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Die diagnostische Abkl/~rung degenerativer Prozesse im Bereich des 
Kleinhirns bereitet dem Kliniker h~ufig Schwierigkeiten. Die klinischen 
Syndrome der verschiedenen Formen yon Kleinhirnatrophie liegen im 
Vergleich zu den pathologisch-anatomischen Befunden erst in relativ 
unscharfen Umrissen fest. Sie heben sich weder untereinander noch 
gegen andersartige Prozesse im Bereich der kinteren Sch/idelgrube mit 
genfigender Klarheit  ab. Bisweilen mag es zwar gelingen, unter aus- 
driicklicher Bezugnahme auf Erkrankungsalter Verlauf und eventuel]e 
heredit/~re Be]astung in Mlgemeiner Form das Vorliegen eines de- 
generativen Prozesses im spinoponto-cerebellaren Bereich zu diagnosti- 
zieren. Wenn abet bei kurzer Anamnese ein Syndrom der hinteren 
Sch/~delgruppe vorliegt, erst recht, wenn es mit unspezifisehen cere- 
bralen Allgemeinsymptomen verbunden ist, wie sie etwa bei cerebralen 
Arteriosklerosen, hirnatrophischen Prozessen, toxisehen Seh/idigungen 
oder intrakranieiler Drucksteigerung auftreten, so sieht man sich vor 
einer yon Fall zu Fall wechselnden Skala mehr minder naheliegender 
Diagnosen, unter denen besonders der Tumor der hinteren Sch/~del- 
grube, die Mi~bildungen und die basale Araehnitis auszusehlieBen sind. 

Selbst werm man sieh nach Wiirdigung aller klinischen Daten zur 
Diagnose einer Kleinhirnatrophie entsehliegt, bleibt mit Riicksieht auf 
die sehwerwiegenden Konsequenzen f/Jr Prognose und Therapie das 
Bediirfnis nach beweiskr/~ftiger Sieherung. t i ler  erweist sieh das 
Pneumencephalogramm als unentbehrliches Hilfsmittel. 

Die sichere Erkennung einer Kleinhirnatrophie ist bei kurzem Krank- 
heitsverlauf olme Pneumeneephalographie kaum mSglieh. Wir sind im 
Gegensatz zu den in der Literatur  vorherrschenden skeptisehen -~uge- 
rungen darfiber hinaus der Meinung, dag mit tIilfe des Encephalogramms 
bei sorgf/iltiger Beurteilung aller klinisehen Daten dem Kliniker sogar 
die Einengung der sehr allgemeinen Diagnose einer Kleinhirnatrophie auf 
ein umschriebenes Krankheitsbild m6glieh ist nnd mSchten dies anhand 
eines eigenen Falles belegen. 
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Die L i t e r a t u r  fiber pneumenceph~lographische  Befunde  bei k le inhirn-  
a t roph i sehen  Prozessen  is t  noch wenig umfangreich.  Uber  eigene, durch-  
weg n ich t  sehr  umfassende  Er fah rungen  ber ich ten  I)AVIDOFF U. EP- 
STEIN, MV~PHu U. A g ~ A ,  E.  G. ROB~TSO~, W.  F g E ~ M A ~  und  Uz- 
~ A ~ .  Kasu is t i sche  Einzelbeitr/~ge s t a m m e n  yon DO~ATI u. 1VIONZA sowie 
yon  ELLEg~A~N. 

Die im wesent l iehen f ibere ins t immenden  Er fahrungen  spreehen daffir,  
dab  sich eine Kle inh i rna t roph ie  eneepha lographisch  ~uBern kann  in einer 
Erwei te rung  yon Cisterna magna  und  pont is ,  4. Vent r ike l  und  Aqu~- 
clukt auf  K o s t e n  des Kle inh i rns  und der  Brficke, in einer ausgedehnten  
L u f t a n s a m m l u n g  fiber dem oberen Kle inh i rnan te i l  sowie in einer Ver- 
t ie fung und Erwe i t e rung  der  interfol i~ren Kleinhirnsulei .  Dabe i  l~Bt sieh 
offenbar h~ufig nur  ein Tell  dieser S y m p t o m e  nachweisen.  I~OB]~TSON 
empfiehl t  naehdrf ickl ich  eine kr i t i sehe Wfi rd igung der  Befunde und  weist  
d a r a u f  hin, dab  sieh sehon bei  normalen  Gehi rnen  eine gewisse Var ia t ions-  
bre i te  der  GrSBe und Tiefe yon  Cisterna magna,  oberer  cerebel larer  
Cisterne und  der  Su]ei zwisehen den Kle ink i rn l~ppehen  nachweisen ]asse, 
die ]eieht zu Feh l i n t e rp r e t a t i onen  verlei te .  Ein  Luf t s cha t t en  um das  
ganze Kle inh i rn-Prof i l  k6nne seine Ursaehe  auch in mange lha f t em Ab- 
schluB der  Cisterna magna  oder  in einer ( tumorbedingten)  Verlegung der  
Wege  zum supra ten tor ie l ]en  subarachno ida len  R a u m  haben.  

