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Aus der Neurologischen Universitatsklinik Wiirzburg
(Direktor: Prof. Dr. med. G. SCHALTENBRAND).

Klinischer und anatomischer Beitrag
zur Entstehung der extrapyramidalen Symptome bei
cerebelliren Erkrankungen.
Von
Fr.TOREL.
Mit 6 Textabbildungen.

( Bingegangen am 12. Mirz 1952.)

Wenn im Verlaufe einer Erkrankung mit cerebelldrer Symptomato-
logie ohne Hirndrucksteigerung extrapyramidale Symptome in Form von
Rigiditit, Bewegungsarmut, allgemeiner Starre, mehr oder weniger cha-
rakteristischer Tremor auftreten, so denkt man differentialdiagnostisch
in erster Linie an eine hepatocerebrale Degeneration oder an eine ge-
woéhnliche PargiNsoNsche Erkrankung, vor allem dann, wenn die cere-
bellir-ataktischen Symptome nur gering sind und von den extrapyra-
midalen iiberlagert werden. Bei gleichzeitigen schweren psychischen
Verdinderungen und Pyramidenbahnsymptomen wird man eine JAKOB-
CrEUTZFELDsche Erkrankung und schlieBlich im spéteren Lebensalter
in der Hauptsache eine olivopontocerebellire Degeneration in Krwigung
ziehen miissen, zumal bekannt ist, dafi in etwa der Hilfte dieser Hille
es zu einer Entwicklung extrapyramidal-motorischer Symptome kommt
(RoSENHAGEN). Ahnliche Beobachtungen sind auch bei priméiren Klein-
hirnrindenatrophien gemacht worden. Diese Kombination ist so auf-
fillig, daf3 sie sogar als Stiitze der tierexperimentellen Beobachtungen,
eines sogenannten cerebelléren Parkinsonismus, angefiihrt wird; eine An.
sicht, die man in letzter Zeit wiederholt angefochten hat und statt dessen
die gleichzeitige Erkrankung der basalen Ganglien, insbesondere deg
Pallidums und der Substantia nigra als Ursache der extrapyramidalen
Symptome herausstellte (SCHERER, ROSENHAGEN, ARING). Bei der nahen
Verwandtschaft der systematischen Atrophien untereinander erscheint
es nicht verwunderlich, daB auch degenerative Véerdnderungen in anderen
Kerngebieten auftreten konnen, entweder hat man in solchen Fillen eine
Kombination mit der Pickschen Krankheit oder HuxTiNGTONschen
Chorea angenommen und dariiber hinaus auch gelegentlich Merkmale
anderer heredodegenerativer Erkrankungen gefunden. Wir berichten im
Folgenden iiber einen ungewdhnlichen, akut verlaufenden Fall, bei dem
es sich klinisch um eine Kombination eines cerebellir-ataktischen Syn-
droms mit einer hochgradigen Starre der Glieder und des Rumpfes,
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dysarthrischen Stérungen, Blicklihmungen und Demenz handelte, bei
der anatomisch eine atypische olivopontocerebelldre Degeneration mit
einer ausgedehnten schweren, degenerativen Erkrankung des Neostria-
tums und des Thalamus festgestellt wurde.

