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�fit 5 .-\hbi:dungcn 

\[ii der /u1 f'decku 111:;· der �ogcuannle1 1 Neben lolrn lisa-
1 iu11\'II 1rnr l'S müglich, durch syslemalischc pa1.hologisch
aumomisd1e Liutcrs11d11u1geu bl'i klinisch und anatomisch 
11mrissene 11 kr1rnklaeitsl,ildcrn fiir jene S)·mptonw eine E 1·
kliir1 1ng· zu finden, die neben den klassisch en Zeicltrn einer 
degencra(i ,·e 1 1 S� stemerkrnnkung YorJiandcu sind. 

111 crsler l.inie kommt Van Bogac.r t dasVerdieust zu, 
dr11 Hegrirl' der .. XchP11lokalisatio11'· des degenerali,·eu Pro
z,,s,es ei111tcl'iihri Zlt haben. Fiir den Kliniker berlcutet dieser 
Cl'skhbp1u1kt aher eine Anreg1 1ng, nach Symptomen zu 
;..11d1l'IJ. di�: sic·h in der Fülle der Svmptornatik nicht gleich 
dnrl,irtcn. :-icl1lirl11ith erfährt aher a11eh die Grundidee drr 
Al,iotrophic als l•:ntslelitu1g�ursachc der dcgencrnti,·en Svsiem
<'rkrank 1111gc·n durch dieses Kouzcpr l'inc neue Belebung. 

\lit. der Jlillcil11n::r des .Krankl1cibhildes und des S!amm
J.u1111H', einer Familie' wollen wir Ye1·s11c:hen. ei11e familiiir 
l1l'f't•di1iir .i11ftrC'it'11d<' Erkrnukun,; z11 1111nlvsiPrl'1;. 

Dl'r Stainmba11111 ,Lcr l:ami!ie G. Wal' durcft 5 Gcnt'ralioucn 
111 ,·crfol/!cn (,\bb. 1). lu g_eralier A5ccndcns über Vater J. G .. 
<�rnl�vater :r. G. 11n(l Urgro{!vatel' St. G .. läßt sich das,elhe Krank
li,·itsbil,l kslst..Llen. [11 der Generation des Urgroßvaters war 
t·ine Srhwcstcr, K. G., verheiratete \V., erkrankt. Von den 5 Gc
•rhwislt•rn de� Groß\·atcrs wics�n 3 dieselben Syrnptomc auf. 

f11 cll'r G1·neratio11 dt's Vaters sind von 22 erfaßbaren N'ach
fal11·e11 6 <'rkrunkt. unrl zwar: der Bruder M. G .. dil' Cousino 
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.\l. G. (Tochter der .-\. U_.) tmd von den Ki,ndern clcs J\�. G., St. G ..
sowie )[. G.. ferner <lie Tocliter der K. G.. verheiratete Ph., 
A. Ph. Srhlirßlit·h konnten wir feststellen, daß in der Generation 
unseres Pa1i1•nlcn eine Cou,inc, Tochter des St. G., ,J. G .. Iuitial-
sympton:,c <lrr �rkrank11nl? auf,:,ci;�. . 111·1 2 Cousins und t·111�r Courn1c un,ercs Puttenteo bc,lt·ht 
rin abnormes psycltischcs Bild, das als Psychopathie aurg..Caßt 
werden kann. 

Eine Cousine, R. G., Enkeli11 d�s F. G .. lci1lct an i\forhu, 
T.itde mit athctoti,chr11 ß11wegungs1111ruhcn.

" 

IJ,, hl VIJ/'"l',!:;t/JI 

. .\bb. 1. ippcntafd tle, Familie G .

\'\ °ie au, dem S1a111111bau111 wl'iter zu ersehen i5t. war rin 
nncheliclw, Kind der Srhwest.rr cles UrgrnJ�vaters, dir, 1.irka 
lll90 gcbrJl't'!rn K. �-- V{lrhcir.atcto \Xi .. erkra11�t und _l?ll nach
tlr·r 13cschrcilnmg dtl'�l'lbc11 Symptome aufgl'\l'tcsrn. Ltn. Neffe 
cl('r "C1ia1111trn Patientin K. G ... r. \',1 

