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Im Museum des Katheders fiir pathologische Anatomie des Odessaer 
medizinischen Instituts wurde eine Reihe yon Jahren ein Pr~parat 
des Gehirns eines erwachsenen Menschen mit scharf ausgeT)riigten 
N~ngeln des Kleinhirns ~ufbewahrt. Dieses bemerkenswerte Pr~parat 
wl~lrde mir vom Direktor des genannten Museums, Prof. M. M. Tiesen- 
hausen, liebenswiirdig zur Verfiigung gestellt, woffir ich ibm an dieser 
Stelle meinen Dank ausspreche. Bedauerlicherweise fehlen vorgeschicht- 
liche Angaben tiber d~esen Fall fast vollst/indig. Es gelang uns nur 
festzustellen, dab das Gehirn einem etwa 25j/~hrigen Malme geh6rte, 
der 1919 in der Abteilung fiir Nervenkrankheiten eines der Odessaer 
Krankenhguser gelegen hatte. Die Geistesf£higkeiten d_ieses Marines 
sollen normal gewesen sein, starke Abweiehungen im K6rperbau sind 
bei ihm nickt vermerkt  worden, doch hat er yon Kindheit  an nieht gehen 
kSrmen, wahrscheinlich inIolge yon Koordinationsst6rungen. Die Autopsie 
wurde im tIerbst  des gleichen Jab_res ausgefiihrt, jectoch is~ der Leichen- 
befundbericht nieht erhalten geblieben, so dab sogar die Todesursaehe 
unaufgekl~rt bleiben muB. Das Feb_len des Leiettenschauprotokolls 
und der Krankheitsgesehichte sincl wahrscheinlich auf Kosten der 
allgemeinen Bedingungen zu bringen, in denen sich die Stad~ Odessa 
in den betreffenden Jahren befand. Dessen ungeaehtet habe ich reich 
entsehlossen, diesen von mir untersuehten Fall zu verSffenfliehen - -  
er verdient unzweifelhaft Beaehtung in morphologiseher Hinsieht, und 
besonclers cteshalb, weil die Beschreibung g ro g e r  Kleinkirndefekte 
dieser Art  im Seb_rifttum selten angetroffen wird. 

Grob-anatomische Untersuchung. 
])as lange Zeit in Formalin aufbewahrte Gehim gelangte in meine HO.nde schon 

ohne Hirnhtillen. Es wog 1050 g. Beide Groghirnhi~lften normal groB, gewisse 
Besonderheiten ira Windungsverlauf werden weiter unten Erw~hnung finden. 
Das Kleinhirn in seinen AusmaBen stark verringert, yon unregelm~,giger Gestalt; 
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es besteht aus zwei ungleiehmaBigen, den H/~lften des normalen Kleinhirns ent- 
spreehenden Seitenteilen. Der reehte Teil die (reehte Hemisphere) kleiner als der 
linke und starker ver~ndert. Das Kleinhirn nicht nur in seinen transversalen 
und sagittalen AusmaBen verkleinert, sondern aueh stark abgeflacht (Verringerung 
des Diekendurehmessers). Obwohl an der Oberfl/~ehe die charakteristischen 
Kleinhirnwindungen vorhanden sind, f~llt es dennoch schwer, sie mit Sieherheit 
(genau) zu diesem oder jenem L~ppehen des normalen Kleinhirns zu reehnen. 

Abb. 1. Aplasia cerebelli. Ansicht yon dcr Basis cerebri. 

An der unteren Oberfl/~che kann nach Form und Lage jederseits ein Flocculus 
erkannt werden, welcher an der rechten Seite etwas kleiner als an der linken ist 
(Abb. 1). Hinter ihm sind an der linken Seite Teile gelegen, die web1 ffir stark 
verkleinerte I~udimente der Tonsille und des Lobulus biventer angesehen werden 
kSnnen. Reeh~s befindet sich hinter dem Floeeulus das Rudiment,  scheint es. 
nur der Tonsille, die bedeut~nd kteiner ist als links. Von der Rfickseite erkennt man 
das vollst/~ndige Fehlen des Wurms; in der Mitte der dorsalen Kleinhirnoberfl~che. 
welche dem fehlenden Wurm entspricht, ist ein ziemlich breites, der Windungen 
bares Feld membranSsen Charakters vorhanden, das mit der weichen Hirnhfille 
verwachsen ist~ Diese 8telle bildet eine Ar t  zweifl~,chiger Abdaehung, deren Seiten- 
r~nder unmittelbar in die Rudimente der beiden Kleinhirnh~lften fibergehen. 
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An der dorsalen Oberfl~che der linken gr61leren Hemisphere kann am lateralen Rand 
mit  gewisser Wahrscheinlichkeit der Beginn des Sulcus horizontalis cerebelli 
festgestellt werden; nach vorne folgt darauf der rudiment~re Lobus quadrangularis; 
der hinter letzterem gelegene Oberfliiehenteil entspricht, allem Anschein nach, 
dem Lobulus semilunaris superior et inferior (Abb. 2). Die l~iiekenobeffl~che der 
reehten H~lfte entspricht hauptsiichlieh dem Lobulus quadrangularis; die fibrigen 
Teile fehlen an ihr vollkommen. Im Vergleich zu den deutlieh ausgepr~gten Win- 
dungen auf der linken Seite sind die Windungen der reehten dorsalen Obeffl/~ehe 
sehw~cher ausgesprochen und dureh das Verwachsen mit  den Resten der weichen 
Hirnhtille sozusagen vualiert. Beim Vordringen unter den Hinterrand des Klein- 
hirns bemerkt man, dab die 4. Kammer hinten often ist, so dab seine HShle fast 
in ihrer ganzen Ausdehnung siehtbar ist; an den Seiten der weiten, in die Kammer 

Abb. 2. Ansicht des Kleinhirns yon der t~tickseite. 

ffihrenden 0ffnung sind Reste der Tela chorioidea zu sehen, welche sieh an die R/inder 
der Fossa rhomboidea anheften und an ihrer Innenseite Knauelehen des Ader- 
gefleehtes zeigen. Am Boden der Rautengrube ein seichter Suleus medianus 
erkennbar. Striae medullares nicht zu bemerken. Der Vergleich der MaBe des 
defekten Kleinhirns mit einem normalen Kontrolle-Kleinhirn ergab in unserem Falle 
die folgenden Zahlen: 

Kleinhirnaplasie Normales Kleinhirn 
Querdurchmesser . . . . .  5,2 em 9,7 cm 
Sagittaler Durchmesser links 3,5 cm ] 6 cm 

reehts 2 cm 
Oberfl£ehe . . . . . . . .  27,84 em ~- 137,43 em 2 

Die Oberfl/ichenmessung ist naeh der Hennebergschen Methode ausgefiihrt 
worden, wobei nur jener Tell der Obeffliiche gemessen wurde, welcher in die 
Zwischenr~ume zwischen die Windungen nieht hineingelangt. Aus den angefiihrten 
Zahlen ist ersichtlich, da[3 die i~ul3ere Obefflaehe des aplastischen Klein~rns mehr 
als viermal ldeiner ist als die des nomalen .  