H. Schm., 56 Jahre alt, wurde Anfang Mirz 1950 in der Med. Klinik des All-
gemeinen Stadtischen Krankenhauses in Nirnberg! aufgenommen, da er iiber
starkes Schwindelgefiihl, Unsicherheit beim Gehen mit einer Fallneigung nach Ii.
klagte, zeitweise verhaspelte er sich auch beim Sprechen. Bei der neurologischen
Untersuchung wurde dort eine Herabsetzung des Horvermogens li., Schwiche des
li. Mundfacialis, Abweichen der Zunge nach li.; leichte Abschwichung der re.-
seitigen Bauchdeckenreflexe und Steigerung des re. Patellarsehnenreflexes fest-
gestellt. Keine Pyramidenzeichen, keine sensiblen Storungen, vereinzelt Fehl:
angaben beim Priifen des Lagegefiihls. RoMBERG positiv mit deutlicher Fallneigung
nach li., beim Finger-Nasenversuch Vorbeizeigen nach re. Der Pat. konnte nicht
richtig entspannen. Bei der augen- und ohrenfachérztlichen Untersuchung wurde
nichts sicher Verwertbares festgestellt. Es wurde eine Quecksilberschmierkur ein-
geleitet, das Kleinhirnsyndrom nahm zu; nach etwa 4 Wochen fiel auf, daB der
Pat. sich psychisch veranderte und apathisch, lappisch-euphorisch, kritikschwach
wurde. Die Vestibularispriifung ergab keinen objektiven Ausfall. Am 24. 4. 1950
wurde der Pat. wegen Verdacht auf Tumor der hinteren Schidelgrube in die
Neurolog. Abteilung der Med. Klinik Wiirzburg verlegt. Dort gab er an, daB seit
Weihnachten 1949 die Stimme dauernd leicht heiser sei, als ob ein Fremdkérper
im Halse stecken wiirde. Am 13. 2. 1950 bemerkte er rote und spiter weie Faden
im Urin, etwa 8 Tage lang. In die Nirnberger Klinik kam er, weil das Laufen
unsicher wurde, er konnte sich zunichst noch mit einem Stock behelfen, spater
konnte er immer kiirzere Wege zuriicklegen. Das Schreiben wurde zunehmend
schlechter, ,,zitterig", seit 14 Tagen konnte er nur mit Miihe seinen Namen schreiben.
Die Heiserkeit wurde laufend starker, das Sprechen strengte ihn an, die Sprach-
verstandlichkeit nahm ab, er verhaspelte sich und iiberhitzte sich beim Reden.
Kleine Schrift strengte ihn beim Lesen an. In den letzten Wochen hatte er einen
dauernden Druck im Hinterkopf. Seit 2 Jahren bemerkte er in einem kleinen
Bereich der Oberschenkelvorderseite Pardsthesien. Blasen- und Mastdarmfunktion
intakt. Bei der neurologischen Untersuchung fiel auf, dal die Augen nicht iiber
die Horizontale gehoben werden konnten. Die Bewegungen nach li., re. und unten
erfolgten prompt, bei der Konvergenzpriifung fiel dagegen das unvollkommene
Mitgehen des . Bulbus auf, die re. Pupille war enger als die li., die Licht- und
Konvergenzreaktion ausgiebig. Augenhintergrund normal. Es fand sich ferner eine
leichte re.-seitige Mundfacialisschwiche, das Gaumensegel hing etwas nach li., die
Zunge wich nach li. ab. Der Schnauzreflex war stark positiv, die Bauchdecken-
reflexe re. abgeschwécht. Die Patellar- und Achillessehnenreflexe waren schwach,
auslosbar. Die GroBzehen standen beiderseits in leichter Dauerdorsalflexion, der
BABINSKT war re. angedeutet positiv. In beiden Armen war ein feinschligiger
Ruhetremor, li. mehr als re., vorhanden, kein deutlicher Intentionstremor, li.-
seitige Adiadochokinese, re. nicht priifbar. Der Muskeltonus war in allen vier
Extremitaten hochgradig gesteigert, bei passiven Bewegungen war teilweise ein
gleichméBiger, aber auch angedeutet federnder Widerstand zu spiiren. Die grobe
Kraft war nicht wesentlich herabgesetzt. Der Gang war ohne beiderseitige Unter-
stlitzung unmoglich, duBerst kleinschrittig; es bestand eine ausgesprochene Fall-
neigung nach hinten auch im Sitzen, beim Gehen auch nach vorne. Der Gesichts-