•• hat chcnfalls dicsl'lbe 
Erkr:nku11/.! g1·h:1h1. In ,Ier Fili:ilgcncr:uion, au( unse�cn P_a1ien-
1rn J. G. hezog�n. �inrl bisl1cr. sow<'il erfaßhar, ke111c .Krnnk-
hcitsfällt' aurg:-irctcn. . Es soll hi,•r crwiil111t wcrdl'n, daß ,111 gleichen Dorf 
noch einl' .\11zahl vnn l'atic.i1tl,n. tliz nicht direkt rbr Ei'amili•· G. 
angehören. an einer „ehr ähnlichrn Erkrankun/! lei,Ien. Der Fall 
.T. li. soll :,pfitrr noch crw,ihnl werden. D�n em:;ehenden ntcr
�uchun"CII an 2 wciu·n·n Pamilicn. die sirh alle in früher A,ccn
dcnz ,�il u11,crc1· F111nilic G. \"t'rwar11lt erwil'Sf•11, winl eine, 
spiitcrc Studie i;cwidnn·t sein. . Di<· Sy111pto111a1ik der Erkrankung unserer P1111enten besteht 
aus horhgr:ulig··n 1.1•rrhclla�en Gangstörunµt·n,. Humpf- und 
P.xtrcmitiit1·nataxie und skand1ercnch-r Sprarhc. Bl'1 allen von uns 
nnlf'rsuchtt•n Fiillcn. rlic das rnll au,g�prägto K,·ankhciHhild 
au !'wiesen, 1 icgcn Symptome eines Pa rkinsonsynd roms vor, chrnso 
hcstehen Hlirkparescn n·tch alkn Seiten. V,irschi··,l ·n stark aus
gcprä;t sind \[voklonirn. ..\lli·· nntcr!iuchtcn· Patif•11te11 wit'scn 
$Chwer() p�ychi.sc:hc .\hbaucrschcinungen aur. 
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Aus dc11 .\n„abcn ,l1·r .\11gehöri/.!1·11 der Familie G. uncl de� 
lmhamlclndcn .\r�tes ist 1:11 schließ<•ti. ,laß 1lic ,·1•rstorbcncn 
Familirnmit;.:lirrlcr, wrlchr an der Erkrankung litten, cl11rrhwt·g� 
,·in identisclu·s Kranklwit ,hild aufwic.,rn. 

Im Aurtrct,·n des Kranklu�itshil,ln Hißt sich cinr deutliche 
o\ntcpo5ition fr�tslclle11. \'\'iihrencl rler Urgroßrnter St. G. 111it 
,irka 55 Jahrt'n die er�tt•n Krnnkh�·it•») 1nptonw gc7C·igt hahcn 
,nll. erkrankt<· de, Groß,,,ur, J. G. 111i1 45 Jahren und w11rcl1· 
,·r,t mit 60 Jahren brttliigcrig. Der \"a1t•1· unser,', Pnlientrn wi<'S 
,lii· r.rstcn J3csdnvcrd�n 111it :J5 .Tahrc11 a11r. 

ALL. '.!. .T. G., gcl;. l9-H. Lufl1·nccphalogramm 

w·ir mürhten nu11 aur ,lic ,·011 tm, muersuchten Paticnkn 
niihn f'ine!rhrn 111111 zucr•L iihcr den �lationiir untl·r,m·hten ,J. (;. 
lwrichteu. 

Der Pati,·111 ,J. U-.• gJb. l9H. erkrankt,· i111 1-k Lebensjahr 
und zeigt jct�t n:u·h einer -!jährigen Krankhri tsclauer eine aus
i;q1riiate Gangataxic. wodnrch er 111i111nlcr ,-on sdncr limgehung 
für !>:.:'trunken .,,.halt1·11 wirr! 11ml da� Radfahren ihm nirht mehr 
111;",glich ist. G�ringcr au�gi,priigt als die Gang;tiirung liegt l'inc 
l·:xtremitütunntaxi<' vo,·, clio sich i,t ll'lztur Zeil verstärkt hat. so 
,laß Schrcilwn nnr mdir mi"llrnvoll g1·lin;tt. Die Sprache des Patil'n
trn i�t ska,ulicrrnd. Er wci�t ferner cine Humpfota�ic au( und 
,eigt hcim Dn'hcn des Kopfo5 atakti�chc Bcwcgungc-n. i:\cbcn der 
Lerebcllarcn Syn1plomatik ln·stelwn Parkinsonsy111plo111c, und zwar 
Rigor in all,•11 Extrcrnitiitc11. deutliche :\kincs11, a11sgcprii1?lc Arni
n1il' uncl Vl';tctative Synq_Jlomc in Form von leichter Hypers,di,,a
tion, vermehrter THlg,1,kretion und 1.Iyperhid,·osis. Es la11frn 
mitunter ..\Iyoklonien. die sich rm·hr ali clemcntan· \Iyokloni!'n. 
-,·h,'nrr attrh als kompl<'Xf• :\[yoklonit•n z1·igr11 1111cl stärker :111 
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den oberen als an clen 1mtercn Extre1nitiitcn vorhanden sind. 
kaum im Gesicht auftreten. Zu diesen Symvto111e11 hat de,· P11tir-nt 
noch eine ßlickparese nach allen S�itcn, die sich jet,.t zu Pi11er 
praktisd1 kompktten Blicklähmung verstärkt hat. Hei dem Pati,•n
tcn sind die vcstihuliir-kompcnsatoi-ischen Ulickbewcgung,·11 n
haltrn. E� be,tcht ci11 l'up _penkopfpbiinomc11 und eine { :011nr
genzparesc. Psychisd1 weist der Patient eine rni1t,·lgnulige D,·111,·11„ 
hei pri11üir hcstchencler Dchilitiit a\lL 

ln der Luftfüllung war l'inr hod1grn,iigc Atrophie des < :crc
hcll11n1s mit <leutliche1· Erweiterung des vierten Vt"ntrikcls nach
'""ei,e11 (Abi,. 2). Der Lirp1orhduncl war im Hal1111e11 rler .\form. 