Wi r  ber ich ten  im folgenden fiber einen Fa l l  yon  Kle inh i rna t roph ie ,  der  
ers t  nach  Durehff ihrung des Luf teneepha logramms als gesicher t  ange- 
sehen und  darf iber  hinaus d iagnos t i sch  wel ter  ausdifferenziert  werden 
konn te  : 

Eine 57j/~hrige ttausfr~u kam im August 1957 unter dem Verd~eht eines Hirn- 
tumors zur Aufnahme. Seit 2 Jahren bestand ungeblieh l~ngsam zunehmende 
Gangunsicherheit nfit gelegentlieher Fallneigung, besonders naeh hinten, die sehlielL 
lich so welt fiihrte, dab Gang ohne Unterstfitzung nicht mehr m6glieh war. Sie g~b 
an, d~s rechte Bein ermfide etwas r~scher. Die H/~nde seien zuletzt ungesehiekter 
geworden und beim Schreiben zitterig. Seit kurzem stottere sie manchmal, beson- 
ders bei schwierigen Worten. Bei brfisken Kopfbewegungen werde ihr sehwindelig. 
Sie sei auch vergeBlieher und reizbarer als friiher. Bis ~uf eine Nierenerkrankung 
im Jahre 1926 war die Vorgeschichte sonst unauff/illig. Menarehe mit 16 Jahren, 
8 normale Geburten, Menopause mit 52 Jahren. Die Familienan~mnese ergibt, 
soweit erfaBbar, keine ~nteressierenden Besonderheiten. 

Befund: MittelgroBe Frau in reduziertem Ern/~hmngszustand, insgesamt vor- 
ge~ltert wirkend. I~R 140/80 mm Hg. Seitens der inneren Org~ne keine Auff/illig- 
keiten. BSG 3/12 n. W. Blutbild unauff/~llig. Leiehte Naeken-Hinterkopfsehmerzen 
beim Kopfbeugen nach vorn. Zeitweilig geringer Wackeltremor des Kopfes. Kon- 
vergenzsehw~che; mittelsch]/igiger, mittelfrequenter BtickMchtungsnystagmus nach 
den Seiten. Labyrinthe beiderseits prompt erregbar ohne siehere Seitenuntersehiede. 
Presbyopie, Fundus skleroticus, Gesiehtsfelder und Papillen o. B. Sehr lebhafte 
Extremit~ten-Eigenreflexe, an den unteren Extremit~ten erweiterte reflexogene 
Zone; ersehOpfliche Patellarkloni beiderseits, Babinski li. suspekt. Angedeutete 
Atrophien an Daumen- und Kleinfingerballen beiderseits, besonders li. Leieht 
gesteigerte Stfitzreaktionen an den unteren Extremit/~ten. Etwas erhOhter l~uskel- 
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tonus besonders an den Beinen. Oberflgehensensibilit/~t ffir alle Qualit&ten intakt. 
gomberg:  schon bei offenen Augen Falltendenz, bevorzugt nach hin~,en. Gang mit  
offenen Augen grob ataktisch, sehwere Rumpfataxie, Knie-Hackenversuch und 
Finger-Nasenversuch nnr angedeutet ataktisch, geringe ]3radyteleokinese und 
leichter Intentionstremor. GestSrte Koordination bei den Feinbewegungen der 
Finger, verzitterte Sehrift, Di~dochokinese der H~,nde verla.ngsamt nnd leieh~ dys- 
rhythmisch. Psychiseh: Bei durchschnittlieher Intelligenz allgemeine Verlang- 
samung und vorzeitige Ermiidbarkeit. Leichte affektive Verflachung. EE G: Normal. 