 1Das Krankenblatt wurde uns entgegenkommenderweise zur Verfiigung ge-
tellt, wofiir ich an dieser Stelle danken méchte.
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ausdruck war starr, die Stirn hochgezogen. Die Sprache war verwaschen, relativ
I'e‘eise, schwer verstandlich, der Redeflul ziemlich inkohérent mit salvenartigen
Uberstiirzungen. Es fiel sofort eine auBergewshnliche Euphorie auf, die Geh- und
Schreibunfihigkeit wurde iiberhaupt nicht beachtet und bagatellisiert. Die zeit-
liche Orientierung war nicht ganz sicher, am Anfang noch keine Demenz, keine
aphasischen, apraktischen oder Rechenstérungen, keine Re.-Li.-Desorientierung;
er las am Anfang noch mit Interesse Zeitung. Im lumbalen Liquor Gesamteiweil3-
vermehrung auf 1,8, bei der Kontrollpunktion normale Werte mit 1,2, normale
Eiweifirelationen, Zellzahl und Mastixkurve. Wa.R. in Blut und Liquor negativ.
Encephalographie: Symmetrisch erweiterte, normal gelagerte Seitenventrikel, die
Subarachnoidalriume waren besonders iiber den Frontalpolen deutlich er-
weitert (sieche Abb. 1). Im Urin Leuko-
cyten -+ -+, kulturell Bact. Coli, Ei-
weil: Triibbung, RR 135/95, Senkung
15 mm. An den inneren Organen kein
krankhafter Befund. Réntgenaufnahme
des Schidels ergab nichts Patho-
logisches, Wahrend des Klinikaufent-
haltes trat rasch eine zunehmende
Verschlechterung ein. Er verkannte
die Personen und seine Umgebung,
wurde schiafrig, konfabulierte, griff ab
und zu nach seinem Kopf, ohne jedoch
iiber Kopfschmerzen zu klagen. Er
konnte auch mit Unterstiitzung keinen
Schritt mehr gehen, der Muskeltonus
war hochgradig gesteigert, die Bein-
und Rumpfmuskulatur waren brett-
hart, beim Sitzen fiel er sofort nach
hinten oder seitwirts. In den Armen
bestand ebenfalls ein gleichmafiger
Widerstand, diese lagen meistens im
Abb. 1. Encephalogramm. Corticale Atrophie im  Ellenbogengelenk gebeugt aufderBrust.
Bereich des Stirnhirns. Am 6. 5. 1950 wurden in allen Extremi-

taten fibrillire Zuckungen beobachtet,

Die Sprache wurde immer leiser und undeutlicher, eine Unterhaltung mit ihm
wurde unmoglich, es trat eine zunehmende Schlifrigkeit ein. In der Annahme, daf3
es sich hier um einen Mittelhirntumor handelte, insbesondere wegen der stets vor-
handenen Blicklihmung nach oben, wurde eine Rontgenbestrabhlung vom 9. 5.
bis 24.5.1950 durchgefithrt. Er bekam insgesamt je Feld (4 Felder angesetzt)
500 r, auBerdem insgesamt 18 Vitamin-B-Komplexinjektionen und zur Behandlung
der Colicystitis 18 g Streptomycin. Bei der letzten Urinuntersuchung betrug der
EiweiBwert 0,19, Zucker negativ, im Sediment vereinzelt Erythrocyten. Wahrend
der Bestrahlung erfolgte eine weitere Verschlechterung, er lieB Stuhl und Urin
unter sich und lag vollkommen regungslos im Bett. Die einzigen Bewegungen waren
ab und zu kleine Nestelbewegungen mit den Fingern, keine versténdlichen sprach-
lichen AuBerungen, nur noch undeutliches Fliistern. Die Augen sahen meistens
nach re. Am 25.5. wurde, nachdem die Bestrahlung unterbrochen wurde, zur
weiteren Klirung der Diagnose eine li.-seitige percutane Arteriographie unter-
nommen, die eine normale Darstellung des GefaBbaumes der A. carotis int. ergab
und keinen sicheren Anhalt fiir eine Tumorbildung. Nach der Arteriographie-er-
folgte am Nachmittag ein plotzlicher Temperaturanstieg bis 38,7, nachdem die
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Temperatur in den letzten Tagen schon fters subfebril erhéht war. Am 27. 5.
weitere Temperatursteigerung auf 39,4, zunehmende Kreislaufschwiche und am
selben Tag plotzlicher Exitus.

