
XV. 
Ueber eine eigenthiimliche familiare Erkran- 

kungsform des Centralncrvensystems. 

Vou 

Dr. M. Nonne 
in Hamburg. 

D a s  letzte Jahrzehnt hat nns mit einer Reihe von hereditliren und 
famili~ren Erkrankungen bekannt gemacht, als dereu Repr~sentanteu 
die F r i e d r e i c h ' s c h e  hereditare Ataxie, die hereditiire Form der 
Muskelatrophie, die Thomsen ' s che  Krankheit, einzelne F~ille des 
Diabetes insipidus (Wel l ) ,  sowie die Chorea hereditaria (H u b e r ,  
H o f f m a n n )  gelten k6nnen. Es sind Erkrankungen, die die Indivi- 
duen theils schon in fr~iher 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 F r i e d r e i c h ' s c h e  hereditlire Ataxie 
und die hereditare 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 wesentliehen anderen Unter- 
schieden bildet aber gerade das Moment tier Hereditat oder famili~reu 
Anlage ein Hauptkriterinm gegenfiber diesen anderen Krankheiten. 

Ich war im 8ommer des Jahres 1889 in der Lage, bei drei Brii- 
dern eiue Krankheitsform zu constatiren: die manehe der ffir eine 
Atrophie des Kleinhirns eharakteristischeu Zfige hot, in anderen 
Punkten abet wieder yon diesem, in tier Literatur fibrigens nur ziem- 
lieh sparlieh gezeichneten Bilde abwich, in einze]nen Punkten an 
andere bekannte Spinalerkranknngen erinnerte, wlihrend ieh einr 
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ganz gleiche bisher beschriebene Erkrankungsform nicht auffinden 
konnte. Der Umsfand, dass ich in einem dieser F/ille die Obduction 
machen konnte, dfirfte das Interesse an diesen drei F/~llen vermehren.  
Bet dem Patienten,  der zur Section kam, war die Krankhei t  am wei- 
testen vorgeschri t ten , yon den zwei noch lebenden Brfidern befindet 
sich der eine noch in einem relativ wenig vorgertickten Stadium der 
Erkrankung,  w~hrend die des zweiten noch lebenden Bruders eine 
Mittelstufe zwischen dem ersten und zweiten dars te l len dfirfte. 

Ich gebe zuni~chst die drei Krankengeschichten~ zuerst  die des 
am wenigsten erkrankten Patienten.  

H e i n r i c h  Stf iben~ 46 Jahro alt. Der Vater des Patienten starb 
an Typhus~ die Todesursache der Mutter ist unbekannt; tin Bruder, drei 
Schwestern sollen gesund sein, zwei Brfider leiden an ether ~ihnlichen Erkran- 
kung. (N~here Details fiber die Yerwaudten folgen unten). 

Patient war als Kind gesund~ lernte in der Schule mit normaler Leich- 
tigkeit~ ging als 15j~hriger Jungc zur See und war fiinfzehn Jahre lang See- 
mann. In seinem 19. Lebensjahre acquirirte er einen Sehanker~ tier bur local 
behandelt wurde und naeh 6 Wochen heilte. Von Seeund~rerscheinungen ist 
dem Patienten niehts bekannt. 1871 machte er einen Scorbut dureh~ war 
sonst im Wesentliehen stets gesund und konnte seinen schweren Dienst mit 
normaler Kraft versehen. Potus ist auszuschliessen. 1872 ging alas Sehiff~ 
auf dem er fuhr, unter; der grbssLe Theil der Besatzung ging dabei zu 
Grunde~ Patient selbst trieb 3 Tage und 3 I~chte auf den Wellen und wurde 
im Zustan~e ~usserster Erschbpfung, dem Tode nahe, aufgefiseht. In der 
n~chsten Zeit, nachdem er sich wieder erholt hatte, will er keine besonderen 
Anomalien bemerkt haben. Dann begann sich eine Schw~che und Unsioher- 
heit in den unteren Extremit~ten zu zoigen; wegen dieser Schw~cheerschei- 
nungen liess er sieh 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 naeh Hamburg und brachte einige Monate im Allgemeinen Kran- 
kenbause zu; inzwisehen hatte die Unsieherheit der Beine nieht unerheblich 
zugenommen~ doch war Patient noch im Stande~ mit nur cinem Stocke zu 
gehen. In demselben Jahre fingen auch die H~nde an~ eine gewisse Unsicher- 
heit zu zeigen~ und nut kurze Zeit sp~.ter begann alas Spreehen dem Patienten 
etwas schwer zu fallen. Patient war jetzt schon so welt herunter, dass er 
nicht mehr dutch Arbeit seincn Unterhalt erwerben konnte. Er wurde dann 
ffir zwei Jahre lang in einem Siechenhause Hamburg's untergebracht; wegen 
Unbotm~ssigkeit wurde er yon hier naeh tier Irrenanstalt Friedrichsberg ver- 
legt. Hier zeigte er~ nach dem.damals verfassten Journal~ ein reizbares~ zeit- 
weilig widersp~nstiges Wesen, r~sonnirte in schwachsinniger Weise fiber seine 
Gesehwister und wollte nieht einsehen, dass dieses Sohimpfen ohne Zweek set. 
Man stellte die Diagnose ,Dementia". 

