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Ueber eine eigenthiimliche familiire Erkran-
kungsform des Centralnervensystems.
Von

Dr. M. Nonne

in Hamburg.

Das letzte Jahrzehnt hat uns mit einer Reibe von hereditiren und
familisren Erkrankungen bekannt gemacht, als deren Reprisentanten
die Friedreich’sche hereditire Ataxie, die hereditire Form der
Muskelatrophie, die Thomsen’sche Krankheit, einzelne TFille des
Diabetes insipidus (Weil), sowie die Chorea hereditaria (Huber,
Hoffmann) gelten konnen. Es sind Erkrankungen, die die Indivi-
duen theils schon in frither Kindheit, theils in den Pubertiitsjahren
befallen und deren Ursache eben in der Familienanlage zu suchen
ist. Alle haben das Gemeinsame, dass sie chronisch stabil oder
chronisch progressiv sind. Die Friedreich’sche hereditire Ataxie
und die hereditiive Form der Muskelatrophie haben manche Ziige mit
anderen Krankheiten gemeinsam, so mit der Tabes dorsalis einerseits,
mit den anderen myopathischen Formen der progressiven Muskel-
atrophie andererseits. Ausser einzelnen wesentlichen anderen Unter-
schieden bildet aber gerade das Moment der Hereditit oder familidren
Anlage ein Hauptkriterium gegeniiber diesen anderen Krankheiten.
Ich war im Sommer des Jahres 1889 in der Lage, bei drei Brii-
dern eine Krankheitsform zu constatiren, die manche der fiir eine.
Atrophie des Kleinhirns charakteristischen Ziige bot, in anderen
Punkten aber wieder von diesem, in der Literatur iibrigens nur ziem-
lich spirlich gezeichneten Bilde abwich, in einzelnen Punkten an
andere bekannte Spinalerkrankungen erinnerte, wihrend ich eine
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ganz gleiche bisher beschriebene Erkrankungsform nicht auffinden
konnte. Der Umstand, dass ich in einem dieser Fille die Obduction
machen konnte, diirfte das Interesse an diesen drei Fillen vermehren.
Bei dem Patienten, der zur Section kam, war die Krankheit am wei-
testen vorgeschritten, von den zwei noch lebenden Briidern befindet
sich der eine noch in einem relativ wenig vorgeriickten Stadium der
Erkrankung, wihrend die des zweiten noch lebenden Bruders eine
Mittelstufe zwischen dem ersten und zweiten darstellen diirfte.

Ich gebe zunichst die drei Krankengeschichten, zuerst die des
amn wenigsten erkrankten Patienten.

Heinrich Stiben, 46 Jahre alt. Der Vater des Patienten starb
an Typhus, die Todesursache der Mutter ist unbekannt; ein Bruder, drei
Schwestern sollen gesund sein, zwei Briider leiden an einer &hnlichen Erkran-
kung. (Nihere Details Giber die Verwandten folgen unten).

Patient war als Kind gesund, lernte in der Schule mit normaler Leich-
tigkeit, ging als 15 jihriger Junge zur See und war finfzehn Jahre lang See-
mann. In seinem 19, Lebensjahre acquirirte er einen Schanker, der nur local
behandelt wurde und nach 6 Wochen heilte. Von Secundédrerscheinungen ist
dem Patienten nichts bekannt. 1871 machte er einen Scorbut durch, war
sonst im Wesentlichen stets gesund und konnte seinen schweren Dienst mit
normaler Kraft versehen. Polus ist auszuschliessen, 1872 ging das Schiff,
auf dem er fuhr, unter; der grdsste Theil der Besatzung ging dabei zu
Grunde, Patient selbst trieb 3 Tage und 3 Nachte auf den Wellen und wurde
im Zustande #usserster Erschopfung, dem Tode nahe, aufgefischt. In der
nichsten Zeit, nachdem er sich wieder erholt hatte, will er keine besonderen
Anomalien bemerkt haben. Dann begann sich eine Schwiche und Unsicher-
heit in den unteren Extremititen zu zeigen; wegen dieser Schwacheerschei-
nungen liess er sich erst in New-York und dann in Philadelphia in ein Hospi-
tal aufnehmen, doch trat eine Besserung der Symptome nicht ein. 1874 be-
gab er sich nach Hamburg und brachte einige Monate im Allgemeinen Kran-
kenhause zu; inzwischen hatle die Unsicherheit der Beine nicht unerheblich
zugenommen, doch war Patient noch im Stande, mit nur einem Stocke zu
gehen. In demselben Jahre fingen auch die Hinde an, eine gewisse Unsicher-
heit zu zeigen, und nur kurze Zeit spater begann das Sprechen dem Patienten
elwas schwer zu fallen, Patient war jetzt schon so weit herunter, dass er
nicht mehr durch Arbeit seinen Unterhalt erwerben konnte. Er wurde dann
fiir zwei Jahre lang in einem Siechenhause Hamburg’s untergebracht; wegen
Unbotmissigkeit wurde er von hier nach der Irrenanstalt Friedrichsberg ver-
legt. Hier zeigte er, nach dem damals verfassten Journal, ein reizbares, zeit-
weilig widerspinstiges Wesen, risonnirte in schwachsinniger Weise iiber seine
Geschwister und wollte nicht einsehen, dass dieses Schimpfen ohne Zweck sei.
Man stellie die Diagnose ,Dementia“.

Von Friedrichsberg entlassen — Patient hatte sich inzwischen wieder
gebessert — fristete Patient sein Leben dadurch, dass er an den Ecken der
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Strassen, auf Kriicken gestiitzt, mit verschiedenen Kleinigkeiten handelte.
Inzwischen nahmen die oben erwahnten Sympfome ganz langsam, mit zeit-
weiligem Stillstand, an Intensitit zu. Das Gehdr-, Riech- und Schmeckver-
mégen soll ungestort geblieben sein, das Sehvermdgen, das, so lange Patient
zur See fuhr, gut gewesen war, soll sich seit Beginn der Krankheit allmilig
verschlechtert haben. ,

Niemals bestanden Sphincterenstérungen, niemals Girtelgefiihle, keine
nennenswerthen Pariisthesien oder sonstige Anomalien in der subjectiven Sen-
sibilititssphire; niemals Doppeltsehen, niemals litt Patient in nennenswerther
Weise an Kopfschmerz, Schwindel, Uebelkeit oder Erbrechen. Patient hat sich
noch vor drei Jahren verheirathet, behauptet, zum Coitus noch im Stands zu
sein. Seine Frau war niemals gravida.

Status praesens. Ziemlich robuster Mann von méssig gesunder Ge-
sichisfarbe und mittlerem Erndhrungszustande.

Die inneren Organe sind nicht nachweisbar afficirt, Urin frei von
Eiweisss und Zucker. Patient geht fir gewdhnlich an zwei Kriicken, er kann
noch, wenngleich nur mit Mithe und nur fiir kurze Zeit, allein stehen, dabei
tritt aber ein ziemlich bheftiges Schwanken des ganzen Korpers ein. Dieses
Schwanken nimmt bei Augenschluss nicht zu; der Gang ist breit-
beinig, ohne eigentlich stampfend oder schleudernd zu sein; Patient sieht
dabei auf den Boden; man bemerkt, dass unwillkiirliche, nicht dazu gehérige
Bewegungen der Beine den Gang hindern.

Die Pupilien sind beiderseiis mittelweit, gleich, die Reaction auf Licht
ist normal, die Convergenz lisst sich nicht recht priifen, weil Patient nicht
ordentlich convergiren kann. Die Augen sind &usserlich normal, der Lid-
schluss ist gut. Die Augenbewegungen werden mit Anstrengung ausgeliihrt,
es treten dabei nystagmusartige Zuckungen auf. Diese stellen sich in gerin-
gerem Grade awch bei einfachem Fixiren ein, was besonders beim Augenspie-
geln bemerkbar wird. Hierbei zuckt das rechte Auge in senkrechter, das linke
in wagerechter Richtung. Auch das Lesen wird durch dieselbe Unsicherheit
der Fixation erschwert. Das rechte Auge wird nach unten soweit bewegt wie
ein normales, nach aussen hin wird der Hornhautrand nur voriibergehend und
mit einem Rucke bis auf etwa 2 Mm. dem Canthus externus gendhert. Gleich
unvollstindig ist die Bewegung nach innen, noch mehr gehindert aber nach
oben. Ganz dasselbe Resultat ergiebt die Untersuchung des linken Auges.
Auchdie Convergenzfihigkeit ist verringert: bei Anndherung eines Gegenstandes
weicht das linke Auge meist schon bei einer Entfernung von 25 Ctm. nach
aussen ab, kann aber mitunter bis auf 12 Otm. mit grésserer Anstrengung
convergiren. Bei Anndherung iber den Convergenzpunkt treten Doppelbilder
auf, sonst bei den iibrigen Bewegungen nicht. Die ophthalmoskopische Un-
tersuchung ergiebt, dass beiderseits die laterale Hilfte der Pupillen rein weiss
mit deutlicher Zeichnung der Lamina cribrosa, die medialen Halften grauweiss
sind. Die Papillengrenzen sind scharf, die Netzhautgefdsse normal. Sehver-

mbgen beiderseits (H. i. D.) 8. 1_56 Das Gesichtsfeld ist fiir weiss und fiir
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Farben beiderseits stark eingeengt, griin wird unsicher, roth besser, blau am
deutlichsten erkannt®).

Alle anderen Gehirnnerven sind infact, speciell sind alle Bewegungen
der Gesichtsmuskeln ausfilhrbar, doch geschehen sie meistens mit Kraftver-
schwendung. und treten auch hier nicht dazu gehorige Mithewegungen auf,
so z. B. werden Stirn-und Augenbrauen gerunzelt, wenn Patient pfeifen will
etc. Die Zunge ist an Volumen, Aussehen, Motilitdt normal, kein Tremor der-
selben etc. Riechen, Schmecken, Héren intact.

Die Sprache ist Gberméssig laut, die einzelnen Worte werden mehr
herausgestossen, als ausgesprochen. Patient kann offenbar den Grad der zur
Articulation der einzelcen Worle nothigen Innervationskraft nicht ordentlich
beurtheilen; im Uebrigen konnen alle Buchstaben und alle Worte articulirt
werden, die Worte klingen nasal bei objectiv normaler Hebung der Uvula
und des weichen Gaumens.

Schlucken und Kauen ist intact.

Obere Extremititen: Die grobe Kraft simmtlicher Bewegungen ist
intact. Simmtliche Bewegungen haben einen leicht atactischen Cha-
rakter, am deutlichsten tritt die Motilitdtsstorung bei feineren Proben, wie
z. B. beim Schreiben hervor (siehe unten stehende Schriftprobe). Die Sen-

sibilitat ist fiir simmtliche Qualititen intact, speciell das Lage- und Muskel-
gefiihl ist nicht geslort. Ich will hier hinzufiigen, dass die Sensibilitit zn
wiederholten Malen mit simmtlichen Cautelen eingehend untersucht wurde
und sich immer dasselbe negative Resuliat ergab.

Es bestehen keine Muskelatrophien, kein fibrillares Muskelzittern, keine
Druckempfindlichkeit der Nerven und Muskeln.

Der Tricepsreflex und die Vorderarm-Reflexe sind auslosbar, aber
durchaus mnicht lebhaft, eigentliche Spannungen bei passiven Bewegungen
lassen sich nicht constatiren, hingegen besteht eine ziemlich starke Neigung
zu activem Spannen, resp. es fillt Patient sehr schwer, seine Muskeln za ent-
spannen.

