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Mit 5 Abbiidungen

Mitc der Auldeckung  der sogenannten  Nebenlokalisa-
tionen  war es moglich, durch  sysiematische pathologisch-
anatomische Untersnchhungen bei Klinisch und  anatomisch
umrissenen Krankheitshbildern fiir jene Symptome eine Fr-
kliirnng zu finden, die neben den klassischen Zeichen ciner
degenerativen Systemerkrankung vorhanden sind.

I erster Linie kommt Van Bogaert das Verdienst zu,
den Begrifl der . Nebenlokalisation™ des degenerativen Pro-
sesses eingefithrt zu haben. Fiir den Kliniker bedeutet dieser
Gesichtspunkt  aber cine Anrvegung, nach Syvmptomen zu
suchen. die sich in der Fiille der Symptomatik nicht gleieh
darbicten. SchlieBlich erfibrt aber auch die Grundidee der

( y Ahiotrophie als Enwstehungsursache der degenerativen System-
erhrankungen  dureh dicses Konzept cine nene  Belebung.

Mit der Mitteilung des Krankheitsbildes und des Stamun-

‘ bhawmes eciner Familie wollen wir versuchen, eine familiiir
hereditiiv aufiretende Erkrankung zo analvsierern.

| Der Stammbaonn dee Famitie G war darch § Generationen

‘ su verfolgen (Abb. 1). In geraider Ascendens iiber Vater J. G..
GroBvater J. G. und Urgroldvater St. G.. lalt sich dasselbe Krank-
heitshild feststellen. Tn der Generation des Urgrofivaters war
cine Schwester, K. G.. verheiratete W erkrankt. Von den 5 Ge-
sehwistern des Grofivaters wieszn 3 dieselben Symptome auf.

In der Generation des Vaters sind von 22 erfallbaren Nach-
fahren 6 crkeankt. wuld zwar: der Bruder Mo Gl die Cousine




M. G. (Tochter der A. ) und von den Kindern des M. G., St. G..
sowie M. G.. ferncer die Tochter der K. G.. verheiratete IPh.,
A. Ph. Sehlielich konnten wir feststellen. dafd in der Generation
unseres Patienten cine Cousine, Tochter des St. G.. J. G.. Tuitial-
symptome der Erkrankung aufweist.

Ber 2 Cousins und emer Cousine unseres Patienten besteht
ein abnormes psychisches Bild, das als DPsychopathie anfgefallt
werden kann.

Eine Cousine, R. G.. Enkelin dzs F. G.. icidet an Morbus
Little mit athetotischen Bewegungsunruhen.
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Abb. 1. Sippentafel der TFamilie G.

Wie aus dem Stammbaum weiter zu erschen ist, war cin
mncheliches Kind  der Schwester des  UrgroBvaters, die  zirka
1890 geborene K. G.. verheiratete W.. erkrankt und hat nach
der Beschreibung  dieselben Symptome  aufgewiesen. Ein Neffe
der genannten Patientin K. G.. J. W hat chenfalls  diesclbe
Frkrankung gehabt. In der Filinlgeneration, aul unseren Patien-
ten J. G bezogen. sind bisher. soweit erfalbar, keine Krank-
heitsliille aufgetreten. )

Is  soll” bier  erwiihnt  werden, dall  im  gleichen  Dorf
noch cine Anzahl von Patieuten, diz nicht direke dzc Familie G.
angehiiren. an einer sehr dihmlichen Frkrankung leiilen. Der Fall
J. UL soll spiiter noeh erwiithnt werden. Den eingehenden Unter-
suchungen an 2 weiteren Familien. die sich alle in frither Ascen-
denz  wit unserer Familie G. verwandt erwiesen, wird cine
spiitere Studic gewidmet sein.