Die Korpersektion (Path. Institut der Universitit Wiirzburg) ergab eine par-
tielle Lungenembolie re., Thromben im Plexus prostaticus, Lungentdem. Die
Leber wog 1273 g, ihre Oberfliche war glatt und gelbbraun, auf der Schnittfliche
war die Laéppchenzeichnung andeutungsweise zu erkennen, der Blutgehalt war
nicht vermehrt. Die Gehirnsektion zeigte an den BasisgefiBen keine krankhaften
Verénderungen, die weichen Hirnhaute waren leicht iiber der Konvexitit getriibt.
Die Windungen zeigten nirgends eine auffallende Atrophie, das Kleinhirn war
von normaler Gréfe. Auf den Frontalschnitten fiel die abnorme Kleinheit der
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Abb. 2. NissL-Farbung. Schwere Ganglienzellverdnderungen und Gliawucherung im
Nucleus caudatus.

Nucl. caudati beiderseits auf, der Thalamus dagegen durch seine starke GefaB-
zeichnung. Wenn auch die Briicke duBerlich keine Atrophien aufwies, kam die
Konsistenz derselben beim Schneiden etwas derb vor. Eine Riickenmarkssektion
konnte leider nicht vorgenommen werden.

Bei der histologischen Untersuchung! fiel in den untersten Schichten stellen-
weise ein gewisser Gliareichtum und in der Marksubstanz eine Gliaprogressivitis
auf. Das Protoplasma der Ganglienzellen war im Temporalhirn haufig uncharakte-
ristisch homogen gefarbt. In der Zentralregion waren diese Veranderungen an den
Bezrrzschen Zellen noch deutlicher, der Kern war wandstéandig, beginnende Neurono-
phagien. Keine typisch ausgepriigte primare Reizung, keine pathologische Ver-
fettung der Ganglienzellen, keine Arzemimersche Fibrillenveranderung oder
Plaquesbildung. Vereinzelte Gliakndtchen und leichte perivasculire Infiltrate in
der Marksubstanz, im Orbitalhirn an einem Rindengefa8 starkere knitchenférmige
Proliferation der GefiBwandelemente und der Glia. Dagegen waren die Verinde-
rungen in den Stammganglien weitaus schwerer, vor allem im Nucl. caundatus
(Abb. 2). Dieser ist im ganzen etwas geschrumpft, die GefiBie in der Umgebung

1 Herrn Prof. Dr. W. Scuorz, Miinchen, méchte ich fiir die Beratung bei der
Beurteilung der histologischen Priparate danken.
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auffallend weit, auch die perivasculiren Gliskammerriume in den Stammganglien
sowie im verlingerten Mark sind erweitert mit Plasmaaustritten, jedoch keine
ausgesprochene Status spongiosus-Bildung. Unterhalb des Ependyms und peri-
vasculdr fillt im Horzer-Praparat eine starke Fasergliose auf. Im Caudatum und
weniger auch im Putamen sieht man zahlreiche grofle, faserbildende Astrocyten,
im Nissc-Bild kann man eine deutliche Vermehrung der Gliakerne feststellen, die
dartiber hinausgeht, was man sonst beim entsprechenden Parenchymuntergang
hitte erwarten kénnen. Im Protoplasma der Gliazellen findet man héufig ein fein-
korniges, griinliches Pigment. Keine typischen ArzamEiMERschen Gliazellen. Die
grofien Ganglienzellen des Striatum sind alle schwer verandert, zahlreiche Neurono-
phagien, ,, Totenladenbildungen®, im Zelleib teilweise groBe Vacuolen (Abb. 2).