*) Herrn Dr. Beselin, der die Liebenswiirdigkeit hatte, die Nachunier-
suchung des Sehorganes dieses sowie des néchsten Patienten vorzunehmen,
sage ich auch hiermit meinen besten Dank.
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Untere Extremititen: Die grobe Kraft der Muskulatur ist intact,
auch hier ist bei simmtlichen Bewegungen und fiir die gewohnlichen Proben
(Erheben der Fussspitze, Kreisbeschreibung mit dem Fusse, Knie-Fersenver-
such etc.) eine leichte Ataxie unverkennbar. Keine Muskelatrophie, kein
fibrilldres Muskelzittern, keine Druckempfindlichkeit der Nerven und Muskeln,

Der Patellarreflex ist beiderseits lebhaft, ohne abnorm erhéht zu sein,
kein Achillesclonus; keine Spannung bei passiven Bewegungen bei derselben
Neigung zn activem Spannen, wie bei den oberen Extremititen.

Keine Zeichen friiherer Syphilis.

Betreffs der geistigen Fahigkeiten ldsst sich ein gewisser, ganz
leichter Grad von Schwachsinn constatiren; besonders muss sein Jihzorn ab-
norm erscheinen, den er frither bei jeder Gelegenheit gegen seinen dort eben-
falls im Siechenhaus internirten Bruder ausliess, von dem er behauptete, er
wolle ihn betriigen und bestehlen.

Der Schidel ist in toto auffallend klein, Stirn niedrig und schmal, das
Hinterhaupt flach, die Ohren abstehend. Eigentliche Degenerationszeichen
bestehen nicht.

Um obiges Krankheitsbild zusammenzufassen, so haben wir es
also zu thun mit einem Manne, der bis dahin immer im Wesentlichen
gesund, in seinem 30. Lebensjahre im Anschluss an einen starken
psychischen und physischen Choc an einer Coordinationsstérung sei-
ner willkiirlichen Muskeln erkrankt. Die unteren Extremititen wer-
den stirker ergriffen, so dass Patient auf die Dauer nur noch mit
Hiilfe vor zwei Kriicken sich forthelfen kann. In den oberen Extre-
mititen kommt es durch diese Coordinationsstérung nur bis zur Un-
moglichkeit der feineren Hantirung. Die Sprache erhilt einen leicht
explosiven Charakter; die Psyche erscheint nicht ganz intact, indem
ein, wenn auch nur Husserst geringer Grad von Schwachsinn, sowie
ein abnormer Grad von Reizbarkeit und Jidhzorn sich entwickelt.
Dabei bleiben die Functionen der Sinnesorgane intact, nur auf den
Augen entwickelt sich ein gewisser Grad von Schwachsichtigkeit, als
deren Grund die ophthalmoskopische Untersuchung einen missig weit
vorgeschrittenen Grad von Opticusatrophie aufdeckt. Im Bereiche
der Gehirnnerven besteht eine Functionsschwiche gewisser Augen-
muskeln, vorwiegend der M. recti superiores und externi. Nach allen
anderen Richtungen hin bietet das Nervensystem keine objective Ano-
malie. Das Leiden, langsam entstanden und in den ersten Jahren
langsam progressiv, scheint seit einigen Jahren Stillstand zu machen.

Es folgt jetzt die Krankengeschichte des mehr erkrankten Bru-
ders.

Fritz Stiiben, 49 Jahre alt. Patient war bis zu seinen 14. Lebens-
jahre im Wesentlichen immer gesund, dann bemerkte er, dass er bei manchen
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Gelogenheiten mit den Beinen auffallend unbeholfen war, z. B. wurde es ihm
sehr schwer, eine Leiter zu erklettern, iiber ein schmales Brett zu gehen ete.
Zu dieser Unbeholfenheit gesellte sich bald auch Schwiche der unteren Extre-
mititen, die in den folgenden sieben Jahren so zunahm, dass er in seinem
21. Lebensjahre nicht mehr ohne Kriicken gehen konnte. Paristhesien oder
Schmerzen scheinen gefehlt zu haben. Einige Jahre spiter zeigte sich dieselbe
Unsicherheit und Schwiche auch in den oberen Extremitéiten, so dass Patient
zu den gewohnlichsten Hantirungen kaum mehr im Stande war; auch hier
fohlten subjective Sensibilitdtsstorungen. Wieder einige Jahre spiter begann -
die Sprache sich zu verschlechtern, in ziemlich kurzer Zeit bildete sich die
jetzige Sprachstorung heraus. Wahrend Horen, Riechen und Schmecken in-
tact blieb, scheint das Sehvermdgen allmilig elwas abgenommen zu haben,
Niemals bestand Doppeltsehen, niemals Girtelgefiihle, niemals Sphincteren-
storungen. Nennenswerthe Kopfschmerzen hatte Patient nicht, hingegen ab
und zu leichte Schwindelanfille.

Eine Ursache seiner Erkrankung weiss Patien nicht anzugeben, Syphi-
lis. Potus oder irgend eine sonstige chronische Giftwirkung sind auszu-
schliessen,

Nachdem Patient ca. bis zum 25. Jabre bei seinen Verwandten verpflegt
worden war und eine Zeit lang im hiesigen Krankenhause zugebracht hatie,
ohne gebessert worden zu sein, wurde er in das Siechenarmenhaus transferirt.
Hier ist die Erkrankung seit 10 Jahren stabil geblieben.

Status praesens: Patient ist ein mittelgrosses, gracil gebautes, etwas
kyphotisches Individuum, Ks besteht ein méissiger Grad von Animie; keine
nennenswerthe Arteriosclerose, kein Zeichen friiherer Syphilis. Innere Organe
nicht nachweisbar afficirt.

Die geistigen Féahigkeiten liegen unter der Norm: Patient beschif-
tigt sich den ganzen Tag mit Nichts. Gefragt, was er den Tag iber thue,
antwortet er: ,Nur rauchen®. Er rechnet sehr langsam und nur die leich-
testen Aufgaben, er denkt sehr langsam und zeigt eine gewisse Stumpfheit;
auch weiss er manche Dinge nicht, die innerhalb seines Kenntnisskreises lie-
gen sollten. Z. B. kann er die Frage: ,Was ist Hamburg fiir ein Staat?
nicht beantworten.

Horr Dr. Reinbardt, der so liebenswiirdig war, den Geisteszustand
des Fritz ebenso wie des eben beschriebenen Heinrich Stiiben zu untersuchen,
kam zu dem Urtheil, dass diesem Patienten die freie Dispositionsfahigkeit ab-
gesprochen werden miisste.

Der Schidel ist auffallend klein, besonders erscheint die Hinterhaupts-
gegend abgeflacht, die Stirne ist auffallend niedrig und schmal, auch bei die-
sem Patienten stehen die Ohren vom Kopfe weit ab, wihrend auch hier
typische Degenerationszeichen sich nicht aufdecken lassen.

Die Augen erscheinen #usserlich bei einfacher Betrachtung normal, der
Lidschluss ist gut. Bei Fixation fillt eine gewisse Unsicherheit des Blickes
auf, beruhend in einem méssigen Grade von Schwanken der Bulbi. Die
Augenbewegungen sind beiderseits nach innen, aussen und unten wohl so
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ausgiebig wie bei normalen Augen, jedoch mit deutlichen nystagmusartigen
Zuckungen verbunden, zumal beim Blick nach aussen, so dass hier der dussere
Hornhautrand nur ruckweise und voriibergehend an den Canthus externus ge-
bracht wird. Die Hebung der Augen ist deutlich unvollstindig, schitzungs-
weise bis auf 45°; auch hierbei bestehen ruckartige Bewegungen der Bulbi.
Zugleich wird beim Maximum der Anstrengungen das obere Lid nur so weit
gehoben, dass ein 2 Mm, breiter Skleralsaum oberhalb der Cornea noch sicht-
bar bleibt.

Die Pupillen sind von normaler Weite, links eine Spur weiter als rechts.
Reaction aunf Licht und Convergenz normal, die Convergenz ist mangelhaft,
durchschnittlich wird bis auf etwa 15 Ctm. Nihe mit Anstrengung convergirt.
Die Sehpriifung ergiebt: Rechts 8. 1/, links S. /.

Ophthalmoskopisch zeigen sich beiderseits die Papillen in ganzer Aus-
dehnung weisslich entfirbt, mit scharfer Grenze, die Gefisse sind normal.

Farben: Beiderseits wird roth angegeben, blau und griin nicht an-
gegeben,

Das Gesichtsfeld zeigt beiderseits eine circa bis auf die Halfte des Nor-
malen zu taxirénde concentrische Einengung.

Die Function der anderen Gehirnnerven ist intact, doch ist die Mi-
mik eine auffallend energische. Wenn Patient die Zihne zeigen, pfeifen, die
Stirne runzeln soll, so geschieht dies mit ganz unnéthiger Kraftanstrengung
und demgemséss in dberfliissig extensiver Weise. Beim Sprechen zeigen sich
Mitbewegungen in Form von Stirnrunzeln, Zumachen und Aufreissen der Lider,
Bewegungen der Nasenfliigel etc.

Die Sprache hat einen auffallend impulsiven Charakter, die einzelnen
Worte, die im Uebrigen richtig articulirt werden, werden fSrmlich herausge-
stossen und offenbar lauter, als Patient beabsichtigt, ausgesprochen. Die
Sprache geschieht mit Luftverschwendung, es macht den Eindruck, als ob die
Anomalie auf einer phonischen Storung beruhe, denn auch die In- und Exspi-
ration wird auf die einzelnen Worter und Silben nicht richtig vertheilt. Auch
bei diesem Patienten klingt die Sprache nasal, wihrend Uvula und weicher
Gaumen fiir die objective Untersuchung nicht paretisch erscheinen.

Patient steht nur hochst unsicher, es tritt dabei ein deutliches Schwan-
kon des ganzen Korpers ein, stérker als beim vorigen Patienten, so dass Pa-
tient schliesslich umzufallen droht. Eine Vermehrung des Schwankens bei
Augenschluss tritt nicht ein.

Patient bewegt sich vorwirts, indem er einen hélzernen Laufstuhl
vor sich herschiebt. Auf diesen stiitzt er sich und schiebt sich breitbeinig
hinterher, ohne eigentliches Stampfen und Schleudern der Beine. Nimmt man
ihm diese Stiitze fort, so greift er mit denArmen in der Luft herum und sucht
sich dadurch erst in Balance zu bringen. Fordert man Patienten auf, einige
Schritte allein vorwirts zu machen, so muss er sich dazu erst gewissermassen
sammeln; mit den Armen nach beiden Seiten balancirend, setzt er das eine
Bein vor, aber schon beim zweiten Schritt schiesst der Oberkirper nach vor-
wirts und Patient wiirde hinfallen, wenn man ihn nicht hielte. Beim Auf-
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stehen aus dem Sitze geriith ebenfalls der ganze Oberkdrper in wackelnde Be-
wegung und zeigt eine Neigung nach vorne iiberzufallen. Das Aufrichten zum
Sitzen aus Riickenlage gelingt besser, aber auch nicht ohne starkes Schwanken
des ganzen Oberkorpers.

Patient ist nur sehr mfihsam, aber doch ohne Hiilfs im Stande, sich an-
zuziehen und zu essen.

Obere Extremitdten: Muskelernihrung normal, grobe Kraft in simmt-
lichen Muskelgebieten intact. Die Motilitit zeigt dieselbe Stérung wie hei dem
friier beschriebenen Bruder, nur ist sie hochgradiger, nur mit grosser Mihe
gelingt es Patient noch, Knopfe zuzumachen etc. An einer vorgehaltenen
Nadel fihrt er lange vorbei, ehe er sie trifft, er ist nicht im Stande, mit dem
Finger einen Kreis zu beschreiben etc. Dass die atactische Stérung in den
oberen Extremitéiten hochgradiger ist, als hei dem Bruder, geht auch aus der
unten stehenden Schriftprobe hervor. Tricepsreflexe beiderseits auszuldsen,
nicht besonders lebhaft. Vorderarmreflexe fehlen. Keine Spannungen bei pas-
siven Bewegungen, doch fillt es Patient schwer, seine Muskeln zu entspannen.

a4

Die Sensibilitét erweist sich in simmtlichen Qualititen bei wieder-
holten und sehr exacten Untersuchungen absolut intact.