. \l,h. :l. .r. G .. geh. 190:J Abb. 4. St. G .. geb. l9il:-

.\urh di,· Lcht'rfunk1ion,probc11 zeigcu k.ei11e \\"(•sc11tliehc11 .\uf
riilligkciten. lediglich ,!er Bilirubinspiegel war etwa; erhöht. Tm 
EEG konnte ein normale; Knrrnnhild fo�tgcstcllt wrnleu. 

IJic kli1iis1:hc Diagnose wurde 1,ci dem l'ulicntcn als 
ol i I o-ponto-zcrehcl la rc A lropltic gfätcllt und d ic n1rhandcr1l'n 
Stiir1111ge11 de� ok11lomotorische11 S,·stems in, Si11u einer 
.. 'frlwnlnlrnlisatiou·· nnc-li Van ßog·aer l u11fgdul!t. 

IJer Va ter de; Patienten, ,J. G .. geb. 19[)3 (.-\bb. :3). ,kr 
a111.h11lanl untersucht werrlen konnte. erkrankte im :35. Lt'h\·ti-
jahr 11ncl zeigt einen sehr iihnlichen Krankheitsverlauf wil' '<0i11 
Sohn. Auch bei ihm traten zuerst Gangstörungen. sehlid-lieh 
P.x1re111itiitrnalaxie und 1'arkinsonsympto111c auf. Si·i1 111ehr als 
IO .Jahn·n besteht hei diesem Patientei1 die ßlickparc�1.·. 

Der neurologische ßefun,I ergah ,,inc ansg<"priigtc (;ang
•md auch deutliche Humpfataxic, 

9eringcr au,gPpdgt E:\trc111i
tiiumataxi1.•, \Vackeltrc111or des Kopfes, drntli<-he P,u·kin,on
symptomr-. i\lyoklonien etwa, ,tärker ausg�bililct al� bd ,,·im·111 
Sohn und eine praktisch komplctle ßliekparc�c. I�; l,�;teht eine 
hochgradige Demenz. Der Patient ist dcrzci t kaum i111sla11,lc- 1.11 
grl11·n und sitzt rlcn ganzen Ta/? stumpf und teilnahm,lo, h,..-11111. 

Der B r  II d ,, r des 190:l gchorcrwn J. G„ der 19U6 gc·hor,·11e 
;\,J. G .. i;t 1941:1 vcr,Hor:b�n. Er soll da,selbc Kra1tkhcitshil<l a11f:!l'-
wic,c,; haben. und wai· nicht mehr imtande zu gehen. 

" 
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Die S e  h w c s L c r, M. G., "eb. 1908. ist, ebcrtso wie ihre 
3 Kinder. gesund. Der Bruder St. �-, geb. 1899, ist vor langer Zeit 
verstorben. Soweit man sich erin111:rn kann, i,;t et· etwas unsicher 
/!rgangen. 

Die Co u s i n c cl es V a t e r s unseres l'aticntcn, J\f. G., 
geb._ 1910? Tochter atts erster Ehe, des A. G._, wurd_e V?n �tns a�
läßltch ernes Hausbesuches untersucht. Die Pat1cnt111 tsl sett 

,J_ahren bettlägerig und be[an,l sieh in einem sehr schlechten 
Allgcrneinzustand. Sie ist 1961 verstorben. So,·iel zit erfahren 
war, llf'st11nd das Krankheitsbild iibcr 20 ,fahre. 

[111 ncurologischrn Befund ergab sich eine Beugestellung 
der Arn11, und Strcckstellun" cler ßJine. Die Reflexe waren all
seits herabgesetzt. ASll. b.>iderseits fchleml. ßahinski war nicht 
auslösbar. E, bcstamlcn hochgradige zerebellare Zeichen in Fot·m 
von Bumpf- 1111cl Extremitätenataxie, \'{fackelbuwcgungen des 
Kop(cs, die Sprnchi> war stark skandierend, praktisch unvcrst:äad
lich. An Parkinson-Symptomcn wal' eine Amirnie und ein leicht 
aus1,epriigt,:s Salhengesich t vo rhandcn, Higor Jiefb sich nicht 
veirifiziercn. 1Jll Vordergrnnd des Ilfülcs standen aber ständig 
ablaufende Myoklonien, (lic sich bis zum myoklonisehen Sturm 
verstärkten. wobei die Patientin in einer Opisthotonusstcllung 
kam. Auch <ii,,se Patientin wies eine Einschränktm/! cle1· Blick
hewegungcn, und zwar ßlicklähmung nach oben und links, Ein
schriinkung nad1 rechts 11nd nach uuten auf. Die Patientin hatte 
in 1lc11 l�t?-Len ,fahren wic,lerhol t epileptische Anfälle vom Grane! 
mal-Typ, die jecloch später ausbli'ebcn. Zur Zeit der l"ntcrsuchung 
laf! cim, horhgradige organische Dcnumz vor . 