ADbb, 2. Nissi-Farbung. Charakteristische Ganglienzellverinderungen im lateralen Thalarsuskern.

Auch die kleinen Ganglienzellen im Caudatum scheinen an Zahl vermindert zu
sein, allerdings ist die Beurteilung derselben erschwert und die Veranderungen sind
nicht so charakteristisch. In der Umgebung eines gréBeren Putamengefafles sieht
man zahlreiche gemastete Gliazellen. In der Capsula interna, wie iiberhaupt in der
weiBlen Substanz der Stammganglien und des Hirnstammes kann man eine deut-
liche Gliaprogressivitit feststellen. Im Pallidum sind die Ganglienzellen ebenfalls
verindert, wenn auch nicht so charakteristisch und schwer wie im Neostriatum,
die Veranderungen erscheinen etwas frischer. Die Substantia nigra ist dagegen
bemerkenswert wenig betroffen, das gleiche gilt fiir die Zona rubra und Nucleus
ruber. Ungewdhnlich schwer sind wiedernm die Verinderungen im lateralen und
ventralen Thalamuskern; hier fallt ein diffuser Ganglienzellausfall, Vermehrung
der Gliakerne und schwere Ganglienzellverinderungen mit Neuronophagien und
groBen Vacuolen im Zelleib auf (Abb. 3). Die Zwischenhirnkerne zeigen keine
charakteristischen Veranderungen. Die Ganglienzellen des Corpus Luysii sind teil-
weise gebliht, der Kern randstindig. Ahnliche Verinderungen sieht man auch an
den Augenmuskelkernen, in der Briickenhaube, in der Substantia reticularis,
Nucleus raphes; die Zellverinderungen erinnern teilweise an &dhnliche bei der
amaurotischen Idiotie. Die Briickenkerne, besonders in den oralen Abschnitten,
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sind schwer verandert, am meisten hat die Ganglienzellveranderung mit denjenigen
im Thalamus Ahnlichkeit, doch ist die Vacuolenbildung nicht so ausgepragt und
die Gliose mit Gliafaservermehrung (Abb.4) ist hier eindeutig vorhanden. Die
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Abb. 4. HOLZER-Férbung. Gliose der Briickenkerne,

Markscheiden zeigen deutliche Zerfallserscheinungen, vereinzelte Gliaknétchen. Tm
Kleinhirn fallt als erstes eine besonders schwere Entmarkung in der weiBen Sub-
stanz auf (Abb. 5), daneben sind die Markscheidenverinderungen in den Klein-

Abb. 5. KULSCHITZKY-WOLTER-Firbung. Entmarkungsherd in der weiBen Substanz des Kleinhirns

hirnbdumchen, am Nucleus dentatus; in der Oblongata und im GroBhirn gering,
insbesondere an der Olive und deren Bahnen. Im Nissr-Bild sieht man eine diffuse,
uncharakteristische Lichtung der Kérnerschicht, stellenweise hat man aunch den
Eindruck einer Reduktion der PurgiNsE-Zellen und Wucherung der BERGMANX-
schen Zellschicht, wéhrend im ~Horzer-Priparat stellenweise eine deutliche
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Fasergliose zu erkennen ist (Abb. 6). Die Ganglienzellen des Nucleus dentatus und
der Olive zeigen eine Pigmentatrophie, welche aber noch nicht als krankhaft zu be-
zéichnen ist, eine nennenswerte Fasergliose fehlt. Im Kleinhirn fallt ebenfalls eine
Erweiterung der GefaBle und der perivasculiren Raume sowie eine perivasculare
Gliose auf. Im HorzgR-Priparat sieht man eine Gliose im Bereich der Hypoglossus-
kerne und der Hinterstrangkerne. Die Vorderhornzellen des oberen Halsmarkes
scheinen relativ intakt zu sein, in den Meningen leichte lymphocytire Infiltrate.

