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Hliniseher und anatomiseher Beitrag 
zur Entstehung der extrapyramidalen Symptome bei 

eerebell~iren Erkrankungen. 
Von 

FR. TOBEL. 

Mit 6 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 12. Marz 1952.) 

Wenn im Verlaufe einer Erkrankung mit eerebell/~rer Symptomato- 
logie ohne Hirndrucksteigerung extraloyramidale Symptome in Form yon 
Rigidit~t, Bewegungsarmut, Mlgemeiner Starre, mehr oder weniger eha- 
rakteristischer Tremor auftreten, so denkt man differentialdiagnostisc h 
in erster Linie an eine hepatocerebrale Degeneration oder an eine ge- 
wShnliehe PARKI_~SO~sche Erkrankung, vor allem dann, wenn die eere- 
bell~r-ataktischen Symptome nur gering sind und yon den extrapyra- 
midalen fiberlagert werden. Bei gleiehzeitigen schweren psyehischen 
Ver/~nderungen und Pyramidenbahnsymptomen wird man eine JAKO]~- 
CI~EUTZFELDsehe Erkrankung und schlieBlich im ,~p/~teren Lebensalter 
in der Hauptsaehe eine o]ivopontocerebell~re Degeneration in Erw~gung 
ziehert miissen, zumM bekannt ist, dab in etwa der H~tlfte dieser l~Llle 
es zu einer EntwickIung extrapyramidal-motorischer Symptome kommt 
(ROSEN~AG~N). ~hnliehe Beobaehtungen sind aueh bei primS, ren Klein- 
hirnrindenatrophiert gemacht worden. Diese Kombirtation ist so auf- 
f~llig, dab sie sogar a]s Stiitze der tierexperimentellen Beobaehtungen, 
eines sogenannten eerebe]l/~ren Parkinsonismus, angefiihrt wird; eine An- 
sicht, die man in letzter Zeit wiederholt angefochten hat und start  dessert 
die gleichzeitige Erkra,nkung der basMen Ganglien, insbesondere des 
PMlidums und der Substantia nigra als Ursaehe der extrapyramidalen 
Symptome herausstellte ( S c ~ E B ,  ROSE~mtGE-~, Am~G). Bei der nahert 
Verwandtsehaft der systematisehen Atrophien untereinander erseheint 
es nieht verwunderlieh, dal3 audh degenerative Ver~nderungen in anderen 
Kerngebieten auftreten kSnnen, entweder hat man in solehen F~llen eine 
Kombination mit der PIeKsehen Krankheit  oder IIc~TI~GToNsehen 
Chorea angenommen und dariiber hinaus aueh gelegentlieh Merkmale 
anderer heredodegenerativer Erkrankungen gefunden. Wit beriehten im 
l~olgenden fiber einen ungew6hnliehen, akut verlaufenden ~all, bei dem 
es sieh kliniseh um eine Kombination eines cerebellar-ataktisehen Syn- 
droms mit einer hoehgradigen Starre der Glieder und des l~umpfes, 
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dysar thr ischen St6rungen,  Bl ick lghmungen  und  Demenz  handel te ,  bei 

der ana tomiseh  eine a typische  olivopontoeerebelli~re Degenera t ion  mi t  

einer ausgedehnten  schweren, degenera t iven  E rk rankung  des Neostr ia-  

turns und  des Tha lamus  fes tgeste l l t  wurde.  
H. Schm., 56 Jahre alt, wurde Anfang M~rz 1950 in der Med. Klinik des All- 

