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Beitrag zur Kenntniss der hereditiren At
und Kleinhirnatrophie.

Von

Dr. med. P, Menzel
In Hninitz - Grosapoatwite badi Bamizen,

(Hierzu Taf. V.)

o

Nﬂchﬂem im Jahre 1863 Friedreich die ersten Fialle der nach |
benannten Form der Tabes, der hereditiren Ataxie, beschrieben La
sind in der Folge eine grosse Anzalil gleicher Evkrankungen be
geworden, und im Anschluss daran wurden verschiedene, zu
von einander abweichende Ansichten tber das Wesen dieser K
heit lant, die sich theilweise auf Sectionsbefunde stitzten. b,
Wihrend einige Auntoren den Process als eine diffase
multiple Selerose der Medulla spinalis und Medulla oblongata ansa
(Févé, Seguin cf. No. 37 und Nr. 63 des Literaturverzeichniss
Hammond (cf. No. 41) geneigt war, die Medulla oblongata als
primiiren Sitz apzuseben mit anschliessender Betheiligung des
bellum, und Charcot (ef. Nr. 78) noch neuerdings die heredi
Ataxie in die Mitte zwischen Tabes dorsalis und multiple 8
stellt, wurde zaerst von Kahler und Pick (ef. No. 17 und No
der Charakter der Krankheit als der einer combinirten §
erkrankung auf Grund einer hereditdr vorhandenen Schwiel
Entwicklupgshemmung der spinalen Fasersysteme bezeichnet;
nelimen ein Stehenbleiben auf einer gewissen Stufe der Markseheit
bildung der spiter intensiver erkrankenden Fasersysteme an,
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Wesentlichen diesen sieh anschliessend, nehmen Friedreich (ef. No.12)
und Schultze (ef. No. 39) eine Entwicklungshemmung im Riicken-
marke und Praedisposition zu sclerotischen Erkrankungen an; weder
die Atrophie des Bulbus medullae noch die Rickenmarksdegeneration
sei secundar, sagt Friedreich, vielmehr scheine eine vollige Aus-
bildung und Entwicklung der Medulla spinalis und oblongata nicht
stattgehabt za haben. Und dieser Annahme einer combinirten Systom-
erkrankung anf hereditirer Grundlage sind zahlreiche anderc Autoren
peigetreten: Leyden (cf. No. 47), Seeligmiller (cf. No. 82),
Smith (ef. No. 74), Ritimeyer (cf. No. 86) u. a.

Yon einer Anzahl von Fillen sind die Sectionsbefunde verdffent-
Ticht worden, und diese stimmen darin iberein, dass es sich hier um
degenerative Processe in den Hinterstringen, Pyramidenseitensirang-
lahnen, Kleinhirnseitenstrangbahnen und {larke’schen Siolen han-
delt; so bei Kahler und Piek (ef. No. 17, 28), Friedreich (cf.
No. 2, 11, 12), Schultze (cf. No. 25, 39, 51), ﬂha?ot (cf. No. 68,
78, 92), Longuet (No. 57, 69), Ferrvier (Ko. %) Ritimeyer
(No. 48, 86, 98), Smith (No. 74), Erlicki und Rybalkin (No. G5,
'80), Borgherini (No. 99) u. a. In einigen Fllen wurde die Er-
krankung bis in die Medulla oblongata verfolgt: Friedreich, Rati-
“meyer, Brousse (ef. No. 36).
~ Ist.schon dureh diese Untersuchungen das Wesen der hereditidren
Ataxie hiufig genng behandelt, so diirfte es doch vielleicht nicht
iiberflissig sein, iber ginen Fall zu berichten, der in mehrfacher
Beziehung einige Besonderheiten darbietet.

Derselbe kam in der Districtspoliklinik des Herrn Prof. Heubner
in Leipzig zur Beobachtung, und das Sectionsmaterial wird im La-
‘boratorium der Irrenklinik daselbst aufbewahrt. Ieh benatze mit
Freude diese Gelegenheit, Herrn Prof. Heubner fir gitige Ueber-
lassung der Krankengeschichte und Herrn Prof. Flechsig fiir viel-
;uh,a Anregung und Unterstiitzung bei der mikroskopischen Unter-
“suchung meinen Dank avszusprechen. Ein Theil der Schnitte durch
‘das Gehirn ist von Dr. Bogroff in Odessa angefertigt worden.

Hrankengeschichte.

Robert Schweigel, geb. 1840, Goldarbeiter, beim Tode 46 Jahre alf.
Der Vater des Patienten war gesund, starb 70 Jahre alt an Gehirn-

Die Mutter desselben soll in der Jugend ganz gesund gewesen sein, dick
und stark und soll von Gesundheit gestroizé haben. Spiter aber . habe sie
elwas bokommen®, habe forlwhhrend mit dem Kopfe geschittelt, einen ganz
Arghiv £ Psychintrie. XXIT, 1. Hefr 11
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iaumeligan und schliesslich ganz unsicheren Gang gehabf, so dass sie Ja
lang vor ihrem Tods nichi mehr anf die Shasse gekommen sei. Sie starb_
Alter von 60 Jahren.
Usber dié Gesohwister des Patienten wird Folgendes in Erfabrung ge-
bracht (durch dis Fran desselben): . b
Der ilteste Broder des Patienten ist jetet hoch in den 40 ger Jabren,
lebt in Hamburg and soll ganz gesond sein, a4
Ein zwaiter Bruder wurde wihrend der Militiirzoit boreits krank und hat
dann iiber zwanzig Jabre gesiecht. Br litt an , Rilckenmarksverzehrung®, |
anch ,gesohiittelt®, starb einige 40 Jabre alt,
Ein dritter Broder lebt in Naumburg; dieser ist schwach im Kople, hat

aber keinen tanmelnden Gang, keine schiittelnden Bewegungen. d
Fine iliere Sehwester wurde .ungefihr in Mitte der 30 ger Lebnna;]a.hﬁa
krank, Sie bekam einen ,tapplichen® Gang und war nieht im Stand&,
Kopf still zu halten, oder fhr fortwiibrend anf die Seite flog; wenn sis von
Halle, wo sie wohnte, zu Besuch kam, sah sie aus, wie eine Wahnsinnige; sie
nahm sich im Jahre 1878 das Leben. h
Eine zweite Schwester liat sich im Sommer 1885 das Leben genommen

im Alter von 86 Jabren. Sie war sine starke, gesund aussehende Person
weisser Haul, rothen Wangen; aber sie batte etwas Unsicheres in ihrem T
flel leight hin und wurde auch alimillig schwicher; als man sie wegen nich
mehr vorhandener Arbeitsfihigkeit in eine Anstalt bringen wollte, lief
in's Wasser,
Eine dritte Schwester, die jingste, ist in Berlin verheirathet; diese

ist zur Zeit ,vesclui®, aber auch sie ist nervenschwach.
Mso von 7 Geschwister sind 6 nicht normal in Bezog auf ihr Nery
system. Die 2wei Schwestern und vielleicht der eine Bruder waren in a
loger Weize alficirt wie Falient selbst.
Der Kranke verlegte den Beginn seiner Krankheit in das Jahr 1874, w

das Leiden mit Unsicherheit und Schwiiche beim Gehen und mit Krenzsohme
zen begonnen haben soll. Die Fran bemerkie aber schon vor der im Jé
1868 erfoiglen Verheirathung Abnormititen an demselben.
Als Knabe soll er gesund gewesen sein, habe sich mormal entwicl

und er habe — berichtet die Frauw nach den Erzibhlungen des Mannes — b
gum 17. Jabre eine schr schéne Handschrift geschrieben. Schon von
aber sei ihm das Schreiben schwor geworden; er schrish nicht mehr gern,
der Zeit der Verheirathung (1868, 28 Jahre alt) schrieb er schon g
Jkrakelig. Seit dem Jahre 1876 war das Schreiben iiberhaupt gar n
mehr méglich,
Er war ein gosohickter Goldarbeiter. Tm Anfange nach der Verhe
thung machte er auch feine und kleine Arbeiten noch durchaus geschickt, abi
dis Fraz merkte, dass es ihm schwer wurde, als ob er ungewGhnliche Hin e
nigse Gberwinden miisse. Ganz allmilig verschlechierts sich diese Fihb
g0 arkeiten. Seit 1880 konnte er absolut nichis mehr arbeiten, er
night sinmal dis Reparaturen mehr riehtig beschreiben.
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_Als junger Mann soll er ein unverwiistlicher Ténzer geweson sein; schon
enid der Verlobungszeit (1868) aber fing er an, weniger gern zu lanzen;
@gts 83 wiirde ihm schwindlig beim Tanzen., Schon damals bemerkte die
dass er es gern haile, wenn man ihn fihrte, dass er manchmal mit dem
iten Belna stark nach auswiirts schlenderte, und dass er, wenn sis sich
ten, ihr dfters awischen die Beine .quergelie®. — Schon als junger Ehe--
blish er gern zo Hause, Abends ging er ohne Frau nicht ans, weil schon
s der Gang im Dunkeln ganz hochgradig schlecht, schwankend und tau-
d war. Von Mitte der 70ger Jahre an ging er immer schlachier und
te gar nicht mehr anf die Strasse, weil die Lonte ihn aunf seine sonder-
Bewegungen hin ansahen. Er fuhr dann nur noch Sonnlags aus. Seit
kam er iiberhaupt nicht mehr anf die Strasse.

