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I n  frfiheren Arbe i ten  (OsTERTAO, WEITB~EO~r) wurde die Frage tier 
H e m m u n g s b i l d u n g  der Rinde  fiber med ianen  Kleinhirngew~chsen erSr- 

t e r t  u n d  zu kls  versueht.  Eine  neue Beobachtung  ges ta t te t  uns  den 
:Fragenkomplex:  , ,Persist ieren der ventr ikul i i ren  Matr ix  u n d  Mangel- 
b i l dung  der Kle inh i rn r inde" ,  e rneut  aufzugreifen. Aus der quan t i t a t i ven  
u n d  qua l i t a t iven  Unte ren twick]ung  der Kle inh i rn r inde  vermSgen wir, 
u n t e r  Beri icksicht igung des Wissens u m  die physiologische Kle inhi rn-  
en twickhmg,  ~uf die formalgenetisehe E n t s t e h u n g  u n d  Korre la t ion zur  
i ned i anen  Dysplasie zu schliel~en. 

Im Gegensatz zum einfach gebauten Neuralrohr, z. B. Riickenmark, wo nut eine 
ventrikulare Matrix vorhanden ist, bildet sich die Kleinhirr~rinde aus dem Keim- 
lnaterial der ventrikul~ren und der accessorischen Matrix (embryonale oder super- 
fizielle KSrnerschicht). Im Zuge der m~chtigen 0berfl~chenentwicklung en~steht 
die sekund~re Keimschicht, da im Kleinhirn die ventrikul~re Keimzone fiir die Ober- 
f|/~chendffferenzierung des in die Breite wuchernden Lippenteiles nicht ausreicht. 
Ihre Entwicklung nimmt sie beim Mer.schen zeitlich yore 3. Embryonalmonat an, 
5rtlich yon den gewaltigen Proliferationszentren der m~chtigen Ependymkei]e an den 
Ventrikelumschlagstellen. Zungchst hart unter der ~uBeren 0berfl~che vordringend, 
sender sie ihr Keimmaterial erst sparer yon auflen in die Tiefe (siehe Schema). 
Gleichzeitig gibt die ventrikulAre Matrix ihr Keimmaterial in die Zwischenschicht ab. 

Beide Keimzonen bflden sowohl Neuro- wie Spongioblasten. Die ventrikulgre 
Matrix liefert das Keimmaterial ffir die inneren Kleinhirnkerne, fiir das Mark, ffir 
.einen Tefl der inneren KSrnerschlcht und fiir die PvRKI~J]~-Schicht, deren Z~llen 
~sich meist erst an Ort und Stelle yon der Mitre des 4. Embryonalmonates an ~us- 
differenzieren (IAKO~, I-IAYAS]~I). Jugendformen yon PVRKINJE-Ze]len k5nnen zu 
~ieser Zeit in ein~elnen Stadien in der Lamina dissecans, in der inneren KSrner- 
~schicht und im subcorticalen Marklager angetroffen werden, niemMs aber in de r  
~/[oleku]arschicht. 

Die accessorische Matrix hingegen entwickelt die definitive Molekularschicht mit 
)ihren Go~nglienzellen und ist am Aufbau der  inneren KSrnerschicht beteiligt. Sie 
:zeigt ihre gr6]te Prolfferationstendenz w~hrend der st~rksten Entwicklung der 
:KSrnerschicht (nicht der Molekularschicht) und laB~ reichlich neuro-spongio- 
blastisches Zellmaterial zur inneren KSrnerschicht abfliel~en. Vom 3. Embryonal- 
znonat bis etwa zum 3. Extrauterinmonat imp~niel~ in der Kleinhirnrinde zwischen 
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der inneren KSrnerschicht und der Pu-RKINJE-Schicht eine zellarme Zone, die 
sogenannte ,,Lamina dissecans", die man als Rest der noeh nieht yon b eiderr 
Matrices her ~ufgeftillten Ilmensehicht ansehen kann. In der normalert Entwicklung 
schwindet sie entsprechend der Breitenzunahme der inneren und dem Riiekgang der 
embryonalen KSrnersehicht. Ihre Persistenz weist auf eine embryonale StSrung bin. 