gemeinen Stgdtischen Krankenhauses in Nttrnberg 1 aufgenommen, da er fiber 
starkes Schwindelgeffihl, Unsicherheit beim Gehen mit einer Fallneigung nach li. 
klagte, zeitweise verhaspclte er sieh auch beim Sprechen. Bei der neurologisehen 
Untersuchung wurde dort eine tterabsetzung des HSrverm6gens li., Schwgehe des 
ti. Mundfacialis, Abweichen der Zunge naeh li., leichte Abschw~ehung der re.- 
seitigen Bauchdeckenreflexe und Steigcrung des re. Patellarsehnenreflexes fest- 
gestellt. Kcine Pyramidenzeiehen~ keine sensiblen StSrungen, vereinzelt ]Pehl: 
angaben beim Prfifen des Lagegeffihls. RO~]3ERG positiv mit deutlieher Fallneigung 
nach li., beim Finger-Nasenversuch Vorbeizeigen nach re. Der Pat. konnte nieht 
richtig entspannen. ]3ei der augen- und ohrenfachgrztlichen Untersuchung wurde 
nichts sieher Verwertbares festgestellt. Es wurde eine Queeksilbersehmierkur ein- 
geleitet, das Kleinhirnsyndrom nahm zu; nach etwa 4 Wochen fiel auf, dab der 
Pat. sich psychisch ver~nderte und apathisch, l~ppisch-euphorisch, kritikschwach 
wurde. Die Vestibularisprfifung ergab keinen objektiven Ausfall. Am 24.4. 1950 
wurde der Pat. wegen Verdacht auf Tumor dcr hinteren Schgdelgrube in die 
Nenrolog. Abteilung der Med. Klinik Wfirzburg verlegt. Dort gab er an, dab seit 
Weihnachten 1949 die Stimme dauernd leieht heiser sei, a]s ob ein FrcmdkSrper 
im Halse stecken wfirde. Am 13.2. 1950 bemerkte er rote nnd sp/~ter weiBe F/~den 
im Urin, etwa 8 Tage lang. In die Ntirnberger Klinil~ kam er, weft das Laufen 
unsicher wurde, er konnte sich zun~chst noch mit einem Stock behelfen, sp~ter 
konnte er immer kiirzere Wege zurficklegen. Das Schreiben wurde zunehmend 
schleehter, ,,zitterig' ', seit 14 Tagen konnte er nur mit Mfihe seinen Namen schreiben. 
Die Heiserkeit wnrde ]aufend stgrker, das Sprechen strengte ihn an, die Sprach- 
Verstgndliehkeit nahm ab, er verhaspelte sich nnd fiberhitzte sich beim Reden. 
Kleine Schrift strengte ihn beim Lesen an. In den letzten Wochen hatte er einen 
dauernden Druck im ginterkopf. Seit 2 Jahren bemerkte er in einem kleinen 
Bereich der Oberschenkelvorderseite Pargsthesien.Blasen- und Mastdarmfunktion 
intakt. Bei der neuro]ogischen Untersuchung fie] auf, dab die Augen nicht fiber 
die H0rlzontale gehoben werden konnten. Die Bewegungen nach li., re. und unten 
erfolgten prompt, bei der Konvergenzprfifung fiel dagegen das unvollkommene 
Mitgehen des li. :Bulbus auf, die re. Pupille war enger als die li., die Licht- und 
Konvergenzreaktion ausgiebig. Augenhintergrund normal. Es fund sieh ferner eine 
leichte re.~seitige Mnndfacialisschw/~che, das Gaumensegel hing etwas naeh ]i., die 
Zunge wieh nach li. ab. Der Schnauzreflex war stark positiv, die Bauchdeeken- 
reflexe re. abgesehw/~cht. Die Patellar- and Achillessehnenreflexe waren schwaeh 
auslSsbar. Die Grol3zehen standen beiderseits in leichter Dauerdorsalflexion, der 
BA]3I~SJ~ war re. angedeutet positiv. In beiden Armen war ein feinschl~giger 
Ruhetremor, li. mehr als re., vorhanden, kein deutlieher Intentionstremor, ]i.- 
seitige Adiadoehokinese, re. nieht priifbar. Der Muskeltonus war in allen vier 
Extremit~ten hochgradig gesteigert, bei passiven Bewegungen war teilweise ein 
gleiehm~Biger, aber auch angedeutet federnder Widerstand zu spiiren. Die grobe 
Kraft war nieht wesentlieh herabgesetzt. :Der Gang war ohne beiderseitige Unter- 
stiitzung unmSglich, ~ul]erst kleinschrittig; es bestand eine ausgesproehene Fall- 
neigung naeh hinten auch im Sitzen, beim Gehen aueh nach vorne. Der Gesichts- 