Von Friedriohsberg entlassen - -  Patient hatte sioh inzwisehen wieder 
gebessert - -  fristete Patient sein Leben dadurch~ dass er an den Ecken der 
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Strassen, auf Kriicken gestfitzt~ mit verschledenen gleinigkeiten handelte. 
Inzwisehen nahmen die oben erwi~hnten Symptome ganz langsam, mit zeit- 
weiligem Stillstanh; an Intensitii~t zu. Das GehSr-, Riech~ und Schmeckver- 
mSgen sell ungestSrt geblieben sein, alas SehvermSgen: has, so lange Patient 
zur See fuhr, gut gewesen war, sell sich seit Beginn her Krankheit allmfilig 
versehlechtert haben. 

Niemals bestanden SphincterenstSrungen~ niemals Gfirteigefiihle, keine 
nennenswerthen Par~sthesien oder sonstige hnomalien in der subjectiven Sen- 
sibilit~itssph~re; niemals Doppeltsehen, niemals lit~ Patient in nennenswerther 
Weise an Kopfsehmerz, Schwinde], Uebelkeit oder Erbrechen. Patient hat sioh 
noeh vor drei Jahren verheirathet, behauptet, zum Coitus nooh im Stande zu 
seth. Seine Frau war niemals gravida. 

S t a t u s  p raesens .  Ziemlieh robuster Mann yon mi~ssig gesunder Ge- 
sichtsfarbe und mittlerem Ern~hrungszustande. 

Die i nne ren  Organe  sind nieht nachweisbar afficirt, Urin fret yon 
Eiweisss und Zueker. Patient geht ffir gewShnlich an zwei Kriicken, er kann 
noch, wenngleieh nur mit Mfihe und nur ffir kurze Zeit, allein stehen, dabei 
tritt aber ein ziemlich heftiges Schwanken des ganzen K6rpers ein. Dieses 
S e h w a n k e n  n immt  bet A u g e n s c h l u s s  n inht  zu; der Gang ist breit- 
beinig, ohne eigentlich stampfenh oder schleudernd zu sein; Patient sieht 
dabei auf den Boden; man bemerkt, dass unwillkfirliche, nieht hazu gehSrige 
Bewegungen der Beine den Gang hindern. 

Die Pup i l i en  sind beiderseits mittelweit, gleich, hie Reaction auf Lieht 
ist normal~ die Convergenz l~sst sich nicht recht priifen~ weil Patient nicht 
ordentlich convergiren kann. Die Augen  sind ~iusser]ieh normal, der Lid- 
sehluss ist gut. Die Augenbewegungen werden mit Anstrengung ausgeffihrt, 
es treten habei nystagmusartige Zuckungen auf. Diese stellen sich in gorin- 
gerem Grade auch bet einfachem Fixiren ein~ was bosonders beim Augonspie- 
geln bomerkbar wird. Hierbei zuekt das rechte huge in sonkreehter, das linko 
in wagereehtor Richtung. Auch has Lesen wird dureh dieselbo Unsicherheit 
der Fixation ersehwert. Das rechte huge wird naoh unten soweit bewegt wio 
oin normalos, nach aussen hin with der Hornhautrand nur vorfibergehend und 
mit einom Rucko his auf otwa 2 Mm. dem Canthus externus gen~hort. G]eieh 
unvo|lstiindig ist die Bewegung nach innen~ nooh mehr gehindort abet naoh 
obon. Ganz dasselbe Resultat ergiebt die Untersuehung des linken Anges. 
Aueh die Convorgenzf~higkoit ist verringert: bet Anniiherung eines Gegenstandes 
woicht das linke huge meist sehon bet einer Entfernung von 25 Ctm. naeh 
aussen ab, kann aber mitunter bis auf 12 Ctm. mit gr6sserer hnstrengung 
convergiren. Bet hnn~herung fiber den Couvergenzpunkt troten Doppelbilder 
auf, sonst bet den iibrigen Bewegungen nicht. Die ophthalmoskopische Un- 
tersuchung ergiebt, dass beiderseits die laterale H~lfte der Pupillen rein weiss 
mit deutlieher Zeichnung der Lamina eribrosa, die medialen gMften grauweiss 
sind. Die Papillengrenzen sind seharf: die Netzhautgeffisse normal. Sehver- 

5 
mSgen beiderseits (H. i. D.) S. ]-6" Das Gesiohtsfeld ist fiir weiss und ffir 
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Farben beidorseits stark eingeongt, griin wird unsicher~ roth besser, blau am 
deutlichston erkannt*). 