Mikroskopiseh erkennen wir am Ende des 1. Embryonalmonates an der innerea 
Oberfl/~che gewShnliche Ependymzellen in einer dichten Lage, aus denen sich ohne 
seharfe Grenze die Matrix entwiekelt. Es sind viele kteine ehromatinreiche Elemente 
yon ovaler oder eckiger Form, in denen das Chromatin in zahlreiehen groBen KSr- 
nern diffus verteilt ist. Daneben liegen noch hellere grol~e Zellformen mit schmalen, 
sich gut anf~rbenden Protoplasmaleibern in Form bipolarer Forts/~tze. Das Kern- 
chromatin ist netzf6rmig angeordnet und verdichtet sich in der Mitre zu einem 
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Schematische Darstellung der Kleinhirnentwicklung. 

feinen •ucleolus. Von SCRAPER wurden sie ,,Indifferente Zellen" genannt, 
aus ihnen sollen sich sowohl Ganglien- als auch Gliazellen entwiekeln kSrmea 
(J~KO~, GAQEr~). 

Dieselben Zellarten finden wir auch in der superfiziellen KSrnerschicht. Naeh 
RA~6~ y CAZAL gehen aus den helleren groBen Keraen die Neurogliaelemente der 
Kleinhirnrinde hervor und aus den kleineren Elementen yon epitheloidem Charakter 
vornehmlich die Zellen der inneren KSrnersehicht. Die superfizielle KSrnersehich$ 
besteht um die Mitte des 3. Embryonalmonates aus einer mehrreihigen Lage kleiner, 
ehromatinreicher Zellen. In den ~ul~eren Lagen fiberwiegen kleine runde oder poly- 
gonale Zellen mi$ grol3em Chromatinreichtum, sehmalem Protoplasmarand und 
vielen Kernteilungsfiguren. In den tieferen Lagen herrsehen grSBere, sieh blab an- 
f/~rbende Zellen vom Charakter der indifferenten Zellen SCrAPeRS vor. Vom 
4. Embryonalmonat an treten erstmalig in der Irmensehicht grSBere Zellformen auf 
mit einem auffatlend groBen Kern und deutlichem Plasma. In ihrem Protoplasma 
lassen sich neurofibritl/~re Zfige zur D~rstellung bringen. Zweifellos handelt es sieh 
um Vorl/~ufer der Pm~KI~J~-Zellen, die noch Pyramidenform aufweisen. )/Ianchmal 
haben sie bipolare Forts~tze. Ihre Dendriten sind reichlich ver~stelt. Vom 5. Embryo- 
nalmonat an liegen in der PuRKINJ~-Sehieht grol~e, heilkernige Ganglienzeller~ 
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neben ehromatinreiehen Rundzellen mit  Gliazellcharakter, aber erst yore 8. Em- 
bryohalmonat an ist sie Mar ausgebildet. 

Fall I (G. S. ): ~ediane Kleinhirncyste mit  Rindenverbildungen an beiden Hemi- 
~ph~ren (ES 1483/1949). 

50j~hriger Put,., Anamnese seit 3/4 Jahren. Operation wegen Tumor der hinteren 
Seh~idelgrube. Nach Incision des Kleinhirnwurmes erreichte man eine kleinapfel- 
gro~e, glattwandige, ,weiBlich glanzende Cyste, an deren Wandung keine Tumor- 
knoten gefunden wurden. Der flot~ierende Cyst~nboden, zugleich das Daeh des 
4. Ventrikels wurde breit er6ffnet und damit eine Verbindung zu den Liquorwegen 
geschaffen. Das excidierte Gewebsstfick wurde histologisch untersueht (OswE~WAG 
E 1186/1948 siehe unten). Der Put. fiberstand den Eingriff gut, erlag aber am 

18. Tug nach tier Operation 
einer intereurrenten Infek- 
tion. Das Gebirn wurde uns 
yon Herrn Profi Dr. A. 
Sc~Lwz, Path. Institut 
Stuttgart,  freundlicherweise 
zur Untersuehung fiber- 
lassen. 