Eiu S o  h II t! c s M. G., ünkd unseres Palienten .J. G., St. G .. 
geb. 1907 (Ahh. -1-), wurde ebenfalls von uns ambulant untersucht. 
Er ist 19+¼ erkr:111kt, wobei 1.11erst eine Ur1sichcc:hcit rler Arme, 
Gangstörung SO\\'ie eine Hu111pfataxie aufgetreten sein sollen. 
St'it .1947 bcst('hcn Sprachstörungen im Sinne ,.·incr skandierenden 
Sprache, seit ·1957 wird eine Einsch1·iinkung cler Augenbi.;we
gungen festgestellt. wobei angeblich vorübergehend Doppelhilcler 
bestanden. 

Der ncurologis('hc 13efunrl ergab ci11c hochgradige Gang
uncl auch Jlu111pfa1axit1 sowie eine ausgeprägte Ataxie ,Ler oberen 
8xtrcmit1iten. Aul1erdem liegen Parkinson-Symptome in Form ,·on 
Rigor, A111irnic und Akinese \'or, die Sprache hat neben der 
skanrlierendcn Komponente einen leicht bulbären ßeiklang. 
PatiC'nt zeigte .\Iyoklonien komplexer und auch elen,eutarer Art, 
die mitunter eine dctttlicbe Intcnsivicnmg erfahren. Die Hdlcxe 
sind in diesem rall eher lebhaft ohne sichere Pyramidenzciehcn 
und ohne Paresen. Schließlich bestehen auch Blil'k11arese11 mit 
hod1grad.igcr Einschrtinkun/? nach rechts, geringer nach link� 
sowie nach oben un,! t111teu. Die Konv,;rgenz ist ci11gcsch1·,ink1. 
Die Bulbi ,td1c11 in leichter Divergenzstellung uncl es bc�teht <'inc 
leid1te Ptosc beidt>rseits. 

Oi,· ambulant untersuchte To c h t e r  li c s P a  I i e II t c n 
St. G., .J. G .. '"''ist eine beginnende Gangataxic uncl leichte Ataxie 
der oberen F.xtren,itiiten auf. außerrlern bestehen geringe Zciclwn 
einer Akinese ohne sicheren Rigor. \Vir haben angcnonnnen, 
daß es sich um ein initiales K rankheitsbild handelt. 2 Kindt> ,· ,lc•r 
PatiPntin �iml gt>s111ul. 
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Uic · c h w e s  I c r d es St. G.. M. G„ i,t \·or ml'hrrren 
.Jahren nr�torben unrl h:11 da� glcirhe Krankhrit�bild wil· ihr 
llrurlcr aurg,·wiesen. Sie konmc ,ich in den letztrn .Taln-t·n ni,·ht 
111rhr allein fortbcWl'J,;l'11. Von rle11 1-.'.i11dcr11 �i111I. wie schon er
" iihnt, :J l'".' chi�ch auffiillig und liiclrn da� Uil<l einet· Psycho
pathie. 

Auf die Patienti11 .\. Ph., die ,lic,clbe Krankheit zeigen oll 
1111d aus der Grneratio11 des Vater, unseres Patienten stammt. 
hahcn wir srhon hi11gl·wiesen. 

-,·Hc-h den nmbulu 1tlcn Un!crs11clrn11gs1·rg·cli11issc11 bri cle11 
lilirigc11 PUiien zeig(e sich, cluH sie diescllw11 Kra11khci!,H111-
pwme anfwiescn wie der Paiienl J. G. l::s 1•rschcint uns 1a'11d1 

.\hli. 5. .r. L;. (Ncurolo1-1ischcs l11,titut +:'/58): Olirn-po11to-
7rrrbellarr \trophie. flochgra,ligl' Glio�c ,h·< wrschmiil<•rlrn 
ßriickcnful�1·, sowie S!drros,:- ,Lt·r 1·ntnmrktc11 Klrinhirnhl'rni
�f>hiiri·n b,·i rrhalte1w111 Zahnkcrn-Binclearmsy,tc111. K a n, l ,. r -

A h r e n ,1 t - 7nrnl 

hier clic Di11g11usc t•i11rr uli\·o-po11to-zcrelwllurcn Alropliit• gr
r('chrfcrli!:(t. 

J::in 1953 an 1111M·rcr Kli11ik d11rcht1J11ers11c-hter und 1958 
hin 1(·rsl<1rhe11er 48jiihriger J\fa1111. J. U .. l1 ultr. wie st.:111111 1•in
i:1111gs t•n,·ii 11111. ci 11 "ci ( µ-d,end idf•11 lischcs K ru n k hei lsbi I d. wie 
t'" bei F11111ilic G. aul'sc·hcint. Wir konnten fcs1slelle11. dull bei 
11whn·n·11 :\ngch<irigt•11 dl·:a Pulienlt·n J. U. ;;lciehurtige 1'ru11k
hri1"hilrlPr ,nrlagen 111111 rs \\1tr 111üglid1. hern11s1.1Lfinden. rlnll 
di1' Familit' lT. rni[ dt·r Familie G. \'Crwumlt ist. 