Alle anderen G e h i r n n e r v e n  sind intact, speciell sind alle Bewegungen 
der Gesichtsmuskel, ausfiihrbar, doch geschehen sie meistens mit Kraftver- 
sohwendung, und treten auch hier nicht dazu gehSrige Mitbewegungen auf, 
so z. B. werden Stirn und Angenbrauen gerunzelt, wenn Patient pfeifen will 
etc. Die Zunge ist an Volumen, hussehen, ~Iotilitgt normal, kein Tremor der- 
selbon etc. Rieohon, Schmecken, HSren intact. 

Die S p r a c h e  ist fibermiissig laut, die einzolnen Worte werden mehr 
herausgestossen~ als ausgesprochen. Patient kann offonbar den Grad der zur 
Articulation der einzolaen Worte nSthigea Innorvationskraft nicht ordentlich 
beurtheilen; im Uebrigen kSnnen alle Buehstaben und alle Worte articulirt 
werden, die Worte klingen nasM bet objectiv normaler Hebung der Uvula 
and des woichen Gaumens. 

S c h l u c k e n  und Kauen  ist intact. 
Obere  E x t r e m i t ~ t e n :  Die grebe Kraft s~mmtlicher Bewegungen ist 

intact. S~mmtliche B e w e g u n g e n  haben einen leicht a t a c t i s c h e n  Cha- 
rakter, am deutlichsten tritt die MotilitgtsstSrnng bet feineren Proben, win 
z. B. beim Sehreiben hervor (siehe unten stehende Sehriftprobe). Die Sen -  

s i b i l i  t ~ t i s t  fiir siimmtliehe Qualiti~ten intact, speciell das Lage- und Muskel- 
gefiihl ist nieht gestSrt. Ieh will hier hinzufiigen, dass die Seasibilitgt zu 
wiederholten Malen mlg sg~mmtlichen Cautelen eingehend untersucht wurde 
und sich immer dasselbe negative gesultat ergab. 

Es bestehen keine Muskelatrophien~ kein fibrill~res Muskelzittern, keine 
Druckempfindlichkeit tier Nerven und Muskeln. 

Der Tricepsreflex und die Vorderarm-gef lexe  sind auslSsbar, aber 
durchaus nicht lebhaft, eigentliche S~)anuungen bet passiven Bewegungen 
lassen sich nicht constatiren, hingegen besteht nine ziemlich starke Neigung 
zu activem Spannen~ resp. es fi~ll~ Patient sehr schwer, seine Muskeln zu ent- 
spannen. 

*) Hcrrn Dr. Bes~l in~ der die Liebenswiirdigkeit hatte, die Nachunter- 
suchung des Sehorganes ~dieses sowie des n~chsten Patienten vorzunehmen~ 
sage ieh auch hiermit meinen besten Dank. 
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Untere Extremit~ten:  Die grebe Kraft der Musknlatur ist intact, 
auch bier ist bei siimmtlichen Bewegungon und fiir die gewShnlichen Probed 
(Erheben der Fussspitzo, Kreisbeschreibung mit dem Fusse, Knie-Fersenver- 
such etc.) eine leichte Ataxie unverkennbar. Keine Muskelatrophie, kein 
flbrill~r~s Muskelzittern, koine Druckempfindlichkeit der Nerven und Muskeln. 

Der Pa to l la r re f lex  ist beiderseits lebhaft, ohne abnorm erhSht zu sein~ 
kein Achilleselonus; keine Spannung bei passiven Bewogungen bei derselben 
Noigung zu activem Spannen, wie bei den oberon Extromit~ten. 

Keine Zeichen frfiherer Syphilis. 
Betroffs der geis t igon F~higkei ten l~sst sich ein gewisser, ganz 

leiehter Grad yon Sehwachsinn constatiren; besonders muss sein Jiihzorn ab- 
norm erscheinon~ den or frfiher bei jeder Gelegenheit gegen seinen deft eben- 
falls im Siochenhaus internirten Bruder ausliess~ von dem er behauptete, er 
wolle ihn betriigen und bestehlen. 

Der Seh~dol ist in tote auffallend klein, Stirn niedrig und schmal, das 
Hinterhaupt finch, die Ohren abstehend. Eigentlicho Degenerationszeichen 
bestehen nicht. 