Das Krankenblatt wurde uns entgegenkommenderweise zur Verffigung ge- 
tellt, woftir ieh an dieser Stelle danken mSchte. 
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ausdruek war starr, die Stirn hoehgezogen. Die Sprache war verwasehen, relativ 
leise, schwer verstiindlich, der Redeflul~ ziemlich inkoh~rent mit  salvenartigen 
Uberstfirzungen. Es fiel sofort eine aul3ergew5hnliehe Euphorie auf, die Geh- und 
Sehreibunfithigkeit wurde fiberhaupt nicht beachtet und bagatellisiert. Die zeit- 
liche Orientierung war nicht ganz sicher, am Anfang noch keine Demenz, keine 
aphasischen, apraktischen oder Rechenst5rungen, keine Re.-Li.-Desorientierung; 
er las am Anfang noch mit Interesse Zeitnng: Im lumbalen Liquor Gesamteiwefl3- 
vermehrung auf 1,8, bei der Kontrollpunktion normale Werte mit 1,2, normale 
Eiweil~relationen, Zellzahl und Mastixkurve. Wa.R. in Blur und Liquor negativ. 
Encephalographie: Symmetrisch erweiterte, normal gelagerte Seitenventrikel, die 
Subarachnoidalr~ume waren besonders fiber den Frontalpolen deutlich er- 

weitert (siehe Abb. 1). Im Urin Leuko- 
cyten -{-~-+, kulturell Bact. Coli, Ei- 
weil3" Triibung, RR 135/95, Senkung 
15 ram. An den inneren Organen kein 
krankhafterBefund. RSntgenaufnahme 
des Sch~dels ergab nichts Patho- 
logisches. Whhrend des Klinikaufent- 
haltes trat  rasch eine zunehmende 
Verschlechterung ein. Er verkannte 
die Personen und seine Umgebung, 
wurde schiifrig, konfabulierte, griff ab 
und zu nach seinem Kopf, ohne jedoch 
fiber Kopfschmerzen zu klagen. Er 
konnte auch mit  Unterstfitzung keinen 
Schritt mehr gehen, der Muskeltonus 
war hochgradig gesteigert, die Bein- 
und Rumpfmuskulatur waren brett- 
hart, beim Sitzen fiel er sofort naeh 
hinten oder seitw~rts. In  den Armen 
bestand ebenfalls ein gleichm~Biger 
Widerstand, diese lagen meistens im 

Abb. 1. Encephalogramm. Corticale Atrophie im EllenbogengelenkgebeugtaufderBrust. 
Bereich des Stirnhirns. Am 6.5. 1950 wurden in allen Extremi- 

t~ten fibrilliire Zuckungen beobachtet. 
Die Sprache wurde immer leiser und undeutlicher, eine Unterhaltung mit  ihm 
wurde unmSglich, es trat  eine zunehmende Schl~frigkeit ein. In  der Annahme, da$ 
es sich hier um einen Mittelhirntumor handelte, insbesondere wegen dcr stets vor- 
handenen Blickliihmung nach oben, wurde eine RSntgenbestrahlung vom 9.5. 
bis 24. 5. 1950 durchgeffihrt. Er bekam insgesamt je Feld (4 Felder angesetzt) 
500 r, aul3erdem insgesamt 18 Vitamin-B-Komplexinjektionen und zur Behandlung 
der Colicystitis 18 g Streptomycin. ]3ei der letzten Urinuntersuchung betrug der 
Eiwefl~wert 0,1%, Zucker negativ, im Sediment vereinzelt Erythrocyten. W~hrend 
der Bestrahlung erfolgte eine weitere Verschlechterung, er lie$ Stuhl und Urin 
unter sich und lag vollkommen regungslos im ]~ett. Die einzigen Bewegungen waren 
ab und zu kleine Nestelbewegungen mit den Fingern, keine verst~ndlichen sprach- 
lichen ~ul3erungen, nur noeh undeutliches Flfistern. Die Augen sahen meistens 
nach re. Am 25.5. wurde, naehdem die Bestrahlung unterbrochen wurde, zur 
weiteren Kl~irung der Diagnose eine li.-seitige percutane Arteriographie unter- 
nommen, die eine normale Darstellung des GefiiBbaumes der A. carotis int. ergab 
und keinen sicheren Anhalt ffir eine Tumorbildung. I~ach der Arteriographie er- 
folgte am 5Iachmittag ein plOtzlicher Temperaturanstieg bis 38,7, nachdem die 
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Temperatur in den letzten Tagen sehon 5frets subfebril erh6ht war. Am 27.5. 
weitere Temperatursteigerung auf 39,4, zunehmende Kreislaufschw~che und am 
selben Tag plStzlicher Exitus. 