Untere Extremitidten: Keine trophische Storung irgend welcher Art,
grobe Kraft intact, die atactische Stérung tritt hier bei den gewdhnlichen Pro-
ben manchmal noch deutlicher hervor, als in den oberen Extremititen, zu an-
deren Zeiten jedoch lisst sich nur eine gewisse stossweisse Contractionsart
bei Kraftanstrengungen, sowie ein Mitbewegen von nicht dazu gehérigen Mas-
keln constatiren.

Die Sensibilitit ist auch hier mit Sicherheit ungestort.

Patellarreflexe sind beiderseits lebhaft, ohne abnorm erhéht zu sein,
kein Achillesclonus.

Die Hauntreflexe beiderseits schwach,

Ziemlich starke Neigung zu activem Spannen der Muskeln, wihrend
typische Spannungen der Muskulatur bei passivem Bewegen derselben fehlen,

Resiimirend finden wir, dass der charakteristische Zug dieses
Krankheitsbildes wieder die Coordinationsstérung ist. Die unteren
Extremititen sind so stark ergriffen, dass die Locomotion ohne Hiilfe




Uebor eine eigenthiimliche familiire Erkrankungsform etc. 291

nur in sehr beschrinktem Masse moglich ist. In den oberen Extre-
~ mititen gestattet die Storung zwar noch die Moglichkeit zn den ein-
fachsten Hantirungen, zu Allem iiber dies bescheidene Mass hinaus-
gehenden ist Patient aber unfihig; die Sprache hat einen stark ex-
plosiven Charakter, bernbend auf einer falschen Berechnung des
Innervationsmasses; der psychische Defeet tritt hier mehr in den
Vordergrund in Gestalt einer, wenn auch nicht hochgradigen Imbe-
cillitit. Dieselbe Sehsehwiche, auch hier beruhend anf einer begin-
nenden Atrophie des Opticus, anch hier dieselbe Functionsschwiche
derselben Augenmuskeln.

Die Krankheit scheint sich wihrend der Pubertiit entwickelt zu
haben und ganz langsam progressiv gewesen, seit einigen Jahren zum
Stillstand gekommen zu sein. Eine #4ussere Veranlassung zu der
Krankheit ist nicht aufzufinden.

Es folgt jetzt die Krankengeschichte des dritten, jingsten, am
hochgradigsten Erkrankten der drei Briider.

August Stiben, 40 Jahre alt. Als Kind war Patient immer etwas
schwichlich, er machte die Kinderkrankheiten dureh und ging bis zu seinem
14. Jahre in die Schule. Nach den Angaben seiner dlteren Schwester fiel
schon vor seinem 10, Lebensjahre seinen Verwandten auf, dass seine simmt-
lichen Bewegungen etwas Unbeholfsnes und Unsicheres hatten, er konnte die
gewdhnlichen Spiele im Freien mit anderen Kindern wegen seiner Bein-
schwiche nicht mitmachen. Das Lernen fiel ihm ziemlich schwer. In seinem
14. Jahre sollte er das Malerhandwerk erlernen, doch musste er dies bald auf-
geben, da er zum Ersteigen der Leitern nicht im Stande war. Auch die Sprache
ist nach der eigenen Aussage des Patienten ,so lange er denken kann“
nicht normal. Es kam ihm immer vor, als ob ,seine Zunge zu karz* sei. In
seinem 16. Lobensjahre machte er einen Typhus durch. Pardisthesien, Schmer-
zen in den Extremitéten bestanden niemals; nicht selten hatte er Schmerzen
im Hinterkopf, ohne jedoch dadurch besonders gestirt zu werden. Niemals
Doppeltsehen, niemals Giirtelgefiihle, nie Sphincterensiorungen.

Er wurde bis vor 6 Jahren bei einem verheiratheten Bruder verpflegt,
ohne, da die Bewegungsstirung in den oberen und unteren Extremititen stetig
langsam zugenommen hatte und auch seine geistigen Fahigkeiten recht niedrig
geblieben waren, zu irgend einer ernsteren Beschiftigung fihig zu sein. Seit
6 Jahren istPatientim hiesigen Siechenhause untergebracht, eine wesentliche
Veriinderung seines Zustandes ist seitdem nicht eingetreten.

Seit einigen Jahren leidet er an Lungenerscheinungern, Husten, spir-
lichem Auswurf, ab und zu Brustschmerzen und Kurzluftigkeit.

Status praesens: Ziemlich magerer, andmischer, leicht kyphotischer
Mann von mittlerer Korpergrisse, keine Arteriosklerose, keine Zeichen friiherer
Syphilis; auf den Lungen die Zeichen einer chronischen Tuberculose.

Die psychischen Functionen stehen ungefihr auf der gleichen Stufe

19*
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wie bei dem Bruder Fritz, also entschieden unter der Norm, auch er beschif-
tigt sich den ganzen Tag Gber eigentlich mit Nichts, im Uebrigen zeigt seine
Stimmung keine besondere Anomalie, sondern ist stets gleichmissig ruhig,
wie bei dem mit ihm zusammen im Siechenhaus lebenden Bruder.

Die Sprache zeigt dieselbe phonische Stérung, dieselbe mangelhafte
Vertheilung der Inspirations- und Exspirationsphasen, dieselbe mangelhafte
Berechnung resp. Beherrschung des Grades der Innervation der Sprechmus-
keln, denselben nasalen Beiklang. Patient selbst giebt an, er habe ein Ge-
{ithl, als ob ihm beim Sprechen ,ein Hinderniss auf der Brust® sisse.

Die Pupillen sind beiderseits von mittlerer Weite, gleich, die Reaction
auf Licht und bei Convergenz vielleicht etwas tréiger als normal. Die Augen
zeigen beim Fixiren dieselbe zuckende Unrahe wie beim Bruder Fritz, die
Bewegungen der Bulbi nach aussen und nach oben sind noch etwas mehr be-
schriankt, wie bei dem soeben beschriebenen Bruder, bei den diesbeziiglichen
Bewegungen zeigen sich auch bei ihm nystagmusartige Zuckungen.

Die ophthalmoskopische Untersuchung sowis die Bestimmung der Seh-
schirfe wurde bei diesem Bruder leider nicht vorgenommen (Patient starb
schon zwei Wochen nach der ersten Untersuchung, ehe ich die Absicht einer
ferneren Untersuchung hatte ausfilhren kénnen), nur wurde constatirt, dass
Roth und Griin unsicher, Blau und Gelb besser erkannt wurde.

Schlucken und Kauen intact.

Die Zunge zeigt nach Volumen. Form und Motilitit keine Anomalien.

Uvula und weicher Gaumen heben sich normal.

“Héren, Riechen und Schmecken ungestort.

Das Stehen ohne Hiilfe ist dem Patienten nicht méglich, er kann nur
stehen, wenn er an der Wand einen Riickhalt finden kann, auch dabei besteht
im ganzen Rumpfe ein heftiges Hin- und Herschwanken, ebenso ist Patient
nicht im Stande, sich ohne Hiilfe auf einen Stuhl niederzulassen oder sich von
ihm zu erheben, beim Versuche dazu droht Patient sofort haltlos hinzustirzen.
Das Aufrichten aus der Riickenlage zum Sitz ist ihm nur mit Mihe und nur
unter intensivem Schwanken des ganzen Oberkdrpers moglich,

Gohen kann Patient nur, wenn er durch Jemanden kriftig unterstiitat
wird. Die Beine werden dabei uncoordinirt auf den Boden aufgesetzt, ohne
dass sie den stampfenden oder schleudernden Charakier der spinalen Ataxie
bieten, die Incoordination derselben resultirt auch hier vorwiegend daraus,
dass eine nicht beabsichtigte Innervation von Muskeln vor sich geht und somit
nicht gewollte Muskelgruppen zur Action kommen. Die Stérung heim Stehen,
Sitzen und Gehen ist eine so hoohgradige, dass Patient fast immer zu Bette
ist, er kann sich zwar noch allein anziehen, doch geht dasselbe so milhsam
und langsam von Statten, dass ihm meistens dabei geholfen wird, Ebenso isst
er zwar noch allein, verschiittet jedoch sehr viel dabei, so dass ihm stets eine
grosse Schiirze beim Essen vorgebunden wird.

Obere Extremitéiten bieten an Muskelernihrung nichts Abnormes,
die rohe Kraft der einzelnen Muskelgruppen ist intact. Die Motilitétsstorung
zeigt denselben Charakter, aber in einem etwas hoheren Grade wie bel dem
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Bruder Fritz: Patient bringt es z. B. nicht fertig, eine vorgehaltene Steck-
nadel zu erfassen. In der Ruhe zsigen sich ebenso wenig wie bei den anderen
Briidern unwillkiirliche abnorme Bewegungen. Der hohere Grad der Coordi-
nationsstérung der oberen Extremitéiten zeigt sich auch in der unten stehen-
den Schriftprobe. '

Der Tricepsreflex und die Vorderarmreflexe sind schwach vorhanden.
Patient vermag der Aufforderung, seine Muskeln zu entspannen (Priifen des
Verhaltens der Muskulatur bei passiven Bewegungen), nicht vollig zu ent-
sprechen, dennoch kann man mit Sicherheit sagen, dass Contracturen der
Muskeln, wie man sie bei organischen, cerebralen oder spinalen Erkrankun-
gen zu coustatiren Gelegenheil hat, nicht bestehen.

Eine sehr genaue, sich auf sémmtliche Qualititen erstreckende Unter-
suchung der Sensibilitdt ergiebt durchaus normale Verhiltnisse.

Untere Extremitaten. Muoskelvolumen und grobe Kraft der einzelnen
Muskelgruppen intact. Dieselbe coordinaforische Bewegungsstérung, wie in
dem friiher geschilderten Falle.

Sensibilitat fiir simmtliche Qualititen bei einmaliger genauer Unter-
suchung nicht alterirt.

Patellarreflex beiderseits lebhaft, kein Patellarclonus, kein Achilles-
clonus, dasselbe Unvermégen, die Muskeln zu erschlaffen, wie bei den oberen
Extremititen.

Sphincteren intact.

Dor Schédel kleiner als der Kérpergrosse des Mannes entsprechen
wiirde, auch hier fallt die Abflachung des Hinterhauptes, die Schmalheit und
Niedrigkeit der Stirn auf, auch hier fehlen eigentliche Degenerationszeichen.

Um auch diese Krankengeschichte kurz zusammenzufassen, so
sehen wir, dass sich ohne eine nachweisbare Ursache schon vor den
Pubertitsjahren eine Coordinationsstérung der Extremitéiten entwickelt,
die allmilig bis zu dem Masse anwichst, dass das Gehen und Stehen
dem Befallenen selbst mit Hillfsmitteln so gut wie unmdglich ist, die
Sprache erleidet durch eine fehlerhafte Innervation eine hochgradige
Storang, die Function der Augenmuskeln, vorwiegend der Mm. recti
superiores und externi, ist deutlich geschwicht, die Intelligenz ist
deutlich herabgesetzt, Alles Andere bleibt normal,
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Werfen wir nun einen vergleichenden Blick auf die eben berich-
teten Krankengeschichten, so leuchtet die Analogie derselben sofort
ein; es handelt sich bei der Erkrankung der drei Briider nur um
einen graduellen, nicht um einen principielleh Unterschied.