Um obiges Krankheitsbild zusammenzufassen, so haben wir es 
also zu than mit einem Manne, dcr bis dahin immer im Wesentlichen 
gesund, in seinem 30. Lebensjahre im Anschluss an einen starken 
psychischen und physischen Choc an einer Coordinationsstiirung sei- 
her willkfirlichen Muskeln erkrankt. Die unteren Extremitiiten wer- 
den st~irker ergriffen, so dass Patient auf die Dauer nar noch mit 
Hfilfe von zwei Krficken sich forthelfen kann. In den oberen Extre- 
mitaten kommt es durch diese Coordinationsst6rung nur bis zur Un- 
mSglichkeit der feineren Hantirung. Die Sprache erhalt einen leicht 
expIosiven Charakter; die Psyche erscheint nicht ganz intact, indem 
ein, wenn aach nur iiusserst geringer Grad yon Schwachsinn, sowie 
ein abnormer Grad yon Reizbarkeit and Jiihzorn sich entwickelt. 
Dabei bleiben die Functionen der Sinnesorgane intact, nut auf den 
Augen entwickelt sich ein gewisser Grad yon Schwachsichtigkeit, als 
deren Grund die ophthalmoskopische Untersuchung einen massig weit 
vorgeschrittenen Grad yon Opticusatrophie aufdeckt. Im Bereiche 
der Gehirnnerven besteht eine Functionsschw~che gewisser Augen- 
muskeln, vorwiegend der M. recti superiores and externi. 5~ach allen 
anderen Richtungen hin bietet das Nervensystem keine objective Ano- 
malie. Das Leiden, langsam entstanden and in den ersten Jahren 
langsam progressiv, scheint seit einigen Jahren Stillstand zu machen. 

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

Fr i tz  Stfiben. 49 Jahre alt. Patient war his zu seinon 14. Lobons- 
jahre im Wesentlicheu immer gesund, dana bemerkte er~ dass er bei manehen 
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Golegenheiten mit den Beinen auffallend unbeholfen war: z. B. wurde es ihm 
sehr schwor, eine Loiter zu erk!ettern ~ fiber ein schmales Brott zu gehon etc. 
Zu diosor Unbeholfenheit gesellto sieh bald auch Sohw~che der untereu Extro- 
mit~ten, die in don folgondon siebon Jahron so zunahm, dass or in soinem 
21. Lobonsjahro nioht mehr ohne Kriicken gehen konnte. Pargsthosion odor 
Schmorzen soheinen gefehlt zu haben. Einige Jahro spgtor zeigto sich dieselbo 
Unsiehorhoit und Schwgoho auch in den oberon Extromitgten, so dass Patient 
zu den gewShnliohston Hantirungon kaum mohr im Stande war; aueh hior 
fohlten s~bjectivo Sonsibilit~tsstSrungen. Wiodor oinige Jahro sp:,itor begann 
die Spraoho sioh zu versohloohtern, in ziemlioh kurzer Zeit bildoto sioh die 
jotzigo SprachstSrung heraus. W~ihrond HSron, Riechon und Schmookon in- 
tact bliob, soheint das Sehvormiigon allmiilig etwas abgonommen zu haben. 
Niemals bostand Doppoltsehen, uiemals Giirtolgeffihlo, niemals Sphinctoron- 
stSrungon. Nennenswortho Kopfschmorzon hatto Patient nicht, hingegon ab 
und zu leichte SohwindelanfMlo. 

Eine Ursaohe soinor Erkrankung weiss Patient nicht anzugebon, Syphi- 
lis. Potus odor irgend eino sonsfigo chronische Giftwirkung sind auszu- 
schliosson. 

Nachdom Patient ca. bis zum 25. Jahre bei seinon Verwandten verpfiegt 
worden war und eino Zeit lang im hiesigen Krankenhauso zugebracht hatte, 
ohne gobessort worden zu soin, wurde er in das Siochenarmenhaus transforirt. 
Hier ist die Erkrankung seit 10 Jahron stabil gobliobon. 

S t a tu s  p raosons :  Patient ist oin mittelgrosses, gracil gebautes, etwas 
kyphotischos Individuum. Es besteht oin m~ssigor Grad yon An~mio; koino 
nennonswertho Arterioscleroso, koin Zoichon friiheror Syphilis. Innere Organo 
nicht nachweisbar afficirt. 

Die g e i s t i g o n  F~h igko i t en  liogon untor derNorm: Patient besehiif- 
tigt sich den ganzon Tag mit Nichts. Gefragt, was or don Tag fiber thuo, 
antwortet or: ,,Nut rauchen". Er rochnet sehr langsam und nur die loich- 
tosten Aufgabon, or donkt sohr langsam und zeigt eine gewisse Stumpfheit; 
auch weiss er manoho Dingo nicht, die innorhalb seines Kenntnisskreises lie- 
gon sollten. Z.B. kann er die Frage: ,,Was ist Hamburg ffir oin Staat?" 
nioht boantworten. 

Herr Dr. R e i n h a r d t ,  dot so liobenswiirdig war, den Geisteszustand 
des Fritz obenso wie dos ebon beschriobonen Hoinrich Stiibon zu untersuohon~ 
kam zu dora Urthoil, dass diesem Patienton die freio Dispositionsf~higkoit ab- 
gesprochon wordon miisste. 

Der S oh ~ d el ist auffallend klein, bosondors orscheint die Hinterhaupts- 
gegend abgefiacht, die Stirne ist auffallond niodrig und schmal, auch boi die- 
sere Patienten stehen die Ohron veto Kopfo weit ab, w~hrend auch hier 
typische Degenorationszoiohen sioh nieht aufdookon lassen. 