Verldingertes Mark etwas abgeplattet; sagittaler Durchmesser in seinem unteren 
Tell 0,8 cm gleieh (am Vergleichshirn 1,1 cm). Fissura mediana anterior und 

Virchows Archiv. Bd. 0.80. 40 
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Pyramiden gut. ausgetreten; von den Oliven gebildete ovule Hervorragungen 
nicht zu erkennen; an der Stetle der Olive auf dieser und jener Seite, seitlich yon 
den Pyramiden, eine eingedellte, etwas h6ekerige, oben yon der Briieke durch eine 
sehr seichte Furehe geschiedene Fli~che; medial yon ihr treten an der iiblichen 
Stelle die Wurzelfasern des Nervus hypoglossus aus. Lateral wird alas beschriebene 
Feld (lurch den Austrit~ der Nerven 9 und 10 sowie der oberen Fasern des 11. Nerven 
begrenzt. An seinem oberen seitlichen Winkel sind die Wurzeln der Nerven 7 und 8 
zu sehen. Alle Kopfnerven sind ihrem Aussehen wie auch ihrer Lage nach -- 
normal. Das 6. Paar fehlt, doeh ist das offenbar die Folge des Umstandes, dab 
beide Nerven dieses Paares beim Abnehmen der weiehen Htille ausgerissen worden 
sind, worauf an ihrer Stelle verbliebene kleine Grfibehen hinweisen -- in einem tier 
letzteren ist unter der Lupe das Ende eines abgerissenen Wurzelchens zu erkennen. 

Brlicke in allen ihren Matlen verkleinert, vertikaler Durchmesser 1,5cm; 
Breite (zwischen den beiden Nn. trigemini) 2,1 cm. Die entspreehenden Marie 
an einem normalen Hirn: 2,5 und 3,1 era. Brfickenarme ebenfalls weniger dick. 
Querdurehmesser des linken Brtickenarmes 0,9 cm, des rechten 0,8 era, wiihrend 
am Normalhirn der gleiehe Durehmesser an beiden Seiten die L~nge yon 1,5 cm 
aufweist. Corpora quadrigemina ohne Ver/~nderungen, obwohl das sagittale Ausmal~ 
der Dorsalseite des Mittelhirns etwas verktirzt ist (1,2 cm statt 1,5 cm). Hirnschenkel 
etwas verschmiilert. Querdurchmesser am vorderen Rand der Varolsbrficke 1,1 cm 
(start 1,5 cm am Vergleichshirn). Die anliegenden Teile des Zwischenhirns: das 
Corpus pineale, die Thalami optiei und die Corpora genieutata, Chiasma, Tuber 
cinereum und Corpora mammiUaria ohne Befund. 

Die Groflhirnhiilflen unterscheiden sieh ihrer Gr6$e und Gestalt hath, 
wie oben schon bemerkt, yon der Norm nicht. Furchen und Windungen der 
Oberfl~ehe ziemlieh gut entwickelt, ohne Vereinfachung. Ihre Zeicb~-mng zeigt 
an der einen und an der anderen Hemisphfi, re gewisse individuetle Unterschiede. 
Links fliellen die S. praecentralis superior und inferior zu einer tiefen Furche zu- 
sammen, die parallel der t~ollandoschen Furche verl~,uft und mit ihrem Unterende 
in die Fissura Sylvii einmfindet. Von den L~ngsfurchen des Stirnlappens der S. 
frontalis superior und, scheint es, der S. frontalis medius deutlich, wghrend die 
untere Stirnfurche fehlt; im Zusammenhang hiermit sieht die dritte Stirnwindung 
eigenartig aus: sic ist breit und wird yon drei in vertikaler Richtung und einander 
parallel verlaufenden Furchen gekreuzt, yon denen die hintere den Ramus anterior 
ascendens der Fissura Sylvii vorstellt; diese Furche tier und zieht gewunden quer 
fiber die ganze dritte Stirnwindung; in deren Mitte sic sich in zwei Zweige gabelt, 
welehe in den Suleus frontalis medius einmfinden; Ramus anterior horizontalis 
kaum angedeutet. Dutch den geschilderten Verlauf unterschiedet sich die Zeichnung 
der Oberflache der dritten Stirnwindung in bedeutendem Mal3e yon dem fiblichen 
Schema der Einteilung dieser Windung in die Partes orbitalis, triangularis und 
opereul~ris. Reehts liegt die beschriebene Eigenart nicht vor und alle genannten 
Teile der dritten Stirnwindung sind deutlich sichtbar. An beiden Seiten tritt  die 
Fissura parietooccipitalis bedeutend auf die dorso-laterale Oberfti~ehe der ]-Ialb- 
angabe fiber, was besonders links auff~llt, wo sic mit dem Ende des S. inter- 
parietalis zusammenflieBt und darauf sich welter seitlich und nach abw~rts fortsetzt, 
bis sic die HShe der Mitre des Hinterhaupttappens erreicht. Rechts mfindet die 
Fissura parietooecipitalis in den S. interparietalis fiber seinem Ende ein. Der 
Suleus temporalis medius fehlt rechts und wird durch einige sehief verlaufende 
Ffirchlein ersetzt. 

Mikroskopische Untersuchung. 
Der  gauze HirnsSamm wurde, zusa, m m e n  mi t  dem Kleinhirn,  in eine 

Reihe  aufeinanderfotgender  f ronta ler  Sclmit te  (vorL dem Ri ickenmark  
begirmend bis zum Hin te r rand  der Corpora mammil lar ia)  zerlegt. 



~ber Aplasia palaeoeerebellaris. 615 

Infolge des langen Aufenthal tes  des Gehirns im FormMin  gelang die 
Fg rbung  cter Nervenfasern  nach  Weigert u n d  Weigert.Pal gar nicht ,  
und  nu r  das St6lznersche Fgrbever fahren  lieferte mir  vorziigliche Bflder. 
Einige Pr~para te  wurden  nachtr/ igl ich nach  van Gieson oder mi~ Neut ra l ro t  
nach  Sepp nachgef£rbt .  Eirt Tell  der Schnit te  wurde auch in der gewShn- 
lichen Weise mi t  Hama toxy l in -Eos in  gef~rbt. 

KleinMrn. Beim VergIeich der Selmitte mit entsprechenden, einem normalen 
Kleinhirn entstammenden Kontroltpr~,paraten springt der starke Unterschied 
in ihrer GrSl~e in die Augen, was deutlich aus der Zeichnung ersichtlich ist (Abb. 3). 

