusammen- 
stellung doeh eine klare nnd eindeutige Spraehe: an dem urs~tchlichen 
Zusammenhang zwischen nigralen Scbgdigungen und extrapyramidM- 
mo~orisehen St6rungen anch im I/ahmen del- prim~ren Br.F.-OI.Atr. 
kann kein_ gweifel bestehen. Die ~bereinstimmung der lclinischen Sym- 
ptome mit denen der Paralysis agitans, die allen Beobaehtern aufgefallen 
war, lie8 uns dieses Ergebnis sehon bei geginn unserer Untersuehungen 
vermuten. Die inzwisehen abgesehlossenen Untersuchnngen yon Klaue 
iiber die Ver/~nderungen der Snbst.. nigra bei der Paralysis agitans ergaben 
dann in eindrneksvoller Weise aueh die grunds/~tzliehe Ubereinst, immung 
im anatomischen Be/~nd: 

Die Bedeu~ung der Nigraver~Itdertmgetl wttrde zweifellos noch klarer heraus- 
gestellt, wenn wir in den F~llen des Schrifttums pr/~zisere Unterl~gen fiber die 
Intensit~t der klinisehen Symptome einerseits und den Grad, die Ausdehnung und 
topisehe LokMisation der jeweils innerhMb der Nigra vorhandenen Vergnderungen 
besggen. Die vorllegenden Mitgeilungerl reichen irtdes ffir den Versuch 4erartiger 
VergMehe zwischen ldinischen und ana~omisehen Befund keineswegs aus. L~ider 
IeMen gerade in einigen glteren, kliniseh sorgf~ltig dargestellten F/~llen mit urn- 
schriebenen und zum Teil noch leichterl extraloyramidM-motorischen Symptomen 
(Thomas Fall l, Switalslcy, Thomas, Schuster) Ang~be~ fiber die Substantia nigra. 
Bei unseren FMlen 1 und 2 lie8 sieh eine Parallele im oben angedeuteten Sinne 
aufweisen, insofern die Nigraver/~nderungen ira Full 1, der klinisch ein ganz schweres 
Parlcinson-Syndrom geboten hatte, erheblich stgrker ausgepr~gt waren als im Fall 2. 
Bei diesem, der klinisch zwar sehr deutliche, aber doeh wesentlich sehw~chere 
extral0yramidal-motorische Erseheinungen zeigte, w~rer~ die Ver~tnderungen der 
Sabst. nigra weniger hochgradig Ms im Fall 1, wenr~ auch gleichsinnig und in 
denselben ZellgruPloen lokMisiert. Seherers - -  bezfiglieh der Minisehen Sympto- 
matologie allerdings ziemlieh summarisehe - -  Mitteilungen lassen sieh in 4em- 
selben Sim~e denten. 

Die extrapyramidM-motorisehen Symptome bei der Br.F.-O1.Atr. 
riicken somit nieht nnr ihrem klinisehen Erseheinungsbfld nach, sondern 
auch beztiglich ihres a~atomisehen Substrates eng an die Seite der 
Paralysis agitans. Die Ver~nderungen der Subst. nigra stellen - -  vor- 
siehtig formuliert - -  bemerkenswer~e Kombinationen yon gleiehzeitiger 
Erkra~kung gamz verschiedener Systeme dar. I)a es sieh sehon in An- 
be~rach~ der prozentuMen tI/~ufigkei~ dabei nieht gut um ein zuf~lliges 
Zusammen~reffen handeln kann, erheb~ sieh die Frage, in welchem Vet- 
h~ltnis die beiden Komponenten zueinander stehen. Sind sie einander 
koordiniert, also letzten Endes Ausdruek eines u.~d desselben patho- 
logisehen Gesehehens oder ist die eine, Folge der anderen ~. Letzteres 
k6nnen wir fiir die Nigraver/~uderuugen mit Sieherheit verneinen, denn 
ers~ens fanden sieh ~olche aueh 'in Fglle~, in denen das S~riatum und 
PMlidum intakt gefur.den wurden, u~.d zweitens ist das histologisehe 
Bild der dureh striopallidgre Sehgdigungen hervorgerufenen sekundgren 
Nigravergnderungen ein an deres als es in u~serem Fgllen vorlag. Da 
aueh Hinweise auf eine entzfindliehe Ursaehe in allen Fgllen fehlen, 
sehen wh" uns ganz yon selbst zu der ngchs~liegenden Annahme gedrgngt, 
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dab die Affektionen der Nigra ebenfMls Ausdruck einer primi~ren Atrophie 
ira Sinne yon Spatz sind. Dieses Nebeneinander yon prim~ra*rophiseiten 