Drr Pati<'nt J. · .. hot nebm der ausgcpriigtcn zercl11•llarl'n 
S_nnpto111111ik Parkinson-Sy111pton1c. eine B!ickparese und, wa, auch 
weitere .\11gchörii;e dic•,rr 2 Familien aufwicse11. au�gqir:iw,· 
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Ticfensens:bilitiitsstöru11g1·11. Kurz vor <lrm Exitus wnr eine akut 
fi:-hcrhafte Erkrankung 111i1 l la'bscitcn1.eichen und Okulornotorim.
parese aufgetreten. die al➔ encr.phalitisches Zustandsbild dia
gnost.i:iert wurde. 

Der pathologisch-n1111lo111ischc Udunrl, den "'ir T-krrn 
ProL Dr. F. Sc i t c I b c r g c r Yom �e11rologi,che11 Lmt.itut wr
tlanken, ergab das typisi·hc Bild einer olivo-ponto-zcrehrllarr11 
Atrophie (.\hh. 5) mit Atrophie des llrückeniußes, Befall ckr 
ponto-zerebcllarcn ßalull'11, ,lcs ncozcrehellarcn Hcmisphiircn-
111,11:kcs untl 1Lt11:h ;.:erin«c Kleinhin1rinrfonatrp11ltic bei gut er
haltenem ßi111lcann- und'ncntatussystcm, aber typhr·hcr Atrophie 
tlcr unteren Olive. \'crfü11lerung�n lagen aucl1 in rler Sub;tantia 
ni;.:ra unrl in ausgcpriigte,· Form i11 den Hintcrstriingcn Yor. 
Onnehcn bl'standen Zeichen 1•incr fri�l·hen EntLündunµ: vom Typ
der fleckfür111iµ:c11 Enccphalitis. am stiirksten im Ok11lomotorius
kcrngcbi1't nusgcpriigt. In rlicscm G�biot fanden sich aber auch 
(]inwcisl' au( einen ultcn dcgcncrativ�n Prozeß. was durch tlus 
Vorliegen ciuc Blickparcse schon im .Jahre 1953 die ßl'stätigung 
findet. 

Wie sc·ho11 bclont. lasse11 sid, die Fälle der Familie G. 
diugnostisc-h am elwsk11 in das Krankheif.shild der oli 10-
po11to-zerebcllarcn Alrnphie einrcihc11. Es soll nber lwrrnr• 
g-choben werden. dafl rl'i11 klinisc-h eine sirc11gc Ahg:rcnzung 
1u anderen 1.crebellaren Atrophien. wie z. B. 211 r Dyssynergia 
ccrcbellaris rnyoclonitu, nicht miiglich ist. Das klinische Bild 
der olivo-pon io-zcn·h<'lla rc'n Al rnphie, das im Vordcrgru nd 
eine Gani-r- 1111<1 f111111pf'11!t1xie sowie Zeichen einer Extremi• 
tiitenataxic nurweist. i111 späteren Sradium Rigor 1111d nndrrc 
Parkinson• � n1ptome du1.11bckomml. hat typisd1c-n,·eise kf'inc 
ßlickparese. ferner si11d in einer .\nzahl \·011 riillen ßlascn
sliirungc11 vorhanden. w1·klrc wir IH'i kci11e111 11 11st·rcr Pn1ir11lcn 
feststellen konnten. Dus l�rkra11k1111gsnller liqd meist um das 
�O. Lebensjal1r. Die Erkrankung geh! stets mit einer organi
schen Demenz ei11her und Yerläuft durchschnittlich über ein 
J n h rzehn t. 

Die Dyssyuergiu n·rcbellaris rnyoclon il'a. die Rumsu:, -
1 funlsclic J<:rkra11k1111g. hing:ci::cn lrcgim1l typis1·herwcisc im 
j11ge11dliche11 Alter 111il Ataxien 1111d Inlcnsionstrernor dc•r 
nhrren Extremitiilen. C'int'r rasch 1.1111ehmcndcn Gangstörung 
1111<1 :\l,·oklonic11. 

;\lehc11 dem kli11isd11•11 Bild. dus unsere l'utientcn uuf
w!'isen. bcstii r·kt uns u ltl'h die pa thologisdt-a 11aiomisch ,·cri fi
�icrlc Diagnose des aus dN \·ennindt.cn Fu111ili<• stmnrnemlen 
Pntienten J. U„ g:eb. 191 . a11zu11chmc11. daß es si1·h bei den \'On 
1111s u11ter�11c·h1en Miq:diedern der Familie C. l'her um ei11<· 
oli10-po11io,.zl'rchellun· Air·ophie h1111clrlt. 