Makroskopischer Be]und: 
0bduktion durch fronto- 
pa, ral}e]e Sehnitte. Xommu- 
nizierender Hydrocephalus 
intemus. Abflachung der 
Nuclei caudati, erweiterte 
l%r. Monroi,gli6se Dysplasie 
der Lamizm affixa bds. mit  
VergrSberung des Fornix. 
Die li. Kleinhirnhemisph~re 
erscheint voluminSser als die 
re., der Kleinhirnwurm ist 

Abb. 1. (Fall 1, Ma 3594) ~ecliane Kleinhirncys~e mit Rinden- grSBtenteils durch eine Cyste 
werbildungen an beiden Hemisph'~ren. Vergr:: 1,5 : 1. 1) siehe mit  glatter Oberfl/~ehe fiber 
Abb. 3a u. b, 2) Cyste, 3) siehe Abb. 2b, ~) siehe Abb. 2a, zahlreichen vorspringenden 

5) 4. Ventrikel. /~6ekern ersetzt. Auf der 
SehnitthSbe fiihrt aus der 

Cyste ein yon derber Glia umgebener 0perationskanal in den 4 Ventrike], der die 
Kommnnikat ion zwisehen Cyste und Ventrikelsystem herstellt. Der Nuel. dentatus 
ist  auf beiden Seiten angelegt, doch ist li. oberhalb des Dent~tumfliel3es ein der- 
ber gliotischer Knoten zu sehen. Der eaudale Kleinhirnblock zeigt eine erhebliehe 
Auftreibung der Oblongat~ und die OpzrationSstelle fiber der li. Hemisph/~re. Die 
Cyste, die in die Tiefe des Wurmes hineinreicht, ist auf beiden Seiten yon eiaer der- 
ben gliotisehen Wand umgeben. D~s Gebiet der Kleinhirntonsillen und filsbesondere 
das des Nodulus ist ausgebildet, der Nodulus abet auffallig klein. 

Tdber der gliotischen Partie an der re. lateralen Begrenzung tier Cyste ist das Klein- 
h im in seinen Windungen embryonal-knospenhaft atrophisch im Gegensatz zu den 
normal angelegten Windungen des Neocerebellums. Die Abb. 1 zeig$ auf einem 
~bersiehtsbild die Situation unmittelbar oral des Kommunikationskanales. 

Mikrosko~ischer Be/und: Frisehe 1Vfeningitis eerebrospinalis. In den hi~teren 
Rfiekenmarksabschni~ten Randgtiose und Kammerbi]dung in der marginalen Glia, 
sowie reiehlich Corpora amylacea. Um den Zen~ralkanal kann man noeh zahlreiehe, 
mit  Ependym ausgekleidete Kanalreste erkermen. Im Groghirn normale Rinden- 
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und Markstruktm'. Lediglich der Fornix ist gliSs hyperplastisch. Am Mesencephalon 
ira Gebiet des Tegmentum ebenfalls eine Gliose. Um denAquaeduct liegen, wie Aus- 
laufer desselben, abwegige Ependymausstii]pungen. 

Auf den Sehnitten aus dem oralen Kleinhirnbloek ist die median im 
Oberwurm gelegene Cyste mit dem Operationskanal zum 4. Ventrikel in 
HShe der Oliven erkennbar (Abb. 1). Die Wand der Cyste ist besonders 
auf  der linken Seite und im Cystendaeh hypergliotiseh und zeigt durch- 
gehend eine Hyper- und Fehlvaseularisation, die an der linken Seite ihren 
hSehsten Ausbildungsgrad erreicht hat. Im selben Gebiet, besonders aus- 

Abb. 2a u. b. (Fall 1, Mi 2473) Yergr.: 55 : 1, l~indenverbildung aus fief linken Kleinlfirnhemisph~re, 
a) K6rnerschich$, b) zellarme Pv~EINJE-Schicht, c) Lamina dissecans. (Fail 1, Mi 2470) Vergr.: 55 : 1, 
Rindenverbildung aus der rechten Klemhirnhemisph~re, Abb. 2b. a) ]ockere schmale KBrnerschicht, 

b) zellarme PV~KINJE-Schicht, c) Lamina dissecans. 

giebig aber im Cystendach liegt ausgeschaltetes Keimmaterial, erkennt- 
lieh an den zahlreichen jungen, noch undifferenzierten Zellen. Ganze 
Spongioblastenpolster mit starker Gliakammerung bilden die Grenze 
zum Liquorraum. Ein Ependymbelag fehlt. 