Die K6rpersektion (Path. Insti tut  der Universit/tt Wfirzburg) ergab eine par- 
tielle Lungenembolie re., Throinben im Plexus prostaticus, Lungen6dem. Die 
Leber wog 1273 g, ihre Oberfl~ehe war glatt und gelbbraun, auf der Schnittfl~ehe 
war die L~ppehenzeiehnung andeutungsweise zu erkennen, der ]~lutgehalt war 
nieht vermehrt.  Die Gehirnsektion zeigte an den :Basisgefagen keine krankhaften 
Ver~nderungen, die weichen Hirnhaute waren leicht fiber der Konvexit~t getriibt. 
Die Windungen zeigten nirgends eine auffallende Atrophie, das Kleinhirn war 
yon normaler Gr6Be. Auf den Frontalsehnitten fiel die abnorme Kleinheit der 

Abb. 2. 2~Issl~-F/~rbung. Schwere Ganglienzellver~tnderungen und Gliawucherung im 
Nucleus caudatus. 

Nuel. caudati beiderseits auf, der Thalamus  dagegen dureh seine starke Gef~B- 
zeiehnung. Wenn auch die Brtieke /tuBerlich keine Atrophien aufwies, kam die 
Konsistenz derselben beim Sclmeiden etwas derb vor. Eine Riickenmarkssektion 
konnte leider nieht vorgenommen werden. 

Bei der histologischen Untersuehung 1 fiel in den untersten Sehiehten stellen- 
weise ein gewisser Gliareichtum und in der Marksubstanz eine Gliaprogressivit/~g 
auf. Das Protoplasma der Ganglienzellen war im Temporalhirn h~ufig uneharakte- 
ristiseh homogen gef/~rbt. In  der ZentrMregion waren diese Ver/~nderungen an den 
]~E~zsehen Zellen noeh deutlieher, der Kern war wandst~ndig, beginnende Neurono- 
phagien. Keine tyl0iseh ausgepr~gte prim~re Reizung, keine pathologisehe Ver- 
fettung der Ganglienzellen, keine ALz~EI~E~sehe Fibrillenver/~nderung oder 
Plaquesbildung. Vereinzelte C~liaknStehen und leiehte perivaseul/ire Infiltrate in 
der Marksubstanz, im 0rbitalhirn an einem Rindengef~B st~rkere kn6tehenf6rmige 
Proliferation der Gefagwandelemente und der Glia. Dagegen waren die Ver/inde- 
rungen in den Stammganglien weitaus sehwerer, vor allem im Nuel. eaudatus 
(Abb. 2). Dieser ist im ganzen etwas geschrumpft, die Gef~ge in der Umgebung 

1 Herrn Prof. Dr. W. SC~OLZ, Mfinehen, mSehte ieh ftir die Beratung bei der 
Beurteilung der histologisehen Pr/~parate danken. 
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auffallend welt, auch die perivascul/iren Gliakammerr~ume in den Stammganglien 
sowie im verl/~ngerten Mark sind erweitert mit Plasmaaustritten, jedoch keine 
ausgesproehene Status spongiosus-Bildung. Unterhalb des Ependyms und peri- 
vascular f~llt im ttOLZSR-Pr/~parat eine starke Fasergliose auf. Im Caudatum und 
weniger auch im Pu~amen sieht mt~n zahlreiche grofie, faserbildende Astrocyten, 
im NISSL-Bild kann man eine deutliche Vermetu'ung der Gliakerne feststeUen, die 
dariiber hinansgeht, was man sonst beim entsprechenden Parencbymuntergang 
h~tte erwarten k6nnen. Im Protoplasma der Gliazellen finder man hgufig ein fein- 
kSrniges, griinliehes Pigment. Keine typischen Anzn~IMERschen Gliazellen. Die 
grollen Ganglienzellen des Striatum siud alle schwer verandert, zahlreiche Neurono- 
phagien, ,,Totenladenbildungen", im Zelleib teilweise grol~e Vacuolen (Abb. 2). 

Abb. g. ~NIssn-F~.rbung. Charak~rist[sch~ Ganglienze]tv~r~.nderungen im lateraIen Th~lu~uskern. 