Schon seitdem dis Frau den Mann kennt, ist er im Dunkeln &usserst.un-
chickt, Er konate schon im Beginn der Ehe im Dunkeln keine Lampa an-
den; wollte er bei Gelegenheit der ersten Enthindung seiner Frau (1868}
] atwas helfen, so stiirzte er sebr oft aos dem Betie und fiel in der Stobe
fand nieht, wonach er suchle o. dgl.

- Aber auch am Tage griff er schon in den ersten Ehejabren dfters dane-
‘wenn or etwas in dis Hand nehmen wollte. Das Essen wurde dem Manne
wer, 50 lange die Frau sich erinnern kann: er stach s Gfter mit der
el in den Mund; fulr mit dem Bissen neben dem Munde vorbei, so dass
r manchmal ganz wiithend wurde und die Gabel weit von sich weg warf, Er
sehon seit Jabren deshalb nicht mit der @ibrizen Familie, sondern allein
sich. In den letzten TLebensjahren musste ihn seine Frau ganz fittern.
y hat die Fran nie bringen diirfen, weil er die Griten nicht ordentlich zu
iren im Stande war. Im lstzten Lebensjahre konnte er iberhaupt Festes
mebr gut sehlueken.
Dis Stubl- und Urinentlesrung war bis zalstzt vollkommen ungestort.
~ Ebenso konnte der Coitus ansgefibrt werden, Frau S. wurde noch im
1884 gravida, ez teat aber Fehlgaburt ein.
Subjective sensible Stirangen bot er nie viel dar. In den Jahren 1874
1881 litt er an anfailsweise auftretenden heftigen Krenzsohmerzen und
ab an Schmerzen im Nacken, Letstere bestanden nicht eigentlich in
‘Stechen als in einem Gefiihl des Geschwollenseins.
yehisehe Funotionen waren nicht anffillig gostort,  Allerdings war
von Anfang der Ehe an immer sehr still fiir sich und rubig, Die Fran
mfmga hinfig tlarubar, dass er so sehr in sich gekehrt war und so
rach.
Godiichtniss war und blieb stets gut, er konnte gut rechnen und
iiber Kopfschmerzen hat er niemals geklagt.
ungafihr 1879 ist die Sprache unbeholfen und schwerfilliy gewor-
nd fiiblt Patient eine wirkliche Schwiiche im rechten Arme neben der
liingst bestehenden Unsichorheit der Bewegungen.
jurde von einer grossen Zahl von Aerzten behandelt; meist worde
ose aul multiple Sclerose gestellt,
s 4
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‘ Im Juli 1582 sah ich den Kranken zum ersten Male und nahm d
den folgenden Status aaf:
Wicht gorade unkriftiger, mehr magerer, aber ziemlich muskuldser K
per von graubleicher Firbung. Es fallt sofort auf, dass Patient den
naeh rechts gedrehi biilt, und dass sich diese Drehung bei jeder inte
Bowegung fortwihrend vermehrt. * Steht er auf und macht einige Sehri
wirft er beinahe bei jedem Schritte den Kopf etwas weiter herum, so dass
ganz nach rechts und schliesslich fast mach rechts rickwirts sieht;
dabel die Empfindung, als ob der Nacken anschwdlle. Die Drehung be
aunf einer krampfhaften, immer stérker werdenden Contraction des Tlinks
M. sternocleidomastoideus. Um ihr sinigermassen entgegenzuwirken,
die Hand an die linke Nacken- und Halsseite. Dasselbe tritt ein, wenn or
Sitzen zu lessn versucht; unwillkiirlich wenden sich der Kepf und die ﬁ 1
immmer weiter nach rechts, so' dass er das Buch immer: mehr nach re
bringen muss, es schliesslich ganz rechtsseitig hilt und die Augen gu.iu
den rechten Winkeln stehen, Hilt man den Kopf fest, so kann er auch o
gorade gerichtetem Blicke ganz gut lesen: iberhaupt ist die Gesichtsschie
sowie auch die Bewsgung der Augen nach allen Richtangen hin ganz no

Auch im Gesicht zeigen sich krampfhate Mitbewegungen: Erstlich rei
Putisnt wiihrend des Gebens und Lesens in forlwihrender Progression
Augen immer weiter auf, so dass das Gesicht schliesslich den Ausdruck
grissten Schreckens oder Staunens annimmt,

Zweitens zeigt er eine Vertisfung der Naselabialfalte und eins Conl
tion der Muskeln des Mundes und Kinnes, wie man sie nur beim schwers
Tetanus sonst sieht, und auch dieser ganz ungewdhnlichs mimische Ausdr
des unteren Gesichies wird immer ausgeprigler, jo l&ngar Patient intend
Bewegungen vornimmt.

Drittens sndlich zeigt sich Analoges an der Sprache. Dieselbe ist ei
thitmlich miihsam, gepresst, ahgaaetst, als ob es ihoi Mihe machte, das W
herauszubringen, ungefibr wie ein von hdchst intensiven Leibschmerzen ge-

peinigter Mensch spricht; dabei aber ist das einzelne Wort durohauns sch

articulirt. Dieses Hervorstossen der einzelnen Worte wird immer sliirker uni
dabei in sehr auffallender Weise die Sprache immer lanter, jo linger er sprichl,
also jo zahlreichere Impulse er verwendet hab. .

Alle diese eigenthiimlichen Kru.mpfbawagungan werden sofort viel mil
und geringer, wenn man den Patienten sine Lage einnehmen ldsst, wel
miiglichst wenig motorische Impulse in Ansproch nimmt. Lisst man 1htr i
Oberkdrper und Kopf villig unterstiitst, eine moglichst zwanglose Stellung iv
Bette einnehmen, so verschwindet soglelch dia tetanische Nasolabialfalte, d
Augen werden nicht mehr so aufgerissen, er kann bei gerader Kopths
losen ; anch dieSprache wird weniger gepresst, und er kann sogar einen Bu
staben mit Milhe schreiben.

In sufrechter Stellung ist letzteres absolut unmiglich; denn es bes
die hochgradigste Alaxie beider oberen Extremititen. Jede Bewegung
schishl im Zickzack, schleudernd, an den gesuchten Gegenstinden vorbei
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Kndpfen, Binden, selbst Essen ist.énns unméglich. Dieselbs Ataxis besteht
i_iﬁln unteren Extromititen: stampfender, schleudernder, unsicherer Gang,
‘geschlossenen Augon sofortiges Umfallen; schon bei blossem Umdrehen
 offensn Augen Schwindel. Bei jedem Gang dureh's Zimmer muss Patient
h an den Mdobeln anhalten, Die rechie Kirperhilfte scheint dabei nosh
sbwas stirker ataclisch als die linke.

| Dio rohe Kraft der oberen Extremititen ist dentlich abgeschwicht, dabei
aber rechts wieder mehr als links. -

Auch beim Versuche, auf sinem Beins zu stehen, zittert das rechte viel
rker als das linke. Die rohe Kraft des Quadriceps femoris erscheint beider-
unversehrt und gleich, ebanso dlq}ﬁnlgﬂ der Beugemuskeln am Oher-
g kBI

Dia Pupillen sind eher weit als eng; sie reagiren sowohl bei Lichteinfall
wie bei Accommodation sehwach,

Die Patellarsehnenreflexs sind eher Bt? gesteigert,

Die Sensibilitit an den Armen und Befnen ist fiir die Berihrungen voll-
nmen unversehrt. Dia feinsten Berdhrungen worden deutlich empfunden ;
eicheln, Koeipen, Stechen auf's schirfste dherall unterschioden; jede Figur,
ibm auf Hand oder Fuss gemall wird, wird sogleich richtig erkannt.

Der hier geschilderte Status erlitt von 1882 an, unter meiner — aller-
gs oft monatelasg unterbrochenen — Beobachiung eine ganz langsame und
miilig sich vollziehende Verschlimmerung, wobei Zeiten vorkamen, in denen
ent, freilich subjectiv, auch sich besser fihlie. — So war ar z. B im Sep-
ber 1882 recht zufrieden, gab an, seins Glieder seien geschmeidiger ge-
orden, war ab und zu doch mal wieder ansgegangen u. dgl.

In den Jahren 1883 und 1884 wurde selten Hiilfe in der Districts-Poli-
il gesucht, Der Zustand bot keine plotelichen Verinderungen oder Ereig-
s8, und ich haba in diesen boiden Jahren keine Notizen iiber den Palienten
acht.

Im Herbste 1885 steigerten sich die Beschwerden des Pationten wisder
und namentlich klagle er iiber grosse Schlaflosigheit, eine Erscheinung,
' neu hinzugetreten war.

~ Mitte November 1885 wurde wisder ein Status aufgenommen: Patient
it viel schlechter ans als vor drei Jahren, ist bedeutend abgemagert, die
Hautfarbe goradezu cachectisch.

~ Eine nene Zwangsbewegung hat sich seit dem Friihjabe d. J. eingestollt:
hiofig reisst jetzt Patient don Mund ganz weit auf, wis beim Maximum
 Gihnens, und an diese Bewsgung schliessen sich dann mehrfache wieder-
te Haubewegungen an. Dies geschieht, ehs Patient 2u sprechen anfingt,
wenn er sich aufrichtet ete. Patient ist héchstens im Liegen dann und wann

Stande, disse krampfhafte Bewegung zu unterdriicken.

