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Zielsetzung: Die spinozerebellären Ataxien vom Typ 2 (SCA2), Typ 3 

(SCA3) und Typ 7 (SCA7) stellen schwere neurodegenerative, 

genetisch definierte Subtypen der autosomal dominant erblichen 

spinozerebellären Ataxien (ADCA) dar. Leitsymptome der Erkrankung 

sind eine Stand-, und Gangunsicherheit, als auch sensorische Defizite. 

Neben diesen bekannten Funktionsdefiziten liegt bei Patienten mit 

SCA2, SCA3 und SCA7 ebenfalls eine Störung des Gehörsinnes vor. 

Bislang sind die Grundlagen und Ursachen dieser Störung nicht näher 

untersucht worden.  

Methoden: Wir führten eine detaillierte pathoanatomische 

Untersuchung von 100µm dicken Hirngewebeschnitten von Patienten 

mit genetisch und klinisch diagnostizierter SCA2, SCA3 und SCA7 durch. 

Dabei untersuchten wir die auditorischen Nervenzellkerne und 

Fasertrakte der Hörbahn auf Hirnstammebene (z.B. Nucleus cochlearis 

dorsalis et ventralis, Nuclei lemnisci lateralis, Oliva superior, Colliculus 

inferior, Lemniscus lateralis, Corpus trapezoideum, Stria acustica 

dorsalis, cochleärer Anteil des N. vestibulocochlearis) mittels Lipofuszin-, 

Pigment Nissl-, und Heidenhain Färbung, sowie anti-GFAP-, anti-ataxin-3- 

und anti-ataxin-7 Antikörperfärbungen. 

Ergebnisse: Die Untersuchung der dicken Hirngewebsschnitte zeigte 

neben einem moderaten Myelinverlust eine durchgehende und 

weitgreifende Schädigung der auditorischen Hirnstammkerne bei 

Patienten mit SCA2, SCA3 und SCA7.  



Schlussfolgerung:  Das aufgezeigte Schädigungsmuster bildet die 

morphologische Grundlage für die Störungen des Gehörsinnes bei SCA2, 

SCA3 und SCA7. Dennoch besteht eine deutliche Diskrepanz zwischen den 

in unserer Studie dargestellten schweren neurodegenerativen 

Veränderungen der Hörbahn bei Patienten mit SCA2, SCA3 und SCA7 und 

den klinischen Angaben von Hörminderungen bei dieser Patientengruppe. 

Eingehende klinische Untersuchungen des Hörvermögens der Patienten mit 

SCA2, SCA3 und SCA7 sind notwendig, um diese Lücke zu schließen.  
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