Die neocerebellare Rinde fiber den Hemisph~ren ist normal geschichtet 
und zeigt ]ediglich im Marklager ein leichtes 0dem. In den palaeocere- 
bellaren Rindenabschnitten fiber der linken Cystenwand bietet sich ein 
g~nzlich anderes Bild. Die Molekularschicht ist in Breite, Zellzahl und 
Faserverlauf normal. Die Pu~:I~JE-Schicht ist nur mangelhaft aus- 
differenziert und zellarm. Nicht vSllig ausdifferenzierte Pvr~K~JE-Zellen 
yore Typ der P.yramidenzellen sowie Neuroblasten sind in der Lamina 
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dissecans und in der KSrnerschicht sichtbar. Die KSrnerschicht selbst ist 
geringgradig verschm~lert, dabei abet  sehr stark aufgelockert und macht  
einen iiberaus zellarmen Eindruck, ohne jedoch 5dematSse Ver~nderun- 
gen zu zeigen. Oberall im Marklager finder man noch KSrnerzellen. 

~Tber der rechten Cystenwand sehen wit eine andere Rindenverbildung : 
normal breite Molekularschicht mit  regelrechter Faser- und Zellstruktur. 
Die P~KINJ~-Schich t  ist ausdifferenziert und in ihrer Zellzahl fast 
durchgehend der Norm entsprechend. Unter  ihr liegt eine sogenannte 
Lamina  dissecans. Die KSrnerschicht ist sehr schmal, abet  nur wenig 

Abb. 3a.  (Fall 1, Mi 2355) Cystenboden mit  ventrikul/~rer Fixierung von Keimmaterial.  Vergr. 
175 : 1 a) Cystenwand, b) Dach des 4. Ventrikels oberhalb des Ependyms, c) Spongioblastenhaufen, 

d) dystopische Ganglienzellen. (Mi 2353) Vergr.: 700:1 .  
Abb. 3b. 1) ausreifende Spongioblasten im Cystenboden, 2) GefEB mit  Endothelzellen. 

aufgelockert und lange nicht so zellarm wie auf der contralaSeralen Seite, 
auf  der vor allem die Zelldichte viel geringer ist (Abb. 2a und b). 1 

Auch in den Rindengebieten des Unterwurmes linden sich /~hnliche 
Verbildungen. In  den der Cyste zunachstgelegenen Windungen ist die 
K6rnerschicht zellarm und aufgelockert. In der PuBKi~J~-Schicht liegen 
nur wenig Ganglienzellen. Je grS$er der Abstand zwischen Cyste und 
Unterwurmwindung ist, desto zellreicher werden wieder beide Schichten. 

i Als Lamina dissecans anerkennen wit nur einen yon solider, wenn auch zell- 
armer Glia ausgefiillter~ Raum zwischen PCBKI~CJE- und KSrnerschicht. Sie darf 
nicht mit Lfickenfeldern oder mit den yon 3. E. MEYEi~ beschriebenen Odemver- 
~nderungen verwechsel~ werden. 
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Nur  andeutungsweise  e rkenn t  m a n  an manchen  Stellen eine L a m i n a  

dissecans. Ferner  ist  der Nucleus denta tus  rechts wesentl ich zellreicher 
als l inks.  

In den Sehnitten des eandalen Kleinhirnblockes sehen wit in der Cystenwand die 
gleichen Verinderungen wie weiter oral. Die FehlmesenchymatJon ist bier noch 
st/irker, stellenweise s0gar mit Gef/iSkn/~uelbildung. AngiomatSse Ver/~nderungen im 
Shine einer v, HIPPEL-LI~CDAvschen Erkrankung finden sieh jedoch nirgends. Am 
Boden ist die Cystenwand reiehlieh mit Plexusmaterial fiberlagert, das wohl durch 
dan Operationskanal in die Cyste verlagert worden ist. Auch hier finder sieh in der 
Cystenwand die Fixierung yon Keimmateriai mit einer gewissen Ausdifferenzierung, 
vor allem in jungen Zellen der spongioblastisch-gli6sen Reihe und in Neuroblasten 
mit Differenzierungstendenz zu Pyramidenzellen, aber ohne'Blastomcharakter. Die 
Rindenveranderungen sind hier nieht mehr mit derselben Deutlichkeit erfaBbar wie 

Abb. 4. (Fall 2, Ma 3609) laterale Gliomatose, 1) siehe Abb. 5a, 2) siehe Abb. 5b, 
3) erweiterter Ventrikel, d) Gliomatose, Vergr.: 1 : 1. 

weiter oral. Die Molekularschicht ist gering verbreRert, und die durch eine schmale 
Lamina dissecans yon der KSrnerschieht getrennte l)URKINgE-Schicht ist zell/irmer 
als normal. 