Die Symptomatik dee Eckrankung unserer Patienten besteht
aus  hochgradig-n  zeccebellaren  Gangstérungen,  Rumpf- und
Extremitiitenataxie und skandierender Sprache. Bei allen von uns
nntersuchten  Fillen. die das  voll ausgzpriigte  Keankheitshild
aufwiesen, liegen Symptome cines Parkinsonsyndroms vor, ehenso
bestehen Blickparesen nach allen Seiten. Versehisden stark aus-
sind  Myoklonien.  Alle: nntersuchien Patienten  wiesen
schwere psychische Abbauerseheinungen auf.

Y]

Aus den Angaben der Angehirigen der Familie G und des
behandelnden  Arztes ist zn schlicBen. dald die  verstorbenen
Familienmitglieder, welche an der Lrkeankung litten, durchwegs
ein identisches Krankheitshild aufwiesen.

Im Auftreten des Krankheitshildss it sich cine deutliche
Anteposition feststellen. Withrend der Urgrovater St. G. mit
zirka 535 Jahren die ersten Krankheitssymptome  gezeigt  haben
soll, erkrankte der GroBvater J. G. mit 45 JJahren und wurde
erst mit 60) Jahren bettli Der Vater unseres Patienten wies
die ersten Beschwerden mit 35 Jahven aal.

Abb. 2. J. G, geh. 1941 Luftencephalogramm

Wir miochten nun auf die von uns untersuchten Patienten
nither eingehen mnd zuerst diber den stationéic untevsuchten J. G.
bevichten.

Der Patient J. G.. g:b. 1941, erkrankte im 4. Lebensjahe
und zeigt jetzt nach ciner 4jihrigen Krankheitsdiauer cine aus-
gepriiggte Gangataxie. wodneeh er minmter von seiner Umgehung
fie betrunken gehalten wicrd und das Radfahren ihm nicht mehr
miglich ist. Geringer aasgepriigt als die Gangstirung liegt cine
Extremitiitenataxic vor, die sich in letzter Zeit verstickt hat, so
dal Schretben nne mehr miihevoll gelingt. Die Sprache des Patien-
ten ist skandierend. Lir weist ferner eine Rumpfataxie auf und
reigt heim Dreben des Kopfles ataktische Bewegungen. Neben der
zerchellaren Syniptomatik bestehen Parkinsonsymptome, und zwar
Rigor in allen Extremititen, deutliche Akinese, ansgepriigte Ami-
mie und vegetative Symptome in Form von leichter Hypersaliva-
tion, vermehrter Talgsekretion und [Iyperhidrosis. Fs lanfen
mitunter Myoklonien. die sich mehe als elementare Myoklonien.
seltener auch als komplexe Myoklonien zeigen nnd  stiirker an
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den oberen als an den wnteren  Extremitiiten vorhanden sind.
kaum im Gesicht aufireten. Zu diesen Symptomen hat der Patient
noch cine Blickparese nach allen S:iten, die sich jetzt zu einer
praktisch kompletten Blicklihmung verstiirkt hat. Bei dem Patien-
ten sind die vestibulidr-kompensatorischen Blickbewegungen cr-
halten. Es besteht ein Puppenkopfpbiinomen und  eine Couver-
genzparese. Psyehisch weist der Patient eine mittelgradige Demeny,
bei primir bestehender Debilitiit auf.

In der Luftfiilllung war cine hochgradige Atrophie des Cere-
bellus mit deutlicher FErweiterung des vierten Ventrikels nach-
saweisen (Abb. 2). Der Liguorbefund war im Ralunen der Norm,

Abb. 30 J.GLogeh. 1903

Abb. 4. St. G.. geb. 1997

Auch die Leberfunktonsproben zeigeu  keine wesentlichen Auf-
Gilligkeiten. lediglich der Bilirubinspiegel war ctwas erhiht. Tm
EEG konnte ein normales Knevenbild festgestellt werdeu.