Die Einordnung dieses Falles in eine bestimmte Krankheitsgruppe
stiel wihrend des Klinikaufenthaltes auf grofle Schwierigkeiten. Wegen

des akuten Krankheitsverlaufes, der Kombination von Blicklihmung
nach oben mit der schweren Gangataxie und Fallneigung nach hinten,
dachte man zunéchst an einen Epiphysen- oder Vermistumor oder auch
an ein kleines Gliom der Mittelhirngegend und entschlo8 sich zu einer
Rontgenbestrahlung. Diese wurde bald abgebrochen, nachdem trotz der
weiteren schnellen Progredienz Hirndrucksteigerungssymptome fehlten
und die extrapyramidalen Stérungen immer mehr in Vordergrund traten.
Da auch noch schwere psychische Symptome hinzukamen und schlieB-
lich Zeichen einer Pyramidenbahn- und Vorderhornschidigung auftraten,
wurde eine atypische JaxoB-CrEUTZFELDsche Erkrankung diagnosti-
ziert, wenn auch das Auftreten der Blickparesen und der Beginn mit der
Kleinhirnsymptomatologie ungewdhnlich war. '
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Nach dem histologischen Untersuchungsbefund mufl man wegen der
schweren Verdnderungen an den Briickenkernen und am Kleinhirnmark
in erster Linie eine olivopontocerebellire Atrophie in Erwigung ziehen.
Dafiir wiirde klinisch der Beginn der Erkrankung mit den cerebelliren
Symptomen, die hauptsichliche Beteiligung der weilen Kleinhirnsub-
stanz am degenerativen Prozel3, die deutliche Gliose in den Briicken-
kernen mit dem langsam fortschreitenden Nervenzell- und Markscheiden-
untergang sprechen. Das Fehlen der Verdnderungen an den Oliven kénnte
man vielleicht durch die kurze Krankheitsdauer erkliren. Die schweren
Verdnderungen an den Stammganglien wiirden zunéichst nicht gegen eine
olivopontocerebellire Atrophie sprechen, zumal bei dieser Verédnderungen
in den Stammganglien nicht fremd sind (weitere Beobachtungen von
WEeLTE, C. und O. Vogr, KEILLER, TrrRECA und vAN Boga®rT) und bei
der nahen Verwandtschaft der Systemerkrankungen man an eine Kom-
bination mit der HunringToNschen Chorea denken koénnte. In diesem
Falle miiite man dann die seltene Unterform annehmen, bei der Hyper-
kinesen von vornherein fehlten. Die schwere Erkrankung, vorwiegend
der grofien Ganglienzellen des Neostriatums, ist pathophysiologisch in-
sofern bemerkenswert, weil JARKOB seinerzeit die Ansicht duBerte, daf
eine vornehmliche Erkrankung der grofien Striatumzellen in der Haupt-
sache rigide Zustidnde verursacht, die bei diffusen Prozessen sehr aus-
gesprochen sein kann. In FruiscamackErs Fall fand sich anatomisch
ein weitgehender Ausfall der groflen, mit geringem Betroffensein der
kleinen Striatumzellen und Schonung des Pallidums. Klinisch bestand
eine starke progrediente Rigiditit vorwiegend der unteren Extremitéiten,
die in Ubereinstimmung mit F. H. Lewy auf diesen anatomischen Be-
fund zuriickgefithrt wurde. Man hat spiter die Rigiditdt in &hnlich ge-
lagerten Fillen durch die Miterkrankung des Pallidums und der Sub-
stantia nigra erkldrt, ich glaube aber, da in unserem Fall in Anbetracht
der relativ geringen Pallidum- und praktisch kaum ins Gewicht fallenden
Nigraverinderungen der JaroBschen Auffassung mehr Bedeutung bei-
gemessen werden muBl. Wie kompliziert allerdings die Verhéltnisse sind,
zeigt der Fall von BoNFigLIO, bei dem es sich um eine Zerstorung des
groBten Teils der groBen, unter Erhaltenbleiben der kleinen Striatum-
zellen handelte und der klinisch keine Rigiditdt, sondern Iterations-
erscheinungen der Sprache und der Ausdrucksbewegungen bot. Die Ver-
dnderungen an der Kleinhirnrinde kann man noch als sekundir, als Folge
der Markerkrankung auffassen, jedenfalls sind sie geringer als die Ver-
anderungen in der Briicke und im Kleinhirnmark. Unser Fall ist eben-
falls nicht geeignet, um das Vorhandensein einer cerebellidren Rigiditdt
zu stiitzen, zur Klirung dieser Frage kénnen nur die seltenen Fille von
isolierten Kleinhirnerkrankungen hierangezogen werden, die myographi-
schen Untersuchungen bei Tumoren der hinteren Schédelgrube in unserer