�9 Ver/mdernngen in genetiseh und funktionell so verschiedenen Systemen, 
wie es die ~rfiekenfufl-Olive~-Kleinhirnverbmdungen einersei*s, die Subst.  
nigra andererseits shad, ist nicht so befremdlieh, wie es anf don ersten 
t~liek erseheinen mag. Wit haben zu beriieksiehtigen, dab gerade im 
Formenkreis der I-Ieredoataxie die mannigfaitigsten Variationen yon 
Atropitie der versebiedenen sloino-olivo-ponto-eelebellaren Systeme, 
dariiber hinans abet aueh vielfi~l~ige Kombina~ionen mit a*rophiseh- 
degenerativen Vergnderungen in anderen Systemen reeitt h/~ufig vor- 
kommen (Hallervorden). Unsere oben wiedergegebene K~suistik beweist 
das wieder auf das eindringlichste. So kann es nieht fiberraseiten, dag 
aueh die Subst. nigra in dieses krankhafte Geschehen einbezogen ist. 
NigrM/~sionen yon der Art., wie wit sie in unseren F/illen beobaehgen 
konnten, sind vielmehr aueh sonst bei anderen degenerativen nnd here- 
diti~ren Erkrankungen, z. B. bei der Picksehen Atrophie, bei der Hunting- 
tonsehen Krankhei~, bei tier Myoklonusepilepsie so iti~ufig festgestell*, 
dab man geradezu versueh* is*, yon einer besonderen Auffglligkeit der 
Subst. nigra bei den primgratrophisierenden bzw. heredo-degener~*iven 
Erkrankungen iiberhaup* zu spreehen. Worin diese letz*en Endes be- 
griindet ist, wissen wit zwar nieht genau. Wit" k6nnen abel" vermu*en, 
dab es eine geniseit bedhlgte ,,Sehw/iehe" im Sinne einer erh6hten Abnu*z- 
barkei* oder Axlf/~lligkei~ fiir exogene Seh~digungen ist, die die Subst. 
nigra fiir eine Erkranknng s*grker disponier~ als andere Systeme, eine 
Vermutung, die u. a. aueh eine Erkl/~rung ffir das vorzugsweise Anf- 
t reten des ehronisehiencephMitisehen Parkinsonismus bei Angeh6rigen 
,,nem'opa~hiseh" belasteter Familien abgeben wfirde. Deu*liehe Hinweise 
auf die MitwJrkung solciter endogener, erblieiter Faktoren bei der En*- 
wieklung nigral bedingger extrapyramidal-motoriseher Erkrankungen 
geben ja die bekafmten Un*ersuchnngen yon Kehrer fiber den Ursaehen- 
kreis dos Parkinsonismus (1~30), deren Folgerungen sieh aueh Gamlger 
zu eigen maeh~e. Ahnlieh wie bei der Paralysis agi%ans wird sieh abet 
aueh die hier erhr~erte Frage ~aeh der Ursaehe der Nigrgver/inderungen 
in F~llen yon prim~rer Br.~'.-O1.A~r. nieit~ naeh dem ana~omischen und 
klinischen Befunde Mlein bean~worten, sondern eine Vertiefung unserer 
Kenn~nisse nm )[tiologie and Pathogenese in erstei' Linie yon erbbio- 
logisehen Sippenun*ersuehungen erwarten lassen. Sie allein Werden Auf- 
sehluB dariiber geben k6nnen, ob eLw~ in den Sippen yon Kranken mi* 
Br.~.-O1.Atr. nnd den verwandLen Leidenszust/~nden aueh ex~rapyr amidal- 
motoriseite Sg6rnngen bzw. Kr~nkheitsbilder im Sinne der Kettrerseiten 
phyletisehen Symp~omenam-eiciterung hi~ufiger vorkommen Ms beim 
Bev61kerungsdurehsehnit.~. Die erbbiologisehe Forsehung ha~ ja sehon 
mehrfaeit die enge innere Verwand~sehaft yon neurologiseiten Einzel- 
symp~omen oder Krankheigszusggnden, die zun~ehs~ niehts mi*einander 
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gelneinsam zu haben sehienen und vorher auch getrennt betraehte~ 
wurden, erwiesen. 