; Auch im rechien Arme bekommt Patient dfter unwillkiirliche Stisse, die
gu einer choreaartigen Bewegung fiihren. ;

~ Die Sprache ist noch viel schwerer. Nach langem Aufreissen des Mun-
des, vielfaochen Kaubewsgungen, mehrmaligem Ansetzen bringt er endlich
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‘stossweise ein Worl heevor; auch dies ist aber nicht mebr so deutlich
feiiher, sondern weniger gut articulirt; die Stimme ist dabei sehr Taut,
iiberanstrengt. ’ "
Der rechte Arm zeigh deutlich grissore Schwiche als der linke.
Beim Geben hommt or geradeaus gar nicht mehr vorwirts, weil's ihi
jedos Mal sofort den Kopf nach der rechten Seite herumwirfl. In der Si
hilft er sich abor noch, sich anhaltend, herum.
Im Hinterkopf bat er ein beklommenes Gefiihl, in der rochten Schi
die Empfindung des Angeschwollenseins.
Februar 1886, Wihrend des Winters hat sich der Zustand immer
verschlechtert. Seit etwa Mitte Februar liogt Patient fest, ,weil die
picht mehr fortwollen®. Beim Versuch zu gehen, gerdth or sofort in
umzufallen, Sehr viel Schwindel. Des Nachis fiillt or oft ans dem Beth.
Datei sind die Beins hoshgradig abgemagert, alle Muskeln derselben abar
abnormer Spannung, deutlich unter der fetilosen Haut sich abhebend.
Auch in den Armen vielfach abnorme Spannungen; hat er siwas a
fasst, so kann er es nicht wieder loslassen.
‘Die Patellarreflexs deatlich, aber nicht mehr erhsht.
Am 1. Mirz wurde nochmals die Sensibilitit an den unteren E:
titen goprift. Berithrung, ebenso Schmerz wird iiberall ganz deutli
* plunden; jede Bmpfindung wird richtig localisirt.
Gesicht und Gehde got; Bewegung der Bulbi frei.
Im Laufs des Mirz immer mangelhafters Nahrungsaufnahme, =
mende Abmagerang,
Am 6. April 1886 kaon Patient kaum mehr reden, ist offenbar ¢
benommen, Beine in Beugecontractur, Hinde in Krallenstellung; die 2.
3. Finger heiderseits in Hyperextension; Gelenke zwischen 1, und 2. Phala
nach vern durchgedriickt. Der Mund steht weit offen, eingeschiittete Mil
wird noch gut geschluckt, ;
7. April 1886 friih 4 Uhr erfolgte der Tod.

Section eodem die, Nachmittags 2 Uhz

 Enorm abgemagerte Leiche. Beine in Beogecontractur. Geringer D
bitus. Sehidel sebr dick, asymmetrisch. Durs mater schlaff, ohne Hiima
— An den herausgenommenen nervisen Centralorganen wird sofort die
hobgradige Atrophis des Kleinhirns und der Briicke wahrgenommern un
‘her Giehirn und Rickenmark zunichst ohne eingehendere Untersuchung

Von der iibrigen Section ist noch folgendes hervorzuheben:

Tn der rechten Lungenspitze befindet sich eine schiefrige Induration
narbiger Einziehung und geringer Verwachsung. Der unters Theil des
‘unteren Lappens ist brandig zerfallen, stark stinkeud; die Umgebung
Brandherde infiltrirt, von kleinen eitrigen Herden durchsetat. Auch im
Oberlappen eine Pigmentinfiltration; der ganze untere Lappen grosser,
luftleer, von kleinen eitrigen und brandigen Horden durohsetst. i
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Herzfleisch hlass, gchlaff, Klappen und grissere Gofiigse normal, Leber nor-
mal gross, Galle dunkel, dickfiissig. Milz schlafl, blass, Nieren vou normalar
 Consistenz, Gréisse und Farbe, Magen und Darm ohne auffallige Abnormititen.

In der Blase klarer Urin.
Kinder des B. Schweigel:
1. 1889 geboren, stark jung,
2. 1871 gehoranes Miidehen, gasund,
3. 4. jung gestorben,
5. 1876 geborenes Midchen, gosund,
G. I878 goborene Louise §. mik hereditirer Ataxin behaftel,

7. 1879 geboranes Madchen, gesand.

Krankenbild mit dem von Friedrveich an-
lex — Romberg'sches Symptom, Ataxic,
meist atactischer Nystagmus und Sprachstorung, Fehlen des Patellarre-
flexes, Feblen der lapcinirenden Schmerzen und Paristhesien, Br-
haltung der Hautsensibilitit und des Muskelsinnes, Intactheit der
ﬁphinktamnfunttion, fehlende Nelgung aur Deenbitusbildung und Fehlen
des Robertson’schen Symptomes —, so ergiebt sich eine grosse
Uebereinstimmung beider, sodass die Diagnose der Friedreich’schen
Tabes in unserem Falle wohlbegriindet erscheint.
p Die lange Daner der Krankheit, der frithzeitige Beginn — erste
Zeichen im 17. Lebensjahre — entsprechen den Beobachtungen des
ersten Autors; bei der Tochter des §. ibrigens traten die ersten Er-
heinungen schon in den Kinderjahren auf, wie dies auch von Riiti-
rer (ef. No. 48 und No. 86 des Litoraturverzeichnisses) und

1le (cf. No. 59) beobachtet ist.
Faerst zeigte sich bei §. Unsicherheit beim dghreiben, nnd bald
Iten sich danach Ataxie aller Extremititen und das Rombergsche
iptom ein sowie die anfallende Sprachstirung, Erscheinungen, die
bis zum Tode des Patienten mehr und mehr steigerten, und zu
“sich allmilig verschiedene Zwangshewegungen gesellten.

Nystagmus wurde nie beobachtet; derselbe fehlte auch in einigen
i von Friedreich, von Gowers (ef.31) und Erlicki (ef. No.65):
 Das bei den meisten Erkrankungen dieser Art constatirte Fehlen

__I_'abellamﬂexe blieb jedoch hier aus, im Anfange waren dieselben

eher etwas gesteigert, gin Verhalten, welches auch von Seelig-

r und Botkin (cf. No. $2) angegeben wurde.
Die Hantsensibilitit blieh stets intact; von andercn Frzcheinnugen
sensiblen Sphare wurden nur tm Anfange Kreuzschmerzen an-
n und spater das Gefiib] des Geschwollenseins im Nacken und

opfe.

Vergleicht man dieses
gegebenen Symptomencomp

..-"-
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Wie anch sonst in weit vorgeschrittenen Fillen wvon TFried-

reich’scher Tabes zur Beobachtung kam (Riitimeyer, Walle)
" fanden sich schliesslich bei S. Contracturen der Beine und Hinde.

Behufs einer genaunen mikroskopischen Untersuchung wurden
Riickenmark und Gebirn in Miller’seher Losung und Alkohol ge-
hiirtet und alsdann Schnittreihen ans verschiedenen Hihen des Riicken-
markes bis hisauf in die Gegend des Linsenkernes — theils von
Dr. Bogruff in Odessa, theils vom Verfasser — angefertigt, welche
nach verschiedenen Tinetionsmethoden behandelt wurden. Es wurden
zum Fhrben verwandt: Alauncarmin, Picrocarmin, Carminammoniak,
Lithionearmin, Safranin, Nigrosin, und die besten Priparate wurden
durch Anwendung des Weigert'schen und des verbesserten Pal‘schen
Verfahrens erlangt.

*

e Untersuchung ergab folgende Befunde:

Lumbarmark: Grisse 8,7 : 6,5 Mm. Degeneration der Hinterstringe
und Pyramidenseitenstrangbahnen. Die geschwundenen Nervenfasern sind
dureh bindegewebige Balken ersetet, In den Hinterstringen finden sich er-
haltene Nervenfasern in dem zwischen Hinterhorn und hinterer Commissur ge-
legenen Theile.

Die Peripherie ist frei von Degeneration; ebenso keins Verdnderung in
dem ibrigen Theile der Seitenstringe und in den Vorderstringen,

Die Bindegewebssepta sind vom geradlinigen Verlaufe abweichend zum
Theil pach hinten abgebogen,

Die hinteren Wurzeln sind an Nervenfaserzahl sehr verringert.

Dis Hinterhirnor worden anf Grund der Lissaner’schen Forschun-
gen iiber den Faserverlauf in denselben (ofr. 84 dor Literaturangabe) einer
eingehonden Untersuchung unterzogen, wonach sich das Folgende heransstellte.

Dis Randzone Lissauer’s zeigh keinen Schwund von Nervenfasern;
einige fransyersale foine Fasersfige zwischen dem lateralen und dem medialen
Theils der Randsone sind deuilich, welche die in die gelatintse Substanz ein-
tretenden hinteren Wurzelbiindel durchsetzen.

Substantia gelatinosa: In der spongidsen Zone derselben sind fast keine
markhaltigen Nervenfusern sichthar; nur wenige direct ans den hinteren Wur-
zeln kommende Fasorn durchsetzen sie und einige Fasern am Rande der Sei-
tenatriinge, In der Substantia gelatinosa selbst sind feine Fasern fast ganz
geschwanden, erhalten nur wenige grobe Nervenfasern aus den hinterenm Wur-
zeln, keine vom Hinterstrang her eintretend.