Wenn wir jetzt die einzelnen Symptome des in Rede stehenden
Krankheitsbildes analysiren wollen, so sehen wir zunichst solche ce-
rebraler Natur: Die Sprache®) ist abnorm, die Patienten sprechen
zuniichst alle nasal. Sodann hat die Sprache etwas explosives, d. h.
die Kranken stossen die Worte iiberlaut hinaus, meistens mit activer
Anspannung der Exspirationsmuskeln. Sie innerviren die Stimmbéin-
der offenbar nicht richtig, sprechen mit Luftverschwendung; das Mass
der Exspiration und das der Inspiration wird auch nicht richtig be-
rechnet. Irgend eins der mannigfachen Symptome der cerebral be-
dingten Sprachstdrungen der Aphasie liegt nicht vor. Auch den
Gedanken, dass es sich um sogenannte scandirende Sprachstdrung
handele, muss man bald fallen lassen, denn es liegt hier eben nicht
jene Absatzweise, monotone Sprechart vor, sondern wir bhaben es zu
thun mit einem Effect einer bald zu stark, bald zu schwach berech-
neten Action der zum Sprechen nothigen Respirationsmuskeln. Bei
den zwei von der Krankheit stéirker befallenen Briidern sehen wir eine
Irradiation der Innervationen von den zum Sprechen ndthigen auf die
anderen mimischen Muskeln: Stirn, Augenbrauen und Nasenfiligel
treten auch mit in Action.

Die Mimik ist tiberhaupt keine normale; alles tritt hier leicht
in’s Uebertriebene, auch hier schiessen die Patienten leicht iiber das
Ziel hinaus; dem entsprecherd sind simmtliche Gesichtsfalten, vor
allen die Querfurchen der Stirn, die Nasolabialfalten und die Falten
um die Augen herum tief eingegraben. Die Kranken sind zwar wohl
im Stande, ihre Gesichtsmuskeln ruhig zu halten, aber wenn sie dieselben
agiren lassen, vermdgen sie nicht, ihnen das gewiinschte Mass zn geben.

Eine fernere Anomalie bieten die Augenbewegungen in Form
des atactischen Nystagmus. Schon beim ruhigen Fixiren tritt eine
gewisse Unruhe auf; wollen die Kranken mit den Augen einem vor-
gehaltenen Gegenstande folgen, so schiessen sie erst tber das Ziel
hinaus und vermogen es auch dann nur unter stark zuckenden
Bewegungen der Bulbi; diese erreichen nur fiir einen kurzen Moment
den vom normalen Auge leicht und dauernd eingehaltenen Punkt und

*) Ich bin mir hier sehr wohl bewusst, dass — das Resultat der mikro-
skopischen Untersuchung wird dies zeigen—man nur in sehr bedingter Weise
von der ,cerebralen® Natur dieser Sprachstérung sprechen kann.
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schnellen gewissermassen wieder zuriick, um wieder fiir einen kurzen
Augenblick vorwérts getrieben zu werden. Diese Functionsschwiche
der Augenmuskeln tritt am wenigsten hervor bei Bewegungen der
der Augen nach unten, sehr deutlich bei temporal und nasal gerich-
teten Augenbewegungen, am intensivsten aber bei Wendung der
Blickebene nach oben, oben aussen und oben innen. Von allgemei-
nen cerebralen Symptomen ist zu erwidhnen, dass eine dem mehr oder
weniger vorgeschrittenen Grade der Krankheit entsprechende Herab-
setzung der Intelligenz besteht; das Ged#chtriss ist nicht gut, aber
auch nicht bei allen Dreien geradezu abnorm schwach, gewisse Cha-
rakterfehler, wie abnorme Reizbarkeit, Zanksucht etc. sind bei dem
Heiorich Stiiben vorhanden. Hingegen fehlt Kopfschmerz, Schwindel,
Erbrechen ete.

Von den Gehirnnerven erleiden, abgesehen von den eben er-
wihnten Anomalien der Augenmuskelnerven, die Nn. optici eine Ver-
dnderung: bei zwei Briidern, bei denen hierauf untersucht wurde,
liess sich deutliche Atrophie constativen und zwar trug sie, nach
Herrn Dr. Beselin’s Meinung, den Charakter der einfachen primiren
Atrophie. Dem Grade derselben entsprechend war die Function des
Sehens herabgesetzt. .

Die spinalen Symptome, wenn wir sie einstweilen so nennen
wollen, beschriinken sich dem gegeniiber auf Anomalien in der Loco-
motion: Zunichst ist das Stehen ohne Unterstiitzung sehr erschwert
resp. unmdglich geworden, der Korper geréith dabei in’s Schwanken,
Patient sucht nach einer Stiitze, weil er seinen Rumpf nicht balan-
ciren kann, ebenso haben die Patienten grosse Schwierigkeiten beim
Aufstehen aus dem Sitz, beim Aufrichten aus der Ruhelage ihr Gleieh-
gewicht zu bewahren, der Gang leidet durch denselben Umstand;
nur wenn sie einen festen Halt haben, sind die Kranken im Stande,
sich vorwirts zu schieben. Nimmt man sie unter die Arme und geht
mit thnen etwas schneller vorwirts, so bieten sie in ihrer Gangart
das Bild eines Betrunkenen. In den oberen Extremititen zeigt sich
bei allen Bewegungen eine gewisse Unsicherheit, die auf einer atac-
tischen Coordinationsstdrung beruht. Eigentliche Paresen lassen sich
nirgends constatiren, ebenso wenig Contracturen der Muskulatur, wohl
aber besteht bei allen drei Briidern eine mehr oder weniger intensive
Neigung zum activen Anspannen der Muskeln resp. ein mehr oder
weniger ausgebildetes Unvermégen, die Muskeln zu erschlaffen.

Romberg’sches Symptom fehlt,

Die Sehnen- und Hautreflexe bieten keine Anomalie.

Die auf’s genauneste und des 6fteren nach allen Qualititen unter-
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suchte Sensibilitit ergab niemals eine Anomalie, ebenso wenig
bestanden subjective Sensibilitdtsanomalien. Die Sphincteren fune-
tioniren véllig normal.

Eine gewisse Schwiche der Potenz ist wohl nieht zu verkennen.

Der Verlauf der Krankheit ist eminent chroniseh, indem sie bei
zwei unserer Kranken schon im Pubertitsalter, beim dritten Kranken
im ersten Mannesalter angefangen hat und bei allen langsam pro-
gressiv mit zeitweiligem Stillstand ist. Intercurrente Besserungen
kommen nicht vor. -

Ein interessantes Resultat giebt die Frage nach der Aetiologie
dieser Erkrankungsform. Wir haben es mit einer Familiendisposition
zu thun, mit einer Disposition, die bei zwei von den drei Briidern in
frithen Jahren ohne sussere Veranlassung zum Ausbruch gekommen ist,
bei dem dritten Bruder bis zum Mannesalter schlummerte und sich erst
manifestirte, als ein schwerer physischer und psychischer Choc ihn traf.

Ieh stellte niahere Nachforschungen in der Verwandtschaft der
Kranken an. Die Verwandten wohnten zerstreut in Hamburg und
Umgebung und der benachbarten Landschaft, den ,Vierlanden«; die
meisten konnte ich persdénlich untersuchen*).

Das Resultat meiner Nachforschungen war folgendes:

(Siehe Tabelle nebenseitig.)

Handelte es sich nun in den vorliegenden Fillen um eine der
bekannten Erkrankungen des Nervensystems?

In ersten Linie war die hereditire Friedreich’schen Ataxie zu
bericksichtigen. Eine ausgesprochene familidre Anlage lag vor. Zwei
von den drei kranken Briidern waren in dem Alter von der Krank-
heit befallen worden, in dem anch die Friedreich’sche Ataxie sich
zu manifestiren pflegt. Auch bei der Friedreich’schen Ataxie haben
wir es mit einem Nystagmus zu thun, auch hier sehen wir Bewe-
gungsstdrungen der Extremititen, Stérungen der Sprache; anch hier feh-
len jegliche Sensibilitdtsstorungen, Stdrungen der Pupilleninnervation.
Auch in der Anomalie der Mimik kann man keinen principiellen Unter-
schied von der genannten Krankheitsform finden, wenn man beriicksich-
tigt, dass Charcot in einem Falle von Friedreich’scher Krankheit
»Grimassen mit den Lippen, Gesichtsmuskein und Augenlidern® erwahnt,

Es waren aber doch gewichtige Punkte, die sich gegen diese An-
nahme geltend machenliessen: Vor Allem war der Charakter der Bewe-

*) Alle mit einem * Versehenen untersuchte ich perstnlich; die Angaben
iber den Gesundheitszustand der nicht von mir Untersuchten machte ich
nach den mir gegebenen Besclireibungen,
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gungsstirung ein anderer, nicht zur typischen spinalen Ataxie zu
rechnender; ebenso liess sich die Form der Sprachstdrung sehr wohl
von der bei der hereditiren Ataxie vorkommenden differenziren: diese
beruht auf einer atactischen Stérung der Lippen- und Zungenmuskeln,
bei jener sass die Strung in den ,phonischen“ Muskeln, in den
Kehlkopfs- und den den Thorax bewegenden Respirationsmuskeln.
Drittens sehen wir einen wesentlichen Unterschied darin, dass die
Sehnenreflexe, speciell die Patellarreflexe durchaus intact bleiben, ein
Punkt, der um so gewichtiger ist, als alle neueren Untersuchungen
beweisen, dass das Fehlen des Patellarreflexes an ganz constante
anatomische Bedingungen gekniipft ist. Weniger wichtig ist der
Umstand, dass unsere Kranken das Romberg’sche Symptom nicht
boten, obwohl dies Symptom zum typischen Bilde der Friedreich-
sehen Erkrankung gehort; es ist aber andererseits in manchem dieser
Tille auch vermisst worden. Auch kommt eine Atrophie des Nerv.
opticus, um bei der Aufzihlung der Unterscheidungsmerkmale auch
daran zu erinnern, nur in der verschwindenden Mindevheit der Fille
von Friedreich’scher Krankheit vor, und endlich befallt die here-
ditire Ataxie bekanntlich vorwiegend weibliche Indivuen. Schliess-
lich sei noch darauf hingewiesen, dass psychische Anomalien im Sym-
ptomenbilde der hereditiren Ataxie fehlen.

Nach alle dem konnte man sich zur Annahme dieser Krankheit
in den vorliegenden Féllen nicht entschliessen.

Auch aneine, wennauch abnorme Form der multiplen Sklerosekonnte
man denken. Erst vor Kurzem wies bekanuntlich Oppenheim?®) darauf
hin, dass die von dem Schulbild, wie es Charcot seiner Zeit zeichnete,
abweichenden Formen der multiplen Sklerose nicht so selten sind.

An diese Krankheit liess denken: der Nystagmus, die Lebbaftig-
keit der Sehnenreflexe, die Neigung zu activem Spannen, vor Allem
— auch hierauf wies neuerdings Oppenheim und nach ihm Uht-
hoff hin — die doppelseitige Atrophie des N. opticus. Aber auch
hier musste gegen die Diagnose ,multiple Sklerose* die Art der Be-
wegungsstérung sowie der Charakter der Sprachstérung in die Wag-
schale fallen: Beide sind in dieser Form bei der multiplen Sklerose
nicht beobachtet worden; endlich fehlen bei der multiplen Sklerose
derartige Intelligenzdefecte, wie sie unsere Kranken boten.

In manchen Punkten erinnerte der Symptomencomplex der Briider
Stiiben an jene Krankheitsform, wie sie von Westphal®®) an der

*Y Berliner klin. Wochenschr, 1887. No. 48.
**) Dieses Archiv Bd. XIV. Heft 1.
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Hand zweier Fille gezeichnet worden und von ihm als eine Neurose
bezeichnet worden ist, die klinisch die Hauptcharaktere der multiplen
Sklerose zeigt und anatomisch keinen positiven Befund liefert. Dieses
Bild bot folgende Ziige: Bei dem ersten der zwei Kranken fiel der
Beginn der Erkrankung in’s 18. Lebensjahr: sie setzte ein mit
motorischer Schwiche der oberen und unteren Extremitdten, leich-
ter Gehstdorung, Doppeltsehen; spiter kam es zu ausgesprochenem
Schwachsinn; dann nabhmen die Bewegungsstérungen zu,
in den unteren Extremititen trat Steifigkeit, in den oberen und un-
teren Zittern auf, auch auf den Kopf und auf die Zunge, die Unter-
kiefer- und Mundmuskulatur verbreitete sich der Tremor, alle Bewe-
gungen, nach die Augenbewegungen waren verlangsamt, letz-
tere auch seitwirts und oben wenig ausgiebig, die Sprache
war unbeholfen und nidselnd, die Sehnenreflexe lebhaft;
jegliche Sensibilititsstérungen sowie Anomalien der Pupil-
leninnervation fehlten; kein Romberg’sches Symptom.