Der zentrale weiSe Kern in den Hemisph~ren des miBbildeten Kleinhirns ist 
an der breitesten Stelle (in der linken Hemisphere) nicht fiber 5 mm breit -- im 
Gegensatz zur normalen Breite a 
yon 10-- 15 mm. Prim~re und 
sekund~re Markbl~tter sehr 
kurz. Windungen sehr niedrig 
und die Furche zwisehen ihnen 
seicht. Gegenseitige Lage und 
Bau der Schichten der grauen 
Substanz in den Windungen im 
allgemeinen normal. Neben der 
normalen Anordnung und Lage 
der Schichten kommen Teile 
vor, wo Molekular- und KSrner- 
schicht verdiinnt erscheinen. 
Purkin]e-Zellen gut ausge- 
pr~gt, weder an GrSf~e noch 

Lage abweiehend. An Stellen, Abb.  3. F r o n t a l s c h n i t t  durch  das  K le inh i r a .  a. m i t t l m ~  
wo  die Molekularschicht dfinn Tell  des Kle inh i rns ,  welcher  nu~ aus  Glia b e s t c h t :  
is~, s i n d  d i e  Purkinje-Zellen b R u d i m e n t  des Nucleus  d e n t a t u s ;  c weil~e Subs t anz  
selten und fehlen sogar manch- der HemisphEre. 
maI volIstandig. Stetlenweise, 
n~her zur Mitte des Kleinhims, an rudiment~re Windungen erinnernde Vorspriinge, 
welche aussehliel~lich aus Neuroglia bestehen; in dieser Neuroglia kSnnen Reste der 
KSrrmrschicht mit seltenen unregelm~,Big geformten Purkinje-Zellen bei vollst~ndigem 
Fehlen der MolekuIarschicht und Nervenfasern erkannt werden. An manchea Schnitten 
werden kleine isolierte Stellen mit ortsfremder Anordnung der Schichten der Kleinhirn- 
rinde angetroffen. So ist in der zentralen weil~en Substanz des rechten, starker a~ro- 
phierten Teils des Kteinhirns inmitten blaugef~,rbter Markfasern eine Stelle zu sehen, 
die zur H~lfte aus der K6rnerschiehC und zur H~lfte aus der Molekularschicht be- 
steht; beide Schichten sind voneinander undeutlieh abgegrenzt, wobei die Zellen der 
KSraersehichC in die Moleku]arschicht vordringen; an der Grenzlinie zwisehen 
den beiden Sehiehten liegen unregelm~l~igrundliche Purkin]e-ZelIen. Bemerkens- 
wert ist, dal~ einige solcher Zellen zerstreut auch an der anderen Seite der Molekular- 
schicht liegen, dort, wo diese der umgebenden weiBen Substanz anliegt. An einer 
anderen Stelle, ebenfalls der reehten H~lfte, ist in der Dieke der weiBen Substanz 
einer Windung ein eif6rmiger EinsehluB der K6rnerschicht zu sehen, in dessert 
aufgelockerter Mitre sich eine Ansammlung verungestalteter Purkin]e-Zellert be- 
findet. Ein ~hnticher EinsehluB der stark aufgelockerten KSrnerschicht mie einem 
H~uflein groBer Purkin]e-Zellen ist yon uns aueh an einer Stelle ia der Molekular- 
schicht vorgefunden worden. Der Bezirk der molekularen Schicht, weteher 
diesen Einschlul~ in sich enthielt, stellte eine Fortsetzung der gleichen Schieht 
einer Kleinhirnwindung vor und stand mit ihr durch mehrere enge Briieklein in 

40* 
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Verbindung. Es muB unterstrichen werden, dab Heterotopien selten angetroffen 
werden und niemals grebe Ausdehnung erreichen. Die weiBe Substanz in der Mitre 
der Hemisph/~ren, wie enttang der Aehsen der Windungen (mit Ausnahme der selten 
vorkommenden rudiment~ren Windungen), ist aus gut ausgepr~gten l~ervcnf~ern 
zusammengesetz~, die sich nach ~qt~lzner blau f~rben. Gegen die Mitre des Klein- 
hirns sehwinden die F~ern, und sein mittlerer, die beiden Hemisph~ren verbindender 
Teil entbehrt an der Stelle des fehlenden Wurmes wie der weil]en, so aueh der grauen 
Substanz und besteht fast durchwegs aus einer zartfaserigen, stellenweise auch 
grobfaserigen, gli6sen Masse mit geringfiigiger Kernmenge. Die diehte Sehicht 
der Nervenfasern bricht bei ihrem Ubergang aus der Hemisphere in den mittleren 
Teil des Kleinhirns ziemlich pl6tzlieh ab, obwohl einzelne feine F/~serehen noch auf 
einer gewissen Strecke weiter inmitten der ungef/~rbten Glia verfolgt werden k6nnen. 
Die Neurogliaschicht, aus welcher der mittlere Tell des Kleinhims besteht, ist an 
ihrem vorderen Rande ziemlich dfinn und enth/~It einen Querspalt -- wahrscheinlich 
ein Rudiment einer der Furchen des Wurmes. Weiter nach hinten nimmt die 
Glia an Dieke zu und erseheint deutlich aus zwei symmetrischen H~,lften zusammen- 
gesetzt, die in der Mittellinie miteinander durch eine engc gli6se Briicke vereinigt 
werden (Abb. 3). Diese beiden H~lften, die an der Seite in die weiBe Substanz 
der Hemisph~ren iibergehen, sind zueinander unter einem Winkel, naeh Art. 
eines Daches, getegen, das die vierte Kammer iiberdacht. Die innere, der Kammer- 
h6hle zugewandte Fl/~ehe dieses ])aches wird v'om Ependyrn ausgekleidet, das 
stellenweise Buehten bildet, die in das gli6se Gewebe hineinragen.- An vielen 
Stellen der gti6sen Masse werden aul]erdem vollkommen isolierte Anh~ufungen 
ependymalen Epithels sowie Cysten mit ependymalem Belag angetroffen. Die 
zahlreichen Gef/~Be des mittleren Teiles des Kleinhirns sind yon einer ziemlich 
bedeutenden Menge eines faserigen Bindegewebes eingeschlossen, das sich scharf 
vom Hintergrund der umgebenden Glia abhebt (F/~rbung nach van Gieson). Einige 
J~ste zeigen eine helle Umrandung, die wahrscheinlich durch das Diinnerwerden 
des Gliagewebes um sie herum bedingt wird. Neck welter in caudaler Richtung 
treten beide H/~lften des mitfleren Teiles des Kleinhirns, infolge des Verschwindens 
der verbindenden Briicke, auseinander; es treten in ihnen nun ziemlich weite HShlen 
(Cys~en) auf und im Zwischenraum zwischen ihnen erscheint eine Schicht Binde- 
gewebe (Pin mater), die caudal an Breite immer mehr und mehr zunimmt -- dabei 
wird die Gliaschicht fortw~hrend diinner. Die obenerw/~hnten Cysten entstehen, 
• ~de das aus manehen Pr~paraten ersieh~Iieh ist, infolge einer Auflockerung der 
Glia. Ventral under diesen Schichten ist da~ Adergeflecht der 4. Kammer mit 
~,o~tentwieketlten Gef/~Bzotten zu sehen, welche in die I~.~mmerhShle hineinragen. 
IMs Geflecht ist vom Epond)nn bedeckt, unter wetchem an der Stetle seines Uber- 
ganges auf die R~nder der Rauten~oTube eine ziemlich dieke Gliaschieht (Taenia 
ventriculi IV) erkarmt werden kann. Es wurden keine ausgedehnton sklerotisehen 
Gef/~l]ver/~nderungen im Gefleeht gefunden, aber es kamen einzelne Gef/~Be mit 
verdiekten W/~nden, ja sogar vollst&ndig ver6dete vor. Von allen zentralen Kernen 
des Kleinhirns ist nur der Nucleus dentatus in stark verkleinerter Form vorhanden 