Dice klinische Diagnose wurde bei dem Patienten als
olivo-ponto-zerehellare Atrophie geswettt und die vorhandenen
Storungen  des  oknlomotorischen  Systems im Sinn - ciner
Nehenlokalisation™ nach Van Bogaert aulgelalin

Der Vater des Patdenten. J. Gooogeb. 1903 (Abb. ). der
ambulant untersucht werden konnte. erkrankte im 335, 1.chens-
jaher and zeigt einen sehr ihnlichen Kreankheitsverlauf wic sein
Sohn. Auch bei ihm traten zuerst Gangstirungen. schliv3lich
Extremitiitenataxic und  Parkinsonsymptowe auf. Seic wehr als
1 Jahren besteht bei diesem Patienten die Blickparese.

Der neurologische Befund ergab eine ansgepriimie Gang-
und auch deutliche Rumpfataxie, gervinger ausgepr Latremt-
titenataxie, Wackeltremor  des  Koples, deudiche  Parkinson-
symptome. Myoklonien etwas stirker ausg:bhildet als bei seinem
Sohn und eine praktisch komplette Blickparese. Fs bestebt eine
hochgradige Demenz. Der Patient ist derzeit kanm hmstande zn
gehen und sitzt den ganzen Tag stumpf und teilnahim-los hevom,

Der Bruder des 1903 geborenen J. G der 1996 geborene
M. G.Loist 1948 verstorben. Er soll dasselbe Krankheitsbild anfze-
wicsen haben und war nicht mehr iustande zu gehen.

o)

Die Sehwester, M. G, geb. 1908, ist, chenso wie ihre
3 Kinder. gesund. Der Bruder St. G, geb. 1899, ist vor langer Zeit
verstorben. Soweit man sich erinnern kann, ist er etwas unsicher
gegangen.

Dic Cousine des Vaters unseres Patienten, M. G,
geb. 1910, Tochter aus erster Ehe des A G., wurde ven uns an-
liBlich eines Haushesuches untersucht. Die Patientin ist seit
Jahren bettligerig und befand sich in cinem sehr  schlechten
Allgemeinzustand.  Sie ist 1961 verstorben. Soviel en erfahren
war, bestand das Krankheitshild dber 20 Jahre.

Im ncurologischen Befund ergab sich cine Beugestellung
der Arme und Streckstellung der Bzine. Die Reflexe waren all-
seits herabgesetzt.  ASR. beiderseits fehlend. Babinski war nicht
auslisshar. s bestanden hochgradige zerebellare Zeichen in Form
von  Rumpf- und  Extremitiitenataxie, Wackelbewegungen des
Kopfes, die Sprache war stark skandierend, praktisch unverstind-
lich. An Parkinson-Symptomen war eine Amimie und ein leicht
ausgepriigtes  Salbengesicht  vorhanden, Rigor lieB sich nicht
varifizieren. Iim Vordergrund des Bildes standen aber stiindig
ablaufende Myoklonien, die sich bis zum myoklonischen Sturm
verstiirkten.  wobei die Patientin in einer  Opisthotonusstellung
kam. Auch diese Patientin wies cine Einschrinkung derv Blick-
hewegungen. und zwar Blicklihmung nach oben und links, Ein-
schriinkung nach rechts und nach unten auf. Die Patientin hatte
in den letzten Jahren wicderholt epileptische Anfiille vom Grand
mal-Typ. die jedoch spiiter ausblichen. Zur Zeit der Untersuchung
lag cine hochgradige organische Demenz vor.

Ein Sohn des M. G.. Onkel unseres Patienten J. G., St. G..
geb. 1907 (Abb. 4). wuarde ebenfatls von uns ambulant untersucht.
Er ist 1944 erkranky, wobei zoerst eine Unsicherheit der Arme,
Gangstorung  sowie eine Ruwupfataxie aufgetreten sein sollen.
Seit 1947 bestehen Sprachstorungen im Sinne ciner skandierenden
Sprache. seit 1957 wird cine Linschriinkung der Augenbewe-
gungen festgestellt. wobei angeblich voriibergehend Doppelbilder
bestanden.