Auf einen Punkt  miissen wh- endlich noch kurz eingehen. Scherer 
glaubte die yon ihm an der Subst. nigra erhobenen Befunde als 
Ausdruck einer pathologisch gesteigerten Altersrfiekbildung deuten zu 
kSnnen, wobei er sieh vor allem auf die Tatsache stiitzte, dab die qualitativ 
gleiehen, wenn aueh quant i ta t iv  geringeren Ver/~nderungen regelm~LBig 
im Rahmen des physiologischen Alterns vorkommen (Gellerstedt). Wit 
miissen daran festhalten, dab die yon Welte bet unseren ~'/~lIen Ilach- 
gewiesenen Vergnderungen der Subst. nigra das MaB des Physiologi- 
schen eindeutig iibersehritten und sicher als pathologiseh anzuspreehen 
waren. Sie entspraehen durchaus den Befunden wie sie Klaue bet den 
yon ihm untersuehten Alters-Parkinson.:F~llen antraf. Auch Klaue hebt  
ausdrfieklieh hervor, dab diese Ver/inderungen bet der Paralysis agitans 
mit  dem gewShnlichen , ,Altersabbau" nichts zu tun  haben, sondern Ms 
pathologisch bezeichne~ werden miissen, die er bet seinen Kontrollf~illen 
der verschiedensten Altersklassen vermfl3te. Damit  sell selbs*verst/ind- 
lich nichr bestri t ten werden, dal~ das Lebensalter /~hnlieh wie bet der 
,,genuinen" Paralysis agitans aueh bet der Entwieklung extrapyramidal-  
motorischer Zustandsbilder der prim/iren Br.F.-Ol.Atr. eine wichtige 
Rolle spielS. Dies geht schon aus einem kurzen ~Tberb]ick tiber die yon 
uns zusammengesg~llten F/~lle hervor. Es t ra ten n~Lmlieh die extra- 
pyramidal-motorischen Symptome bet den oben nnter  a angeffihrten 
~/~llen x in folgender Altersverteilung ein: 

Tabe l l e  2. 

Bis zum Zwischen dezn 
30. L e b e n s j a h r  31 . - -45 .  L e b e n s j a h r  N a c h  d e m  ~5. L e b e n s j a h r  

1 real 
Nr. l l  

2 real 
Nr. 2 und 8 

16 mal 
Nr. 5, 7, 10, 15, 18, !9, 20, 24, 25, 

26, 27, 28, 34, 35, 38, 39 

Vier Fiinftel der Kranken hat ten  also das 45. Lebensjahr - -  zum Teil 
erheblich - -  iiberschritten als es bet ihnen zur Entwicklung der akinetiseh- 
hypertonisehen Symptomenkomplexe kam, eine Tatsache,  die an sieh 
sehon die Bedeutung des Lebensalters in fiberzeugender Weise belegt. 
Sie wJrd wetter erh/~rtet dureh den bemerkenswerten Befund, dab bet 
den Fiillen, die zu Lebzei~en extrapyramidal-motorisehe Symptome hyper- 
kinetiseher F/~rbung geboten hat ten - -  es handelt etch bier um die oben 
unter b zusammengefaBten - -  diese sich ausnahmslos in wesentlich 
jiingerem Alter eingestellt hatten,  and  zwar im 2. and  3. Jahrzehnt .  