Abb.1. Cysternogramm seitlich; diffuse Aufhellung im Kleinhirnbereich; stark verbreiterte, tiefe Sulci, 
besouders im vorderen oberen Kleinhirnanteil 

Liquor: 20 mg-% GesamteiweiB, E. Q. 0,33, 1/3 Zellen, Mastixkurve normal, Reduk- 
tionszeit fiber 26 min. Liquor-Sediment: Umgebungsreaktion bei Substanzabbau 
bis zu den Neutralfetten. Biickversuch: Verlgngertes Nachr6ten mit  Schwindel- 
erscheinungen. 

RSntgeniibersiehtsanfnahmen: Dysplastiseher Seh/idel mit abgeflaehtem Sphe- 
noidal-Clivus-Winkel, sehr flaehe mittlere Seh/~delgrube. Sonst o. B. 

Auf den Luftencephalogrammen, bei denen besonderer Weft  auf Darstellung der 
hinteren Sch/~delgrube gelegt wurde, f/~llt vor allem die stark vermehrte Luftftillung 
im infratentoriellen Bereieh auf. Die Cisterna magna hebt sich auf der seitlichen 
Aufnahme zwar nieht ab, es springt aber eine diffuse Aufhellung im gesamten Klein- 
hirnbereich ins Auge, auf deren Grund sich stark verbreiterte, tiefe SuM besonders 
im vorderen oberen Kleinhirnanteil abbilden. Der 4. Ventrikel erseheint etwas ver- 
grSbert und in der Konfiguration verplumpt. Der Aqu/idukt hat  sich nicht darge- 
stellt. Die Cistern~ pontis liegt hinsichtlieh der Gr6fle an der oberen Normgrenze. 
(Siehe Abb. 1), Die p.-A.-Aufn~hme zeigt eine diffuse Luftansammlung im infra- 
tentoriellen Raum. Bei einer Beugung des Kopfes um 50 ~ wie sie yon g o ~ s o ~  
empfohlen wird, erkennt man ein verplumptes und erweitertes Rhomboid des 
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4. Ventrikels. Die Cistern~ basMis hebt sich ~uf dieser Aufn~hme gut gegen die 
Kleinhirntonsillen ab, die eine seitengleiche normMe GrSl3e ~ufweisen. (Siehe 
Abb. 2.) An den Seitenventrikeln ergeben sich Mtersentsprechende Verhgltnisse. 
Die Au~enluftzeichnung ist besonders im fron~o-parietalen ]~ereich etwas ver- 
grSbert und zeigt mehrere plaquefSrmige Aufhellungen. 

Abb. 2. Cysternogramm, a.-lo.-Aufnahme bei Beugung des Kopfes um 50 ~ 

Die EncephMogr~mme ergeben Mso erstens die Anzeichen ffir eilmn 
beginnenden grol~hirn~trophisehen Prozel~; sie spreohen zweitens wegen 
der stark vermehrten infr~tentoriellen Luftffillung mit  diffuser Verteilung 
fiber die ganze Kleinhirnoberflgehe und der Erweiterung und Verplum- 
pung des 4. Ventrikels ffir eine Subst~nzminderung im Kleinhirnbereich, 
wobei abnorm weite und krgftig gezeiehnete Sulei auf  einen bevorzugten 
BefM1 der rostrMell Kleinhirnanteile sch]iel~en l~ssen. 