Puthulog-isd1-unutrnnisd1 lil'�t bei der olivo-po11to-
1.c·rchcllarc11 ,\(rophil' l'ilH' schwere l·:11trnurk1111g der ßrüekc11-
f11flkcrne. d<'r OliYe. drs Xucleus urC'unlus sowie der weillen
.S11l,sla11z dn Brachia po111is unrl des Kleinhirnhemisphüren-



111arks rnr. D<·r .:-i11de11;. dc11tutus blc•ilit i11 de11 klassischen 
flille11 versdw11!, dus Kleinhirn ist makroskopisch hod1gradi!! 
a1 h rophisierl. Die Pa rkinson-Symplonie er hallen ihre ana
io1n is,·he ß<'slii lii,:11ng du rd1 den 1111c-l1 ,,·l•isba rcn lkfu 11 der 
Sul,slunlia nii,rru bzw. dc·r rdikulärcn :-;,,bslanz<·n i111 Bereich 
der l luulw. 

DPr Ums1tt11d. duf! hü11rig Parki11;.0 11-iih11lid11• Bildl'r lwi 
der oli,·o-ponto-zercbellurrn Atrophie 1orliand1·11 sind. lial 
Cui l loi n und :\'lilarbeil<'r l11·woge11. 1·011 ei11e111 .. zcrehellarP11 

Park i11so11·'. zu spl'l:d1e11. Nuc·h der l\lt-i 111111g dt•r f'ru 11ztisisdw11 
:\ 11tur1·11 gelwn 1·011 1 Cen•lwll 1111 1 Jie111111cmlc lmp11ls1· aur dit· 
111<'Sl'lll'C'phal1'11 Zentren ans. Dnrc-h dl'II krankhuf1c·1 1 ProzL·Cl. 
der dit· Klt•in h i rn ba h m· 11 erru Hi. erfolir1 t·ine U II ll'rhn•t·h 11111; 
dt"r 1101·nwl l'!'/,;'t'lnden l111p11ls1•. wod11rc-l1 eine lsoli1·rnnl,( dl', 
'\111de11s dc 11t11t 11s 1111d ci111· E11thc1111111111ir des N11,·leus rulH•r 
c·111s 11•hL Oi,• u11dC're Erkliiruug. 11ünrlid1 eint! clil' Ve1·ü11 dl"r1111-
;:-1•11 der Olin· uls L'rsachc drs aki11etisc:he 11 hyperlo11e11 Svn
drnnrs augenommcn "·11rd<'. ist in lelziC'r Zeit inshesondere Yon 
de11is1:hen A11forc11. neg-ierl worden. :\11d1 Va n ßo g a e r t  
iiul1el'IC', daß er s1'i11e f'riilll'rt'n Ansichtc·n lil'7.iiglieh dC'r Olivcn
f1111kjjon lwim ukirrrlisi:h-11'� pertone11 :-,y 11rlrom i111 1-lahmru 
dl'r oliYo-ponto-zerebellurc•n Atrophie nich, mehr aufrecht
halll'11 könne. Bei Nachunicrs11clrn 11g �einer eigenen Fälle 
ko1111 tc er d11 n ·h wci;s Liisio111·n auch i II der Su bstu II t ia n igra 
linden. Auf Cr1111d dieser Tutsache wird die Wi1·htigkeit der 
:'\chc11lokalisn1io11 des deg-c11c-rnii1·cn Pro1.cssl"s h<•stiiiigt. wobei 
hier die Hnurilokalisation des degenNuiin·n Proz<'ssrs im 
olil'O•l)Onio-zcrt'l,cllaren • � strm gelegc·n ist. 

Blickpa res1·11 bei ci 11e111 Fall 1·i 11er oli rn-po11 to-zere
lwllu ren Alrophil' crwiihnt Vu 11 Bu g n e rt bei seinem Patirn-
11·11 J. A .. der 1wl11·n der C11ngataxi1• f'inc- Lührn 1111g der kon
j11gierlt011 BlicklH0\\cgu 11ge11 11 1 1f1,ies. Der gleichr !.'ull hall<' 
uuc·h 1111·oklo11i�c-l1 1· Z11t·k1111![l'li gczcig1. Die pa1holo{:'isd1-ana
tu111isd1e Befund lwi zwei obd11zicrte11 l•'iillcn dif'ser 1011 Va n 
Ho g a e r l  urdc·r·srH·hicn Fumilien ergub das klussisdt<' Bild 
l'inN olivo-ponto-zcrehellart•n Atrophie mit nüifliger ßeteili
l!llllg der l\:leinliirnrincll' und Befall der retik 11Hir1·11 Forma
lionl'n uud Kerngruppen im I lirnsiamm. 

Bei Has s  1 <' r wird hetont. daß Bli1·kpuresL'n lll'i dn nii rn
por1 lo-zcrebcllorl'11 Atrophie nicht vorkmn111c11. a1H·l1 nicht bei 
der Hamsay-1-funtsdwn Er-lua11kung. Bl'i der Atropliiu optieo
f·uehleo-dentaiu sind allerdini;s Degencrutio11en in cll'n Augen
nrnsJ<elkeruen ht-'M·h ril'herr "ordcn. Ein sokher Fall. nämlich 
mit Augcnm11sk«·llühm1111ir. 11ic:hl ah(·r Blickp11rC's«•n. wurde 
Y011 Dc Y o s  J1ei t•irwm l-'alil'11i1·11 mit L'inl'I' olin1-po11io-z<'rt'
lwllRrCn Atrophie- lll's1·hril'IW11. 