- -  er ist auf der einen und auf der anderen Seite an der ~bergangsgrenze der weiBen 
Substanz der Hemisph/~ren in den ausschlieBlich aus Glia bestehenden mittleren 
Tell des Kleinhirns gelegen. Reste des Nucleus dentatus sind nut an Sehnitten 
aus dem mittleren Drittel des Kleinhirns zu linden, und dabei rechts auf einer 
kleineren Strecke als links. Auf der linken Seite stellt das Rudiment des Nucleus 
dentatus am Orte seiner st/~rksten Entwicklung einen kleinen Streifen vor, der 
zwei unvollst/~ndige Festons bildet, die dem ventrotateralen Endst~ck des normaten 
Nucleus dentatus entspreehen. Dieser erreieht in seinem tangen Durehmesser 
gew6hnlich etwa 1 cm, wghrend der gleiche Durehmesser des Rudiments in unserem 
FaUe 3 mm nicht iibertrifft. Rechts ist der Nucleus dentatus noch sehw~eher, 
in Form einer rundliehen Bildung rait undeutliehen Umrissen entwiekelt. 
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Ver~nderungen im Hirnstamm im Zusammenhang mit dem 
Kleinhirnde/ekt. 

Diese regressiven Ver£n4erungen s in4 haupts~ch]ich in der Gegend 
der drei  Pa~r  Klemhirnst iele ,  sowie in  einigen K e r n e n  u n 4  m mi t  dem 
Kle inh i rn  in  Verb indung  s tehenden le i tenden B a h n e n  zu beobachten.  

a) Die unteren Kleinhirnstiele sind jederseits, bekanntlich in je einen seitlichen 
Abschnitt -- Corpus restiforme -- und je einen medialen -- Corpus juxtaresti- 
forme -- eingeteilt. 

I. Corpora restfformia beiderseits stark verkleinert, infolge von Atrophie oder 
unvollst~,ndiger Entwicklung der Mehrzaht ihrer Fasern. Auf tieferen Niveaus 
des verl/~ngerten Marks, in welchen bei normalen Bedingungen sehon die Formierung 
des StrickkSrpers zu erkennen ist, bier nur eine dfirme Schicht yon Nervenfasern, 
die bei starker Vergr6/]erung an der Oberfl~he der Hinterstr/~nge bemerkt werden 
kSnnen. Der Unterschied zur R~orm, besonders im oralen Abschnitt des verlAngerten 
Marks auf der H6he der Kochlearwurzel des N. acustieus in die Augen springend, 
wo der StriekkSrper in Form eines dicken Vorsprunges seitlich yon der 4. Kammer 
schon vollkommen entwickelt ist. In unserem Falle fehlt ein derartiger Vorsprung, 
und das Corpus restifome selbst erscheint auf diesem Niveau beiderseits als ein 
enges, blal]gefArbtes, seittich yon tier spinalen Trigeminuswurzei naeh innen yore 
ventralen Kern des N. acusticus gelegenes Streifchen. Noch welter mundw/irts 
kann an Schnitten das Eindringen weniger feiner Biindel des StrickkSrpers in das 
Kleinhirn veffolgt werden. 

Einer der Hauptbestandteile des StrickkSrpers --~ der Tractus spino-cere- 
bellaris dorsalis -- beiderseits atrophiert. Der ihm entspreehende Bezirk ventral 
yon der spinalen WurzeI des 5. Nervs auf allen Niveaus dos verl/~ngerten Marks 
st~rk verengt, blal], mit diinnen, aufgelockerten Fasern. GIeich hinter ihm auf der 
lateralen Seite des Markes eine kleine Furche, auf welche in ihrem Falle Anion 
und Zingerle hingewiesen haben und die sie als ein Zeichen der Atrophie des Klein- 
hirnseitenstrangbiindels deuten. Auf hSherem Niveau des verl/mgerten Marks 
verschwinden die Fasern des Tractus spino-cerebelIaris dorsalis, indem sie, wie as 
scheint, in den rudiment/~ren StrickkOrper iibergehen. Vom Zustand der Zelten 
der Clarkeschen S/~ule, yon denen die Fasern der hinteren Kleinhirnseitenstrangbahn 
ausgehen, kann nichts ausgesagt werden, da in unserem Falle das Rfickenmark 
fehlte. Der andere Anteil des StrickkSrpers -- die Fibrae arcuatae externae 
ventrales e~ dorsales -- ist sogar hei st~rken VergrSl]erungen in Form seltener, 
i~ul~erst feiner F/i, serchen kaum kenntlich; dabei werden sie auch nicht fiberaU 
angetroffen. Die Kerne, yon denen die genannten Fasern ihren Anfang nehmen, 
zeigen ungleichartige Bilder. Die Nuclei areiformes sin4 vollst/indig atrophisch 
und stellen kleine, vOllig nervenffeie Gliaanh/~ufungen vor. Der /~ui]ere Kern des 
KeiIstranges ist ebenfatls beiderseits sehr atrophisch; yon ibm sind nur kleine Reste 
mit seltenen stark pigmentierten Zetlen erhalten geblieben; der irmero Kern dieses 
Stranges zeigt dagegen keinerlei Ver/~nderungen. Die Seitenstrangkerne sind gut 
erhalten und enthalten zahlreiche Nervenzellen, zwischen denen feine Fi~serehen 
sichtbar sind, wetche stellenweise in die Fibrae arcuatae externae iibergehen. 
Der dritte Anteil der StrickkSrper sind die iiberkreuzten Verbindungen zwischen 
den unteren Oliven und dem Kteinhirn. Die unteren Otiven in unserem Falle 
stark degeneriert (Abb. 4). Die rechte, der linken groBen Hemisph/~re des Kleinhirns 
gegeniiberliegende Olive etwas besser als die linke erhalten geblieben; in seinem 
dorsalen Tei], an seiner am besten entwickelten Stel]e, bildet der Kern der rechten 
Olive zwei oder drei Ausbiegungen, in denen sich regelm~Big angeordnete Nerven- 
zetlen befinden. Der seitliche, der Hirnoberfl~che zugewandte Rand der Olive, 
sowie ihr ventraler verkiirzter Endabschnit~ entbehren, soweit man nach auf- 
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einanderfolgenden Sehnitten urteilen kann, jeglicher Zellen und bestehen aus- 
sehlieBlieh aus Glia. Der linke Otivenkern besitzt im Quersehnitt die Form eines 
unregelmii$igen Dreiecks und ist noeh starker zerfallen: er besteht fast durchwegs 
aus gliSsem Gevcebe --  nur ein kleiner Streifen in seinem dorsalen Tell stellt eine 
Ausnahme vor, da hier wenig zahlreiche Zellen vorhanden sind, die ohne besondere 
Ordnung liegen. Beide 0liven stark verkleinert, und nicht nur in querer, sondern 
auch in vertikaler Riehtung, weshalb sie im oralen Abschnitt des verl~ngerten Marks 
sehon vor der Briicke nieht mehr zu sehen sind. Das verliingerte Mark erscheint 
daher im dorso-ventralen Sinne stark abgeftacht und ist auSerdem noch etwas 
asyrametriseh. Es sind auch degenerierte Reste der beiden medio-ventralen Neben- 
otiven vorhanden, wahrend die Paraolivae dorsales nicht zu finden waren. Das 

Abb. t. Frontalschnitt dutch die 5Iedulla oblongata im Niveau tier unteren Oliven. 