DifferentiMdi~gnostisoh ergeben sieh folgende Erwggungen: Ein 
raumfordernder oder entzfindlicher Prozeft kann ~uf Grund der ~ngeffihr- 
ten Befunde Ms so gut wie ~usgeschlossen gelten. Dagegen wurde der 
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Verdaeht auf eine Kleinhirna~rophie dureh das LufteneephMogramm be- 
st/Ltigt. Aus dem Kreis der Kleinkirnatrophien kSnnen die Friedreiehsehe 
oder Nonne-Mariesehe Erkrankung mit R/ieksieht auf Erkrankungsalter 
und fehlende Heredit/~t auBer aeht bleiben. Gewiehtige Hinweise auf eine 
kliniseh und anatomiseh naehweisbare Grundkrankheit bzw. exogene 
Sehgden, die als Ursaehe f/it eine sekund/~re Kleinhirnatrophie in Frage 
kommen k6nnten, ergaben sieh nieht. Allerdings mug eine Mlgemeine 
eerebrale Arteriosklerose angenommen werden. Die grol3e Wahrsehein- 
liehkeit sprieht f/Jr das Vorliegen einer systematisehen Rindensp/~tatro- 
phie oder einer olivo-ponto-eerebellaren Atrophie. Dabei entsprieht das 
besehriebene klinisehe Bild am ehesten der sogenannten lokMisierten 
Form der systematisehen Kleinlairnrindensp/itatrophie, wie sie letztens 
ULE und HASSL~R in Anlehnung an BROUVER unter Zugrundelegung der 
bisher ver6ffentliehten F/ille besehrieben haben. Wir heben aus den Be- 
sehreibungen vor Mlem das durehsehnittliehe Erkrankungsalter yon 
etwa 55 Jahren, die langsame Progredienz bei einer Verlaufsdauer yon 
10~20 Jahren, das Hervortreten yon Gang- und Standunsieherlaeit bei 
relativ geringfiigiger Gliedmassenataxie, die fehlende Kleinhirnhypotonie 
und den nur angedeuteten Nystagmus hervor. Begleitende eerebrMe 
Atrophie islb keineswegs ungewShnlieh. 

Anatomiseh steht bei der systematisehen, ]okalisierten I~inden- 
sp/~tatrophie im Vordergrund hoehgradiges Klaffen der Furehen 
des Vorderwurmes und der Lobuli quadrangulares ant. mit allm/~h- 
lieher Abnahme naeh lateral, eaudM und unten. Entspreehend 
erweisen sieh in unseren EneephMogrammen gerade die vorderen 
und oberen Kleinhirnanteile Ms bevorzugt yon der Substanzminderung 
befallen. 

M~r~P~ u. A~ANA konnten mit ihren eneephalographisehen Unter- 
suehungen bei Kleinhirnatrophien versehiedens~er Natur (--  sie be- 
sehrieben insgesamt 15 F/~lle, wohl die grSl?te bisher ver6ffentlieh~e 
Serie --)  keine direkten Beziehungen zwisehen der klinisehen Sympto- 
matologie und dem pneumeneephalographisehen Bildern naehweisen. 
Wir halten es jedoeh fiir gereehtfertigt, im vorliegenden FMle die Dia- 
gnose einer lokMisierten Form yon systematiseher Kleinhirnrindensp/~t- 
atrophic zu stellen. 

Die Diagnose st/itzt sieh auf die IJbereinstimmung der wesentliehen 
klinisehen Daten mit dem Bild, das sieh bei einer Synopsis der bisher 
besehriebenen und verifizierten einsehl/~gigen F/~lle in der Literatur 
(ULE, HASSLE~) ergibt und auf den pneumeneephalographisehen Befund, 
der nieht nut eharakteristisehe Zeiehen eines allgemeinen Kleinhirn- 
substanzabbaues aufweist, sondern dartiber hinaus dem in der Literatur 
besehriebenen pathologiseh-anatomisehen Befund mit bevorzugter Atro- 
phie der rostrMen Kleinhirn-Anteile entsprieht. 
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Zusammenfassung 
Es wird  auf  die  Bedeu tung  des Pneumencepha log rammes  f/i t  die Dia-  

gnose k le inh i rna t rophischer  Prozesse hingewiesen.  
A n h a n d  eines Fal les  wird  dargelegt ,  dab  das  P n e u m e n c e p h a l o g r a m m  

nich t  nur  die al lgemeine Diagnose einer  K]einhirnatrolohie  sichert ,  son- 
dern  un te r  Umsti~nden auch in vivo zur  Differenzierung der  Diagnose  
be i t r agen  kann.  Bei e iner  57 ji~hrigen F r a u  wi rd  au f  Grund  des k l in ischen 
Brides und  der  Luf t encepha Iogramme die Diagnose  einer ]okal is ier ten  
F o r m  yon  sys t ema t i sche r  Kle inhi rnr indenspi~ ta t rophie  gestel l t .  
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