Zwischen Substaniia gelatinosa und Substantia spongiosa woblerhaltene
Quersehnitte markhaltizer grober Faserbiindel, die longitudinal verlanfen (auf-
steigends Colonnen Clarke’s).

In der Substantia spongiosa sind feine Fasern ziemlich zahlreich erhal-
ten, dagemen keine Querschnitte fuiner longitadinaler Fasern zu sehen. -

Dis Einstrahlungsfasern ans den Hinterstringen in’s Vorderhorn, die die

™
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- Spongiosa durchsetzen (Kéllicker's innere Worzelbiindel, Frommann's
Strahlenfasern) sind vorhanden, ihr Verlauf zum Theil dentlich bis zu den
lateralen Theilen der Vorderhorner za verfolgen.

Die hintere Commissur weist wenige markhaltige Fasern auf, dis vor-
~dere enthilt zablreiche feine Fasern.

Dor Centralcanal erscheint dicht gefillt mit kirnigen Massen.

Im Yorderhorn sind die grossen Ganglienzellen an Zahl und Grésse
~ vermindert und die vorderen Wurzeln zam Theil atrophisch,
1 Die hoteren Wurzelganglien, schon makroskopisch verkleinert, sei-
- gon unter dem Mikroskep an Querschnilten sine befrdchiliche Verringerung
- der Biindel an markhaltigen Fasern, Liingsschuitle Jassen an don degenorir-
 ten Nervenfasern einen starken Zerfall der Markscheide erkennen, von der nur
stellenweise einzelne dunkel gefirbte Tropfen sichtbar sind, wihrend die
Sehwann’sche Scheide unregelmissig streckenweise mit zahlreichen unge-
ﬁrbten Kirnehon erfilllt, an anderen Stellen ihres Verlanfs villig leer und
 gusammengesunken ist. Von Axencylindern ist nichts mehr nachgewiesen. Im
- umgebenden Bindegewsbe finden sich zahlreiche Fettzellen eingelagert..
E Unteres Dorsalmark, Grisse 7,7:6,0 Mm. Degeneration der Goll-

schen und Burdaoh'schen Stringe, der Pyramidenseitenstranghabn und der
dirocten Kleinhirnseitenstrangbahn.
 In den Hinterstringen sind die Keilstringe am meisten von der De-
neration betroffen, und zwar die Zones radioulaires postérieures Charcot’s

{Bandalettes externes) bedesutend mehr als das hinters dussere Feld dor Keil-
 siriinge; in den Goll'schen Stringen sind noch viele Nervenfasern erhalten,
s0 dass sich dieselben — an nach Pal behandelten Priparaten — deutlich
* yom stark entfirbten Gebiete der Keilstringe abheben.
- Wohlerhaltens Nervenfasern finden sich in den Hintersiringen im Win-
E:lianhm Hinterhorn und hintersr Commissur und am ganzen peripheren
de.
In den Seitenstringen betrifft die Dageneration, hier schwilcher auf-
nd als in den Hinterstrangen, die Pyramidenseitensirangbahn und directe
irnseitenstrangbahny seitliche Grenzschicht and iibrige Theile der Sei-
nge und dasGebiet der Vorderstringe bleiben frei von der Degeneration.
Die Bindegewebssepta auch hier im Bereiche der Hinter- und Sei-
siringe sum Theil vom geradlinigen Verlaufe abweichend.
~ Dis Randzone zeigh dichtgedringte erhaltens Nervenfaserquerschnitte.
" Die hinteren Wurzeln erscheinen etwas verschmichtigt.
Hinterhorn. Die Substantis gelatincsa weist in ihrem der Peripheria
nterstringe anlisgenden Theile viela feins Norvenfaserquerschnitie er-
anf, im Ushrigen sehr wenige foine Fasern und einige grobe Biindel
 sis durchsetzend vom den hinteren Wurzeln zur Substaniia spongiosa

dor spongidsen Substanz sind eine Anzabl erhaltener dicker Quer-

rkhaltiger, grober, lingsverlaufender Fasorbiindel (aufsteigende
rke’s). In ihrem hinteren Abschnitte sind zahlreiche quer-
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verlaufende Fasern erhalten, die aus den hinteren Wurzeln and
stringen kommen, im vordersm Abschnilte ain erhaltenss Netzwerk
markhaltiger Fasorn.

Von den Einstrahlungsfasern in's Vorderhorn, die aus der Wrze
dor Hinterstringe kommen, sind nur wenige in ihrem Verlaufe zum Vi
horn zu verfolgon, .

Die Grundsubstanz der Clarke'schen Siulen, durch relative He
vom iibrigen Theile der Substantia spongiosa sich abhebend, wird von
erbaltenen lingsverlaufenden zarten Fasern durchsetat, Die Zells
Clarke’schen Siulen zeigen das Bild der fettig-pigmentésen Doge
dle Kerne derselben sind zum Theil noch sichibar — besenders an Prd
die mit Picrocarmin und nach Pal gefirbt sind. — An den unte
Querschnilten sind weder Einstrahlungsfasern aus den Hinterstringen in
Clarke’schen Siulen erkennbar, noch die Fleohsig schen Kleinhirnbiin
ehensowenig lassen sich Fasern machweisen, die aus dem Vorderhorn 1
der Gegend der vorderen Commissur zu den Clarke’schen Siulen ve
Was das zarte Netzwerk feiner markhaltiger Fasern betrifft, das di
der Clarke 'schen Siulen umgiebt, so finden sich darin einige Faserniige
den Hinterhirnern und Hintersteingen, doch ist nirgends cine Verbind
derselben mit jonen Zellen nachweisbar — ein fraglicher Punkt, anf
Lissauer (of. No. 84) in seiner oben citirten Arbeit aufmerksam gemacht

Die hinters Commissur enthilt sinige erhaltene Faserbiindel,
vordere ist reich an feinen und groben Fasern. :

Der Centraleanal mit kirniger Masse angefiillt.

Im Vorderhorn finden sich zum Theil atropische Ganglienzellen
dissen entsprechend atrophische vordere Wuzelfasern.

Das obere Dorsalmark zeigt dasselbe Verhalten, doch sind di
untern Theile) intactsn Gebiete der Hinterstringe hier kleiner, als im u
Theile.

Carvicalmark: Halsanschwellung, Grésse: 12,2 : 6,5 Mm.

1n den Hintersriingen findet sich Dogeneration der Goll’schen
mehr noch der Keilstriinge, wenig afficirt ist der periphere Rand, ints
Region im Winkel zwischen Hinterhorn und hinterer Commissur. ;

In den Seilenstringen Degeneration der Pyramidenbahn und
hirnseitenstrangbahn, doch nur schwach angedeutet; das dbrige frei.

1m Vorderstrange keine Degeneration, -

Bindegewebssepta und Centraloanal verbalten sich wie in
iibrigen Theilen des Rickenmarkes. :

Die Randzone ist intact, die hinteren Wurzeln fihren
‘atrophische Nervenfasern.

Hinterhorn: In der spongitsen Zone der gelatingsen Substanz
viele feine Nervenfasern erhalten, im eigentlichen gelatindsen Theile e
diesen durchsstzends feine und grobe Paserbiindel, dis zur Substanti
giosa gehen. Letzters zeigt die wohlerbaltenen dicken Quersohnitte
steigendon Colonnen Clarke’s und ein Netzwork feiner markhaltige
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~ im hinteren Theilo auch Querschnitts feiner longitudinaler Fasern. Ein-
. strahlungsmassen aus don Hinlersiringen sind nicht nachwoisbar,

Die hinters Commissur ist ohno markhaltige Fasern, dievorders intact,

Yon den grossen Ganglienzellen des Vorderhornes sind nur wenige
vorbanden. g
' Das obero Carvicalmark — Grosse 10,0: 7,7 Mm. — zeigh im
‘Wosentlichen dasselbe Verhalten wie der Querschnitt der Halsanschwellung;
~ in don Hinterstringen insbesondere sind auch hier die vorderan seitlichen
Theile und der hinters periphere Rand intact. In den Seitensiringen er-
‘scheint die Degeneration der Kleinhirnseilenstrangbahnen nicht sehr stark.
3 In der Medulla oblongata fillt sohon makroskopisch die starke Vor-
klainerung auf; je weiter nach oben, umsomehr erscheint das Organ von vorn
nach hinten zusammengedrickl. Ganz auffallig ist bei den Querschnitten
durch Briicke und Medulla — bis sum Riickenmark bemerkbar — eine be-
{riichlicho seitliche, taillenartige Einkerbung (ef. Fig. I bei a) in der Gegend
 gwischen Vagus und Hypoglossus; dieselbe ist bedingt durch Volumen-
Jduction des seitlichen Feldss der Subslantia reticularis — die hier ver-
laufendsn Fassrn kommen von der Briicke her —, ausserdem sind die in
dieser Gegord gelegenen Seitenstrangkerne stark verkleinert, und es fehlen
vuch einige Fasern, die zur Olive fihren.

Dis Kerne der Goll'schen und mehr noch die der Burdach’schen
‘Strénge, besonders der dussere Kern der Keilstringe sind stark verkleinert
und arm an Zellen, — nicht nar degenerirt, sondern wesentlich, um ca. die
~ Hilite, klsiner als an normalen Praparaten.

" Ganz besonders auffallend stark atrophiseh st im Keilstrange die Gussers
Abtheilung; hier fast faserlos, wihrend sie normal sinen starken Zapfen
darstellt.