Auch die kleinen Ganglienzellen im Caudatum soheinen an Zahl vermindert zu 
sein, allerdings ist die Beurteilung derselben erschwert und die Ver/~nderungen sind 
nieht so eharakteristiseh. In der Umgebung eines gr51]eren Putamengef/~l]es sieht 
man zahlreiehe gem~stete Gliazellen. In der Capsula interna, wie ~iberhaupt in der 
weiBen Substanz der Stammganglien und des Hirnstammes kann man eine deut- 
liche Gliaprogressivits feststellen. Im Pallidum sind die Ganglienzellen ebenfalls 
ver/~ndert, wenn aueh nicht so eharakteristisch und sehwer wie im Neostriatum, 
die Ver~nderungen erseheinen etwas friseher. Die Substanti~ nigra ist dagegen 
bemerkenswert wenig betroffen, das gleiche gilt ffir die Zona rubra und Nucleus 
tuber. UngewShnlich schwer sind wiederum die Ver/inderungen im lateralen und 
ventralen Thalamuskern; hier f~llt ein diffuser Ganglienzell~usfa]l, Vermehrung 
der Gliakerne und schwere Ganglienzellver&nderungen mit Neuronophagien und 
grol]en Vacuolen im Zelleib auf (Abb. 3). Die Zwischenhirnkerne zeigen kcine 
eharakteristischen Ver~nderungen. Die Ganglienzellen des Corpus Luysii sind teil- 
weise gebl/~ht, der Kern randst~ndig. Xhnliche Ver/~nderungen sieht man such an 
den Augenmuskelkernen, in der Brfickenhaube, in der Substantia reticularis, 
Nucleus raphes; die Zellver&nderungen erinnern teilweise an ghnliche bei der 
amaurotisehen Idiotie. Die Briickenkerne, besonders in den oralen Abschnitten, 
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sind sehwer ver~ndert, am meis~en hat  die Ganglienzellveri~nderung mit  denjenigen 
im Thalamus ~hnlichkeit,  doeh is~ die Vaeuolenbildung nicht so ausgeprggt und 
die Gliose mit Gliafaservermehrung (Abb. 4) ist hier eindeu~ig vorhanden. Die 

Abb. 4. HoLzER-Fgrbung. Gliosc der Brfickenkerne. 

Markscheiden zeigen deutliche Zerfallserscheinungen, vereinzelte GliaknStchen. Im 
Kleinhirn fgllt a]s erstes eine besonders schwere Entmarkung in der wei•en Sub- 
stanz auf (Abb. 5), daneben siud die Markscheidenver~nderungen in den Klein- 

Abb. 5. XULSCHITZKY-WoL~ER-F~rbung. Entmarkungsherd in der weiBen Substanz des Kleinhirns. 

hirnb~umchen, am Nucleus dentatus, in der Oblongata und ira GroBhirn gering, 
insbesondere an der Olive und deren Bahnen. Im NIssL-Bild sieht man eine diffuse, 
uneharakteristische Lieh~ung der KSrnersehicht, stellenweise hat  man aueh den 
Eindruck einer l~eduktion der Pu~xI~J~-Zellen und Wucherung der BE~G~A~- 
schen Zellschicht, wghrend im HOLZE~-Prgparat stellenweise eine deutliche 
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Fasergliose zu erkennen ist (Abb. 6). Die Ganglienzellen des Nucleus dentatus und 
der Olive zeigen eine Pigmentatrophie, welehe aber noch nicht als krankhaft zu be- 
zeichnen ist, eine nennenswerte Fasergliose fehlt. Im Kleinhirn f~llt ebenfalls eine 
ErweiMrung der GefABe und der periwscul~ren R~ume sowie eine perivascul~re 
Gliose ~uf. Im I-IoLzER-Pr~Lp~rat sieht man eine Gliose im Bereieh dcr Hypoglossus- 
kerne und der Hinterstrangkerne. Die Vorderhornzellen des oberen Halsmarkes 
scheinen relativ intakt zu sein, in den Meningen leichte lymphoeyt~re Infiltrate. 