Die A u g e n ersehoinon ~iusserlich bei einfaoher Betraohtung normal, dor 
Lidschluss ist gut. Bei Fixation f~llt eino gowisso Unsichetheit des Bliokos 
auf, beruhend in einem m~ssigon Grade yon Sohwankon der Bulbi. Die 
Augenbewegungen sind boidorsoits naoh innon~ aussen und unten wohl so 
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ausgiebig win bei normalen Augen, jodoch mit deutlichen nystagmusartigon 
Zuckungen verbunden~ zumal beim Blink nach aussen, so dass hier der ~ussoro 
Hornhautrand nur ruckweise und voriiborgehend an don Canthus extornus ge- 
bracht wird. Die Hebung der Augen ist deutlich unvollst~ndig, soh~tzungs- 
woiso bis auf 45 o; ouch hiorbei bestehen ruckartigo Bowegungen der Bulbi. 
Zugle~oh wird boim Maximum der Anstrengungen dos obero Lid nur so welt 
gehoben, dass ein 2 Mm. breiter Skloralsaum oberhalb der Cornea noch sicht- 
bar bleibt. 

Die P u pill  e n sind yon normaler Weite, links eine Spur weiter als rechts. 
Reaction auf Licht und Convergenz normal, die Convergonz ist mangelhaft, 
durohschnittlioh wird bis auf etwa 15 Ctm. N~he mit Anstrongung convorgirt. 
Die Sohprfifung orgiebt: Rechts S. 1/9 , links S. l~ 6, 

Ophthalmoskopisoh zeigen sich boiderseits die Papillen in ganzer Aus- 
dehnung weisslich entf~rbt, mit scharfer Grenze, dis Gefiisso sind normal. 

Farben. Beidorsoits wird roth angegebon, blau und grfin nioht an- 
gegebon. 

Das Gesichtsfeld zeigt beiderseits nine circa bis anf die H~lfto des Nor- 
malen zu taxirendo coneentrischo Einengung. 

Die Function der anderen G e h i r n n e r v e n  istintact, doch ist die Mi- 
mik nine auffallend enorgisehe. Wenn Patient die Z~hne zeigen, pfeifon, die 
Stirne runzeln soil, so gesehieht dies mit ganz unn6thiger Kraftanstrengung 
und demgem~ss in iiberfliissig extensiver Woise. Beim Spreehen zeigen sieh 
t~litbewegungen in Form yon Stirnrunzeln, Zumaehen nnd Aufreissen der Lider, 
Bewegungen der Nasonflfigel etc. 

Die Spraehe  hat einen auffallend impulsiven Charakter, die einzelnen 
Worte, die im Uebrigen riohtig artieulirt werden, werden f6rmlich herausge- 
stossen und offenbar lauter, als Patient beabsichtigt, ausgesprochen. Die 
Spraehe gesehieht mit Luftverschwendung, es macht den Eindruek, als ob die 
Anomalie auf einer phonisohen StSrung beruhe, denn ouch die In- und Exspi- 
ration wird auf die einzelnen Wgrter und Silben nicht riehtig vertheilt. Aueh 
bei diosem Patienten klingt die Sprache nasal, w~hrend Uvula und weioher 
Gaumen fiir die objective Untersuehung nioht paretiseh erseheinen. 

Patient st e h ~ nur hSchst unsieher, es tritt dabei ein deutliehes Sohwan- 
ken des ganzen KSrpers ein, starker als beim vorigen Patienten~ so dass Pa- 
tient schliesslieh umzufallon droht. Eine Vermehrung des Sehwankens bei 
• tritt nicht ein. 

Patient beweg t  sieh vorw~irts, indem er ninon hSlzornen Laufstuhl 
vor sich hersehiebt. Auf diesen stiitzt or sioh und sehiebt sich broitbeinig 
hi~atorher, ohne oigentliches Stampfea und Sohleudern der Beino. Nimmt man 
ihm diose Stiitze fort, so greift er mit denArmen in tier Luft herum und sueht 
sieh dadurch erst in Balance zu bringon. Fordort man Patienton auf, einigo 
Sehritte alloin vorw~rts zu machen~ so muss er sieh dazu orst gewissormassen 
s.ammeln; mit den Armen nach beiden Seiten balaneirend, setzt or dos nine 
Bein vor, aber schon beim zweiten Schritt schiosst der OberkSrper naeh vor- 
w~irts und Patient wiirdo hinfallen, wonn man ihn nicht hiolte. Beim Auf- 

Archiv f. Psyehiatrie. XXII. 2. Heft. 19 
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stohen aus dora Sitze geriith ebenfalls der ganze Oberkbrper in wackolnde Be- 
wegung and zeigt eine Neigung nach vorne iiberzufallon. Das Aufrichten zum 
Sitzen arts Riickenlage gelingt besser, aber aueh nicht ohne starkos Schwankon 
des ganzon Oberk~irpers. 