‘Auf der einen Seito zeigt sich das zwischen aufsteigende Trigominus-
ol und Keilstrang sich einsenkende Gebiet, welches nach Darksche-
iz als ein Ursprungsgebiet des Accessorius®) anzusehen ist, atrophisch.
phische Fasern finden sich anch im Accessoriusstamme dieser Seite.

* Bedeutend ist die Atrophie im Seitenstranghkerne, der nur wenige
tena Kellen aufweist.

Ebenso sind die grossen Oliven stark atrophisch und ibr Gehalt an
und markhaltigen Fasern deutlich verringort. Auch in der Langs-
g sind die grossen Oliven reducirt: wo das Corpus restiforme auf-
anfingt, zeigen sich an mormalen Priparaten die Oliven gross, hier
s in dieser Gogend ganz klein geworden.

Jas Stratum zonale erscheint arm an Fasern; von den Fibrae arcuatae
o sind keine markhaltigen Fasern wahrsunehmen. Vielmehr isk oin
Defsot hinter der die grossen Oliven umgebenden Sahieht bemerkbar;

arkschewitz, Uehor den ﬁrspmng und den centralen Verlauf

acoessorius Willisil. Avohiv £. Anat. und Physiol. 1885, anatom,
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jedenfalls fehlt aber nur cines der dorb verlaufenden Systeme; zu bedenken
" ist dabei allerdings, dass dies Bindel aus dom Kleinhirn kommend aussen
horablaufen kinnto, § 3

In der Olivenzwischenschicht ist kaum ein Ausfall von Fasern zu con-
statiren, sbenso kaum verminderte markhaltige Fibrao arcunatac internas.

Die Pyramiden orscheinen gegeniiber dem geringen Querschnitt der
ganzon Medulla recht gross; ihre Grisse entspricht etwa der in einer nor-
malen Medulla. In ihrem Gebiete ist kein Ausfall markhaltiger Fasern nach-
weisbar; ihre Farbung isl an Weigert- Himatoxylinpriparaten kaum elwas
schwiicher als die der Olivenzwischenschicht.

Deutlich ist die Degeneration der directen Kleinhirnseitenstrang-
babn, in der sich nur wenige markhallige Fasern nachweisen lassen.

Zwischen den sich kreuzenden Fasern der Fibrae arcuatae internas in
dor Raphs erscheinon einige perivasculire Riume mit darin lisgenden Gefdss-
querschnitien als zismlich weite Spalten. !

An einem Priparate ans dem unteren Theile der Medulla oblongala be-
merkte ich etwa in der Miite des Hernes der Burdach’schen Stringe eine
Anhiinfung aof dem Quersehnitte getroffensr markhaltiger Fasorn deutlich von
der Umgebung sich abhebend; dieselben diirften vielleioht identisch sein mit
dem im Burdach’schen Strange hier intact gebliebenen Theile, von dem
P. Flochsig annimmt, dass seine Fasern im Kerne der Heilstringe nach
anssen verlaufen und sich beim Embryo friibzeitiz mit Markscheiden umgeben.

Im Bypoglossuskern ist sine missige Atrophie der Zellen wahrzu-
nehmen, und die austretende Hypoglossuswurzel erscheint an markhalti-
gen Fasern verringert; das Marklager, welches den Hypoglossushauptkern yom
Vantrikel trennt, ist wohlerhalten.

Das Carpus restiforme stelli sich arm an markhalligen Nervenfasern
und betrichtlich verkleoinert — auf etwa !/, reducirt — dar, so dass die auf-
steigande Aeustious- und Trigeminuswurzel nur durch eine schmale Schicht
vom peripheren Rande des Schnittes getrennt sind (ef. Fig. I o.r.); der Kewn
das Strickkdrpers ist besser erhalten als die Peripherie.

Dis aufsteigends Trigeminuswurzel ist dorchans normal,

An hither gelegensn Schnitten in's Gebiet der Briicke tibergehend, sight
man den Facialiskern siwas geschrumpft und in der austretenden Facialis-
wurzel einen Theil der Fasern entfirbt, Auf simmilichen vorhandenen Schnit-
ten — die Reihe ist allerdings nicht liickenlos — ist der Facialis nur auaf
giner Seite anzutreffen; hichst auifllig ist dabei eine Theilung des Nervan in
gwei Striinge, von denen der eine nach anssen abbiegend und lange im cen-
tralen Hihiengran verlaufend, sich zum Klsinhirn verfolgen lésst. Wahr-
scheinlich handelt es sich um einen abgesprengten Faserzug, der vom Klein-
hirn herkommt und eine Strecke mit dem Fasialis verlaufend sich dann in die
Briickenfasern begiebt; méglicher Weise ist dieses Biindel auch als verlagerte
Siria acustica anzusehen,

In den Ursprungsgebisten des Acuslicus ist nichts Abnormes nachzu-
weisen; die normal gelagerten Strise acusticae sind schwach entwickelt,

1
!
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» Abducens-Kern und Wurzel sind normal; das Corpus trapezoi- ~
dum weist starkgefirbte Nervenfaserziige auf.
Der sensorische Trigeminuskern ist wohlorhalien, man sieht dis star-
gut gefirbien Faserziige der sensorischen Wurzel (ef. Fig. IL V.s5.) und
nso den stark gefirbten von der Raphe kommenden Faseraug, der den go-
szten Ursprong des Quintus darstellt; dagegen erscheint der moborische
ern betrachilich kleiner und arm an Nervenzellan, die zum Theil kleiner sind
dis des sensorischen Kernes. Die mit der Thriinensecrstion in Zusammen-
ang gebrachten Zellen des oberen Trigeminuskerns seigon ausser ihrer Ver-
derung an Zahl noch ein anderes sonst nicht beobachtetes Verhalten, in-
1 die nach aussen gelegenen derselben mit schwarzem Pigment erfiillt sind.
In der Héhe des Trizeminusaustrittes ist die hochgradige Verkleinerung
 ganzen Querschnitles selr auffillig: sowehl in der Breitendimension, be-
ders aber erschieint dis Briioke im sagittalen Durchmesser verschmilert,
dags dieser nur 2/y von dem eines verglichenen normalen Priiparates zeigt.
Verklpinerung betrifit nun haupisichlich die vordere ventrale Abthei-
‘5o dass dieselbe an Querschnitt die dorsals kaum wesentlich dbertriflt.
s Reduction des Querschnittes (und anch Lingsschnittes) berubi aul einer
gradigen Verminderung der markhalligen Fasern in den Briickenschenkeln
lalnhirns und einem fast vollstindigen Fehlen des grossen Briickengan-
. welches nur wenige erbaltens Ganglienzellen und ganz wenig Netze
t, Gloichzeitiz sind die aus der vorderen Briickenabtheilung in der
dorsalwirts ziehenden Faserziige fast vollstindig geschwunden. Quer-
wrn in der Briicke sind nosh vorhanden (of, Fig. 1L).
~ Sobr schin erhalten ist der obere Centralkern.

 In der Mitte der Bricke erscheint die Schleife siemlich gut tingirt

ig. IL); das Bindegewebe etwas mebr entwickelt als normal und die

der Schieife (laterals Sebleife), die um den Bindearm laufend, in
o Marksegel gehen, weisen nor eine geringe Atrophie auf, die viel-
‘nur als einfache Verdinnung snzusprochen ist. Die stark pigmentirten
len des Loous coeraleus treten deutlich hervor; die Faserbiin-
absteigenden Trigeminuswurzel sind gut gefirbl; der Quer-

es hinteren Lingsbindels ist siemlich betrfichtlich und hebt
von der helleren Umgebung ab.
sentrale Haubenbahn tritt deotlich horvor, indem sie sich stark
‘vou der hellen Umgebung abgrenzt; das Feld dabinter ist hier atro-
. wohl vorhanden, aber schlecht entwickelt.
ventralon Theile erschoinen die stark tingirten Querschnitie der Py-
n yon wenigen markhaltigen Fasern umgeben (of. Fig. IL. f.)
norschnitt des Bindearmaes ist relativ vergrossert, die markhal-
arn desselben mit Weigert's Himatoxylin tisl blau gefirbt
eren Vierhiigelgegend zeigen sich die hinteren Lings-
eifensohicht, die sich kreuzenden Fasern dor Bindearme stark ge-
Troobleariskern wohlerhalten.
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In der vorderen Vierhiigelgegend erscheint der vorders Vierbigel
‘solbst sehr abgeflacht, das Corpus genieulatum medials gar nicht vorragend
und die Thalami optici beider Seiton naher an einander geriickt als normal.

Bindearme und hinters Lingshbiindel haben normale Firbung, Die im
Fusammenhange mit der Briicke stehende Substantia nigrs Stmmeringii ist
gwar gut gefiirbt, aber dentlich verschmalert und enthilt dnssert wenig pig-
mentirte Zellen.

Der Hirnschenkelfuss ist um ein Drittel verkleinert.

An Schnitten aus der Mitte des vorderen Vierhiigels erscheint der normal
gefirbte rothe Kern der Haube, woblerhaltens Fasern des Nervus ooulomoto-
rius und das méchtize Biindel dos Tractus opticus, der in das Corpus geni-
culatum laterale eintritt. Der Luys'sehe Hérper erscheint betriichilich abge-
plattet und verkleinert, :

Sehnilte durch den vordersn Rand des vorderen Vierhiigels zeigen dent-
lich geffrbt dis Fasern, die vom Vierhiigel zum Thalamus opticus fiihren, die
Biindel, die vom lateralen Rande des rolben Kernes ansstrablen, die michtigen
Ziige der hinteren Commissur und deren ventrale Fasern, die um den Aquas-
ductus Sylvii zu den noch srkennbaren hinteren Lingshiindeln verlanfen. Nir-
gends ist hier ein Ausfall markhalliger Fasern erkennbar.