Die Einordnlmg dieses Falles in eine bestimmte Krankheitsgruppe 
stiel~ w~hrend des Klinikaufenthaltes auf groBe Schwierigkeiten. Wegen 

des akuten Krankheitsverlaufes, der Kombination yon Bliekl~hmung 
nach oben mit der schweren Gangataxie und Fallneigung nach hinten, 
daehte man zun~ohst an einen Epiphysen- oder Vermistumor oder auch 
an ein kleines Gliom der Mittelhirngegend und entsehlol3 sich zu einer 
RSntgenbestrahlung. Diese wurde bald abgebroehen, nachdem trotz der 
weiteren schnellen Progredienz Hirndrucksteigerungssymptome fehlten 
und die extrapyramid~len StSrungen immer mehr in Vordergrund traten. 
Da auch noch sehwere psychische Symptome hinzukamen und schliel3- 
lich Zeichen einer Pyramidenbahn- und Vorderhornsch~digung auftraten, 
wurde eine atypisehe JA~o~-CI~.UTZFELnsehe Erkrankung diagnosti= 
ziert, wenn auch das Auftreten der B]ickparesen und der Beginn mit der 
Kleinhirnsymptomatologie ungewShnlich war. 
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Nach dem histologischen Untersuchungsbefund mug man wegen der 
schweren Veriindemngen an den Brfickenkernen und am Kleinhirnmark 
in erster Linie eine olivopontocerebelliire Atrolohie in Erw/~gung ziehen. 
Dafiir wiirde klinisch der Beginn der Erkrankung mit den cerebell~iren 
Symptomen, die hauptsiichliche Beteiligung der weigen Kleinhirnsub- 
stanz am degenerativen Proze3, die deutliche Gliose in den Brficken- 
kernen mit dem langsam fortschreitenden Nervenzell- und Markscheiden- 
untergang sprechen. Das Fehlen der Veriinderungen an den Oliven kSnnte 
man vielleieht durch die kurze Krankheitsdaner erkliiren. Die schweren 
Veriinderungen an den Stammganglien wfirden zun~chst nicht gegen eine 
olivopontocerebelliire Atrophie sprechen, zumal bei dieser Veranderungen 
in den Stammganglien nicht fremd sind (weitere Beobachtungen yon 
W~LT~, C. und O. VOGT, KEILL]gl~, TITECA und VA~ BOOAERT) und bei 
der nahen Verwandtsehaft der Systemerkrankungen man an eine Kom- 
bination mit der I-IuI~TINGTONschen Chorea denken k6nnte. In diesem 
Falle miiBte man dann die seltene Unterform armehmen, bei der Hyloer- 
kinesen yon vornherein fehlten. Die schwere Erkrankung, vorwiegend 
der groBen Ganglienzellen des Neostriatums, ist pathophysiologisch in- 
sofern bemerkenswert, well JA~:oB seinerzeit die Ansicht iiugerte, dab 
eine vornehmliche Erkrankung der grogen Striatumzellen in der Itaupt- 
sache rigide Zustiinde verursacht, die bei diffusen Prozessen sehr aus- 
gesprochen sein kann. In FL~ISCI~I~ACKEI~S Fall fand sich anatomisch 
ein weitgehender Ausfall der groBen, mit geringem Betroffensein der 
kleinen Striatumzellen und Schonung des Pallidums. Kliniseh bestand 
eine starke lorogrediente Rigidit~t vorwiegend der unteren Extremitiiten, 
die in 1Jbereinstimmung mit F. H. LEwu auf diesen anatomisehen Be- 
fund zuriickgefiihrt wurde. Man hat  spiiter die I~igiditiit in iihnlieh ge- 
lagerten Fiillen dureh die Miterkrankung des Pallidums und der Sub- 
stantia nigra erkl~rt, ieh glaube abe l  dag in unserem Fall in Anbetracht 
der relativ geringen Pallidum- und praktiseh kaum ins Gewieht fallenden 
Nigraveriinderungen der JAKo~sehen Auffassung mehr Bedeutung bei- 
gemessen werden muB. Wie kompliziert allerdings die Verhiiltnisse sind, 
zeigt der Fall yon BONFIGLIO, bei dem es sieh um eine Zerst6rung des 
gr613ten Teils der grogen, unter Erhaltenbleiben der kleinen Strjatum- 
zellen handelte und der kliniseh keine l%igiditiit, sondern Iterations- 
erseheinungen der Spraehe und der Ausdrueksbewegungen bot. Die Ver- 
iinderungen an der Kleinhirnrinde kann man noeh als sekundiir, als Folge 
der Markerkrankung auffassen, jedenfalls sind sie geringer als die Ver- 
iinderungen in der Briieke und im Kleinhirnmark. Unser Fall ist eben- 
falls nieht geeignet, um das Vorhandensein einer eerebelliiren Rigidit/~t 
zu stiitzen, zur Kliirung dieser Frage kSnnen nur die seltenen F~tlle yon 
isolierten Kleinhirnerkrankungen herangezogen werden, die myographi- 
sehen Untersuchungen bei Tumoren der hinteren Sch~delgrube in unserer 
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Klinik ( G A s s ~ )  zeigen, dab die erneute Uberpriifung dieser Frage 
lohnenswert ist. 