Vliell ist zusammen mit  den Fibrae circumamiculares bei den beiden unteren 
Oliven stark atrophiert. Der Stiel der rechten Olive von blaIl-blauer Fgrbung, 
bei der linken Olive fast ausschliel~lieh gli6s. Im Innern der einen wie der aaderen 
Olive sind einzelne aus dem Hilus in der Richtung auf die Raphe austretende Nerven- 
fasern zu sehen. Ein bedcatender Tell der den Tractus olivo-cerebeltaris bildenden 
Fibrae arcuatae internae fehlt, was besonders fiir die Fibrae praetrigeminales 
Geltung hat. 

Im Zusammenhang mit  den unteren Oliven ist noch zweier Nervenbahnen, 
r~mlich des Tractus thalamoolivaris (zentrale Haubenbahn) und des Tractus 
olivospinalis (Helwegsche Bahn) zu gedenken. Die erste yon ihnen kann, obwohl 
stellonweise auch nicht sehr deutlieh, auf beiden Seiten vom Mittelhirn beginnend 
bis eng an die dorsolaterale Peripherie der unteren Olive verfolgt werden, we die 
Biindelfasern stark verfeint und aufgelockert erseheinen. Es ist daher anzunehmen, 
dab das zentrale Haubenbiindel in einem gewissen Malle, wenigstens in seinem 
eaudalen Tell, atrophisch ist. Die andere Bahn - -  der Tractus olivospinalis - -  
ist beiderseits deuflich atrophisch und faserarm auf ihrem ganzen Verlauf. Ihr  
Bezirk sieht yon der Oberflgche des verlAngerten Marks eingedellt aus. 
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2. Der Corpus juxtarestiforme, der ein Konglomerat yon Wurzelfasern und 
Kernen des N. vestibularis vorstellt, kontrastiert seinem Umfange nach an beiden 
Seiten schaff mi t  dem seitlich yon ibm gelegenen rudiment4ren Corpus restiforme. 
Die gut ausgebildeten Fasern der Wurzel des N. vestibularis sind dunkel gef~rbt 
und treten sehr deutlich hervor. Die Keme zeigen im allgemeinen ebenfalls keine 
Abweichung yon der :Norm,. mit Ausnahme vielleieht einer deutlich degenerierten 
und nur aus Glia bestehenden Stelle in der Gegend des obersten Abschnittes des 
dreieckigen Kernes des N. vestibutaris im Winket der 4. Kammer. Auf dem 
Niveau dieser Stelle am Ventrikelrande iiberhaupt eine Wueherung yon Gliagewebe, 
welches stellenweise Vorspriinge gegen die KammerhShle bildet. In der Gegend 
des Bechterewschen Kerns inmitten feiner Nervenfasem ein quer durchschnittenes 
BtindeI, das, wie es scheint, den Rest des F16ckenstiels vorsteltt. Aufsteigende 
Fasern yon den vestibutaren Kernen zu in unserem Falle fehlenden medialen 
Kleinhirnkernen -- nicht vorhanden. Offensichtlick sind die Fibrae vestibulo- 
cerebellares mediates et laterales gar nicht entwickelt. Das gleiche wahrscheinlich 
ist auch vom Fasciculus uncinatus auszusagen. 

b) Die mittleren Kleinhlrnstiele (Braehia pontis) und die Briicke selbst sind sehon 
makroskopisch verkleinert, worauf schon oben hingewiesen worden ist. An der 
Schnittreihe der basale Briickenabschnitt in dorso-ventaler Richtung 5--6  mm dick. 
An Vergleichsschnitten ist dieser Durchmesser auf verschiedenen HShen 10--15 mm 
dick; der Basalteil der Briicke in unserem Falle also fast dreimal kleiner als ein 
normaler. Schon das alIein weist auf die Faserarmut des Briickensystems bin, 
was dutch die mikroskopische Untersuchung auch besthtigt wird. Die beiden 
Schichten der Brfickenquerfasern sind dfinn und unterschieden sich durch ihre 
blasse F~rbung yon den diekeren Biindeln tier Pyramiden~asern. Die Fasern des 
Stratum superficiale sind etwas schw~cher ausgepr~gt als die Btindel des Stratum 
profundum. Es sind auch Briickenkerne (Nuclei pontis) vorhanden, jedoch kommen 
neben an Nervenzellen ziemlich reichcn Abschnitten auch ,,leere Stellen" vor, 
we solche Zellen selten sind odor sogar gi~nzlich fehlen. Es sind auch ~uBerst feine 
und vereinzelt¢ F~serehen --  Fibrae perpendiculares pontis -- zu bemerken, die 
entlang der Mittellinie veto oberen zentralen Kern der Brfickenhaube (Nucleus 
eentralis superior) nach abw~rts zum Stratum profundum ziehen. Es liegen mit  
einem Wort  alle Bestandteile der Brtickenbildung vet, doch sind sie, mit Ausnahme 
der Pyramidenbiindel, bedeutend schw~cher ausgebildet als in der Norm. Der 
gr61~te Tell der weil~en Substanz der rudiment~ren Kleinhirnhemisph~ren ist un- 
zweifelhaft auf Kosten der Briickenfasem entstanden. Die Verkiirzung der Pedunculi 
cerebri in querer Richtung ist, im Zusammenhang mit  der Verringerung der Menge 
der Briicken~asern, auf Kosten einer Verengerung der frontalen und temporalen 
Briickenbahnen zu bringen. 