Der neurologische Befund ergab cine hochgradige Gang-
und auch Rumpfataxie sowie eine ausgeprigte Ataxie der oberen
Extremitiiten. AuBerdem licgen Parkinson-Symptome in Form von
Rigor. Amimic und  Akinese vor, die Sprache hat neben der
skandierenden  Komponente  e¢inen  leicht  bulbiiren  Beiklang,.
Patient zeigte Myoklonien komplexer und auch elementarer Art,
die mitunter eine deatliche Intensivierung erfahren. Dic Reflexe
sind in diesem Fall eher lebhaft ohne sichere Pyramidenzeichen
und ohne Paresen.  SchlieBlich bestehen auch Blickparesen mit
hochgradiger Einschriinkung nach  rechts, gervinger nach  links
sowic nach oben und unten. Die Konvergenz ist cingesehriinkt.
Die Bulbi stehen in leichter Divergenzstellung und es besteht cine
leichte Prose beiderseits.

Die ambulant untersuchte Tochter des Patienten
St. G, J.G.. weist cine beginnende Gangataxie und leichte Ataxie
der oberen Extremitiiten auf. aulerdem bestchen geringe Zeichen
einer  Akinese olne sicheren Rigor.  Wir haben angenomnen,
da} es sich um cin initiales Krankheitshild handelt. 2 Kinder der
Patientin sind  gesund.
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Die Sehwester des St G M. G.. st vor mehreren
Jahren verstorben und hat das gleiche Krankheitshild wie ihr
Bruder aufgewiesen. Sie konnte sich in den letzten Jahven nicht
mehr allein forthewegen. Von den Kindern sind. wie schon er-
withnt, 3 psychiseh auffillig und bieten das Bild cinee Psycho-
pathie.

Aul dic Patientin A. Ph., dic dieselbe Krankheit zeigen soll
nid ans der Generation des Vaters unseres  Patienten  stammt.
haben wir schon hingewiesen.

Nach den ambulanten Untersuchungsergebnissen bei den
iibrigen Fiillen zeigte sich, daB sie dieselben Krankheitssym-
pteme anlfwiesen wie der Patient J. G. Es erscheint uns anch

Abb. 5. J. €. (Newrologisches  Institut 47/58): Olivo-ponto-

zevebellare  Atrophie.  Hochgradige Gliose  des verschmiilerten

Briickenfufdes  sowie  Sklerose  der entmarkten  Kleinhirnhemi-

sphiiren bei erhaltenein Zahnkern-Bindearmsystem. Kanzler -
Ahrendt — Zmal

hier die Diagnose einer olivo-ponto-zerehellaren Atrophie ge-
rechifertigt.

Ein 1935 an wnserer Klinik durchuntersnehter und 1938
hier verstorbener 48jdhriger Mann, J. UL, hatte. wie schon ein-
wangs erwiithnt. ein weitgehend identisches Krankheiishild. wie
es bei Familie G. anlscheint. Wir konnten fesistellen. dall bei
mehreren Angehirigen des Patienten ). U, gleichartige Krank-
heitshilder vorlagen nnd es war miglich, heransznfinden. daB
die Familie U. mit der Familie G. verwandt ist.

Der Patient J. U.. bot neben der ausgepriigten zecebellaren
Symptomatik Parkinson-Symptome, cine Blickparese und. was auch
weitere  Angehirige  dieser 2 Familien  aulwiesen. ausgeprigte
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Tiefensenstbilititsstorungen. Kurz vor dem Exitus war eine akut
ficherhafie lirkrankung mit Ha'bscitenzeichen und Okulomotorius-
parese aufgetreten. die als encephalitisches Zustandshild  dia-
gnostisiert wurde.