Die ßli1·kpurPs<·11 sirre! in unseren Fällen dun·h l'olge11dl' 
:-iYmplome 1·haraktt'risin1: l�s fehll'n die willkiirlid, Sl'ht·11 wii-
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,-dien Jkweguui;L·n. diL• optisch hc<li1Wt(·11 J::ins1l'llb1 ·we„11n"'l'11 
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,-mne c rc 'u 1rungs Jl'\\ l'gungcn. so daß nur dil' Yl'stibulür 
kompensuil>riscben Blit:kbewegungcn 1·urhanden sind. Diese 
Fülle g'l'hört·11 in A11leh1111ng an K c stc n hu II m 1111d na1·h clt:r 
kliuisc-l1cn Z11sun11m·nslelluug des t·i11e11 1·011 1111s in die so
ge11annie dritte Gruppe dl"r ßliekpurese11 . Die J ll'rd�· sind hil'r 
snbcortic-al. meisteus pontin gelege11 . und betreffen das S,·stc111 
der ko11j11giericn ßlickbew<'gungen. das nach 11 o r r die· Holle 
des Zwisclw1111e11ro11s i11 der A11gL'11 111ntorik in der glc•id1t•1 1 
'Weise wie dus Zwis(·he1111e11ro11 des H ii«·kcnn111.rks fii r d ic 
Extremi1iitenlie11·1"/!n11ge11 ei11nü11111 L 111 den Fiill1·n n)n Blil'k
J�uresen nnn Typ > sind die Yerhi11d1111ge11 cll·r 1·es1ih11liiren 
Kerne 1.11111 . �-s1e111 drr konjugil'rfc11 Bli<:klwwl'gungen 1111-
1·ersehr1. 

Die Entstel11111g- dl'r BliekpnrTSl'n i11 1111s<•1·e11 Fällen l'l'
l,,liiren wir durclr t•inl·rr Ausfall iu de111 ohc11 crwiih11k11 
Systc•m. nii111lid1 i11 dc·m Systl'm der koujug-icrten Hlit·k
heweg11ngc•11 nneb dem Konzept \'ri 11 B ogarr ts  im :-,i11n 
<·iner Xehe11lukalisatio11.

Dus A11f1rele11 1·011 �-l )·oklu11il'11 ist u11 ci111· l'seudoh,·pcr
trophie eil'!' 11ntere11 Olive lnw. l'i11l'111 Befall des G 11iilai11-
\lolla retsd1<'11 Drl"icc·k� geb1111dcn. Bl'i cll-11 zNebella ren 
:-,y�t<•nwrkrunkuugen kommen sit' 1<1r: 

1. rll'r Fr.iedreic·hsd1e11 Alaxie sowie dC'r lferednata:-.ie
l'PrelJPlleusc·. strhen hin 11ber absolut im ] fi11 IL·rgrnncl. 

2. dn 11li1·1J-zereht·llare1 1 c\tropl1ie nach llo Im e s.
,. d<'r oli10-pn11tn-1:Prehellan•11 Atropl1il'. 1111d
4. der Bnmsav-ll1111tsehen Erk rankung.
Xa<'h der :\nsichl von Mago u n  und Jiasi.let· isl in der 

1-'urma t io n•I k-u laris ilrr Haube ei II Ze11 lrurn dtr M yoklo11 ic11 
rnrlwnden. Beslimmle Klei11hirnsv$ll'llle liabrn 11ad1 Ansit·ht
ditscr A11tnrl'11 einen lw1111uendC"n ·Ei11f1111! auf die Aushild1111g
dt'r \fvoklo11il"n. 

Es i�t 1Prstii11dlil-h. dall e11111·rdn durch direktes Be
l'ullensei 11 d1·r Formnl io rcticularis als Nebenlokalisation 
\fyuklonil'n l1t'n'or ·;rc-r11fc 11 werdf'11 kii1111e11. oder nber a11eh 
d11rd1 cl1'11 Ausfall der erwähnte11 hrn11 1H•nde11 Ei11 flüssc he
,1im111wr /.C'rt•lwllarrr Z1·111re11 :\l1oklonie11 a11f1rdl"n. 

A11f die· Rolle der .. P�e11doli°yp1•rtrnphir" d«•r OliYen l,ci 
dic·�1·n Fiill1·11 �oll hiPr nic·lit iüilwr ri11 1,egnngc11 w1·rdcn. 

liei 11_11Sf'l'l'n _4 '1-'iill«•n liif!t si1·h gui ,,nfolg;cn. wie je
11ad1 dn Kru11kh!'11srl11 111·r 11 nd d«'I' l 111t'nsi1iit dt·s K rn11klwils
pru1:e��«-s die :\fn1klo11i1·11 f'ine 1L·rsd1 ied(•11 s111rke A11s
priiµ·11nµ- a11f111·isPn. IJ,·r d1•gp11era1i1t• Prozeß 111 11H im weiterc·n 
Kru11kll<'i1s11·1·lc111 f' i1 111111·r mehr 1111f lw1wd1h11rte :-iYsH·rm· 
ii lw rµ-<'g-ri 1'1'1·11 hohen. c·n i wPdt·r a 11 f' d il' For111 111 io n·1 i:-11 lu ris 
udn dus ,·c·n·lwllo-f11ir11IP :-i1·sh•m cl(•s l),,11tal11s. 