Da~ bioptische Untersuehungsgut entstammt dam Cystenboden und zeig~ eben- 
falls die ventrikul/~re Fixierung yon Keimmaterial (Abb. 3a u. b). Wenig ausgereifte 
Keimzellen, Spongioblasten und Neuroblasten die tells den Charakter abwandernder 
Kleinhirnrindenzellen, teils den yon Zellen des Nuel. dentatus haben, liegen in der 
Umgebung des Ventrikeldaehes in der N/~he der Ineisura fastigii. 

Es sf~hen uns noeh einige/~ltere Beobachtungen zur Verffigung~ die kurz erw/~hnt 
seien. 

Fall 2 (D. F.): Laterale gliomat6se Kleinhirneyste mit Rindenverbildungen fiber 
einer Hemisphere (ES 97/1945). 

Makroskopischer Be/und: 4 j~hriges Kind mit maximalem Hydrocephalus inf~rnus 
und ungewShnlich voluminSsem Gehirn (Makroencephalie). Am Kleinhirn Zustand 
nach Trepanation. Die Wand der Cyste ist gliomatSs verdiekt. Die Gliomatose reicht 
bis in die Br/ickenbindearme hinein, l_lber ihr ist die Rinde gliotisch-hyperplastisch 
mit nur unzureichender Gliederung. Medulla plattgedriickt (Abb. 4). 

Mikroskopisch: Der erweiter~e 4. Ventrikel f/illt sofort auf. Seine li. Wand steigh 
daehfSrmig empor. Xhr sehmiegen sieh die ~emisph/~renwindungen an. Dem unteren, 
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plump verdickten Teil der re. Ventrikelwand - -  zugleieh die Gliomatose um die 
laterale Kleinhirneyste - -  sitzeu dagegen massige Windungsb~ume auf. In der li. 
Ventrikelwand sind die inneren Kleinhirnkerne angelegt. Vereinzelte, 3--4mal 
gr6$ere aberrierende Ganglienzelleu liegen hier neben der Ependymsehicht. Sie 
zeigen keinerlei Zusammenhang mit den physiologisehen Kernregionen und ahneln 
in ihrer Form den Kernen des vegetativen Trigeminus. Auf der re. Seite geht die 
Ventrikelwand in einer Gliomatose auf. In ihr liegen zahlreiehe Ganglienzellen yore 
Typ jugendlicher K6rnerzellen mit blaschenfSrmigem Kern und Kernk6rperchen, 
vor allem im mit$1eren Tell der gliomat6sen Wand, dem aueh die am starksten ver- 
bildeter~ Windungsgebiete entsprechen. Auf dieser, der re. Seite, fehlen die inneren 

Abb. 5a. (Fall 2, Mi 2455) I 'achygyre  Windungen der rechten ~emisphKre, a) Lamina dissecans~ 
b) lockere und schmale ]~6rnerschieht, c) zellarme Pul~l~NzE-Schicht, Vergr.: 55 : 1. 

Abb.  5b. (Mi 2453) a) Pseudomikrogyre Windnngen der rechten ]=[emisph/~re, b) Lamina dissecans, 
e) lockere sohmale KSrnerschicht, d) zellarme :PUl~KIIqJE-Schicht, Vergr. : 55 : 1. 