336 Fr. TOBEL:

Klinik (GAsSNER) zeigen, daB die erneute Uberpriifung dieser Frage
lohnenswert ist. . '

Die Verinderungen in den Stammganglien in Form von Neuronopha-
gien und schweren Verinderungen vorwiegend an den grofien Ganglien-
zellen im Neostriatum zusammen mit der rapiden klinischen Entwicklung
des akinetisch-hypertonen Symptomenkomplexes sind fiir eine HuNTING-
roNsche Chorea ungewohnlich und das Betroffensein von zahlreichen
anderen Kerngebieten und Zellgruppen im Hirnstamm so ausgeprigt,
daB man auch anatomisch die klinisch geduferte Vermutung einer atypi-
schen JakoB-CrEUTZEELDschen Erkrankung diskutieren mufl, wenn man
auch die Komponente der pontocerebelliren Degeneration nicht in Ab-
rede stellen kann. Bis auf die Verdnderungen in der Zentralregion waren
die Rindenver#inderungen uncharakteristisch; encephalographisch be-
stand eine gewisse cortikale Atrophie. Und doch zeigten 'die Stamm-
ganglienverinderungen Ahnlichkeit mit einigen Fillen der Jaxos-
OrruTzFELDschen Erkrankung aus der Literatur. So handelte es sich im
Fall 23 der J. Monographie um eine spastische Pseudosklerose, die zu-
nichst wie eine beginnende Paralyse aussah und bei der sich allgemeine
Steifheit, Bewegungsarmut, Zittern und Wackeln entwickelte. Abgesehen
von den schweren typischen Rindenverinderungen, die in unserem Fall
fehlten, waren die Ganglienzellverinderungen im ganzen Neostriatum
mit Vakuolenbildung, Neuronophagien, Wucherung der faserigen und
protoplasmatischen Glia und Erweiterung der perivaskuléren R&ume
sehr ahnlich. Bemerkenswert waren im Jaxobschen Fall auch die aus-
gepriigten Verinderungen im medialen und lateralen Thalamuskern, in
der Ponshaube und in der Augenmuskelkernregion sowie die leichten
lymphocytiren Infiltrate. Manche klinischen und anatomischen Parallelen
findet man auch mit Fall 3 der ersten JaRoBschen Arbeit und mit dem
Fall 32 der Monographie, hier besonders, was die Verdnderungen im
Corpus Luysii betrifft, sowie mit den von STENDER und KIRSCHBAUM
beschriebenen Fillen. Es besteht ferner die Moglichkeit, daf die von
FLEISCHHACKER, BONFIGLIO beschriebenén Falle die chronische Verlaufs-
form der Erkrankung der Stammganglien in unserem Falle darstellen.