Die Vergnderungen in den Stammganglien in Form yon Neuronopha- 
gien und schweren Vergnderungen vorwiegend an den groBen Gangliem 
zellen im Neostriatum zusammen mit der rapiden klinischen Entwieklung 
des akinetiseh-hypertonen Symptomenkomplexes sind ffir eine Hu~TI~G- 
�9 o~sehe Chorea ungewShnlich und das Betroffensein yon zahlreiehen 
anderen Kerngebieten und Zellgrfippen im ttirnstamm so ausgepr~gt, 
dab man aueh anatomisch die klinisch geguBerte Vermutung einer atypi- 
sehen JAKoB-C~u~zF~LDschen Erkrankung diskutieren muB, wenn man 
aueh die Komponente der pontoeerebell~ren Degeneration nieht in Ab- 
rede stellen kann. Bis auf die Ver~nderungen in der Zentralregion waren 
die l%indenver~nderungen uneharakter~stisch; eneephalographisch be- 
stand eine gewisse cortikale Atrophie: Und doeh zeigten 'die Stamm- 
ganglienver~nderungen ~_hnlichkeit mit einigen F~llen der JAXOB- 
C~TZFELDsehen Erkrankung aus der Literatur. So handelte es sieh im 
Fall 23 der J. Monographie um eine spastisehe Pseudosklerose, die zu- 
n~chst wie eine beginnende Paralyse aussah und bei der sich allgemeine 
Steifheit, Bewegungsarmut, Zittern und Waekeln entwiekelte. Abgesehen 
yon den sehweren typisehen l~indenver~nderungen, die in unserem Fall 
fehlten, waren die Ganglienzellvergnderungen im ganzen Neostriatum 
mit Vakuolenbildung, Neuronophagien, Wueherung der faserigen und 
protoplasmatisehen Glia nnd Erweiterung der perivaskulgren Rgume 
sehr ghnlieh. Bemerkenswert waren im JA~xo~schen Fall auch die aus- 
gepr~gten Veri~nderungen im medialen und lateralen Thalamuskern, in 
der Ponshaube und in der Augenmuskelkernregion sowie die leichten 
lymphoeyt~renInfiltrate. M~nehe klinischen und anatomischen ParMlelen 
findet man aueh mit Fall 3 der ersten JAKo]~sehen Arbeit und mit dem 
Fall 32 der Monographie, hier besonders, was die Ver~nderungen im 
Corpus Luysii betrifft, sowie mit  den yon STENDE~ und Kinsc~nAuM 
beschriebenen F/~llen. Es besteht ferner die MSgliehkeit, dag die yon 
FLEISCtItIACKEg', BON:FIGLIO besehfieben~n Falle die chronisehe Verlaufs- 
form der Erkrankung der Stammganglien in unserem Falle darstellen. 