Patient ist nur sehr miihsam, abet doeh ohne Hfilfe im Stande, sich an- 
zuziehon and zu essen. 

0 b e r e E x t r e  m i t s  n : Muskelern~ihrung normal, grebe Kraft in siimmt- 
lichen Mnskelgebioten intact. Die Motilit~t zoigt dieselbe St5rung wio bei dem 
friiher besohriebenen. Brudor, nur ist sic heohgradiger, nur mit grossor Miihe 
golingt es Patient noch, Knbpfo zuzumaehen etc. An einer vorgehaltenen 
Nadel f~hrt er lange vorbci, the er sic trifft, er ist nicht im Stande, mit dem 
Finger einen Kreis zu beschreiben etc. Dass die atactische Stbrung in den 
oberon Extremit~ten hochgradiger ist, als bei dora Bruder, goht auch aus clor 
unten stehenden Schriftprobe horror. Tricepsreflexe beiderseits auszulbsen, 
nicht besonders lebhaft. Vordorarmreflexe fohlen. Keine Spannungen bei pas- 
siren Bewegungen, dooh fi~llt os Patient schwer, seine Muskoln zu entspannen. 

Die S e n s i b i l i t i ~ t  orweist sieh in s~mmtlichen Qualiti~ten bei wieder- 
holten und sohr exaoten Untersuohungen absolut intact. 

Un te re  E x t r e m i t i ~ t o n :  Keino trophisehe St6rung irgend welchor Art, 
grebe Kraft intact, die atactische Stbrung tritt hier boi den gowbhnlichen Pro- 
ben manehmal noch deutlicher hervor, als in den oberon Extremit~ten, za an- 
deren Zeiton jedoch lgsst sich nur sine gowisse stossweisse Contractionsart 
bei Kraftanstrengungon~ sowie ein Mitbewegen yon nioht dazu geh5rigen Mus- 
keln r 

Die S o n s i b i l i t ~ t  ist auoh hier mit Sieherhoit ungestbrt. 
P a t e l l a r r o f l o x e  sind beiderseits lebhaft, ohne abnorm orh6ht zu scin, 

kein Achillesclonus. 
Die H a u t r o f l e x e  beiderseits sehwaeh. 
Ziemlich starke Neignng zu activem Spannen der Muskeln, w~hrend 

typische Spannungen der Muskulatur bei passivem Bewegen derselben fehlen. 

Resfimirend finden wir, dass der charakteris t ische Zug dieses 
Krankhei tsbi ldes  wieder die Coordinationsstbrung ist. Die unteren 
Extremitaten sind so s tark  ergriffen, dass die Locomotion ohne Hfilfe 
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nur in sehr besehr~inktem Masse mSglich ist. In den oberen Extre- 
mitaten gestattet  die StOrung zwar noch die MOglichkeit zu den ein- 
fachsten Hantirungen, zu AiIem fiber dies bescheidene Mass hinaus- 
gehenden ist Patient abet unfiilaig; die Spraehe hat einen stark ex- 
plosiven Charakter ,  beruhend auf einer falschen Berechnung des 
Innervationsmasses;  der psychische Defect tritt bier mehr in den 
u in Gestalt ether, wenn aucb nicht hochgradigen Imbe- 
eillit~t. Dieselbe Sehschwache~ aueb bier beruhend auf einer begin- 
nenden Atrophie des Opticus, anch bier dieselbe Functionsschwache 
derselben Augenmuskeln. 

Die Krankheit scheint sich wiihrend der Pubertlit entwickelt zu 
haben und ganz langsam progressiv gewesen, seit einigen Jahren zum 
Stillstand gekommen zu seth. Eine i~ussere Veranlassung zu der 
Krankheit ist nicht aufzufinden. 

Es folgt jetzt  die Krankengeschichte des dritten, jfingsten, am 
hochgradigsten Erkrankten der drei Brfider. 

A u g u s t  St f iben,  40 Jahro alt. Als Kind war Patient inamer etwas 
sohw~chlieh, er machto die Kinderkrankheiten dureh und ging bis zu seinem 
14. Jahre in die Sohule. Nach don Angabon ether iilteren Schwestor fiel 
schon vor seinem 10. Lebensjahre soinen Verwandten ant, dass seine s~mmt- 
lichen Bewegungen etwas Unbeholfenes und Unsicheres hatten, er konnto die 
gewShnlichen Spiele im Freien mit andoren Kindera wegon soiner Bein- 
schwiieho nicht mitmachen. Das .Lernen fiel ihm ziomlioh schwer. In seinem 
14. Jahre sollto er das Malorhandwerk erlernen, doch mussto or dies bald auf- 
geben, da er zum Ersteigen derLeitern nicht im Stande war. Auch die Spraoho 
ist nach der eigenen hussage des Patienten ,so ]ange er denken kann" 
nieht normal. Es kam ihm immer ver, als oh ,,seine Zunge zu karz" set. In 
soinem 16. Lobensjahre maehte er einon Typhus duroh. Par~sthesien, Sehmer- 
zea in den Extremitiiten bestanden niomals; nicht sol ten hatte er Sohmerzen 
im Hinterkopf~ ohno jedoch dadureh besonders gestSrt zu werden. Niemais 
Doppeltsehen, niemals Gfirte]geffihle, nie SphineterenstOrungen. 