1 In dieser Zusammenstellung ist Nr. 30 (Scherers Fall 4) nicht beriicksiehtigt, 
weil die Altersangabe nicht vorlag. 
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Wit sehen aueh darin eine altersbedingte Besonderhei~ der Sympto- 
ma~ologie, die uns an gewisse Erfahrungen aus der Kllnik und Pathologie 
der epidemisehen Encephalitis bei jtingeren Individuen erinnert. Von ihr 
sind mehrere Beobaehtungen bekannt, in denen ~rotz anatomisah ein- 
wand~rei naehgewiesener Niterkrankung der Subs~. nigra das klinisehe 
Bfld dutch hyperkinetisehe bzw. hyperphrene Bflder beherrseht wurde 
(Holzer, Meser, Wilkens). Es is~ natiirlieh sehwierig zn entseheiden, 
warum bei jiingeren Individuen die Sehs der gleiehen Kerngebiete 
ein anderes Syml~tomenbild zur Folge h~ben kann. Die n/~ehs~liegende 
Erklgrung is~ die, da8 dem Gehirn des jnngen bzw. jungendliehen ~en- 
sehen andere Reaktionsweisen eigen sind als dem des s und alten. 
Mit dieser tIypothese hat man u. a. aueh die Bereitsehaft des jugendlioHen 
Gehirns zu athetolden and ehoreatisehen BewegungsstSrungen bei 
geburtstrauma~isehen Sehgdigungen versehiedenster Lokalisation zu 
deuten versueht. Leider is~ diese Hypo~hese nur dutch Empirie be- 
ga'iindet, exak~ beweisen l~8t sie sieh ein~tweilen nieht. D~I3 aber nieh~ 
Mlein die Lokalisation des Prozesses, sondern noeh andere Faktoren. 
wie ProzeBart, Tempo der Enbwisklung, individuelle Abwehrlage usw. und 
vet allem aueh das Alter eine fiir die Gestaltung des klinisehen Bildes 
bestimmende golle .spielen, dfirfen wit enSsprechend allgemeinen Er- 
fahrnngen bus der tIh'npa~hologie aueh in diesem Zusammenhang als 
sieher unterstellen. 

IV. 
Fassen wit die Ergebnisse unserer Untersuchungen za~ammen: Die 

prim~re Atrophie des BrfiekenfuBes ~md der unteren Oliven, die sieh vet 
allem naeh den Untersuchnngen yon Welte anatomiseh als gut eharak- 
terisierter Befnnd darstell~, ist i~1 ihren klinischen Symptomen yon denen 
anderer prim/~ratrophisierender cerebellarer Erkrankungen meist nieh~ 
zu unterscheiden. ])as Leiden beginnt, abgesehen yon ganz seltenen Aus- 
nahmen, die dureh friihzei~ige Miterkrankung anderer Systeme bedingt 
sind, mit rein eerebellaren St6rungen und schreitet langs~m, aber 
unaufhalisam for~. Im Rahmen dieser cerebellaren Syndrome linden 
sieh alle aueh sonst bekannten Aozeiehen eines progressiven Verlustes 
der eerebellaren Koordination, der sieh vet allem im Bereich der 
Extremitaten, im weiteren Ver]auf aber aueh im Bereich des K6rper- 
stammes, des Halses und Kopfes, sowie besonders der Sprechmuskulatnr 
auswirkt. Die eerebellare Symptomatik kann neben geringfiigigen und 
fiir das Gesamtbild ziemlieh bedeutungslosen spinulen St6rungen das 
Leiden bis zum Ende beherrsehen. Die Differentialdiagnose gegeniiber 
der prim/~ren Kleinhh'm'indena~rophie ist dann praktiseh nieht zu 
stellen. 

Verh/tltnism~Big h~nfig (in etwa der tt/~lfte der bisher besehriebenen 
F/~lle) kommt es im Verlauf der Erkrankung zur Entwieklung extra- 
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pyramidal-motorischer Symptome im Sinne der Paralysis agitans bzw. 
eines Parkinsonismus: fortsehreitende Bewegungsverarmung, besonders 
der geaktions- und Ausdrueksbewegungen, Tonuserh6hung, rigorartige 
S~arre, gelegentlieh aueh typisehes Antagonistenzittern oder -waekeln 
stellen sieh ein, Diese extrapyramidal-motorisehen St6rungen kSnnen 
in versehiedener Verteilung und weehselnder St,/~rke auftreten. W/thrend 
manehe F~lle nut einzelne derar~ige Erseheinungen bieten, finden sieh 
bei anderen yell ausgelor~gte schwere Parl~inson- Syndrome, hinter denen 
die eerebellare Symptomatik ganz versehwinden k'ann. Die ])ureh- 
flechtung eerebellarer und extrapyramidM-moto.riseher Symptomen- 
komplexe fiihrt zu reeht eigenartigen Krankheitsbildern, deren Deutung 
besonders dann Sehwierigkeiten bereiten kann, wenn tiber das 
Stadium der rein eerebellaren Funktionss~6rungen niehts Genaues be: 
kannt ist. Die Entwieklung soleher parkinson~hnlieher Zustandsbflder 
im Abl~uf einer pro~edienten Kleinhirnerkrankung is~ zwar nieh~ be- 
weisend ftir das Vorliegen eingr Br F.-O1.Atr., cla/~hnliehe Beobaehtungen 
vereinzelt aueh bei prim/~rer Kleinhirnrindenatrophie besehrieben sind, 
rechtfertigt aber die Annahme einer solehen doeh mit hoher Wahr- 
seheinliehkeit. 