Auch hier lag ein hereditires Moment vor; denn der Vater
und vier Geschwister waren mit Chorea behaftet.

Man sieht, dass der Analogien mit unseren Fillen gar viele sind,
wenngleich ein genauerer Vergleich auch manche Unterschiede, die
ich nicht erst einzeln wieder aufzuzihlen brauche, ergiebt; besonders
der fernere Verlauf unterscheidet auch letzteren Fall von der Krank-
heit der Briider Stiben: In Westphal’s Fillen kam es namlich
spater zu Contracturen an den Fingern, zu Paresen der Zunge und
zu permanentem Tremor der Arme; unter skorbutischen Erscheinungen
ging der erste Patient ca. 9 Jahre nach Beginn der Erkrankung zu Grunde,
alles Momente, die wir bei unseren Kranken nicht finden. Aunf West-
phal’s negativen anatomischen Befund komme ich weiter unten zuriick.

Im zweiten Falle Westphal’s sehen wir Stérung und Er-
schwerung der Sprache, Schmerzen, Schwache und Zittern der
oberen und unteren Extremitdten, Erschwerung des Urinlassens,
Unsicherheit im Dunkeln, Anomalien der Pupilleninnervation
fehlen. Nach Schreck tritt heftige Verschlimmerung ein,
spater kommt es zu heftigen Schmerzen in allen Gelenken. Der
Gang ist steif und nur mit Unterstiitzung moglich, die Patel-
larreflexe sind lebhaft, es kommt zu psychisech'en Anomalien
in Gestalt von Wuthanfillen mit Erinnerungsdefect. Spater plota-
~ lich auffallende Besserung aller Symptome, die wieder einer schweren
Exacerbation weicht; abermalige erhebliche Besserung und abermalige
Verschlimmerung; zeitweilig leichte Sensibilititsstérungen der unteren
Extremititen, In der Mimik fillt unwillkiirliches Stirnrunzeln
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beim Sprechen auf. Auch hier lag eine hereditire Anlage vor:
die Mutter litt an Epilepsie, eine Schwester an Melancholie.

Wie man sieht, finden sich auch hier nicht wenige mit unserem
Symptomencomplex gemeinsame Ziige. Aunf den auch hier erhobenen
negativen anatomischen Befund komme ich ebenfalls spiter zuriick.

Endlich war zu beriicksichtigen, dass sehr dhnliche Krankheits-
bilder die als Cerebellaratrophie beschriebenen Fillen bieten. Schon
in der Bearbeitung®) Hitzig’s aus dem Jahre 1876, welche das Re-
sultat der Arbeiten von Meynert, Pierret, Clapton, Duguet,
Otto, Fiedler, Moreau, Lallement und Apderer zusammenfasst,
finden' wir als Cardinalsymptom der Cerebellaratrophie verzeichnet:
Bewegnogsstorungen der Extremititen, Storungen der Sprache, psy-
chische Defecte; speciell Oftto und Lallement betonen fiir ihre Falle
den impulsiven Charakter der Bewegungen, das Fehlen von Sensibi-
litdtsstorungen wird als Regel — allerdings nicht ohne Ausnahme —
hingestellt. Wihrend in Seppilli’s**) — anatomisch untersuchtem
— Fall von Atropbie des Kleinhirns eine ganze Anzahl von Sym-
ptomen intra vitam bestanden hatten, die bei unseren Kranken - nicht
zu constatiren waren, wie z. B. clonische Contractionen der Gesichts-
muskeln, Rotation der Bulbi, abwechselndes Qeffuen und Schliessen
des Mundes, Retraction der Zunge, Rigiditit der Nackenmuskeln und
theilweise auch der Brustmuskeln, Contracturen der Arme, Hyper-
asthesie und Occipitalschmerz, zeigt Donald Fraser’s***) Fall eine
sehr bemerkenswerthe Aehnlichkeit mit unseren Fillen. Fraser con-
statirte schwankenden unsicheren Gang, der sich im Laufe der
Jahre langsam verschlechterte, Schwanken des Kopfes, die Augen
waren ohne eigentlichen Nystagmus in continuirlicher Beweguung,
Strabismus convergens rtechts, Sehvermdgen geschwicht;
Sprache langsam, erstes Auftreten der Symptome im dritten Le-
b’ensjahre. Die Schwester litt an ganz analogen Symptomen
und bei mehreren Gesechwistern dieser zwei Kranken wurden
noch Stdérungen von Seiten des Nervensystems beobachtet.

Tm Jahre 1877 beschrieb Huppert}) einen Fall von hochgra-
diger Kleinheit des Cerebellums, das sonst durchaus regelmﬁssig‘ ge-
baut und vollstindig entwickelt war. Huppert fand den Gang und
die Korperhaltung unsicher schwankend, die Sprache lang-

*) Ziemssen’s Handbuch der Pathol. u. Ther. 1876. Bd. 11. 1.
**) Brlermeyex’s Centralblatt 1880.
*#%) Trlenmeyer’s Centralblatt 1880.

+) Dieses Archiv Bd. VI.
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sam, schwerfillig und holperig, die Bewegungen der Patienten
waren wassloss, erschienen eher falsch berechnet als schlecht-
weg incoordinirt; aus diesem Unvermdgen, das richtige Mass der
Innervation zu finden, leitete Huppert fiir seinen Fall die Sto-
rungen beim Sitzen, Stehen, Aufstehen und Gehen, sowie beim Han-
tiren ab; er vermisste Anomalien der Mimik; die Sensibilitit war
insofern alterirt, als Patient ein mangelhaftes Orientirungsvermogen
iiber die Lage seiner Glieder im Raum besass. Die Reflexe, die
Function der Sphincteren und der Sinnesorgane fand er intact,
der Zustand blieb wihrend der dreijahrigen Beobachtungsdauer stabil.
Ferper bestand ein gewisser Grad von Schwachsinn. Auf den
— nur makroskopisch — anatomischen Befund komme ich zuriick.

Kirchhoff*) sah in seinem ersten Falle, bei dem die anatomische
Untersuchung eine Atrophie und Sklerose des Kleinhirns feststellte,
Blodsinn, enorm hiufige Anfille von Epilepsie mit auf der linken
Seite stirker ausgesprochenen Korpercovulsionen, das Schwankendes
Korpers wie bej einem Betrunkenen, motorische Schwiche der
unteren Extremititen, Skandiren der Sprache, Schwiche des rechten
N. facialis; die Vorstellung iiber die Lage der Glieder im Raum war
alterirt, bei sonst intacter Sensibilitit.

In K.’s zweitem Falle bestand Schwachsinn, Langsamkeit und
Zittern der Bewegungen, Zégern der Sprache etc.

Claus™*) veroffentlichte einen Fall von Atrophie des Kleinhirns,
in dem er klinisch constatirte: Idiotie, Schwiche des linken Facialis,
mangelhafte Sprache, zahlreiche epileptische Anfille.

1884 beschrieb ferner Sommer™*) einen Fall von zuriickgeblie-
bener Entwickelung des Kleinhirns. In seinem Falle stand die gei-
stige Capacitit auf niedriger Stufe, die Sprache war langsam und
schleppend; der Gang -taumelnd.

Der von Vierordt 1886 beschriebene Fall bietet ferner einen
shulichen Symptomencomplex, nadmlich Ataxie der Extremitaten,
der Augenbewegungen, der Sprache, aber bei durchaus intacter
Intelligenz. Vierordtt) lidsst die Frage nach der Natur der atac-
tischen Stdrungen fiir seinen Fall unentschieden.

Endlich hat im Jahre 1887 Schultze{}) bei einem Falle von

*) Dieses Archiv Bd. XII. Heft 3.

**) Tbidem.
#**) Dieses Archiv 1384.

+) Berliner klin. Wochenschr. No. 21.
+f) Virchow’s Archiv Bd. 108. Helt 2,
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Atrophie und Sklerose des Kleinhirns beobachtet: erhebliche, in
Schwanken und Taumeln bestehende Gehstérung, eine lallende
Sprachstorung, leichten Nystagmus, Lebhaftigkeit der Patel-
larreflexe ohne abnorme Erhdhung derselben, Intactheit der
Sensibilitat. In diesem Falle hatte Schultze schon intra vitam
eine Affection des Kleinhirns diagnosticirt, wihrend Erb eine cerebro-
spinale Sklerose angenommen hatte.

Letzteres ist besonders erwibnenswerth in Bezug auf die dia-
gnostischen Zweifel, die sich auch uns entgegenstellten.

Wir sehen somit, dass der Symptomencomplex, den die Atrophie
des Kleinhirns schafft, dem Unserigen sehr dhnlich sein kann. Alle
Cardinalsymptome finden wir in verschiedenen Fillen wieder, den
Nystagmus, die Augenmuskelparesen, die Coordinationsstorungen der
Extremititen und der Sprache, die Lebbaftigkeit der Sehnenreflexe,
das normale Verhalien der Hautsensibilitit, Defecte der Intelligenz,
doch in keinem der oben citirten Fille finden wir alle Symptome
vereint und in allen finden wir andererseits Symptome, die wir bei
unseren Kranken vermissen.

Es war deshalb von hohem Interesse, nach der anatomischen
Grundlage dieses Krankheitsbildes zu forschen. Dazu war Gelegen-
heit gegeben, nachdem der ilteste der drei Briider, August Stiiben,
bei dem die Krankheit am weitesten vorgeschritten war, einer acuten
Pneumonie des rechten Unterlappens erlegen war.

Bei der Section fand sich, abgesehen von einer chronischen
Tuberculose beider Oberlappen und einer prneumonischen Infiltration
des rechten Unterlappens. leichten interstitiellen Verinderungen des
Nierenparenchyms und einem geringen Grade von bindegewebigen Ver-
anderungen des Herzfleisches folgendes:

Der Schédel ist auffallend klein, aber 'voq normaler Configuration; das
Schideldach ist von mittlerer Wolbung; der hintere Theil des Schidelraumes
zeigt ein zum vorderen Theil desselben proportionales Verhiltniss. Die Kno-
chen des Schidels sind von mittlerer Dicke, von der Stirnnaht ist keine An-
deutung mehr zu erkennen, die iibrigen Nahte sind normal gebildet, speciell
Lambdanaht und Warzennihte durchweg gut entwickelt. Die zwei Gruben
fiir das Cerebellum sind ganz symmetrisch, auffallend klein, wie auch die
iibrigen Schiidelgruben, aber weder besonders flach, noch besonder verschmi-
lert. Nirgends bestehen Knochenauflagerungen oder sonstige Residuen ent-
ziindlicher Processe. .

Das Gehirn fillt wie der Schidel durch seine Kleinheit anf; man wirde
es etwa fiir das eines zehnjibrigen Knaben halten; dem entsprechen auch die
Gewichte ; frisch gewogen wiegt das Grosshirn: 1020 Grm. (1150—1170 nor-
mal, nach Schwalbe); das Kleinhirn mit Pons, Medulla oblongata und Klein-
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hirnstielen: 120 Grm. (160—170 normal, nach Schwalbe). Die Dura mater
ist nicht verdickt, mit dem Knochen nirgends verwachsen, die Sinus longi-
tudinales mnormal, mit einigen Gerinnseln, die Sinus transvers. enthalten
fliissiges Blut. ,

Die Pia mater ist glatt, glinzend, von mittlerem Blutreichthum, vom
Gehirn glatt abziehbar.