Kleinhirnkerne. In der Gliomatose liegen verstreut Ganglienzellen, die sieh in 
Riehtung zu der~ Ganglienzellen der inneren Kleinhirnkerne differenziert haben. 
Die langgestreckten, etwas schmalen Windungen der li. Hemisphare sind nieht ver- 
~ndert. An der re. l:femisph~re sitzen tier Gliomatose dorsal mehrere breite und 
paehygyre Windungsbaume auf, deren Rindensehicht merkliche Strukturver~n- 
derungen zeigen (Abb. 5a u. b, 4). Die Molekularsehieht ist normal breit und un- 
verandert, dagegen ist die PtmKINJ~-Schieht stellenweise fiberaus locker und zell- 
arm und yon polymorphen Gliakernen und jugendliehen KSrnerzellen durehsetzt. 
Von tier KSrnerschicht is~ sie dutch eine Lamina dissecans getrennt. In der stark 
aufgelockerten und wenig zelldichten, stellenweise auch verschmalerten KSrner- 
sehicht liegen neben regul~ren KSrnerzellen in die Tiefe gestaffelt PC~KI~E-Zellen 
yon annahernd gleichem Differenzierungsgrad. Durch den Sehwund der K6rner- 
schicht schein~ die Markleiste in den pachygyren Windungen enorm verbreitert. 
Danebe~ Ansatze yon Pseudomikrogyrie (Abb. 5b). 
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Fall 3 (J.D.): Embryonales Kleinhirnastroeytom mit Rindenverbildungen 
{ES 110/1944). 

35j~ihriger Pat. mit 6monatiger uaklarer Auamnese. Entlastungstrepanation im 
Feldlazarett, Operation im I~eimutlazarett mit teilweiser Entfernung eines solid- 
cystisehen Tumors im Kleinhirnwurm. Tod des Pat. am 5. Tage naeh der Operation 
.an Herz- und Kreislaufversagen. 

Obduktion: (Wir erw/ihnen die Befunde nur insoweit, als sie hier interessieren) 
Embryonales Kleinhirnastrocytorn das den Unterwurm gegen den Oberwurm bin 
bis in die Gegend der Vierhiigelregio~ durchsetzt und ia beide Hemisph~ren ein- 
w/iehst. L~ptomeningitis eerebrospinalis. 

Histologisch sind die Rindenwindungen unmittelbar fiber dem Tumor plump und 
l~achygyr mit vereinzelten Ans/itze~ yon Mikrogyrie. Die Molekularschieht ist nor- 
mal breit. An St~lle der PcRKI~JE-Sekicht finder sich nur ein sehmales ~liazellband. 
Ausdifferenzierte Ptm~zI~;r~-Zellen fehlen, nur sehr vereinzelt treten polymorphe 
mu]tipolare Zallen, grSll3r a]s K6rnerzellen, mit einem deutliehen KernkSrperehen 
unct granuliertem Protoplasma auf. Zwisehen ihuen und der KSrnersehieht wieder 
eine zellarme aber solide Lamina dissecans, in ihr wenig Glia- und vereinzelt normale 
KSrnerzellen. In der ctaran ansehlieSenden K6rnerschieht weichen die KSrnerzellen 
stark voneinander ab. Iasgesamt ist die K5rnersehicht stark aufgeloekert. Im Mark- 
streifen eingesprengte K5rnerzellen. 

~berblicken wir die Beobachtungen, so finden wir bei allen 3, an sich 
gleichartigen, aber verschieden ausdifferenzierten EntwicklungsstSrungen 
(einfache mediane Cystenbildung, cystische Gliomatose, embryonales 
Kleinhirnastrocytom) grunds~tzlich gleichartige StSrungen in der Rinden- 
entwieklung fiber der Verbildung, welche sieh lediglich graduell unter- 
scheiden. 

In  unserem 1. Fall  kam es dutch das Liegenbleiben yon Keimmaterial, 
d. h. dutch Abwanderungs- und Differenzierungshemmung, in der glioti- 
schen Cystenwand zu einer ~[angelbildung der Kleinhirnrindenpartien 
fiber der Gliose. Die KSrnerschicht ist locker and zellarm, stellenweise 
mit eingesprengten unreifen KSrnerzellen. Die PcRKx~JE-Schicht ist nur 
mangelhaft ausdifferenziert und nur liickenhaft ausgebildet. 

Charakteristisch fiir das Fortbestehen embryonaler Zust/inde ist die 
Lamina dissecans. Das Vorkommen nicht vSllig ausdifferenzierter PUR- 
xx~zE-Zellen in ihr sowie das yon KSrnerzellen im Marklager glauben wir 
formalgenetisch in kausalen Zusammenhang mit der medianen Dysplasie 
bringen und durch Matrixausschaltung, also durch Hemmung der Aus- 
differenzierung und Abwanderung erkl/iren zu kSnnen. 