Die Atiologie dieses Leidens ist unklar. Wahrscheinlich mufl mit einer
Kombination von zwei Komponenten verschieden lokalisierter Erkran-
kungen des Zentralnervensystems gerechnet werden, die trotz des Be-
fallenseins der verschiedenen Kerngebiete und des akuten Verlaufs Be-
ziehungen zu den Systemerkrankungen haben. Bemerkenswert waren in
unserem Fall ferner die leichten lymphocytiren Infiltrate, die bei der
spastischen Pseudosklerose von JaKo® beschrieben sind. Auffallend war
auch die starke Gliose der ventrikelnahen Abschnitte und im Bereich
der Kerne am Boden des vierten Ventrikels, wié man sie nach iber-
standener Encephalitis, aber auch bei der spastischen Pseudosklerose
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sieht. JAROB stellte fest, daBl der histologische Charakter der spastischen
Pseudosklerose manche Berithrungspunkte mit chronischen Metencepha-
litiden hat. Die entziindlichen Verdnderungen sind in unserem Fall doch
nicht so ausgeprigt, um diese Erkrankung als Encephalitis bezeichnen
zu konnen. Fiir eine Avitaminose bestand kein Anhaltspunkt, mit der
Behandlung von Vitamin-B-Komplexpréparaten konnte keine Besserung
erzielt werden. Fiir eine hepatocerebrale Degeneration bestand weder
klinisch noch anatomisch ein sicherer Anhaltspunkt. Am ehesten spricht
der Befund fiir eine toxisch-degenerative Erkrankung des Zentralnerven-
systems.

Die klinische Symptomatologie ist durch den anatomischen Befund
praktisch gekldrt. Infolge der rasch auftretenden, schweren Sprach-
storung war eine differenzierte Sensibilitdtspriifung spéiter nicht mehr
mdoglich; bei der schweren Erkrankung des Thalamus muB man mit sol-
chen rechnen, die auch beim Entstehen der erheblichen Ataxie eine
Rolle gespielt haben diirfte. Die dysathrischen Sprachstérungen sind
durch die Erkrankung der Stammganglien zu erklaren. Die zweifellos
vorhandenen schweren psychischen Ausfallerscheinungen, die spiiter
nicht mehr niher verfolgt werden konnten, der stuporése Zustand, véllige
Antriebslosigkeit, Orientierungsstorungen kénnen ebenfalls vor allem auf
die Erkrankung tieferer Hirnabschnitte zuriickgefithrt werden. Die Blick-
paresen und die Augenmuskelstérungen, die uns diagnostische Schwierig-
keiten bereitet haben, sind durch die Erkrankung der Augenmuskel-
kerne entstanden, wahrseheinlich muBl man auch mit Betroffensein der
supranucledren Bahnen rechnen.

Zusammenfassung,

Es wird iiber einen 56 jihrigen, erblich unbelasteten Mann berichtet, der
mit ausgeprégten Kleinhirnsymptomen und dysarthrischen Sprachsts-
rungen erkrankte und nach einem halben Jahr Krankheitsdauer ad
Exitum kam. Es entwickelte sich bei ihm eine rasch zunehmende, hoch-
gradige Starre der Extremitéten und des Rumpfes, Blickparesen, Augen-
muskelstérungen, schlieflich vollige Antriebslosigkeit und stuporéser
Zustand. Hinzu kamen noch leichte Pyramidenbahnschidigungssym-
ptome und fibrillire Zuckungen. Bei der eingehenden anatomischen
Untersuchung fanden sich Verinderungen am Kleinhirn und an der
Briicke wie bei einer olivopontocerebellidren Atrophie, die Verénderungen
an den Oliven waren allerdings nicht geniigend ausgepriigt. Als Ursache
der Rigiditét wurden schwere Verinderungen am Neostriatum mit vor-
wiegender Beteiligung der groflen Ganglienzellen am degenerativen Pro-
zel} festgestellt. Daneben fanden sich noch schwere Verinderungen im
Thalamus, Corpus Luysii, an den Augenmuskelkernen, teilweise auch in
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der Zentralregion und in der Medulla oblongata. Es werden Beziehungen
zur JAROB-CREUTZFELDschen KErkrankung und anderen Erkrankungen
im Bereich der Stammganglien erértert.
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