Die Oberfliche des Grosshirns zeigt durchaus normalon Windungstypus,
die einzelnen Windungen sind entsprechend der Kleinheit des Hirns ziemlich
sochmal, verglichen mit den normalen Hirnwindungen eines ca. vierzigjihrigen
Mannes. Die Hirnsubstanz ist @berall von mittlerer Consistenz und mittlerem
Blutreichthum, die graue Hirnrinde hebt sich tiberall deutlich von der weissen
Substanz ab, ist nicht auffillig schmal, derBalken und die mittlere Commissur
bieten keine Anomalie, die Seitenventrikel und Seitenhérner sind nicht erwei-
tert, die Plexus choroidei sind normal; die grossen Hirnganglien sind makro-
skopisch nicht verdndert nach Form, Consistenz und Blutreichthum, die Vier-
hiigel, ebenso die Hirnschenkel, Pons und Medulla oblong. sind, entsprechend
dem Grossenverhiltniss des ganzen Gehirns, alle auffallend klein, aber keins
dieser Gebilde zeigt eine gegeniiber den anderen besonders auffallende Re-
duction,

Auffallend klein, aber doch nur im Verhaltniss zu den oben genannten
Theilen erscheint das Kleinhirn (s. Fig. 1.)

Fig. 1.

Radifrschnitt dureh die rechte Kleinhirnhemisphére.

1]

. < Wil

T T
a. Stiiben. b. normal, (Controlpriparat.)

V)

Masse bei Stiiben (rechte Kleinhirnhentdsphiire):

.8 Ctm. breit.

3,5 , lang.

4,5 hoch.

3 » grosste Ausdehnung des Wurms von vorne nach hinten

in der Medianlinie.
3,4 , Hohe des Wurms,
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Normalmasse nach Sochultze (idem):
11,6 —12,5 Ctm.  4—5,5 Ctm.
5,25— 75 3—4
6 Ctm.

Im Uebrigen zeigt auch das Kleinhirn normale Configuration, es erscheint
als ein Kleinhirn en miniature, wie ich es nennen méchte; die verschiedenen
Lappen lassen sich unschwer abgrenzen, das Verhiltniss des Worms zu den
Hemisphéren, sowie die verschiedenen Abtheilungen des Wurms unter einan-
der, das Verhiltniss der Kleinhirnstiele zum Kleinhirn selbst ist nicht ab-
norm; das Grossenverhiliniss zwischen dem Lings-, Quer- und Héhendurch-
wesser ist nicht alterirt, die Sulei der Windungen sind nicht abnorm seicht;
der graue Rindenbelag ist {iberall vorhanden und nicht abnorm diinn oder
abnorm dick, Auf Durchschnitten présentirt sich die Ver#stelung des Arbor
vitae ganz normal, ebenso der Nucleus dentatus und die Olive. Der 4. Ven-
trikel ist nur entsprechend verkleinert, sonst regelméssig, sein Ependym cohne
Verdickung. Die Processus ad pontem und die tbrigen Verbindungsstringe
sind regelmissig und von entsprechender Grosse gebildet.

Die Consistenz des Kleinhirns ist nirgends wesentlich vermehrt oder ver-
mindert, die Pia mater ist glatt abziehbar.

An den vom Gebirn abgehenden Nerven entspricht ihr Caliber dem der
Centraltheile, Farbe und Consistenz derselben erscheint, speciell auch am Nerv,
opticus, normal.

Dieselbe auffallende Kleinheit zeigt das Rickenmark und die Medulla
oblongata, auch diese wiirde man a priori fiir die eines zehnjihrigen Knaben
halten (s. Fig. 2 u. 3.) Die folgenden Figuren geben die natiirliche Grésse®).

”

Fig. 2.
@R o
&Y N
Halsan- Halsan~ Hihe des 7. Hohe des 7. Hohe des 2. Hohe des 2.
schwellung schwellung Dorsalnerv. Dorsalnerv. Lumbalnerv. Lumbalgerv,
(Stiiben). (normal). (Stiben.) (normal.) (Stiiben). (normal}.
Fig. 3.
Medulla oblongata; Hdhe des Abducenskerns.
a. Stithen. b. normal.

oy NLOS

1,7 Ctm. breit, 1,5 Ctm. hoch, 2,7 Ctm. breit, 2,0 Ctm. hoch.

*) Die Controlpriparate stammen von einem mittelgrossen 40jahr, Mann.
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Masse.

Cervicalanschwellung . . . 11 Mm. breit, 6 Mm. hoch.
Mittleres Dorsalmark . . . 8 , breit, 6 , Thoch.

Lendenanschwellung . . . 9 , ‘reit, 7 , hoch.
Normalmasse.
Cervicalanschwellung . . 15 Mm. breit, 9 Mm. hoch.
Mittleres Dorsalmark. . . 11 , Tbreit, 8 , hoch.
Lendenanschwellung . . 11 , Dbreit, 8,5 Mm. hoch.

Die Configuration des Riickenmarks ist ganz normal, die Riickenmarks-
haute auch normal, auf Durchschnitten sieht man die gewShnlichen Bilder,
die vorderen und hinteren Wurzeln stehen betreffs ihres Calibers in entspre-
chendem Verhiltniss zum Rickenmark.

Die Blutgefdsse des Gross- und Kleinhirns sowie des Rickenmarks
bieten keine Anomalie in ihrer Vertheilung und keine makroskopiseh erkenn-
bare Erkrankung ihrer Wandungen.

Zusammengefasst ergiebt also die makroskopische Besichtigung
des gesammten Centralnervensystems als einzige Anomalie eine auf-
fallende, sich auf alle Theile gleichmissig erstreckende Kleinheit.
Es fand sich kein Umstand, der sich dafiir héitte verwerthen lassen,
dass diese Kleinheit des Centralnervensystems eine Folge eines ent-
ziindlichen Processes sei, es bleibt demnach nichtsanderesiibrig, als diese
Falle anfzufassen als Ausdruck einer mangelhaften Anlage des Central-
nervensystems und ist in dieser Beziehung interessant, dass in der Ver-
wandtschaft der Kranken sich eine Hemmungsbildung in Gestalt von
Palatoschisma und Asymmetrie der Gesichtshilften mehrfach vorfin-
det. Vereinzelte klinische Symptome jenes bei den drei beschriebenen
Briidern voll ausgebildeten Symptomencomplexes fanden sich bei ein-
zelnen Individuen der Familie Stilben in Gestalt von Beschrinkung
der Augenbewegungen nach einzelnen Richtungen, in Imbecilljtit
und in Aundeutung jener Form der Sprachstérung.

Behufs genauerer mikroskopischer Untersuchung wurden das Grosshirn
und Kleinhirn mit Pons und Medulla oblongata, das Rickenmark, die Haupt-
stimme der peripheren Nerven, einzelne Muskeln und verschiedene Haut- und
Muskelnerven in Miller schor Flissigkeit gehirtet, Nachhartung in Alkohol, '
Behandlung mit Celloidin.

Grosshirnrinde: Es kam zur Untersuchung ein Stiick des Occipital-
hirns (vom Cuneus). Firbung mit Borax-Carmin und nach Weigert’s
Methode.

Die Schicht der kleinen pyramidenformigen Zellen ist normal, der im
unteren Theil derselben der Hirnoberfliche parallel ziehends Streif hellerer

Archiv f. Psychiatrie. XXIL 2. Heft. 20
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Rindensubstanz ist deutlich zu seben, die grossen pyramidenférmigen Zellen
sind nach Form, Grdsse und Zahl nicht verindert, mit Leitz System AA,
Ocular 2 erkennt man im Gesichtsfeld durchschnittlich 16 solcher grosser
Zellen, d.h. ca. eben soviel wie in einem Controlpriparat. Die dann folgende
Schicht kleiner Korner und Zellen erscheint ebenfalls nicht verandert, und
zwischen ihnen sieht man in reichlicher Anzahl und guter Ausbildung die
markhaltigen Nervenfasern aufstreben., Ebenso wenig wie ein Fehlen nor-
maler Bestandtheile der Hirnrinde lisst sich ein Auftreten abnormer Gebilde
in demselben constatiren. Speciell kann von einer Sklerose der Hirnrinde
nicht die Rede sein.

Kleinhirnrinde: Es wurde ein Stiick aus der rechten Hemisphare
und aus dem Oberwurm auf Horizontalschnitten untersucht.

Die feinenFasern der derOberfliche zunichst gelegenen Schichten lassen
keinen Schwund, verglichen mit einem Countrolpriiparat erkennen; ebenso sind
die Auslinfer der Purkinje’schen Zellen normal, diese selbst erscheinen
durchweg gut ausgebildet und sind an Zahl nicht vermindert: Im Gesichtsfeld
Leitz-System AA, Ocular II. erkennt man neben sinander durchschnittlich
zehn solcher Ganglienzellen; auch die auf sie folgende Kérnersehicht ist nor-
mal, ebenso wie die aufsteigenden Markfasern bei guter Farbung nicht redu-
cirt erscheinen.

Das Vliess und das Corpus dentatam verhilt sich normal, speciell ist
auch hier von einer Sklerose nirgends etwas zu entdecken.

Einer eingehenden Untersuchung wurde ferrer die Medulla oblong. un-
terworfen. Von der Héhe des Oculomotoriuskernes abwirts bis zur Hohe der
Pyramidenkreuzung wurden zahlreiche Schnitte untersucht und auch speciell
aaf etwaige Anomalien der Kerne durchforscht, doch fand sich nichts Patho-
logisches: die Zellen der Kerne selbst und die von ihnen abgehenden Fasern
waren fiberall deutlich nachweisbar, und in diesem normalen Verhalten stan-
den die Kernregionen des Oculomotorins und Abducens, sowie des Facialis
und Hypoglossus den anderen Bulbirnervenkernen nicht nach.

ImHinblick auf Schultze’s Fall®) soll noch besonders erwdhnt werden,
dass die Oliven ganz normal erschienen, ebenso auch die Querfasern des Pons
und die Bindearme im Haubentheile und die Kleinhirnstiele.

Am Riickenmarke war das Verhiltniss der einzelnen Stréinge zu ein-
ander nach Grosse und Ausdehnung normal, eine ndhere Untersuchung ergab,
dass auch das Verhiltniss der groben Fasern zu den feinen nicht alterirt war.
Die Grosse der einzelnen Riickenmarksfasern wuarde in verschiedenen Hhen
gemessen, und konnte ich constatiren, dass

die feinsten Fasern einen Durchmesser von . .. 3 g
die dicksten Fasern einen solechen von, . . . . . 15 p
hatten.

Beim Vergleich mit den von Schwalbe aufgefiihrten Zahlen findet man
keinen wesentlichen Unterschied.

L e.
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Die Gefisse zeigten am Riickenmark ebenso wenig wie am Gross- und
Kleinhirn eine Anomalie, ein Umstand, der ebenfalls in Riicksicht auf
Schultze’s Fall der Erwihnung bedarf.

In diesem normalen Verhalten gleichen die Hinterstringe und die Klein-
hirnseitenstringe den ibrigen Stringen des Riickenmarks. Auch die Binstrah-
lung der hinteren Wurzeln, das Fasernetz der Hinterhorner und der Clarke-
schen Siulen ist normal, die Ganglienzellen der Vorderhorner gut entwickelt,
nirgends besteht eine Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes, nirgends
eine Einstreuung abnormer Producte.

Bemerkenswerthes bietet ein Theil der vorderen und hinteren
Rickenmarkswurzeln,

Schon bei fliichtigem Beschauen fiel auf, dass dieselben in der Hals-
und Lendenregion auffallend viele feine Fasern zeigten bei verh&ltnissmassi-
gem Zuriicktreten der dicken Fasern. Seitdem Siemerling®) sich der Miihe
unterzogen hat, das numerische Verhiltniss der feinen und dicken Fasern der
vorderen und hinteren Riickenmarkswurzeln in verschiedenen Héhen durch ge-
naue Untersuchungen festzustellen, sind wir in der Lage, ein Urtheil dariber
abzugeben, wo ungefihr die Grenzen des Normalen aufhoren.