Bei unserem 2. Fall ist das liegengebliebenb Matrixmaterial in der 
gliomatSsen Wand der lateralen Kleinhirncyste nnd des erweiterten 
4. Ventrikels aufgegangen. Es hat sich hier bis zu einem gewissen Grade 
ausdifferenziert. Zu einer Anlage der inneren Kleinhirnkerne kam es auf 
der befallenen Seite jedoch nicht; ihr Zellmaterial liege verstreut im 
Marklager, d. h. neben jungen K6rnerzellen in der Gliomatose. W/ihrend die 
Kleinhirnrinde der eontralateralen Seite normal ist, sitzen fiber der 
rechtsseitigen Gliomatose plumpa und pachygyre Windungsb/iume mit 
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Ans~tzen zur Mikrogyrie. Die PT:~KI~JE-Sehicht ist lfiekenhaft und unge- 
mein zellarm, dabei yon polymorphen Zellelementen, teilweise sogar noch 
yon jugendliehen KSrnerzellen durehsetzt und durch eine Lamina disse- 
cans yon der sehmalen, lockeren und wenig zelldiehten KSrnerschieht 
getrennt, in der auch noch PU~KINJE-Zellen liegen. Bemerkenswert ist 
dabei noeh, dab die vor~iegend einseitige Dysplasie nur auf der gleichen 
Seite zu Rindenverbildung und Kernaplasie gefiihrt hat. 

Abb. 6. (Mi 280) 1) Kleinhirnwurm, 2) HemisphKre, 3) Pons, 4) 4. Ventrikel, g) Paramedianer Spalt, 
[6) tteterotopien im Dach des 4. Yentrikels, 7) Defekt der ttinde. 

Bei unserem 3. Fall fanden wir die Rindenverbildungen fiber einem 
embryonalen Kleinhirnastrocytom. Die KSrnerschicht ist wenig zellreieh 
und variiert in ihren Elementen stark. An Stelle der fehlenden PVRK~JE- 
Zellen liegen in den verbildeten Windungen multipolare polymorphe 
sowie ovale Zellen mit granuliertem Protoplasma und blasigem Kern mit 
KernkSrperchen. Auch tiler erkennt man ~deder eine Lamina disseeans, 
im Marklager liegen versprengte KSrnerzellen. 

Die Art der Verbildung sehwankt in Analogie zu den vom GroBhirn 
her bekannten Vorg~ngen Zwischen einfaeher zellarmer l%inde mit Lamina 
disseeans und Pachy- und Pseudomikrogyrie. ,,Paehygyrer" und ,,mikro- 
gyrer" Windungstypus wie auch ,,Heterotopien" sind also, wie auch H. 
JACOB ffir das GroBhirn nachge~iesen hat, lediglich Einzelerseheinungen 
bei formalgenetiseh versehieden entwicklungsgestSrten Gehirnen. Das 
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Charakteristische liegt weniger in dem jeweiligen Erscheinungsbild der 
Rinde als in der Tatsache der Wanderungshemmung des fetalen Zell- 
materials aufdem Weg yon der ventricul/~ren Matrix zum Bestimmungsort 
in der Rinde. Der Rindentypus selbst ist im Hinblick auf den gesamten 
Fehlentwicklungsproze]] lediglich ein facultatives Zeichen einer Migra- 
tionshemmung, deren gleichzeitiges Auftreten in GroB- und Kleinhirn 
nach JAco~ allerdings selten ist. Ahnliche l~indenverbildungen beschreibt 
A~ME~nACHER im Kleinhirn bei 
tuberSser Sklerose und zentraler 
Neurofibromatose. In diesem Zu- 
sammenhang gewinnt es auch an 
Interesse, daB, wie OST]~TnG in 
einer bereits abgeschlossenen Ar- 
belt ausffihrt und auch wir in 
unserem Fall 1 fanden, Kleinhirn- 
verbildungen mit StSrungen der 
Gliotisation des Fornix einher- 
gehen kSnnen oder mit einer 
Megalencephalie (Tall 2). 