Der  pathologisch-anatomische  Befund,  den  wir  Herrn
Prof. Dr. F. Scitelbergzer vom Nenrologischen Institut ver-
danken, ergab das typische Bild einer olivo-ponto-zerebellaren
Atrophic (Abh.5) mit Atrophic des Briickenfules. Befall der
ponto-zevebellaren  Bahnen, des neozerebellaren  Hemisphiiren-
markes und aaeh  geringe Kleinhirnrindenatrophic bei gut er-
haltenem Bindearm- und Dentatussystem, aber typischer Atrophic
der unteren Olive. Verinderungsn lagen auch in der Substantia
nigra und in ausgepriigter Form in den Hinterstriingen  vor.
Danehen bestanden Zeichen eciner frischen Entzimdung vom Typ
der fleckformigen Encephalitis. am stiirksten im Oknlomotorius-
kerngebiet ausgepriigt. In diesem Gebiet fanden sich aber auch
Hinweise anl einen alten degenerativen ProzeB, was durch das
Vorlicgen eine Blickparcse schon im Jahre 1953 die Bestitigung
findet.

Wie schon betont. lassen sich die Fille der Familie G.
diagnostisch am chesten in das Krankheitshild der olivo-
ponto-zerebellaren Atrophie cinrceihen. Es soll aber hervor-
gehoben werden. daft rein Klinisch eine streuge Abgrenzung
zu anderen zerebellaren Atrophien. wie z. B. znr Dyssvnergia
cerebellaris myoclonica, nicht miglich ist. Das Klinische Bild
der olivo-ponto-zerebellaren Atrophie, das im Vordergrund
cine Gang- und Rumpfataxie sowie Zeichen einer Extremi-
titenataxie aufweist. im spiteren Stadium Rigor nud andere
Parkinson-Svmptome daznbekommt. hat ivpischerweise keine
Blickparese, ferner sind in ciner Anzahl von Fiillen Blasen-
stirungen vorhanden. welehe wir bei keinem nnserer Patienten
feststellen konnten. Das Erkrvankungsalter liegt meist um das
40. Lebensjahr. Die Erkrankung geht stets mit ciner organi-
schen Demenz einher und verldauft durchschnittlich iiber ein
Jahrzehnt.

Die Dvssynergia cerebellaris myoclonica. die Ramsay -
Huntsche Eckrankung. hingegen beginnt tyvpischerweise im
jugendlichen  Alter mit  Ataxien und [ntensionstremor  der
oberen Extremititen. ciner rasch znnehmenden Gangstorung
und Myoklonien.

Neben dem klinischen Bild. das unsere Patienten auf-
weisen, bestiirkt uns auch die pathologisch-anatomisch verifi-
rierte Diagnose des aus der verwandten Familie stammenden
Patienten ). U.. geb. 1918, anzunehmen, daB es sich bei den von
mis  untersuchten Mitgliedern der Familie G. c¢her um cine
olivo-ponto-zerehellare Atrophie handelt.

Pathologisch-anatomisch  liegt  bei  der  olivo-ponto-
rerebhellaren Atrophie eine schwere Entmarknng der Briicken-
fuBkerne. der Olive. des Nucleus arcuatus sowie der weillen
Substanz der Brachia pontis und des Kleinhirnhemisphiiren-
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marks vor. Der Nuclens dentatus bleibt in den klassischen
Fillen verschont, das Kleinhirn ist makroskopiseh hochgradig
athrophisiert. Die Parkinson-Symptome crhalten ihre ana-
tomische Bestiitigung durch den nachweisbaren Befall der
Substantia nigra bzw. der retikuliren Snbstanzen im Bereich
der Haube.

Der Umstand. dalt hiinfig Parkinson-iihnliche Bilder bei
der olivo-ponto-zerebellaren  Atrophie vorhanden sind.  hat
Guillain und Mitarbeiter bewogen. von einen .zerebellaren
Parkinson™. zu sprechen. Nach der Meinnng der franzisischen
Antoren gehen vom Cerebellumy hemmende Tmpnlse auf die
mesencephalen Zentren ans. Dorceh den krankhatien Prozef.
der die Kleinhirnbahuen erfaBt erfolgt cine Unterbrechung
der normal regelnden limpulse. wodureh cine Isolierung des
Nucleus dentatns und cine Enthennmong des Nneleus ruber
cutsicht. Die andere Frklirnug. niamlich daft die Verdndernm-
wen der Olive als Ursache des aKinetischen hypertonen Syn-
droms angenommen wurde. ist in letztee Zeit insbhesondere von
dentschen  Antoren. negiert worden. Auch Van Bogaert
dullerte, daB er seine [ritheren Ansichten beziiglich der Oliven-
fmktion beim akinetisch-hvpertonen Svoadrom im Rahmeu
der olivo-ponto-zerebellaren  Atrophie nicht mehr aufrecht-
halten kinne. Bei Nachuniersnchiung seiner cigenen  Fille
konute er durchwegs Lisionen auch in der Subsiantia nigra
finden. Auf Grund dieser Tatsache wird die Wichtigkeit der
Nebenlokalisation des degenerativen Prozesses bestiitigt. wobei
hier die Hauptlokalisation des degenerativen  Prozesses im
olivo-ponto-zerchellaren Svstem gelegen isi.