e) Die oberen Kleinhirnstiele. Ungeachtet der bedeutenden Verkfimmerung der 
Nuclei dentati und des vollkommenen Fehlens der iibrigen Kleinhirnkerae -- 
sind die oberen Kleintlirnstiele, obwoht stark verkleinert und faserarm, dennoch 
vorhanden. Der linke Bindearm besser erhalten und erinnert durch seine Halb- 
mondform an einen ebensolchen normalen. Der reehte Bindearm stellt aber nur 
einen engen Streifen vor. An einigen Schnitten ist in den Grenzen des Kleinhirns 
das Hervorgehen des Brachium conjunctivum aus dem Plexus intraciliaris des 
Rudiments des Nucleus dentatus zu erkennen. Auf der HShe des hinteren Vier- 
hiigels deutlich die Uberkreuzung der beiden Brachia conjunctiva; sie wird yon 
tockeren Faserbiindeln gebildet, die yon der einen Seite auf die andere iibergehen. 
Ihrer Lage entspricht sie, scheint es, der sog. ventralen Kreuzung der normalen 
Braehia conjunctiva, was durch den zuerst yon Hatschek festgestetlten Umstand 
best~tigt wird, dab an der ventralen Kreuzung sich nur aus dem Nucleus dentatus 
stammende Fasern beteiligen. Welter mundw~rts yon der Kreuzung erscheinen 
beide Bindearme in Form zweier fast gleicher kteiner rundlicher Felder (Nuclei 
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albi), die an den Seiten der Mittellinie gelegen sind. Der rote Kern auf beiden 
Seiten stark verkleinert, besonders in sagittaler Richtung; dabei seheint er, haupt- 
sgchlich in seinem caudalen Abschnitt, verringert x Er ist undeutlich umrissen 
und nut an einer Stelle an der dorsalen Seite deuflicher yon der Kapsel abgeschieden 
und besteht fast durchwegs aus kteinen und mittelgroBen Zetlen yon der gewShnlichen 
dreieckigen Form. Das seitlieh gelegene Forelsehe. Haubenfeld ohne Befund; 
auf hSheren Niveaus teilt es sich deutlich in die Btindel H tund  H~, zwischen denen 
die Zona incerta liegt. Der Corpus Luysii ist, ebenso wie seine Kapsel, gut aus- 
gebildet. Die abfiihrenden Bahnen des roten Kernes und besondors des Tractus 
rubrospinalis Monakows sind vorhanden. Darauf weisen Faserbiindel yon der 
ventralen Seite der beiden Nuclei albi sowie das Vorhandensein zwiscken ihnen 
der Fore/schen Kreuzung bin. Zum SchluI~ ist noch des Gowerssche Biindel (des 
Tractus spinocerebellaris ventralis) zu erwghnen, das in unserem Falle atrophiert 
erscheint. Als Beweis dafiir ist die Tatsacho anzusehen, dab veto Gipfel der 
Brachia conjunctiva in den vorderen Hirnsegel, der ausschlieBlich aus Neuroglia 
besteht, keine einzige Faser eindringt. Auf die Atrophie des Gowersschen Biindels 
auf geringerer HShe weist mit besonderer Deutlichkeit eine Stello hinter der Olive 
im verlgngerten Mark hin, we der ganze Bezirk des Biindets am lateralen Markrand 
bis an die Spinalwurzel des N. trigeminus vereng*, blab und fast vollstgndig fasorlos 
ist, was einen scharfen Gegensatz zum medial gelegenen normalen Traetus spino- 
tectalis et thalamicus bildet. 

Die beim Studium unseres Falles erzielten Ergebnisse k6rmen 
folgendermaBen genau gefaBt werden:  Defekt  des Kleinhirns mi t  aus- 
gepr£gter  Verkleinerung seiner Mage bei einem erwaehsenen NIanne. 
Vollst£ndiges Fehlen des Ober- wie des Unterwurmes,  einschlieBlich seiner 
weil~en und grauen Substanz. Fehlen aller zentralen Kleinhirnkerne 
mit  Ausnahme kleiner Reste des Nucleus denta tus  an beiden Seiten 
(ira besseren Zustande linkerseits). Beide Kleinhirnh~lften sind in 
s tark verkleinerter Fo rm vorhanden  (besonders s tark ist die rechte 
verkleinert). Der Bau der grauen unc[ der weiBen Substanz in ihnen 
is~ ein mehr  oder minder normaler. Es sind wenige Vertagerungen 
cler grauen Substanz her Kleinhirnrinde vorhanden.  Bedeutende Ver- 
~nderungen regressiven Charakters in den zu- und  abffihrenden Klein- 
b_irnbahnen. Verkiimmerung tier 3 Paa r  Kleinhirr~tiele, besonders der 
Corpora restiformia. Strake Atrophie  der unteren  Otiven, besonders 
der linken. Atrophier t  sind aueh die Helwegsche B a h n  und  (zum Teil) 
die zentrale Haubenbahn.  Atrophie der Nuclei arciformes und der £ugeren 
Kerne  der Keilstr~nge. Verkleinerung des roten Kernes  auf beiden Seiten. 
Die iibrigen Kerne uncl Lei tungsbahnen im Hi rns tamm,  die in keinem 
Verh£1tnis zum Kleinhirn stehen, sinct normal.  

AJle atrophisehen Kleinhirnver£nderungen k6nnen ve to  anatomischen 
Stanclpunkt- aus im aUgemeinen in Entwicklungsfehler  (Aplasie, Agenesie) 
und Kleinhirnatrophien im eigentlichen Sirme des Wortes  (Abrlkossow) 
eingeteilt werden. Der yon  uns beschriebene Fail  gehSrt zur ersten 
Kategorie,  da  das Kleinhfl~a deutliche Merkmale einer unvollst~ndigen 