Prinzipiell gleichartige Fglle 
hat OSTERTAG schon friiher, aller- 
dings unter anderen Gesichts- 
punkten verSffentlicht. Bei einer 
39j~hrigen Frau (2284/31)war 
mit gutem Erfolg eine Klein- 
hirncyste exstirpiert worden. Das 
Operationsmaterial entstammte 
der Wand der g]iotischen Unter- 

Abb. 7. (Mi 548) a) l~olekularschicht, b) K6rner- 
wurmcyste. Man erkennt deutIich schicht, c) Marklager, d) heterotopische und 
die Gliose sowie die dariiber- hypertrophe l~ Vergr. 70 : 1. 

gelegenen fehlgebildeten Klein- 
hirnrindenpartien. Atypische PU~KINJE-Zellen liegen unter der KSr- 
nerschicht. Bei einem ]7j/~hrigen Knaben und einem Neugeborenen 
(Os~E~TAG: Hirngew/~chse u. Arch. f. Psychiatr. 75, K 1 [1925])liegt 
an Stelle des Unterwurmes eine Gliomatose. Die als Aufbaumaterial 
vorgesehenen Ncuroblasten sind in diese mitverlagert. ]~ei dem 
Neugeborenen liegen in dem zellreichen gliotischen Gewebe zahl- 
reiche atypische Ganglienzellen und Elemente der Neuroblastenreihe 
(siehe Abb. 6). Einzelne Zellverb/~nde erinnern in ihrem Aufbau sogar 
an Neurinomstrukturen. Deswegen aber yon Ganglioneurom zu sprechen, 
halten wlr fiir unrichtig, l~ach OSTERTAGS Anschauung handelt es sich 
bier nicht um blastomatSs gewucherte Nervenzellen--nur sie wfirden die 
Bezeichnung Ganglioneurom rechtfertigen - -  sondern ledig]ich um in der 
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Dif ferenzierung und  A b w a n d e r u n g  zu ih rem B e s t i m m u n g s o r t  g e h e m m t e  
Nervenzel len .  Bei  e inem 74j~hr igen  Mann ( 0  2332) b e o b a c h t e t e  
OSTERTAG n e b e n  e inem faserre iehen,  zahlreiche Maschen b i ldenden  
A s t r o c y t o m  der  r ech ten  Kleinhirnhemisph/~re  mi t  ausgedehn ten  Ver- 
f e t t ungen  eine K l e i n h i r n c y s t e  m i t  i somorph  gebau te r  HShlenwand.  U b e r  
dieser  Cys te  H e t e r o t o p i e n  yon  PV~INJv , -Ze l l en  im Mark lager  und  e inen  
fas t  v611Jgen Defek t  des KSrne r sch ieh t  (Abb.  7). 

Wi r  k6rmen also fes ts te l len ,  dab  aueh be i  d iesen i~lteren Be oba e h tunge n  
es in  R i n d e n p a r t i e n  fiber ausgeseha l t e t e r  ventrieuli~rer Ma t r i x  zu Ver- 
b i ldungen  g e k o m m e n  ist .  Bei  der  h is to logisehen Un te r suehnng  yon  
exc id i e r t em Ope ra t i onsma te r i a l  oder  yon H i r n z y l i n d e r n  k6nnen  de ra r t ige  
pa thologisehe  R i n d e n b i l d e r  ein wieht iger  Hinweis  sein f'tir da run te r -  
l iegende dysp las t i sehe  oder  b les tomat6se  Prozesse.  

Zusammen[assung. 
Grundlage  der  A b h a n d l u n g  s ind  3 Beobach tungen ,  die k l in iseh ats 

, , K l e i n h i r n t u m o r e n "  i m p o n i e r t e n :  1. eine mediane  K le inh i rneys t e  m i t  
Gliose, 2. eine l a t e ra le  g l iomatSse  K l e i n h i r n c y s t e  und  3. t i n  embryona les  
K l e i n h i r n a s t r o e y t o m ,  be i  denen  die Herkunf t ,  die formale  Dysontogenese  
und  die au f  b e s t i m m t e  Abschn i t t e  b e s c h r / i n k t e n  Kle inh i rn r indenve r -  
b i ldungen  ana ly s i e r t  werden  konn ten .  Der  ursKehliehe Z u s a m m e n h a n g  
zwischen der  Ausseha l tung  der  ventriculi~ren Ma t r i x  und  der  Mangel-  
b i ldung  der  K le inh i rn r inde  wi rd  da rge leg t  s o m e  die Analogie  zu den  Ver- 
b i ldungen  der  GroBhirnr inde  be i  Ma t r ix s tS rungen  erSr ter t .  
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