Der vierte Ventrikel ist ungewdhnlich grosa im Verbdltniss 2o dem
verringerten GJuersohnitte; seine Geslalt ist breit gerogen, maunlférmig, an den
Seiten mil tiefen Einsenkungen (ef. Fig. I. und II. V. IV.}; ebenso ist das
contrale Hoblongran, in dem sehr schine Zellen erhalten sind, relativ sebr
entwickelt, und der Aquaeductus Sylvii isl weiter als an normalen Praparaten,

Das Kleinkirn (cf, Fig 111.) zeigte sechon makroskopisch ebenfalls eina
hochgradige Verkleinsrung; genauwe Masse desselben fehlen, da ich dasselbe
nicht mehr in toto vorfand.

Die Bliitter erscheinen als sehlaffe schmale Lamellen, die weite Zwischen-
rinme zwischen sich haben; eine bessers Consistenz zeigen nur Mandel, Wurm
und Flocke, deren Lamellen auch makroskopisch anf dem Querschnitie breiter,
dichter gelagert und stivker gefirbt sich darstellen; ebense ist schon makro-
skopisch ein besser erhaltener Zustand erkennbar an den einander zugehehr-
tan Léppehen, dia der Vorderfliche des Lob. semilanar. post. und der hinteren
Fliiche des Lob. lunat post. angehiren.

Die mikroskopische Untersuchung einer Reihe von Schnitten, deren
Richtung in die Transversalebene fillt, fihrt zu den nachstehendan Resultatan.

Dig Zellen des Nucleus denlatus stehen ziemlich dicht gedringt,
gind stark gefiirbt — nach Weigert —, zom Theil geschrumplt, Dachkern,
Kugelkern und Piropf zeigen nichts Abnormes,

In der Markfaserschicht erseheint der Markkern des Corpus denta-
tum nur in seiner ventralen Partie mit gut gefirbten Fasern; das das Corpus
dentatum umgebende Vliess dagegen arm an markhaltigen Fasern; noch
ﬂﬁl:];p: ist der alrophische Zustand in den Faserbiindeln der pinzelnen
Liippchen; an diosen atrophischen Stellen bewmerkt man viele ungefirbte

Beitrag zur Kenntnis der hereditdren Ataxie und Kleinhirnatrophie - page 15 sur 31


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0672&p=15

Beitrag zur Kenntniss der hereditiren Ataxia eto, o 175
rewobsfasern zwischen den vereinzelt vorhandenen markhalligen Nerven-

In der Binde cracheint die Kornerschicht gegeniiber normalen Prii-

| plwas verschmiilert und drmer an Kirnern; die moleculiire Schicht ist

falls verschmilert. Am auffilligsten ist der Ausfall der grossen

e :nja schen Zellen, dagegen sind die horizonialen Flexus in der Klein-

' de sebr wohl erhalten, auch da, wo dis Puarkinje’schen Zellen villig

en.

f Wo die Zellon fehlen, ist ihr Ausfallen ein vollstindiges, nirgends trillt
p;lmm degenerirtor Zellen, ‘
berall, wo die Marklaisten besser nrhaltan sind, zeigen sich auch

zahlreichere Zellen; stellenweise finden sich Lappohen ohne jede

r Zellen und Markfasern,

' Im Allgemeinen erscheinen die obersn Partien des Kleinhirns von der

hie viel mehr batroffen als die untersn; im Einzelnen lisst sich folgen-

Befund feststellen.

Im Wurme (ef. Fig. L Vr. i.) finden sich verbiltnissmissig wenig De-

: markhaltiger Fasern; auch die Purkinje’schen Zellen sind noch ziem-

eichlich vorhanden, wenn aunch sichilich vermindert. Wahrscheinlich

‘yvigle der erhaltenen Fasern nicht za den Purkinje’schen Zellen

zu den Plexus, die mit jenen Zellen nicht in Zusammenhang stehen.

vorderon Theile des Wurmes sind elwas weniger gut erhalten als die

en, doch ist der Unterschied nieht betriichtlich.

. In tem Zustande befinden sich Tonsille, Uyvnla und Nodolus, deren

zahlreiche Purkinje’sche Zellen, deren Markschicht wohlgefirbte
1 aufweisen.

wohlerhaltene, wie erwiihnt schon makroskopisch sich dentlich ab-

artie stellen auch die einander zugewandten, der Vorderfliche des
. poster. 5. semilunaris und der Hinterfliche des Lob. lunat, poster,
n Lappchen dar (of. Fig. 11I).

und zu finden sich im Lob. caneiformis gate Partien, doch zeigt

kaina gleichmissige Vertheilung des Guterhaltenen, nur scheinen

en die vorderen Theile des Lob, cuneiformis, die nach der
liegen, besser erhalten.

hrigan Theilen trilft man nur gans versinzelt hier und ds anf
o Zellen, und zwar findef man an solchen Stellen meist mehrore
‘zusammengedringt.

der Vergloichung der vorliegenden Kleinhirnschnitte mit fotalen
rgiebt sich, dass an unserem Kleinhirn diejenigen Theile am
ten sind, welche besonders friibzeitig (Worm) oder zu allerletat
siden entwickeln (Mandel, Gebiet des Lob. semilanar. post.
nat, post.), wiibrend die bezfiglich ihrer Entwicklungszeit in der
gn]_:]ﬁnhhastun ausgebildet sind; letatere sind gleichzeitig
die sich durch das Vorhandensein yon Bogenfasern auszeichnen.
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Es liessen sich einige Beobachtungen bLetreffs der Verbindungen des
Kleinhirns mit anderen Gehirntheilen machen, )

So scheinen aus den zoleizt erwibnten schlecht ansgebildeten Partien
gerade hauptsichlich die Fasern zu kommen, welche in die grosseen Oliven
gehon; ausserdem zeighe sich auch die Zahl der aus dem sehr rducirien
Corpus restiforme in die Oliven sinstrablenden Fasern sehr gering.

Im Worm tritt eine Anzahl guterhaltener Fasern auf, die ans dem ér-
haltenen Theils des Corpus restiforme stammen, )

Deutlich zu verfolgen ist, wie markbatige Fasern von den Kleinlirn-
seitenstrangbahnen her in die Markfaserbiindel des Kleinhirns sintreten.

Fir die Bindearme ist zu beobachten, dass sich diesslben relativ wenig
in die hinteren und oberen Partien der Kleinhirnhemisphiren veraweigen,
sondern vorsugsweise nach den basalen Theilsn gehen, und dass dieselben
nach der Mitts des Kleinhirns zu ausstrahlen, nicht sich nach aussen wenden;
in ihrem Verlanf deutlich zu verfolgen sind winige Biindel des Bindearmes,
die sich in die hier woblerhaltens Gegend des Lob. lunat. post. und Lob..
semilun, post. fortsetzen und dort Fasern abgeben, —

Dis Pia mater haftet den nervisen Centralorganen ziemlich fest an,
besondars im untersn Dorsal- und im Lendenmark, doch so, dass sia ohna
Substanzverlost abgelist werden kann. s

Die im Vorstehenden dargestellten Resultate stellen sich, soweit
sie sich anf das Rickenmark beziehen, den oben angefihrten Sections-
befunden, die Fille Friedreich’scher Tabes betrafen, gleichlantend
zur Seite; anderseits aber enthalten sie einige Ergebnisse, welche in
keinem der friheren Fille zur Beobachtung gelangt waren: die Klein-
hirnaffection und die Verinderangen in Medulla oblongata und Pons;
allerdings ist von Hammond (cf. No. 41 des Lit.-Verzeichnisses)

 ein Causalnesus dieser mit der vorliegenden Krankheit angenommen
werden.