I)," l>il'r mit!!:rH•ilit• f�miliiirc· Krnnkheibl1ilcl lällt sidr . 
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"it: 1.,crC'its t·rwüh11L somit a111 rliPs1e11 i11 die (.;l'uppe der
oli10-pn11 10-zC'rl'lwllar<:'11 A!rnphiC' eintt'ilen. D11rch NebC'n
lt•kuli�utio11t·11 bC'di11gL kü1111e11 die bei ullrH .F'iille11 vor
hu11dC'11t':i BliekpurC'sc11 uncl nwhr oder \1eni)!'t'1· stark auf-
1rete11de:1 ,\hoklo11it·11 1111d i11 erster Li11it' die Parkinso11-
S, mp!onw t·i°-kliirt 1,·crde11.

Die ilt'f\'C'11t·ruti1·t,11 Erkrnnku11ge11 "icsc11 die TendP11z
a11r. sic·h 11111 den jeweilig Prgril'l'em•n S1sfP1nen iiher .\fe11ronen
kc1tt'11 uul' be11udd1urtc S)·stt·111e u11swb1Tik11. wodurch jPdc 
so crkrn11luc Fu111ilie. ab('r anl'h jedn l�i11zelf'all. l'i11r indi
, itl11clle Priig1111g· tll'I' SYmptonrntik erf'ührL

IJic Gr<'117.t' Z\\ i,c·lw11 <le11 1·(•1·schi!'dP11c11 Bildern der 
lll'rl'clo-rlP:,f('Jl('l 'H ti 1 ('II r,·k rn nk1111gT·11 ist ta!siic-h I ic·h so fließend.
,hill 111u11 sit·h i111111er wieder u11 die \\'orte J e 11 d  r a s s ik s Pr
i1111l'rt. daH hl'i T1·P11111111µ· aller ."'-ru11khri1 sforn1P11 man so Yi<:11"
K.ra11l,liei1t·11 11hgn·nze11 1nlillte. His !,;.ra11kl'11gcsC"hiC'hfe11 vor
h1111dP11 sind. Kci11es1H:'g'S �oll c1her diPscr C!'sic·hfsp11nld in
der 'Klinik 1<·rnrs11dwn, cl/lB ahgegrcnzfc Krnnkhcitsl,ildcr in
ihrer Snnp10.ma1ik 1Trwis,ht werden und so die Neurologie 
dPr' clegl'11t' 1·a I i \'t'll E rk n.1 II k II ngrn zu 1' ne,c·h reilrn ng ra III i I iü rer 
1-lilder ,,·irr!. Es lrnn11 ahl'r di!' 1·011 Va 11 ßo::·a c•rt YC'ri.retc111•
C! 'dank C'11riehl1111g; dazu fiihn•11. dil' l1e11k ',,oc-h Yiillii:r u11-
IJC'kann!c Crsad1e der A11lag'l'SciJ11·ücl1e 1011 bes!i111111le11 Teilen 
1111�c•rt•s zc·ntrak11 l\nn·n�1·sfc111s 11ühcr zu C'rfusse11.

Z11 s a 111 111 t'nfussu 1i°g: Es wird iihcr eiue Familie J1c
ri<'hte1. bei der sic·h in � Ceneratio11e11 das Bild einet· oli\'o
pon w-zerl'hellu re11 AI rophie zeigte, Vnn dem kln$sische11 Bild
dn olinJ-po11lo-zcrelJellare11 Afropl1ie oliweic-hend. lug 1�i1H· 
Blie.kpnrese ,or. Der pnthologisdH11H1!ornisel1e Bdnnd eines 
Angel1ürigc11 einer· \'envundtc•nfamilic wird kurz heri<·hlct.
"·ohei sich dns klinisch ur1gl011„rnrnene Krankheitsbild einer
oli1·0-po11to-1.(·rPhPllnrrt1 A1rnphir heshitig<'n lieft Es wird der
13eg·ril'[' der ,\eht'rilok,ilisulinn f'(ir das Sv111pto111 der Blic:k
parcsc di�kufierl trnd danu11' l1i11gcwicst'11. dal! es durch die
Ei11Hihru11i; des ßcg:ril'f'es mög:lir-h ist. l'li.r S�·111ptomt' eine r:r
kliiru11g- ,1,u fi11de11. die 11l'hC11 den klassischen Zeicl1en (•inc�
de;tt•nc·rutin.'11 Kn111kl1eit�hildt·s l'Ur!rn11dc11 �incl. 
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