Weitere klinisehe und anatomisehe Beobaohtungen an Fallen yon 
,,hereditgrer Ataxie" ergaben, dab eine primate Atrophie des Briieken- 
iuges and der unteren Oliven in jeweils weehselnd starker Auspr/~gung 
mit gleiehsinnigen atrophisehen Ver/~nderungen in den versehiedensten 
Bezirken des zentrateri Nervensystems vergesellsohaftet sein kann. Die 
Vergnderungen am Briiekenfug und an den unteren Oliven s~ellen bei 
derartigen F/~llen also nut einen Teil eines bisweilen sehr viel wei• aus- 
gedehnten Krankheitsgesehehens dar. W~hrend bei den zuerst gesehil- 
derten ,,reinen" ~'~llen auBer dem das Bfld beherrsehenden A.usfall der 
Briiekenfug-Olivenganglien bzw. ihrer eerebellopetMen Fasern Itir das 
klinisehe Bfld eigentlieh nut die yon Fall zu Fall weehselnde und nicht 
obligate Erkrankung der Subst. nigra Bedeutung gewinnt - -  die sekun- 
d~ren tramsneuralen ])egenerationen yon Teilen der Kleinhir~zinde sind 
ebenso wie leiehtere Ver/~nderungen im Strio-Pallidum und die l~and- 
aufhellungen im Riiekenmark fiir das Krankheitsbild praktiseh belang- 
los --, liegen die Dinge bei den F/~llen dieser zweiten Gruppe wesentlieh 
anders: bei diesen !4ombinations- oder Misehfgllen, yon denen ana- 
tomiseh kaum einer dem anderen v611ig gleicht, kommen auger der 
Atrophie der olivo-ponto-eerebellaren Systeme Ver/inderungen yon der 
Art einer prim/Lren Xleinhirnrindenatrophie, einer Atrophie des Zahnkern- 
]~indearmsystems, ferner im l~tickenmark Ver~nderungen yore _~r/sdreieh- 
Typ, kombiniert wieder mit ,,spinaler" oder aueh ,,neuraler ]V[uskel- 
atrophic" vor. Welter kann der ProzeB die S~ammganglien (Pallidu.m, 
Striatum), einzelne Kerngebiete der iViedulla oblongata und des Zwisehen- 
hirns, und gelegentlieh aueh die GroBhirm'inde, vor allem die temporalen 
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und frontalen Windungen erheblich in Mitleidenschaft ziehen. Dem- 
entspreehend sind auch die klinischen Bilder dieser Fiille vielgestaltiger, 
weniger seharf umrissen und oft schwer zu durchschauen. Den Kern des 
am Krankenbett zu erhebenden Befundes bflden zwar auch bei ihrer 
Mehrzahl die cerebellaren Erseheinungen, yon denen die bei Kranken 
mit schweren Dentatumatrophien vorkommende eigenartige StSrung der 
Stimmbildung und der spraehliehen Koordination besonderes Interesse 
verdient. Daneben abtr linden sich spinale Symptome in viel grSberer 
Anspr~gung als bei den Fs der zuerst besproehenen Gruppe (Itinter- 
strangsztichen, Lghmungen vom Pyramidenbahntyp, nuele~re Atrophitn, 
Ver~nderungen im Sinne der neuralen Mnskelatrophie u. a.m.). Kombina- 
tionen mit bulbgren Hirnnervenl~hmungen kSnnen die Differential- 
diagnose gegenfiber einer reinen Bulbgrparalyse besonders d~nn er- 
sehweren, wenn anfangs bulb~rparalytische Symptome im Vordtrgrund 
stehen. Ahnliehes gilt ffir ehoreatisehe oder ehoreo-athetotische Be- 
wegungsstSrnngen, die, dutch gleichzeitige Miterkrankung des Striatums 
und vielleicht auch dureh Schgdigungen des Nucl. dentatus verursaeht, 
bei positiver Familienanumnese zun&chst sogar den Verdatht anf das 
Vorliegen tines Erbvtitstanzes erweeken kSnnen, bevor der weir Ver- 
lauf den wahren Sachverhalt erkennen lgl~t. Friihzeitige Erkrankung 
der Subst. nigra kann andererseiSs einen klinisehen Befund wit bti einer 
]Paralysis agitans ergeben, w/~hrend sich eine Beteiligung der GroBhirn- 
rinde meist erst im weiteren Verlauf der Erkrankung dureh psyehisehe 
Ver~nderungen yon der Art eines fortschreitenden allgemein-eerebralen 
Abbaues abzeiehnet, der sich sehlief~lich his zu schwerer Demenz steigern 
kann. Der Krankhtitsprozel~ fiberschreitet also auch die Grenzen des 
spino-cerebellaren Gesamtapparates oft erheblich und die dadurch be- 
dingten Symptome kSnnen dem klinisehen Bfld durehaus ihr eigenes 
Gepr~ge geben. Jedenfalls l~l~t sieti die Atrophie des B~iiekenfuBes und 
der unteren Oliven in solehen ~bergangs- and Kombinationsf~llen aus 
dem klinisehen Befunde nicht diagnostisch herausschi~len. Die dureh sie 
hervorgerufenen FunktionsstSrungen gehen vielmthr vSllig in die durch 
ZerstSrung andtrer cerebellopetaler und cerebellofugaler Systeme be- 
ding~en Symptome ein. 