Ich nahm die Zdhlung so vor, dass ich fiir einzelne Hohen festzustellen
suchte, wie viele feinen und wie viele dicke Fasern in einem Gesichtsfelde von
Leitz DD, Ocular 1I. zu constatiren waren. Ich zdhlte immer 4 Quadranten
aus und nahm hiervon das Mittel. Dabei fand ich folgende Zahlen:

Vordere Wurzeln: »
breite feine

Hg links . . . . ... 52 15
Hg rechts . . . . .. 22 18 (nach Siemerling 22: 4)
D, rechts . . . . .. 41 72 ( » 12:31)
Dg rechts . .. ... 22 48 ( , » 8:21)
links . . . .. .. 12 24 ( ” 13:26)
Dgrechts . . . . .. 32 48 ( ” 8:21)
links. . . . ... 30 50
L.-Anschwellungrechts 48 58 ( " 11: 3)
links . 38 36.
Hintere Wurzeln:
breite feine
Hy links . . . . . .. 34 36
Hg rechts . . . . .. 24 40 (nach Siemerling 18:24)
Dg links . . . . . .. 36 34 ( , » 18: 24)
L.-Anschwellungrechts 33 54 ( » 11: 7).

Wie man siehf, findet an den vorderen Wurzeln eine nicht unerhebliche
Verschiebung zu Gunsten der feinen Fasern im Hals- und Lendenmark statt;
recht deutlich zeigte sich dies Verhalten beim Vergleiche meiner Abbildungen

*) Anatomische Untersuchungen iiber die menschlichen Riickenmarks-
wurzeln. Berlin 1887,

20
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mit denen Siemerling’s aus verschiedenen Héhen (s. Fig. 4a. bis Fig. 6b.),
am auffallendsten ist dieser Unterschied in der Hghe der Lendenanschwellun-
gen; hier prisentirt sich durchaus nicht das gerade durch das fast ausschliess-
liche Vorhandensein der groben Fasern charakieristische, von Siemerling

Fig. 4a. Fig. 4b.

Siebente vordere Halswurzel. Siemerling. Taf. 1. Fig. 3.
Stitben, Linke sicbente vordere Halswurzel.
Fig. Ha. Fig. 5b.

Zweite vordere Dorsalwurzel. Siemerling. Taf. 1. Fig. 5.
Stitben, Linke erste vordere Dorsalwurzel,

gezeichnete Bild; auch in der Hohe der dritten vorderen Halswurzel sehen wir
bei Siemerling nicht jene ziemlich zahlreichen, zwischen die groben Fa-
sern eingestreuten Inseln feiner Fasern. Dem gegeniiber weisen die Dorsal-
wurzeln keine nennenswerthe Abweichung von den Siemerling’schen Regeln
und Abbildungen auf.

Die hinteren Wurzeln zeigen nach Obigem in der Hohe des sechsten
Cervicalnerven und der Lendenanschwellung dieselbe Anomalie, nur in ge-
ringem Grade.
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Fig. 6a. Fig. 6b.

Vordere zweite Lendenwurzel. Siemerling. Rechte vordere zweite
Stiiben. Lendenwurzel.

Die Untersuchung der peripheren Nerven in frischem Zustande (ge-
farbt in 1proc. Osmiumsiure, zerzupft in Liq. Kal. acet.) ergab normale Ver-
hiltnisse. Die Untersuchung erstreckte sich auf N. peroneus superficialis,
cutan., femor. extern., N. communicans tibialis, N. cutaneus antibrach. med.
et radialis, N. cutan. brach. extern., verschiedene Muskeldste vom N. cruralis
und peroneus, Muskeléste zu einigen Extensoren und Flexoren am Vorderarme,
Ast zum M. adduct. policis, speciell auch auf den Stamm des Nerv. oculo-
motorius und des Nerv. abducens. Hingegen fand sich an einzelnen nach
Weigert und mit Borax-Carmin und Nigrosin gefirbten Querschnitten ein
dhnliches Verhiltniss, wie wir es fiir die Rickenmarkswurzeln geschildert
haben.

Im Nerv. ulnaris, Nerv. medianus und Nerv. radialis ist dies Missver-
hiltniss zu Gunsten der Zahl der feinen Fasern nicht sicher, bei wiederholter
Vergleichung mit Controlpriparaten hingegen finden sich in den Stimmen
der Nn. peroneus, tibialis, cruralis abnorm viele feine Fasern, besonders fiir
den N. cruralis springt diese Anomalie in’s Auge (s. Fig. 7). An den Haut-
und Muskeldsten fand sich das beschriebene Missverhéltniss zwischen groben
und feinen Fasern nicht. Im Usbrigen sind die Querschnittsbilder normal;
keine Zunahme des interstitiellen Gewebes, keine Anomalien der Kerne nach
Zahl und Grosse, keine Alteration der Gefdasse. Leider wurde es versiumt,
die peripheren Hirnnerven einschliesslich des N. opticus auf Querschnitien zu
untersuchen, speciell der Nerv. opticus kam auch nicht zur frischen Unter-
suchung.

Die Muskeln zeigten bei der frischen Untersuchung (zerzupft in 0,6 proe.
Kochsalzldsung) nichts Krankhaftes, ebenso waren die Querschnittsbilder, die
man bei Firbung mit Alaun-Carmin- und Hamatoxylin-Eosin-Doppelfirbung
gowann, normal, speciell die Grsse der einzelnen Fasern wich nicht von den
bekannten Massen, die uns Frankel, Erb u, A, mitgetheilt haben, ab.
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Untersucht wurden: M. sartorius, M. vastus internus, N, gastrocnemius,
M. biceps, M. flexor et extensor carpi ulnaris, Thenar.

Rig. 7.

Ein Biindel sus dem Nervus eruralis, Stitben.

Die Zusammenfassung des mikroskopischen Befundes ergiebt dem-
nach als einzige Anomalie, dass in den vorderen und hinteren Riicken-
markswurzeln sowie in einzelnen Stimmen der peripheren Nerven die
sogenannten feinen Fasern abnorm zahlreich auf Kosten der dicken
VFasern auftreten. '

Die bei hereditirer Ataxie sich findenden Degenerationen der
Hinter- und Seitenstringe fehlten hier demnach durchaus, wohl aber
geigte unser anatomische Befund gerade in der Kleinheit der Organe
eine Aechnlichkeit mit den anatomischen Verhiltnissen, wie wir sie
bei der hereditiren Ataxie zu finden gewohnt sind. Speciell Schultze™®)
war es, welcher darauf aufmerksam machte, dass die Kleinheit des
Riickenmarks vielleicht zum Theil die Krankheitssymptome bedinge.
In Schultze’s Fall von hereditirer Atrophie betrugen die Masse
von Gehirn und Riickenmark nach jeder Richtung ca. 3 Mm. weniger
als bei Normalpriparaten®*).

¥) Virchow’s Archiv Bd. 79. Heft 1.

*y Anmerkung bei der Correctur: Aus der neuerlichen Zusammen-
stellung von Blocq und Marinesco (Arch. de neurol. 1890, vol. 19, No. 57)
und aus der letzten Arbeit Dejerine’s (La médécine moderne 1890, Mai)
goht aunch die Regelmissigkeit des Befundes der Kleinheit des Riickenmarks
bei der Friedreich’schen Krankheit hervor; dis Masse in Bloeq’s und
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Wenn man meine oben gegebenen Zahlen mit den Normalzahlen
an Medulla oblongata und Riickenmark vergleicht, leuchtet die Ana-
logie meines Falles ein,

Die Aehnlichkgit der Verhaltnisse in diesem Punkte liegt auf der
Hand (s. Fig. ).

Mit dem zweiten Westphal’schen Fall — im ersten wurde die
histologische Untersuchung nicht vorgenommen — hat unser Fall" das
negative Resultat gemeinsam, jedoch werden die vorderen Wurzeln
von Westphal gar nicht erwdhnt und betreffs der peripheren Nerven
nur die Bemerkung gemacht, dass der N. tibialis an Zupfpraparaten
und andere grosse Wervenstringe makroskopisch normal waren. Je-
denfalls war die Grosse des Centralnervensystems nicht unter der
Norm, im Gegentheil wird erwihnt, dass der Schadel gross war.

Der Verdacht aunf eine abnorme Form der multiplen Sklerose,
der voriibergehend bei Beobachtung des Krankheitshildes, dhnlich wie
es Westphal erging, rege werden konnte, erwies sich als nicht ge-
rechtfertigt. Die meiste Analogie mit unserem Falle besitzt noch,
wie im klinischen, s6 auch im anatomischen Sinne, der von Huppert
als Kleinhirnatrophje beschriebene Fall*), doch fand H. nur das Cere-
bellum und die Vierhiigel, vielleicht anch Medulla oblong. und Pons
abnorm, wﬁhrend’/die Grosse des Grosshirns und Riickenmarks in das
Bereich des Normalen fiel, ferner fand er fir den Schwachsinn eine
anatomische Grundlage in der Einfachheit der Windungen des Gross-
hirnes.

In den anderen als Cerebellaratrophie beschriebenen Fillen fin-
den  wir - iiberall integrirende anatomische Veranderungen, so fand
Kirchhoff neben einer Reduction der Purkinje’schen Zellen eine
sklerotische Beschaffenheit des Kleinhirnmantels, Claus constatirte
ebenfalls Verminderung der Ganglienzellen in den atrophischen Win-
dungen/des Cerebellum und sklerotische Verinderung der Marksub-
stanz und des Nucl. dentatus neben einer Verdickung der Pia mater,
in Sommer’s Fall fand sich die Kérnerschicht atrophisch, die Pur-
kinje’schen Zellen fast ganz verschwunden, Associationsfasern hoch-
gradig vermindert, und Schultze constatirte, wahrscheinlich als Folge
einer Endarteriitis der Art. basilaris, einen erheblichen Verlust an
normalen Markscheiden, eine starke Aphiufung von Gliagewebe und

Marinesco’s Fall kommen den von mir gefundenen auch sehr nahe. Ferner
fand auch F. in seinem Falle eine Entwickelungshemmung in Gestalt einer
Hemmungsbildung am Herzen.

1L ¢
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eine Verarmung der Rinde an Purkinje’schen Zellen sowie eine
leichte Atrophie der Kiornerschicht.

Nach dieser Durchsicht muss man zugebe&,_\dass sich weder kli-
nisch, noch anatomisch unsere Fille mit einem 'der bisher bekann-
ten Bilder identificiren lassen. Wir miissen demnach den Satz auf-
stellen:

"Es giebt eine angeborene, aunf familidrer Anlage be-
ruhende Kleinheit des Centralnervensystems bei normalen
histologischen Verhiltnissen, deren klinische Symptome
denen der Atrophie des Kleinhirns am wéchsten kommen.
In shnlichem Sinne hatte Huppert sich fiir das Kleinhirn allein
schon ausgesprochen; doch abgesehen davon, dass er eben nur am
Kleinhirn die Zwerghaftigkeit constatirte, hat H. ‘die mikroskopi-
sche Untersuchung uicht vorgenommen,

Es erfibrigt noch, mit wenigen Worten anf den Befund an den
peripheren Nerven und den Spinalwurzeln zuriickzukommen.

Der Befund eines auffallenden Reichthums an sogenannten feinen
Fasern ist nicht ganz ohne Analogie, seitdem S'chultze Aehnliches
in den extramedulliren Wurzeln eines Falles von hereditirer Fried-
reich’scher Ataxie beschrieben hat und Elsenlok{r*) in einem Falle
von progressiver Lahmung der Augenmuskel- und anderer Bulbar-
nerven, in dem die anatomische Untersuchung den\erwarteten chro-
nisch-atrophirenden Vorgang in den Kerngebieten der ‘entsprechenden
Nerven nicht ergeben hatte, als einzige Anomalie gefunden hatte:
eine schon makroskopisch wabrnehmbare Dinne und Kleinheit meh-
rerer Wurzeln und damit in Verbindung die relative Reichlichkeit
schmaler Fasern bei der mikroskopischen Untersuchung.