Die .Atiologie dieses Leidens ist unklar. Wahrseheinlieh mug mit einer 
Kombination yon zwei Komponenten versehieden lokMisierter Erkran- 
kungen des Zentralnervensystems gereehnet werden, die trotz des Be- 
fallenseins der versehiedenen Kerngebiete und des akuten Verlaufs Be- 
zie}mngen zu den Systemerkrankungen haben. Bemerkenswert waren in 
unserem Fall ferner die leiehten lymphoeyti~ren Infiltrate, die bei der 
spastischen Pseudosklerose yon Jacob beschrieben sind. Auffallend war 
auch die st~rke Gliose der ventrlkelnahen Abschnitte und im Bereich 
der Ke~ne am Boden des vierten Ventrikels; wie man sie naeh iiber- 
standener Encephalitis, abet aueh bei der spastisehen Pseudosk!erose 
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sieht. JaKOB stellte fest, dag der histotogisehe Charakter der spastisehen 
Pseudosklerose manehe Berfihrungspunkte mit ehronisehen Meteneepha- 
litiden hat. Die entzfindliehen Ver~nderungen sind in unserem Fall doeh 
nieht so ausgepr~gt, um diese Erkrankung als Encephalitis bezeiehnen 
zu kSnnen. Fiir eine Avitaminose bestand kein Anhaltspunkt, mit der 
Behandlung yon Vitamin-B-Komplexpraparaten konnte keine Besserung 
erzielt werden. Fiir eine hepatoeerebrale Degeneration bestand weder 
kliniseh noeh anatomisch ein sieherer Anhaltspnnkt. Am ehesten sprieht 
der Befund ftir eine toxiseh-degenerative Erkrankung des Zentralnerven- 
systems. 

Die klinische Symptomatologie ist dureh den anatomisehen Befund 
praktiseh geklgrt. Infolge der rasch auftretenden, sehweren Spraeh- 
stSrung war eine differenzierte Sensibilit~tspriifung sparer nicht mehr 
m6g]ieh; bei der sehweren Erkrankung des Thalamus muB man mit sol- 
chen rechnen, die aueh beim Entstehen der erheblichen Ataxie eine 
Rolle gespielt haben diirfte. DiG dysathrisehen Spraehst6rungen sind 
dutch die Erkrankung der Stammganglien zu erMaren. Die zweifellos 
vorhandenen sehweren psyehisehen Ausfallerseheinungen, die sparer 
nieht mehr n~ther verfolgt werden konnten, der stuporSse Zustand, v611ige 
Antriebslosigkeit, OrientierungsstSrungen kSnnen ebenfalls vor allem auf 
die Erkrankung tieferer Hirnabsehnitte zuriiekgefiihrt werden. Die Bliek- 
paresen und die AugenmuskelstSrungen, die uns diagnostisehe Schwierig- 
keiten bereitet haben, sind dureh die Erkrankung der Augenmuskel- 
kerne entstanden, wahrseheinlieh mug man auch mit Betroffensein der 
supranuelearen Bahnen reehnen. 

ZusammenIassung. 

Es wird fiber einen 56 j~hrigen, erb]ich unbelasteten Mann berichtet, der 
mit ausgepragten Kleinhirnsymptomen und dysarthrischen Sprachst6- 
rungen erkrankte und nach einem halben Jahr Krankheitsdauer ad 
Exitum kam. Es entwickelte sieh bei ihm eine raseh zunehmende, hoeh- 
gradige Starre der Extremit/iten und des l~umpfes, ]31iekparesen, Augen- 
muskelst6rungen, sehlieBlieh v611ige Antriebslosigkeit und stupor6ser 
Zustand. ttinzu kamen noch leiehte Pyramidenbahnschgdigungssym- 
ptome und fibrillate Zuekungen. Bei der eingehenden anatomischen 
Untersuehung fanden sieh Vergnderungen am Kleinhirn und an der 
Briieke wie bei einer olivopontoeerebellaren Atrophie, die u 
an den Oliven waren allerdings nieht geniigend ausgepr~gt. Als Ursaehe 
der Rigidit~tt wurden sehwere Ver~tnderungen am Neostriatum mit vor- 
wiegender Beteiligung der groBen Ganglienzellen am degenerativen Pro- 
zeB festgestellt. Daneben fanden sieh noeh sehwere Veri~nderungen im 
Thalamus, Corpus Luysii, an den Augenmuskelkernen, teilweise aueh in 
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d e r  Z e n t r a l r e g i o n  u n d  i n  d e r  M e d u l l a  o b l o n g a t a .  E s  w e r d e n  B e z i e h u n g e n  

z u r  JAKo~-C~Eu~Zr~ ,LI ) schen  E r k r a n k u n g  u n d  a n d e r e n  E r k r a n k u n g e n  

i m  B e r e i c h  d e r  S t a m m g a n g l i e n  e r 6 r t e r t .  
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