Die reinen Formen der prim~iren Br.F.-O1.Atr., die der (~bersicht, 
wegen den Obergangs- oder Kombinationsf/illen gegeniibergestellt wurden, 
relariisenr ebensowenig wie die letzteren selbst~ndige Krank- 
heitsbilder. Beide h/~ngen vielmehr aufs engste miteinander zusammen, 
gehen sehr hgufig ineinander fiber und gehSren letzten Endes alle dem 
groBen Formenkreis der spino-olivo-ponto-eerebellaren Atrophien an, 
von dem reine Br.F.-O1.Atr. ebenso wie wirklich auf das Rfickenmark 
beschri~nkte Friedreich-Formen, reine primgre Kleinhirnrinden- und 
Dentatum-Bindearmatrophien nur - -  verhs seltene - -  extreme 
Sonderf~lle darstellen. Zwisehen diesen reinen ,,Typen" gibt es, wie 

A r c h i v  f t i r  P s y c h i a t r i e ,  Bd .  116. 15 
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gezeigt, die mannigfaItigsten 13bergange und Kombinationen. Zn der oft 
er6rterten Frage nach dem ans, tomisehen Substrat der ,,cerebellaren 
heredit~ren Ataxie" im Sinne yon Pierre Marie ist also zu sagen, 
dab sie eine einheitliche Grundlage nieht hat. Vielmehr linden sieh 
bei en• grfindlieher Durchforsehnng bald die einen, ba ld  
die anderen Teile des cerebellaren Apparates starker erkrankt, ohne 
dab sich darans fttr das Krankheitsbild wesentliche Differenzen ergeben 
wfirden. 

Im gleiehen Sinne spre~hen die bisher bei Kranken mit wim~rer 
J3r.tP.-O1.Atr. gemaehten Erfahrungen fiber Erblichkeit bzw. Familiarit/~t 
des Leidens, die in etwa ein Viertel der Fglle konstatiert wurden. In der 
iiberwiegenden 3~ehrzahl dieser F/~lle handeite es sieh nieht um isolierte 
Br.F.-O1.Atr., sondern um Kombinationsformen in dem oben erlauterCen 
SLnne. Dabei land sieh sowohl dommanter wie reeessiver Erbgang. F~lle 
yon reiner Br.~.-O1.Atr. mit gleiehs~nigen Erkrankungen in der Ge- 
sehwisterreihe sind dagegen bisher nur ganz vereinzelt bekanntgeworden. 
Die primate gr.F.-O1.Atr, seheint demnach, vergliehen mit typisehen 
spinalen Friedreich-F~llen und anderen Kombhzationsformen spino- 
eerebellarer Atrophie, verh/~ltnismgl3ig h~ufig sporadiseh vorzukommen, 
ohne dab sieh in dieser Beziehung heute bereits AbsehlieBendes sagen 
lagt. Es ist m6glieh, dab ghnlieh wie bei der primgren Kleinhirn- 
rindenatrophie exogene Faktoren (Infektionen, Intoxikationen und 
dgl.) be[ der Entwieklung der primaren Br.F.-O1.Atr. eine die Ent- 
stehung und den Ablauf der Erkranknng l~esonders begfinstigende 
t~olle spielen. 