Eisenlohr hilt es fir mdglich, dass dies der Ausdruck einer
mangelhaften Anlage des Nervensystems ist, und ich glaubl,, dass
dieser Gedanke durch unseren Fall eine gewisse Stiitze erhalt\

Es ist der Umstand der Kleinheit und Zwerghaftigkeit der, Ner-
venelemente (Gehirn, Riickenmark, Medulla oblongata, ein Theil der
peripheren Nervenfasern) um so interessanter, als Schultze,’ wie
schon oben angedeutet wurde, denselben Befund in einem von Fried-
reich intra vitam selbst beobachteten Fall und in einem spiter von
ihm selbst beobachteten und publicirten Fall von hereditirer Ataxie
erhoben hat. Schultze und mit ihm Friedreich erblicken hierin
als in einer durch ungeniigende Butwickelung bedingten Formation
der Nerventheile, den sichtlichen Ausdruck der hereditiren Erkran--

*#) Nourol, Centralbl. 1887, No. 15. 16,
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kungsdiathese und sowit diirfte auch
die zutreffende sein®).

Es ist im vorliegenden Falle wohl nicht mdogheh, dic 2inzelnén
Symptome auf ihre anatomische Grundlage zuriickzufiibren, wie es
z. B. Schultze fir einen Theil der Symptome in seinem Falle von
Kleinhirnatrophie versucht hat, jedenfalls konnen wir nicht, wie dieser
Autor, die Sprachstérung auf eine Degeneration des Fasernetzes inner-
halb der Hypoglossuskerne und der von diesen centralwirts ziehen-
den Fasern beziehen. Es liegt ja immerhin nahe, die Coordinations-
stéorung beim Gehen, Stehen ete. auf Rechnung der in Folge der hoch-
gradigen Kleinheit der nervisen Centralorgane absoluten Vermin-
derung der Ganglienzellen und der Faserung — eine relative Ver-
minderung lag nicht vor — der Kleinhirn- und Grosshirorinde zu
setzen, doch bleibt dies eben nur eine Vermuthung.

Ebensowohl wire es theoretisch ja denkbar, in der Kleinheit des
Riickenmarks die Ursache der Coordinationsstérung zu erblicken, d. h.
also diese als eine spinale aufzufassen.

In der abnormen Reichlichkeit der feinen Fasern in peripheren
nervosen Organen — spinalen Wurzeln und peripheren Nerven —
darf man wohl kein ursichliches Moment der Coordinationsstérung
erblicken; denn obgleich die Arbeiten Dejerine’s iiber ,Nevrotabes
périphérique“ und die reiche neuere Literatur iiber die periphere
Neuritis beweisen, dass Coordinationsstérungen auf ausschliesslich
peripherer Basis beruhen koénnen, so lag in diesen Fillen doch keine
degenerative Veridnderung vor.

Ueber die Herkunft des Nystagmus sowie der Augenmuskelparesen
konnen wir, Angesichts des normalen anatomischen Verhaltens der
Augenmuskelnerven und ihrer Kerngebiete, ebenso wenig etwas Siche-
res sagen, wie Uber die anatomische Ursache der Coordinationssts-
rungen. Uebrigens beschreibt auch ganz neuerdings (Dieses Archiv
Band XXI. Heft 3) Thomsen zwei Falle von multipler Alkohol-
neuritis, in denen Augenparesen und Nystagmus keine anatomische
Erklarung fanden: Weder die Kerngebiete, noch die peripheren Ner-
ven waren nachweisbar erkrankt. Das centrale Hohlengrau, auf
dessen im Bereiche der Moglichkeit liegende Bedeutung fiir die in
Rede stehenden Lihmungen Thomsen hinweist, wurde von mir leider
nicht untersucht.

Schon mit grosserer Sicherheit lisst sich annehmen, dass die

*) Vielleicht bietet die angeborene Enge des Aortensystems bei gewissen
Féllen von Chlorose eine gewisse Analogie.
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Herabsetzung des Intellects als ein klinischer Ausdruck der absoluten
Verminderung der Zahl der Ganglienzellen und Fasern der Grosshirn-
rinde ist.

Der Nervus opticus war — das lasst sich wohl aus der Analogie
dieses Falles mit den zwei anderen erschliessen — anatomisch er-
krankt; Herr Dr. Beselin kam mnach eingehender Ueberlegung zu
dem Resultat, dass in den beiden ophthalmoskopisch untersuchten
Fiallen die Atrophie des Opticus der primir degenerativen Form niher
als der neuritischen Form stand.

Die Erkrankung des N. opticus weist also als ein feines Reagens
darauf hin, dass eine Disposition zu degenerativen Vorgingen bei
ungeren Kranken doch bestand, eine Disposition, die aber in allen
anderen nervosen Gebilden bisher noch keinen wirklichen Untergang
veranlasst hatte.

Es diirfte zunichst sehr auffaliend erscheinen, dass bei einem so
ausgesprochenen Krankheitshilde, das sich in einer Familie dreimal
typisch vorfindet und das bei einigen anderen Mitgliedern derselben
Familie gewissermassen rudimentdr vorhanden ist, nur so geringe
Anomalien der anatomischen Verhiltnisse finden. Doch haben gerade
die letzten Jabre eine Reihe iiberraschender negativer anatomischer
Resultate in Fillen geliefert, wo man nach den bisherigen Erfahrun-
gen erhebliche organische Vrianderungen zu erwarten berechtigt war.

So beschrieb Bristowe®) einen Fall, in dem er Anisthesie und
Contracturen der linken oberen und unteren Extremitit, Aufhebung
des Farbensinns, des Geruchs und Geschmacks derselben Seite, Ex-
ophthalmos und Augenmuskellihmungen constatirt hatte; es bestanden
ferner Blutungen aus den Ohren, Kopfschmerz und Erbrechen sowie
epileptische Anfille. Fiir dieses complicirte Symptomenbild deckte
die wakroskopische und mikroskopische Untersuchung keine Ur-
sache auf. '

Ebenso wie die Beobachtung Bristowe’s lehrt, dass eine voll-
stindige Ophthalmoplegia externa durch mehrere Jahre hindurch be-
bestehen kann, ohne dass die Autopsie und die genaue mikroskopische
Durchforschung der Augennervenkerne und der Augenmuskelnerven
irgend welche palpable Verinderungen pachzuweisen im Stande ist,
so beweist der Fall von Wilks**), dass die Symptome einer acuten
Bulbirparalyse ohue positiven makroskopischen und mikroskopischen
anatomischen Befund zu Stande kommen koénnen,

*y Brain. October 1885,
**) Guy’s hospital reports XXIL. 189,
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Was Wilk’s Beobachtung fiir die acute Form der Bulbidrparalyse
beweist, das zeigt Oppenheim’s®) Fall fiir die chronische Form
dieser Erkrankung: Oppenheim sah bei einem jungen Midchen das
typische Bild der Glosso-Labio-Pharyngeal-Paralyse ohne Atrophien
mit Parese der Extremititen; der Fall verlief chronisch progressiv,
und man fand bei eingebender Untersuchung post mortem in Me-
dulla oblongata, Pons, Riickenmark und peripheren Hirnnerven keine
Abnormitit.

Zu dieser Kategorie von Fallen gehdrt ferner Thomsen’s**) in-
teressante Beobachtung, die einen jungen, erblich belasteten Mann
betrifft; fir die sehr complicirte Krankheit, die sich aus (das Niherre
sehe man in der interessanten Arbeit selbst nach) Schwindel- nnd
Krampfanfillen, Anfallen von Platzangst, hallucinatorischer Paranoia
zusammensetzte, zu denen sich spiter in bunter Reihenfolge und in
wechselndem Grade Ptosis, Hemianisthesien, concentrische Einengung
des Gesichtsfelds und homonyme Hemianopsie, Hemiplegien, Parese
des einen Nerv. facialis und des anderen Nerv. hypoglossus, Neur-
algien verschiedenster Localisation und Anpfille von hohem Fieber
hinzugesellten, und die in einer Periode fast volliger Heilung durch
einen ganz plotzlichen Tod ihren Abschluss fand, konnte Th. trotz
eingehendster Untersuchung keine anatomische Grundlage finden.

Bei dieser Gelegenheit citirt Thomsen einen manche Analogie
bietenden Fall Langer’s***), sowie einen ebenfalls nicht ganz unihn-
lichen Fall Baxter’st), Landouzy’s und Siredey’sti), die alle
durch die anatomische Untersuchung ebenso wenig aufgeklart wurden.

In diese selbe Categorie gehoren auch die von Pitres publicirten
Falle von Pseudo-Tabes.

Der letzte solcher Fille, der von Eisenlobrtif) beschriebene,
wurde bereits oben erwihnt.

Wenn man den klinischen und anatomischen Befund der von
uns beschriebenen Fille in ihren Einzelheiten zusammenhilt, so wird

man wohl zugeben miissen, dass sie eine Sonderstellung einnehmen
diirften.

Anmerkung bei der Correctur: Ganz neuerdings hat Erb (siche

*) Virchow’s Archiv Bd. 108. Heft 3.
**) Dieses Archiv Bd. XVIIL.

*%%) Wiener med. Presse 1884. S. 698.
1) Brain 1882. October.

+1) Revue de médécine p. 984.
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Neurol. Centralblatt 1890, No. 12) zwei Fille klinisch beschrieben, die mit
meinen drei Féllen eine unverkennbare Aehnlichkeit haben: Ataxie — aller-
dings im Gegensatz zu meinen Fillen solche von sehr ausgesprochener Art —
kein Romberg’sches Symptom, die Sprache saccardirt, stotternd und un-
regelmissig, dabei auffallende zuckende Bewegungen um die Mundwinkel
herum; Sehnenreflexe lebhaft, Sensibilitit intact; dagegen kein Nystagmus;
es handelte sich um zwei Geschwister, und ein kleiner Brader soll an siner
dhnlichen Erkrankung leiden; bei der &lteren Schwester auch ein gewisses.
nicht sehr bedeutendes Zuriickbleiben der geistigen Eatwickelung. Erb rech-
net diese Falle zur , Friedreich’schen Krankheit. Diess Fille Erb’s
scheinen mir mit den meinigen noch mehr Aehnlichkeit zu haben als mit der
Friedreich’scher Krankheit. Auch in dem neuerdings von Menzel publi-
cirten Falle (Dieses Archiv Bd. XXII. H. 1) bandelte es sich um Mithewegun-
gen im Gesicht, explosiv zdgernde Sprache, Ataxie der Extremititen, Lebhaf-
tigkeit der Sehnenreflexe, Intactheit der Sensibilitdt; doch war hier die Licht-
reaction der Pupillen trige, die Augenbewegungen waren normal, es bestand
Romberg’sches Symptom; spiter traten Zwangsbewegungen des Kopfes auf
sowie noch spater starke Atrophien und Spasmen der Extremitdten; auch fehlte
Storung der Intelligenz.

Anatomisch fand sich eine hochgradige Atrophia cerebelli — sehr auf.
fillig war auch die Verarmung an Purkinje’schen Zellen — neben einer
combinirten Strangsklerose des Rickenmarks und einer leichten Atrophie der
Kerne in der Medulla oblongata.

Die Sprachstérung ist nach M. im Wesentlichen eine Theilerscheinung
der allgemeinen Ataxie; die Mitbewegungen im Gesicht und die Vertiefung
der Nasolabialfalte erklirt M. ans der ,abnormen Anlage der Centren der
harmonischen Ausfihrung der Bewegungen“.

Resiimirend fasst M. seinen Fall auf als: eine auf Entwickelungshem-
mung beruhende combinirte Systemerkrankung neben einer mangelhaften Aus-
bildung des Kleinhirns, der Briicke, der Medulla oblongata.

Am Schlusse meiner Arbeit ist es mir eine angenehme Pflicht,
Herrn Dr. Eisenlohr, der, wie fritheren, so auch dieser Arbeit sein
Interesse zuzuwenden und meine anatomischen Priparate durchzu-
mustern die Giite hatte, meinen aufrichsten Dank auszusprechen.