Die Zahl der in der Literatur bekannten Fille von Cerebellar-
atrophie ist nicht sehr gross — am Schlusse folgt eine Zusammen-
stellung derselben —. Alle diese Fille weisen sehr viel Ueber
stimmendes auf: fiberall zeigt der atrophische Process das némliche
pathologiseh-anatomische Verhalten: Sehwund der Rindenschicht und
Ausfall der Purkinje’sehen Zellen sowie Bindegewebswucherung in
der Markschicht; ebenso constant erscheinen als Folge der Klein-
hirnatrophie Motilititsstorungen — (von Huppert (ef. No. 120), Kohts
(Virehow's Archiv, Bd. LXVII §. 425), Schulze (of. No. 13
Fraser (No. 124), Seppilli (No.128), Kirehhoff (No. 127), C1
(No. 125), Fervier (No. 133) u. A. beobachtet) —, Anomalien der
Augenbewegungen — (Ferrier, Schulze, Budge, Wegner) —,
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Bprachstirungen — (Huppert, Schulze, Fraser, Sepilli, Kirch-
‘hoff, Sommer (ef. No. 131), —

Kirehhoff bemerkte die Achnlichkeit atrophischer Kleinhirn-
parthien mit gewissen Stadien der embryonalen Entwicklung desselben
und kam zu dem hypothetischen Resultate, dass anf entwicklungs-
geschichtlicher Basis entstandene Kleinhirnatrophie mit folgender
Selerose zu Motilititsstivongen fihren kann (ef No. 127).
~ Nun ist die Frage zu entscheiden, wodurch im vorliegenden Falle
ie Ataxie bedingt ist. Es ergiebt sich, dass alle Gebiete des Central-
rganes, in denen Centren fir die Coordination der Bewegungen ge-
egen gind: Kleinhirn, Corpora gquadrigemina, Pons und Kleinhirn-
henkel ) von dem Krankheitsprocesse ergrifien sind, und dass auch
» Bahnen, die von der Feripherie her zu denselben leiten, ins-
sondere die von Chareot als apatomisches Bubstrat der Bewegungs-
ie bezeichneten Zomes radiculaires postérienres von demselben
offen sind; a priori wird also kein einzelner dieser Factoren fiir
resultirende Ataxie verantwortlich zn machen sein. Setzen wir
eine Entwicklungshemmung sowohl des Kleinhirns wie der Me-
lla oblongata und spinalis und verlegen wir diese in die Zeit des
bis 5. embryonalen Monates, so haben wir damit die Erklirong
- gin dem Entwicklungsgrade dieser Zeit entsprechendes Cerebellum,
ssen Weiterbildung unterbrochen wurde, als die Entwicklung der
rkinje'schen Zellen eben erst zum Theil begonnen hatte, und
derseits fiir ein Rilckenmark, dessen Fasersysteme auf siner be-
immten Entwicklungsstufe stehen blieben und fiir spitere sclerotische
pradisponirt waren (Friedreich).
Sione der Annahme einer congenitalen Abnormitit einzelner
parthien ist, abgesehen von der hereditiren Belastung auch
anffillige relative Grisse des vierten Ventrikels und des centralen
ran herbeizuziehen.
Die Atrophie des Kleinhirns erklirt zuntichst die Atrophie der
: durch von Gudden’s Experimente, die Marchi**) be-
hat, ist Atrophie der Oliven bei Kleinhirnexstirpation nachge-
3 derselbe zeigte, dass bei der gleichen Operation auch das’
restiforme und die Kleinhirnseitenstranghahn der operirten
atrophiren; so kinote in unserem Falle die theilweise De-
on dieser beiden Gebilde von der Cerebellaraffection abhingig

 Friedreich. Virchow's Archiv Bd. 68. 8. 208.

) of, Gudden, Neurol, Ceniralbl. 1882. 8. 455. — Marchi, Rivista
fale di fran. 1888. XIIL p. 446. ;

hiv £ Paychistrie. XXIT. 1. Heft. : i2
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-

" sein, anderseits wird aber dieselbe auch durch den aunfsteigenden de-
generativen, Process im Riickenmarke erklirt, sodass gewisserma
die vom Kleinhirn und von dem Rickenmark ausgehenden Einfiisse
sich in der Medulla hlangati entgegengearbeitet haben, und als
Bugrﬁ'ndung fiir diese Anschauung ldsst sich wohl der Umstand her-
beiziehen, dass im obersten Cervicalmarke die Verinderung der Klein-
hirnseitenstranghabnen weit weniger bemerkbar ist als in den ober-
ond unterhalb davon gelegenen Segmenten. Oder aber, es kionte
die Annahme noch niher liegen, dass die durch die Klemhlrnatmphm: :
geschwichten Corpora restiformia und Kleinhirnseitenstrangbahnen
der zerstirenden Wirkung des vom Spinalmark aufsteigenden Pro-
cesses um so leichter erlagen.

Nicht absolut snmiglich, aber durch keine sicheren Beweise ge-
stiitzt, wire es, dass die hier gleichmiissiger als bei Tabes dorsalis
auftretende Hinterstrangdegeneration secundir absteigend das Resultat
der Kleinhirnatrophie sei: dass in Folge der Kleinhirnatrophie die
i{qrhs der Hinterstringe degenerirten, und dass die degenerirten
Zellen der Kerne mit den geschrumpften Fasern der Hinterstringe
gusammenhingen, wihrend die nicht degenerirten Hinterstrangsfasern
dureh die erhaltenen Zellen der Kerne zum Grosshirn verliefen.

Die Ansicht pun, als ob die Verinderungen in Kleinhirn, Bricke
und verlingertem Marke Secundirerscheinangen im Anschlusse an die
Riickenmarkserkrankung seien, erachte ich durchaus fiir nicht statt-
haft; es finden sich in den genannten Organen keineswegs die Zeichen
einer regressiven Metamorphose, vielmehr impouniren dieselben als
von vornherein mangelhaft ansgebildet: so finden wir im Klemhm, )
keinerlei Spuren geschrumpfter Elemente, sondern dieselben erscheinen
wur kleiner und weniger zahlreich als mormal, es gelingt zum Bei-
‘spiel an den Btellen, wo die Purkinje'schen Zellen fehlen, absolat
nicht, auch nur die geringsten Residuen von urspringlich daselbst
‘vorhanden gewesenen Zellen wzu entdecken, Das scheint mir hin-
reichend filr eine primitive Erkrankung des Organes zn sprechen;
‘was einige im Marke des Kleinhirns anzutreffende Fasern betrifft,

. ﬁahhr das Zeichen einer wirklichen Degeneration tragen, so ist
deren Alteration, ohne der obagen Ansicht zu nahe zn treten, recht
wohl durch die spiter eingetretene aufsteigende Degeneration zu
m&lm.

Ebenso ist darans, dass die Kerne der Goll'sehen und Bur-
ﬂaa*h'whnn Btriinge micht nur atrophisch sondern um die Halfte
kleiner als normal sind, anzunehmen, dass sie schon congenital
‘geringer an Volumen waren, und dass diese Grissenverminderung

i
E
|

]
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ht lediglich als eine Folge der aunfsteigenden Hintar;EE'ﬁgs-
neration anfeufassen ist.

~ Danach ist nun sofort plausibel, dass in den ersten Jahren fiir
Tatienten seine mangelhaft ausgebildeten Centralorgane, in die
ie Coordinationscentren verlegen, ihre physiologischen Funetionen
vbllig mormal verrichten konnten, so lange die zuleitenden
en im Riickenmarke noch intact waren; es ist ja auch durch
Experiment nachgewiesen, dass Kleinhirnlisionen, die nur einen
eil desselben betreffen, ganz symptomlos verlaufen kiénnen; eine
erung trat erst dann ein, als sich zo jener urspriinglichen
ion die Erkrankong der centripetalen Bahnen gesellte, und je
Fortschritte dieser aufsteigende Process machte, um so inten-
raten auch die in Frage kommenden Erscheinungen zn Tage,
ans der Krankengeschichte hervorgeht.

Darum erscheint mir die von den Hinterstringen, welche primitiv
nkten, ansgehende Rickenmarksaffection — sei es, dass deren
on anf die anderen Riickenmarksabschnitte durch directe
ersale Verbreitung auf graue Substanz und Seitenstringe oder
Ausbreitung aof die Seitenstringe unter Vermittelung einer
die Hinterstrangsdegeneration angeregten Leptomeningitis spi-
lis chronica™ erfolgte, — als die hanptsiichlichste Ursache der
liegenden Coordinationsstérungen anzusprechen zm sein, durch
s an sich immerhin noeh leistungsfihige Kleinhirn ausser
gesetzt wuarde,

anach im Allgemeinen die Evscheinungen der Ataxie, die
ke darbot, hinsichtlich ihrer Veranlassung klargelegt, so
t es noch, mit einigen Worten auf einzelne besondere Symptome

prachstérungen zunichst, anfangs in Schwerfilligkeit be-
und sich spiter immermehr steigernd, kamen nach mehr-
m Bestande der Krankheit in fast allen Fillen der Fried-
‘schen Tabes zur Beobachtung und wurden anderseits auch
einhirnatrophie als hervorragendes Symptom angegeben;
sibt dieselben Huppert (ef. No. 120 des Lit. Verz) in
em Falle gane analogen Weise; sie lassen sich recht wohl
als eine Theilerscheinung der allgemeinen motorischen Ataxie
ndess ist im vorliegenden Falle auch eine Alperation im
biete des Hypoglossus und in der austretenden Wurzel
deutlich erkennbar.

riedreioh, Virchow’s Archiv Bd. 70, 8. 150.
12%
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Von Seiten der Augen lagen hier keine Abweichungen von der
Norm vor, mit Ausnahme der spiter zu besprechenden Mithewegungen;
es lassen sich auch im Gebiete der in Frage kommenden Nerven, Opticus,
Cculomotorius, Trochlearis, Abducens, keinerlei Verdinderungen nach-
weisen,

Bemerkt sei an dieser Stelle, dass im oberen Trigeminuskerne
nur wenige und degenerirte Zellen gefunden wurden; beim Nach-
fragen ergab sich, dass der Kranke in den letzten Jahren trotz hiu-
figen Niedergeschlagenseins und gedriickter 8timmung nicht im Stande
gewesen ist zn weinen, ein Umstand, der mibglicher Weise fir den
behaupteten Zusammenhang jener Zellen (,Weinzellen®) mit der
Thrinensecretion gedeutet werden kann,

Sehr anffillig waren bei dem Kranken die krampfhaften Mit-
bewegnngen im Gesicht beim Gehen und Lesen, die sich steigerten,
je linger derselbe intendirte Bewegungen vornahm, Bei der Be-
dentung der erkrankten Partien des Centralorganes fiiv harmonische
Ausfiihrung der Bewegungen erscheinen dieselben ohne Weiteres er-
kldrlich; und der Umstand, dass die Erscheinungen sich steigerten,
je zahlreichere Impulse Patient verwendete, dagegen geringer wurden,
wenn er sich in einer Lage befand, die miglichst wenig motorische 1
Impulse erforderte, zeigt, dass sie als die Folgen der Sehwiiche und
physiologischen Insufficienz jener Gehirntheile anzusprechen sind. 4
Aunsserdem finden sich aber auch die die betreffenden Gesichtspartien
versorgenden motorischen Nerven afficirt.