Blickparesen bei einem  Fall  ciner  olivo-ponto-zere-
bellaren Atrophie erwihnt Van Bogaert bei seinem Patien-
ten J. Al der neben der Gangataxie cine Lihmimmg der kon-
ngierten Blickbewegungen anfwies. Der gleiche Fall hatte
auch myvoklonische Zneknongen gezeigt. Die pathologisch-ana-
tomische Befund bei zwei obduzierten FFillen dieser von Van
Bogaert untersuchten Familien ergab das Klassische Bild
ciner olivo-ponto-zerebellaren Atrophie mit milliger Beteili-
gnng der Kleinhirnrinde und Befall der retiknliiren Forma-
tionen und Kerngruppen im Hirnstamm.

Bei Hassler wird betoni. dald Blickparesen hei der olivo-
ponto-zerebellaren Atrophie nicht vorkommen. anch nicht hei
der Ramsay-Huntschen Evkrankung. Bei der Atrophia optico-
cochleo-dentata sind allerdings Degenerationen in den Augen-
muskelkeruen beschrichen worden. Ein solcher Fallo nimlich
mit Augenmuskelliihmung. nicht aber Blickparesen. wurde
vou Devos bei einem Patienten mit einer olivo-ponto-zere-
bellaren Atrophice beschrichen.

Dice Blickparesen sind in unseren Fillen durch folgende
svmptome charakterisiert: Es fehlen die willkiielich sehemati-
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schen Beweguugen, die optisch bedingten Einstellbewegnngen
sowie die Fiihrungsbewegungen. so dall nur die vestibuliir
Rompensatorischen Blickbewegungen vorhanden sind. Diese
Iiille gehiren in Anlehnnng an Kestenbaum und nach der
klivischen Zusammmenstellung des einen von nus  in die so-
genannte dritte Gruppe der Blickparesen. Die Herde sind hier
snbcortical. meisteus pontin gelegen. und betreffen das Svstem
der konjugierten Blickbewegungen. das nach Hoff die Rolle
des Zwischennenrons in der Augenmotorik in der gleichen
Weise wie das Zwischenneuron des Riickenmarks [iir die
Extremitiitenhewegnugen cinnimmt. In den Fiillen von Blick-
paresen vom Tvp 3 sind die Verbindungen der vestibnliiren
Kerne zum Svstem der konjugiertien Blickbewegungen nn-
versehrt.

Die Entstechung der Blickparesen in anseren Fillen er-
kliiren wir durch cinen  Auslall in dem oben erwiihnten
Svstem. néimlich in dem System der koujugierien  Blick-
bewegnngen nach dem Konzept Van Bogaerts im Sinn
ciner Nebenlokalisation.

Das Anfrreten von Myoklonien ist an cine Pseudohyper-
trophic der nnteren Olive bzw. einem Belall des Gnillain-
Mollaretscheu  Dreiecks  gebunden, Bei den zerebellaren
Svstemerkrankuugen kommen sie vor:

1. der Friedreichschen Ataxie sowie der Heredoataxie
cerchelleuse. stehen hier aber absolut im Hintergrund.

2. der olivo-zerebellaren Atrophie nach Holmes.

5. der olivo-ponto-zerebellaren  Atrophic. nnd

4. der Ramsav-Thmtschen Erkrankung.