Er wurde his vor 6 Jahren bet einem verheiratheten Bruder verpfleg~, 
ohnei da die BewegungsstSrung in den oberon und unteren Extremit~iten stetig 
langsam zugenommen hatte und auoh seine geistigen F~ihigkeiten recht niedrig 
geblieben waren, zu irgend ether ernsteren Besch~ftigung f/ihig zu seth. Seit 
6 Jahren istPatientim hiesigen Sieehenhauso untergebracht, eine wesentliche 
Ver~nderung seines Zustandes ist seitdem nieht eingetreten. 

Soit einigen Jahren leidet er an Lungenersohoinungen, Hasten, sp~r- 
liehom Auswurf, ab und zu Brustschmerzon und Kurzluftigkeit. 

S t a t u s p r a e s e n s : Ziemlieh magorer, an~mischer, leieht kyphotisoher 
Mann yon mittlerer KSrporgrOsse, keine Arterioskleroso, keine Zeichen frfiherer 
Syphilis; auf den Lungen die Zeiehen ether chronischen Tubereulose. 

Die p s y e h i s c h e n  F n n c t i o n e n  stehen ungef/ihr auf der gleichen Stufe 
19" 
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wie bei dem Bruder Fritz, also entschieden untor der :Norm, auoh er beseh~f- 
tigt sich den ganzon Tag fiber eigentlich mit Nichts~ im Uebrigen zeigt seine 
Stimmung keino besondere Anomalie, sondern ist stets gleichm~ssig ruhig: 
wie bei dora mi~ ihm zusammen im Siechenhaus lebenden Brudor. 

Die S p r a c h o  zeigt diesolbe phonische StSrung, diesolbo mangelhafto 
Yertheilung der Inspirations- und Exspiratio~sphasen, dieselbe mangelhafto 
Bereohnung resp. Beherrschung des Grades der Ianervation der Sprechmus- 
keln, denselben nasalen Beiklang. Patient selbst giebt an, er babe oin Ge- 
fiihl, als ob ihm beim Spreehen ,sin Hinderniss auf der Brust" s~sse. 

Die Pup  i l l s  n sind beiderseits yon mittIerer Welts, gleich, die Reaction 
auf Licht und bei Convergenz violleicht etwas tr~ger als normal. Die Augon 
zeigen beim Fixiren dioselbe zuckende Unruhe wie beim Bruder Fritz, die 
Bewegungen der Bulbi nach aussen und nach oben slnd noch etwas mohr be- 
schr~nkt, wio bei dem soeben boschriebenen Bruder, bei den diesbezfiglichen 
Bewegungon zeigen sioh aueh boi ihm nystagmusartige Zuckungen. 

Die ophthalmoskopische Untersuchung sowie die Bestimmung der Seh- 
sch~rfo wurde bei diesem Bruder leidor nicht vorgenommen (Patient starb 
schon zwei Woohen naeh dot ersten Untersuehung, she ich die Absieht einer 
ferneren Untorsuohung hatte ausfiihren kSnnen), nut wurdo eonstatirt, dass 
Roth und Grfin unsieher, Blau und Gelb besser erkannt wurde. 

S o h l u c k o n  und K a u e n  intact. 
Die Zungo  zeigt nach Volumen. Form und Motilit~t keine Anomalien. 
Uvula und weicher Gaumen heben sich normal. 

H S r e n ,  R ieohen  und S c h m e c k e n  ungestSrt. 
Des S t e h o n  ohne Hiilfo let dem Patienten nieht mSglieh, er kann nur 

stehon, worm er an der Wand einen Rfiekhalt finden kann, auch dabei bosteht 
im ganzen Rumpfe ein heftigos Hin- und Herschwanken, ebenso ist Patient 
nicht im Stands, sioh ohno Hfilfo auf einbn Stuhl nioderzulassen odor sich yon 
ihm zu erheben, beim Versuche dazu droht Patient sofort haltlos hinzustiirzen. 
Des Aufrichten aus der Riiekonlage zum Sitz ist ihm nut mit Miihe und nut 
untor intonsivem Sehwanken des ganzen OborkSrpers m6glich, 

Gehen  kann Patient nur, worm er dutch Jemanden kr~ftig unterstfitzt 
wird. Die Boino werden dabei uncoordinirt auf den Bodon aufgosotzt, ohne 
dass sic don stampfenden odor schlouderndon Charakter der spinalen Ataxie 
bieten, die Incoordination derselben rosultirt auch hier vorwiegend daraus, 
dass sine nieht beabsiohtigte Innervation yon l~Iuskeln vcr sich geht und somit 
nicht gewollte Muskelgruppon zur Action kommen. Die StSrung beim 8tehen, 
Sitzen und Gohen ist sine so hoohgradige, dass Patient fast immer zu Belle 
ist, or kann sieh zwar noch allein anziehen, doeh geht dasselbo so mfihsam 
und langsam yon Statten, dass ihm moistens dabei geholfen wird. Ebenso isst 
or zwar noeh allein~ verschiittet jedooh sohr viol dabei, so dass ihm stets else 
grosse Schfirzo beim Essen vorgebundon wird. 