Bz wurden beobachtet Aufreissen der Aungen, Vertiefung der
Nasolabialfalte und Contraction der Kiun- und Mundmuskeln, hierfiir
ist der Facialis verantwortlich zu machen; spiter traten weites Auaf-
reissen des Mundes und Kaubewegungen beim Sprechen hinzu; die J
dabei betheiligten Munskeln fallen in das Gebiet der motorischen
Trigeminusfasern; es zeigten nun der Faecialiskern wie der motorische
Quintuskern geschrumpfte Kerne und ihre austretenden Wurzeln de-
generirte Fasern. 4
, Ausserdem bot Patient Rechtsdrehen des Kopfes and der Augen
bei intendirten Bewegungen dar, z. B. beim Lesen im Bette, im
weiteren Verlanfe dieselbe Erscheinung beim Gehen; hierfur ist
miiglicher Weize die oben erwilnte Atrophie in dem von Dark-
sehewitz nachgewiesenen Accessoriusursprungsgebiete zwischen auf-
steigender Trigeminnswurzel und Keilstrang *) verantwortlich zu

.

*) Archiv f. Anat. u. Physiol. 1885, anat. Abtheil. S, 361.
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‘machen, indem in den hier entspringenden Accessoriusrasesn eine
~ Bahn fir die Kopfbaltung zu sachen wilre.

y Fiir den anffalligen Umstand, dass die Ataxie auf der rechten
=,:_£_Eitn starker, die rohe Kvaft daselbst melir vermindert war und zum
E;;_S_ﬁhlusse im rtechten Arme sich choreaartige Zuckungen bemerkbar
ﬁiﬁtht&n, lisst sich eine anatomisehe Ursache nicht nachweisen, da
im Uebrigen in keinem der untersuchten Theile eine einscitig mehr
hervortretende krankhafte Verinderung deutlich erkennbar ist.

Von den ibrigen Symptomen, die der motorischen Sphire an-
gehiren, sind diejenigen zu bemerken, welehe von den grossen Ganglien-
gellen des Vorderhornes und von den Pyramidenbabnen abhingig
sind, Wir finden denn auch in Folge der allmilig entwickslten Atro-
phie eines Theiles der Vorderhornzellen eine theilweise Atrophie der
vorderen Wurzeln und das Auftreten von Schwiche und Atrophie in
i den Muskeln, noch nicht aber Libhmung, da ein Theil der Ganglien-
~ zellen noch intact ist. Die Erseheinungen der Muskelatrophie traten
. ;_ii;‘:ﬁt gehr in den Vordergrund, da die Seitenstrangaffection jeden-
 falls erst spit hinzutrat, wie sie sich auch auf den Querschuitten
 weit weniger ausgeprigt zeigt; daher treten auwch die abnormen
Spannungen in den Muskeln und die Contracturen einzelner Glieder
Cerst spit in dem Krankheitsbilde auf.

g Bemerkenswerth und abweichend vom gewdhnlichen Verlaufe
‘;5&1 das Erhaltenbleiben, zeitweise sogar gesteigerte Verhalten des
Patellarreflexes, trotz der Verdnderungen in den Keilstringen, durch
che die tiefen Reflexe ziehen; man kanno hier wohl anunehmen,
s der Weg derselben gerade die Theile jener Striinge beriihrt,
che in upserem Falle von der Degeneration verschont blieben,
i die theilweise Steigerung dirfte die Folge der BSeitenstrang-
erkrankung oder einer erhihten Reizbarkeit der grauen Substanz sein.
 Vaon sensiblen Erscheinungen finden sich in der Krankengeschichie
eginn einmal Kreuzschmerzen, dann das Gefihl des Geschwollen-
ns in Nacken, Schulter und Hinterkopl verzeichnet; diese sind
eils durch Betheilignng der Rickenmarkshiute, theils durch Rei-
der erhaltenen sensiblen Fasern durch den Degenerationsprocess
iibrigen zu erkldren.
" Von cigentlichen Stérungen der Sensibilitdt ist aber nicht die
.+ die Erhaltung derselben bei fast vdlliger Degeperation der
rstrange und ausgebreiteter Affection der hinteren Wurzeln, wie
auch von Friedreich (ef. No. 2, 11, 12), Prevost (cf. No. 15),
tze (cf. No. 25, 89, 51), Erlicki (cf. No. 65, 80) beobachtet
, legt die Anschauung nahe, dass die Bahnen fiir Schmerzgefihl
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und Tastsinn nicht in den Hinterstringen verlanfen, und macht die
Ansicht Sehiff’s wahrscheinlich®), dass diese Leitung lediglich durch
die grane Substanz vermittelt wird, wenn wir nicht annehmen wollen,
dass diese Bahnen gerade die Gebiete durchlaufen, welche in den
Hinterstriingen hier von der Krankheit versehont geblieben sind; als
goleche kommen die Lissaner’sche Randzone und das Feld zwischen
binterer Commissar und Hinterhorn in Betracht, Das letztere zeigt
gsich bei der gewidhnlichen Tabes constant intact, wihrend bei dieser
Krankheit die Sensibilititsstirungen zu  den charakteristischsten
Symptomen gehiven; aus diesem Grunde kann dieses Feld nicht in
Frage kommen; anders verhilt es sich mit der Lissaner’sehen Rand-
zone, welche bei gewdhnlicher Tabes ergriffen, bei der Fried-
reich'schen Ataxie dagegen immun erscheint; und dieser Umstand
kann in Verbindung mit der Sensibilititsstérong bei Tabes und dem
Mangel dieses Symptomes. bei der hereditiren Ataxie zor Vermuthung
eines Zuﬂammenh'an‘ges zwischen Randzone und Sensibilititsleitung
fihren. So wire es miglich, dass unbeschadet der cbenangefiihrien
Meinung von Bchiff die Leitungsbahnen fiir die Sensibilitit (Schmerz-
gefiihl und Tastsion) in denjenigen feinen Fasern zu suchen sind,
welehe nach Lissauer’s Untersuchungen (cf. No. 84) ans den hinteren
Wurzeln kommend zwischen Hinter- und Seitenstriingen eben die ge-
nannte Randzone bilden, zundchst eine Phase longitudinalen Verlaufes
durchmachen und, im Einzelnen verschieden lang, schliesslich alle in
die graue Substanz eintreten und also. ohne die Hinterstringe zu
passiren, centralwirts verlanfen.

Direete Beweise fiir diese Annahme fehlen allerdings.

In der mehrfach erwihnten Abhandlung macht Lissauver noch
auf einen Punkt aufmerksam, welcher in Folge dessen bei der vor-
liegenden Untersmchung eine besondere Sorgsambkeit erfuhr; er fihet
an, dass miglicher Weise bei der Friedreich’schen Tabes trotz
der Atrophie der Ganglienzellen der Clarkeschen S#ulen die Ein-
strahlungsfasern in dieselben aus den Hinterstriingen verschont blieben,
und dass aus dem Verhalten der feinen markhaltigen Fasern zwischen
den Zellen vielleicht Aufschluss fiber die Bedentung derselben er-
halten werden kinne. Diese Hoffnung erwies sich bei unserem Falle
aber leider als vergeblich; denn wie schon oben bei der Beschrei-
bung der mikroskopischen Befunde ausgefiihrt wurde, waren an den
untersuchten Querschnitten weder Einstrablungsfasern aus den Hinter-
striingen in die Clarke’schen S#ulen, noch Fasern aus dem Vorder-

*) Lehrbuch der Physiclogie des Nervensystoms 1858—59.
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Mﬁﬂ,m denselben verlanfen, noch die Fleehmg 'schen Klein-
‘nachzuweisen, und ebensowenig war eine Verbindung der
 Markfasern des die Zellen der Clarke’schen Sidnlen um-
zarten Netewerkes mit jenen Zellen irgendwo erkennbar.

iv konnen nun zum Schlusse die gefnndenan Resultate dahin
enfassen, dass dem genuh:ldarteh Krankbeitshilde ein com-
‘anatomischer Process zu Grunde liegt, der sich zusammen-
ans einer anf Entmgklungshummung bernhenden combinirten
krankung, wie eine solche als Ursache der hereditiren Ataxie
en wird, und einer daneben bestehenden mangelbaften Aus-
on Kleinhirn, Briicke und verlingertem Marke — es sei
noch auf deren gemeinsame Abstammung aus dem dritten
n hingewiesen. — Der ersteve Factor ist als der wichtigere
: der fortsehreitende Process im Riickenmarke hatte die
‘aber stetige Weiterausbreitnng der Krankheitserscheinungen
Iharen Folge, wobei der Cerebellaraffection die Rolle eines
tzenden Momentes zukam,

e
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