1 InfoIge der Unvoltst~,ndigkeit der Schnittreihe is~ es bedauerlicherweise 
unm6glich, sich hinsichtlich des Untersehiedes im Zustand des Kernes an der einen 
und an der anderen Seite zu ~ut3ern. 
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Entwicklung in seinen Teilen zeigt; diese Merkmale sind einem frfihen 
Stadium des intra-uterinen Lebens zuzurechnen. Hierauf weisen auch 
die in unserem FaUe beobachteten Verlagerungen bin, die eine gewShnliche 
Erscheinung bei Kleinbimaplasien bilden, wie das z. B. auch in den yon 
Vogt und Astwazaturow, A. Jakob u. a. beschriebenen FMlen beobachtet 
ist. In der yon Ernst beschriebenen einzigartigen Beobachtung bestand 
sogar fast alas ganze Kleinhirn aus ortsfremdea Geweben hack Art einer 
Neubildung. Welter dienen als Zeichen der Eatwicklungshemmung 
die zahlreicherr Nester ependymaler Zellen im aplastischen Tell des 
Kleinhirns, die offensichtlich geste des Mutterbodens tier Kleinhirnrinde 
vorsteUen. H. Vogt und M, Astwazaturow haben in ihrer umst/~ndlichen 
Untersuchung der angeborenen Kleinbirnerkrankungen als erste darauf 
hingewiesen, da$ die t~iehrzahl tier Kleinhirnatropbien, denen oft eine 
EntwicklungsstSrung zugrunde liegt, eine Systemerkrankung vorstellen 
und in zwei Typen auftreten, welche der Edingerschen Einteilung des 
Kleinhirns in ein Palaeocerebellum und ein Neocerebellum entsprecken. 
Das gleiche Prinzip hat auch Brouwer zu seinem Fall yon Kleinhirnatrophie 
angewandt. Der neozerebetlare Typus wird hauptsichlich dutch eine 
Atropbie oder unvollst/~ndige Entwickhmg der Hemisph/~ren mit voll. 
st~ndigem oder verh/iltnism~$ig besserem Erhaltenbleiben des Wurmes 
und der zentralen Kteinbirnkerne charakterisiert. Bei dem pal/iozere- 
betlaren Typus werden vorzugsweise tier Wurm und die Zentralkerne 
ergriffen, w~hrend dabei die Hemisph/~ren weniger betroffea sind. Es 
kommen auch F~lle vor, in welchen beide Kleinhirnteile in gleichem MaBe 
yon tier Atropbie erfal~t werden. Neozerebellare Atrophier~ bzw. Aplasien, 
die ein- und beiderseitige sein k6rmen, sind die h~ufigsten. Den yon 
Vogt und Astwazaturow in ihrer Arbeit aufgez/~hlte~ F/illen dieser Art 
karm, auBer den zwei F/~llen der genarmten Verfasser selbst noch der 
obenerw/~hnte Brouwersche Fall binzngerechnet werden. Vogt und 
Astwazaturow rechnen zum gleichen Typus auch alle F/~Ile der sog. 
olivo-ponto-zerebellaren A~ropbie (Dd]erine und Thomas). Im neuesten 
Schrffttum karm noch auf die folgenden Beobachtungen eigenttich 
neozerebell/irer Aplasie hingewiesen werden: Strong (1915), Brun (1917), 
Kubo (1923) und A. Jakob (1928). Der Strongsche Fall ist eine einsei~ige 
Aplasie (die linke H/~lfte fehlte in Auwesenheit des Flocculus voll- 
st/indig), in den iibrigen F/~llen war die Aplasie eine beiderseitige, wobei 
der Wurm, zusammen mit den Zentralkernen, wenn auch in rudimenis/~rer, 
wenJg differenzierter Form, immer vorhanden war (hierin ist der Jakobsche 
Falt dem 1. FaUe yon Vogt und Astwazaturow /~ul3erst /~hnlich). F/~lle 
yon Aplasie pali£ozerebell/~ren Typus sind dagegen sehr selten. Vogt 
und Astwazaturow erw/~hnen drei derartige Beobachtungen, wovon zwei 
yon Rossi und die dritte yon Fusari beschrieben worden sind. Ilmen karm 
noch der Fall Obersteiners (1916) hinzugesellt werden, obwohl er auck 
keine volle pal/iozerebetl~re Aplasie vorstetlt, da bier bei vollkommen 
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entwickelterl Hemisph/~rea nur der obere Wurm fehlte, jedoch Uvula 
und Nodulus vorhanden waren; yon den Zentralkemen fehlte nur der 
Nucleus fastigii. Unser Fall ist semiS, wie es seheint, der ffinfte oder 
vielleicht aueh vierte der Reihe naeh, zieht man das volls~/~ndige Fehlen 
des ganzen Wurms, wie aueh in dea F/iller~ yon Rossi und Fusari, in 
Betracht. 

Die vollst/£ndige Aplasie der pal/~ozerebett~ren un4 der neozerebell/~ren 
Teile des Kteinhirns wird ebenfalls/~uBerst selten angetroffen. Bis heute 
sind eigentlich nur 3 F~lle einer vollst/~ndigen (oder richtiger fast 
vollst/£ndigen) Kleinhirnaplasie bekannt: der Fall Combettes (1831), 
der Fall yon Anton und Zingerte (1903, eingehend besehrieben 1914) 
und der Fail C. Sternbergs (1912). 

Pars i#/er~ad& 
^ 

/ \, 
/ ~, Lab. aM?. 

, I t  ~ "  \x /'I 

,%,co, , , , j  ~ ~  k.__.....~dJmc~. 
Abb.  5. (Nach H~yoshi u n d  A. J~tkob.) 

Die Besonderhei~en unseres Falles pal/~ozerebelI~rer Aptasie treten 
bei einem Vergleich mit dem neuerdings yon A. Jakob ausgearbeiteten 
Schema der Kleinhirneinteflung klar zutage (Abb. 5). Dieser Forscher 
~eflt, wie ~rfiher Bolk und Ingwar, das Kleinhirn in einen Lobus ant., 
reed. und post. ein, die vor~einan4er durch den Sutcus primarius und 
den Sulcus praepyramidalis geschiedea werden; dabei unterseheidet 
Jakob den Wurm grunds/~tzlieh yon den Hemisph~ren. Wurm und 
die Halbkugela teilen sieh ihrerseits, entsprechend den drei Lappen, 
jeder m drei Absehnitte, wobei zum hinteren Lappen in den Hemisph~ren 
der Flocculus gehSrt. Originell ist in diesem Schema die Ausscheidung 
einer sog. Pars intermedia (Hayashi), eines besonderen Absehnittes 
selbst/~ndiger Bedeutung in den Hemisph/~ren an den Seiten des oberen 
uncl des mittleren Teiles des ~Vurms. Jedem dieser Abscknitte geh6rt 
einer der irmeren Kerne an: dem Wurm entsprechen die Nuclei fasfigii 
(mit den Nuclei globosi), der Pars intcrmedia entsprieht der Nucleus 
emboliformis und wahrseheinlich der seiner Herkunf~ nach/~ltere dorso- 
mediale Tell des Nucleus der~tatus. Den iibrigen Abschnitt.en der 
Hemisph£re gehSrt der iibrige Tell des Nucleus dentatus, und dem 
Flocculus - -  ein Tell der Vestibulariskerne an. Im aplastischen K]einhirn 
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unseres Falles sind, wenn auch in rudimentiirem Zustande, Teile der 
Hemisph~ren aller drei Lappen erhalten geblieben. Von ihnen sin4 
vorzugsweise die Seitentefle, der Lobus ant. und 4er Lobus simplex 
des Mittellappens erhalten, w~hrend der hintere Tell des letzteren (Lobus 
ansoparame4ianus Ingwars) am sehwiiehsten, besonders reehts, ent- 
wickelt ist. Im Gegensatz hierzu sin4 der allen drei Absehnitten des 
Wurms und der Pars intermedia entspreehen4e ganze mittlere Teil 
unseres Kleinhirns, zusammer~ mit den dazugehSrigea Kernen, voll- 
kommen unausgebil4et. Wie aus dell Untersuchungen Hayashis hervor- 
geht, wir4 in diesem Teile vor aUem 4ie K[einhirnrinde angelegt, wobei 
die Pars intermedia sick hinsicktlich der Zeit der Rindendifferenzierung 
wie vom Wurm, so auch vom iibrigen Tell der Hemisph~ren untersckeidet, 
derea Riad.e sick am sp£tes~en entwickelt. Hierin bestekt ein gewisser 
Gegensatz beziigtick des in unserem 
Falle erhalten gebliebenen Flocculus, 
welcher sick ebenfalls sehr frfih ent- 
wickelt uad bekanntlick yon Edinger 
dem Pal~eocerebellum zugerechnet 
wir4. Dieser Gegeusatz kann, unserer 
Meinung hack, dutch die Besonder- 
heiten der LokMisation jenes primareT1 
krankhaften Vorgangs erkl£rt werden, 
welcher die Ursache 4er Eatwicklungs- 
stSrung war. In 4er Mitre des zweiten 

Abb.  6. (Nach  Hayashi  t~us .d. Je~kob.) 
I med  ia le rSchcnkel ;  2 mi t t i c r e rSchenke l  ; 

3 la te ra lc r  Schcnkcl .  