In pathophysiologiseher Beziehung interessiert in der Klinik der 
Br.t~.-O1.Atr. vor allem das verh~ltnismgBig hgufige Auftreten extra- 
pyramidal-motorischer Symptome bei anfgngs rein eerebellare~ Ndoank- 
heitsbildern. Die mehrfaeh vertretene Hypol.hese yon der eerebellaren 
Genese dieser extrapyramidal-motorisehen Symptome (,,eerebellarer 
Parkinsonismus") wird deshalb kritiseh fiberpriift. Dabei ergibt, sieh, 
dab weder die zu ihrer Begrfindnng herangezogenen experimentellen 
Arbeiten noeh die vielfaeh angefithrten klinischen Beobaehtungen sie 
ausreiehend zu stfitzen verm6gen. Eine Siehtung der bisher besehriebenen 
Br.F.-O1.Atr. und ihres anatomisehen Substrates lggt dagegen fiber- 
zeugen d erkennen, dab Seh~digungen der Subst. nigra eine entseheidende 
golle bei der Emtwieklung der Parl~issos-Sy~mptome spielen mfissen. Die 
zuerst beim posteneephalitisehen Park~nsonismns e, rkannte Bedeutnng. 
yon Erkrankungen der Subst. nigra ffir die Entstehung extrapyramidal- 
motoriseher Symptomenkomplexe, deren Geltung dureh jfingere Unter- 
suehungen aueh auf den sog. Altersparkinsonismus ansgedehnt wurde, 
wird somit aueh ffir die Parkinsonbilder im Rahmen der prim~ren Br.Fq 
O1.Atr. erh~rtet. Diese Lgsionen der Subst. nigra sind als Ansdruek d'es- 
selben pathologisehen Gesehens anzusehen, wie die in den Brfiekenful~- 
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and Olivensysiemen, sic wird diesen koordiniert. Da /~hnliche Nigra- 
befunde auch bei anderen degenerativen und heredit~ren Erkrankungen, 
z.  ]3. b e i  d e r  Picl~schen A t r o p h i c ,  b e i  d e r  H, ttntingtonschen K r a n k h e i t ,  
b e i  d e r  M y o k l o n n s e p f l e p s i e  u .  a .  n i c h t  s e l t e n  v o r k o m m e n ,  i s t  a l s  G r u n d -  

]age auch der Erkrankung der Nigra blei prim~ren Br.F.-OI.Atr. eine 
famili/h - bzw. erblich verankerSe ,, Schwiiche" hn Sinne einer erhShten Ab- 
nu~zbarkeit oder Anf~lligkeit fiir exogene Sch/~digungen a~gzunehme~. 
Dafiir spricht auch die Ta~sache, daI~ das Auftreten der extrapyramldal- 
moborischen StSrungen einde~1big durch das Lebensa1~er mi~bestimm~ 
wird. Bei der wei~ fiberwiegenden iV[ehrzahl der ~'a~ken mit Br.F.- 
OI.Atr., bei denen es zur Entwicklung yon Pctr~inson-Symptomen kam, 
traten diese erst jensei~s des 50. Lebensjahres anf. El"st weitere Unter- 
suchungen werden dariiber Aufkl~rung geben kSnnen, ob elwa in den 
Silopen derar$iger l(ranker auch eine erh0h~e ~V[orbiditg$ fii~" exf.rapyra- 
midal-motorische Erkr~nkungen, etwa im Sinne der Kehrerschen phyle- 
tischen Symptomenanreicherung vorhanden ist. 
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