Nach der Ansicht von Magoun und Hassler ist in der
Formatio reficularis der Haube ein Zentrum der Myoklonien
vorhanden. Bestimmte Kleinhirnsysteme haben nach Ansicht
dieser Autoren cinen hemuenden Einflult auf die Ausbildung
der Mvyvoklonien.

Es ist verstiindlich. daB entweder durch  dirckies Be-
lallensein  der Formatio  reticularis  als  Nebenlokalisation
Myoklonien hervorgernfen werden kisnnen. oder aber anch
durch den AusTall der erwidhnten hemmenden Einfliisse be-
stimmner zerebellarer Zentren Myoklonien anltreten.

Auf die Rolle der ..Psendohypertrophie™ der Oliven bei
diesen Fiillen soll hier nicht niiher eingegangen werden,

Bei wnseren 4 Fiillen LiBt sich gut verfolgen, wie je
nach der Krankheusdaner nud der lTutensitiit des Krankheits-
prozesses  die Myoklonien  eine  verschieden  starke  Ans-
prignng anfweisen. Der degenerative ProzeB iR im weiteren
Krankheitssverlanl imer mehr anf benachbarte  Systeme
iibergesriffen haben. entweder aul die Formatio retienlaris
ader das cerebello-frgale System des Dentatns.

Dias Lier mitgeteilte familiiire Krankheitshild il sich.
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wice hereits erwithnt, sowmit am chesien in die Gruppe der
olivo-pomo-zerebetlaren  Atrophie  einteilen. Dureh Neben-
lokalisationenr hedingt. Kounen  die bei allen Fillen vor-
handenen Blickparesen und mehe oder weniger stark auf-
tretenden Myoklonien vnd o erster Linie die Parkinson-
Symptome erklirt werden.

Dice degenerativen  Erkrankungen wiesen die Tendenz
anl.sich vouden jeweilig ergriffenen Systemen iiber Nenronen-
ketten aul benacldbarte Svsteme anszubreiten. wodurceh jede
so erkrankte Familie. aber auch jeder Einzetlall. eine indi-
viduelle Priagong ders Symptomatik erfihet.

Die Grenze zwischen den verschiedenen Bildern  der
heredo-degenerativen Eekrankungen ist tatsiichlich so flicBend.
daft man sich immer wieder an die Worte Jendrassiks er-
innert. dald bei Trennieng aller Kraukhenslormen man so viele
Krankheiten abgrenzen miilite. als Kraonkengeschichten vor-
handen sind. Keineswegs soll aber dieser Gesichtspunlkt in
der Klinik verursachen, dalb abgegrenzie Krankheitshilder in
ihrer Svimpromanik verwischt werden und so die Neurologic
der degenerativen Erkrankungen zur Beschreibung familiirer
Bilder wird. Es kano aber die von Van Bogaert vertretene
Gedankenrichiing dazu fithren. die hente noeh vollig un-
bekannte Ursache der Anlageschwiichie von bestimmten Teilen
nnseres zentralen Nervensystems niither zu erfassen.

Zusammenfassung: Es wird diber eine Familie be-
richter. bei der sich in 4 Generationen das Bild ciner olivo-
ponto-zerebellaren Atrophic zeigte. Von dem Klassischen Bild
der olivo-ponto-zerebellaren  Atrophie abweichend. lag eine
Blickparese vor. Der pathologisch-anatomische Befnnd eines
Angehorigen einer Verwandtenfamilie wird Kkurz berichiet.
wobei sich das klinisch angenonunene Krankheitshild einer
olivo-poimo-zerebellaren Avraphie bestatigen lieB Es wird der
Begril T der Nebenlokalisation fie das Syinpiom der Blick-
parese diskutiert and daraul hingewiesen. dall es durch die
Einfiihrnng des Begrilfes miglich ist. fiir Syimpiome cine Er-
klidrung zu linden. die neben den klassischen Zeichen cines
degenerativen Krankheitshildes vorhanden sind.
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