Embryonalmonats kSnnen in der doppelseitigen Kleinkirnanlage drei 
Teite oder ,,Schenkel" (A. Jakob) unterschieden werden: ein medialer, 
der entlang der Mittellinie mit einem ebensolchen Schenkel der an4eren 
Seite in Verbindung steht, welter - -  ein mittlerer und ein lateraler 
(Abb. 6). Der mectiale Schenke], der zwei HScker auf sieh tr~gt, bildet 
die An]age 4es ~rurmes (a) un4 der Pars intermedia (b), der mittlere 
Sehenket entsprieh~ den Hemisphi~ren und der seitliche - -  dem Floceulus. 
I)er prim~re, zu mangelhafter Ausbildung ffihrende Krankkeitsvorgang 
kann vorwiegend den eine~ oder den anderen Schenkel ergreifen. Falls 
der Prozel~, was am h~ufigsten der Fall ist, den mittleren Schenkel schon 
naeh Begirm der Differenzierung des pal£ozerebellaren Kleinhirn- 
abschnittes bef~Ilt, so entsteht eine Aplasie (oder Atrophie) yon neo- 
zerebeltaren Typus entweder an einer Seite (wie z. B. im Falle Strongs) 
oder bei grSl~erer Ausdehnung des Leidens an beiden Seiten; in diesem 
Falle bteibt der paliiozerebellare Absehnitt als der widerstandsf~higere 
weniger angegriffen ( Vogt und Astwazaturow). Bei Lokalisierung vorwiegend 
in den medialen Sekenkeln, wie das allem Anschein hack in unserem 
Falle gesehehen ist, unterliegen der Niektausbildung der Wurm und die 
Pars intermedia (in dea Punkten a und b). Der Beginn der Ver~nderungen 
ist in eine sehr fffike Zeit zu vertegen, je4enfalLs in keine sp~tere als die 
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erste H~lfte des dritten Monats des intra-uterinen Lebens. Beim patho- 
logischen Prozel~ in den medialen und mittleren Schenkeln kann der 
seitliehe Sckenkel mehr oder minder unberfihrt bleiben und einen sick 
recktzeitig entwiekelnden Flocculus liefern. Deshalb erscheint fast 
in allen F£llen yon Kleinhirnaplasie, ja sogar bei nakezu vollstgndigem 
Fehlen des Kleinhirns, der Flocculus, wenn auch in rudement~rer Form, 
dennoch erkalten. Die Defekte der Hemisph~ren in unserem Falte 
linden ibxe Erkl~rung meiner Ansieht nach in einer partiellen Aus- 
deknung des pathologischen Vorganges aueh auf den mittleren Schenke], 
was zu einer mangelhaften Entwieklung des neozerebellaren Abschnittes 
in einem sp~teren Zeitabschnitt geffihrt hat. 

Ober das XYesen der prim~ren Erkrankung kSmmn wir uns nicht mit 
Bestimmtheit ~uBern. MSglich ist es, daB es entziindlichen Charakters 
war, wie das ffir ikren Fall yon Anton und Zingerle angenommen wird - -  
ffir eine mittelbare Hindeutung hierauf kann die Entwicklung yon Binde- 
gewebe um die GefgBe herum im zentralen Abschnitt des Kleinhirns 
sowie die Cystenbildung und die Verwachsung mit den Hirnhiillen 
angesehen werden. 

Die zu- und abffihrenden Bahnen yon vorwiegend pal~ozerebellarem 
Charakter sind, im Zusammenhang mit der Aplasie, atrophisch geworden 
oder haben eine nur unvo]lst£ndige Entwicklung erreicht, w~hrend das 
ncozerebellare Briiekensystem, im Vergleich zu ihnen, sick in einem 
besseren Zustand erhalten hat, wenn es auch, infolge yon Defekten 
in den Hemisph~ren, bedeutend sckw~cker als normal ausgebfldet ist. 
Infolge der unvollkommenen Entwicklung der Mehrzahl der abffihrenden 
Kleinhirnfasern hat auch der rote Kern gelitten und anscheinend in 
seinem £1testen Tell. Was die unteren Oliven anbelangt, so sind in 
unserem Fall vom ganzen Otivenkomplex in der Hauptsache kleine Tefle 
der dorsalen Lamellen der Hauptoliven erhalten geblieben, die den besser 
entwickelten oberen Fl~chen der Kleinhirnh~ften entsprechen, was mit 
den diesbezfiglichen Befunden yon Holmes unc~ Stewart fibereinstimmt; 
dabei ist in unserem Falle die Dorsal]ame]le der reekten Olive besser 
ausgepr£gt, entsprechend der besseren Ausbildung der linken Halbkugel. 
Das Feh]en der beiden Parolivae dorsales und die vollstgndige Dege- 
neration der medioventralen akzessorischen Oliven stfitzen ebenfalls 
die Ansicht bezfiglick eines Zusammenhanges dieser Bildungen mit dem 
Wurm. In  unserem Fall ist, ahem Anschein hack, der ganze pal~o- 
zerebellare Abschnitt des Olivenkomplexes der Verkfirzung anheim- 
gefallen. 

Einige Worte noch bezfiglich der Nuclei arciformes. Sie waren bei 
uns vollst~ndig degeneriert, was den vorliegenden Schrifttumangaben 
(s. hierfiber bei A. Jakob) widerspricht, laut denen, die yon diesen Kernen 
ausgehenden Fasern in den I43einkirnhemisph~ren enden. Unser Befund 
zwingt zur Annahme, dal3 die Nuclei areiformes entweder mit dem ~Vurm 
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i m  Z u s a m m e n h a n g  s t e h e n  oder  i n  j e n e n  H e m i s p h £ r e n a b s c h n i t t e n  e n d e n ,  
d ie  i n  u n s e r e m  Fa l l e  feb] ten .  Die  s t a rke  A t r o p h i c  i n  u n s e r e m  Fa t l e  
des ~ u g e r e n  K e r n e s  des Ke i l s t r anges  zeigt  m i t  D e u t l i c h k e i t  s e i n e n  Zu-  
s a m m e n h a n g  m i t  d e m  K l e i n h i r n ,  was  schon  vo r  l a n g e m  y o n  B l u m e n a u  
festgestell~ w o r d e n  ist ,  der  u .  a. e ine  ebenso lche  A t roph i c  dieses K e r n e s  
i m  Fa l l e  der  K l e i n h i r n a p l a s i e  y o n  ]Fusari g e f u n d e n  ha t t e .  
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