Oboro E x t r e m i t i i t e n  bieton an Muskelorniihrung niehts Abnormes, 
die roho Kraft dot einzolnen Muskelgruppen ist intact. Die Motilit~tsstSrung 
zeigt donsolben Charaktor, aber in einem etwas hSher~n Grade wie bei dem 
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Bruder Fritz: Patient bringt es z. B. nicht fertig, eine vorgehalteno Steck- 
nadel zu erfassen. In der Ruhe zeigen sich ebenso wenig wie bei den andoren 
Brfidern unwillkiirliche abnorme Bewegungen. Der hShere Grad der Coordi- 
nationsstSrung der oberon Extremit~ten zeigt sich such in dor unten stehen- 
den Schriftprobe. 

Der Tricepsreflex und die Vorderarmr e fl e x e siad schwach vorhandon. 
Patient vermag der Aufforderung, seine Muskeln zu entspannen (Prfifen des 
Verha!tens der Muskulatur bei passiven Bewegungen), nicht vSllig zu ent- 
@reehen, dennoch kann man mit Sicherheit sagen, dass Contracturen der 
l~uskeln, wio man sic bei organischon, corebralen odor spinalen Erkrankun- 
gen zu constatiren Gelegenheit hat, nicht bestehen. 

Eine sehr genauo, sich auf s~mmtliehe Qaalit~ton erstreckende Unter- 
suehung tier S e n s i b i 1 i t ~ t ergiobt durchaus normalo Verh~ltnisso. 

Un te re  Ex t romi t~ t en .  Muskelvolumen and grebe Kraft der einzelnen 
Maskelgruppen intact. Dieselbe coordinatorisohe BewegungsstSrung, wie in 
dem frfiher geschilderten Falle. 

S e n s i b i l i t  ~t far s~mmtlieho Qualit~ten bei einmaliger genauer Unter- 
suchung nioht alterirt. 

P a t e l l a r r e f l e x  beiderseits lebhaft, kein Patellarclonus, kein Achilles- 
clonus, dasselbe Unverm6gen, die Muskeln zu ersehlaffen, wie bei den oberon 
Extremit~ten. 

S p h i n s t e r e n  intact. 
Der Sch~del  ldeiner als der K6rpergr6sse des Mannes entsprechen 

wtirde, such hier f~llt die Abflachung des Hinterhauptes, die Schmalheit und 
Niedrigkeit der Stirn auf, such hier fehlen eigentliohe Degenerationszeichon. 

Um such diese Krankengeschichte kurz zusammenzufassen, so 
sehen wit, dass sich ohne eine nachweisbare Ursache schon vet den 
Pubert~.tsjahren eine Coordinationsst5rung der ExtremitY.ten entwickelt, 
die allmalig bis zu dem Masse anwachst, dass das 6ehen und Stehen 
dem Befallenen selbst mit Hfilfsmitteln so gut wie unmOglieh ist, die 
Sprache erle{det dureh eine fehlerhafte Innervation eine hochgradige 
StOrung, die Function der Augenmuskeln, vorwiegend der Mm. recti 
superiores und externi, ist deutlich geschwttcht, die Intelligenz ist 
deutlich herabgesetzt, A!les Andere bleibt normal. 
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Werfen wir nun eihen vergleichenden Blick auf die eben berich- 
teten Krankengeschichten, so leuchtet die Analogie derselben sofort 
ein; es handelt sich bei der Erkrankung der drei Brfider nur um 
einen graduellen, nicht um einen principiellen Unterschied. 

Wenn wir jetzt die einzelnen Symptome des in Rede stehenden 
Krankheitsbildes analysiren wollen, so sehen wir zuni~chst solche ce-  
r e b r a l e r ~ N a t u r :  D i e S p r a c h e * ) i s t a b n o r m ,  diePatienten sprechen 
zunachst alle nasal. Sodann hat die Sprache etwas explosives~ d.h. 
die Kranken stossen die Worte fiberlaut hinaus, meistens mit activer 
Anspannung der Exspirationsmuskeln. Sie innerviren die Stimmbiin- 
der offenbar nicht richtig~ sprechen mit Luftverscbwendung; das Mass 
der Exspiration und das der Inspiration wird auch nieht ricbtig be- 
rechnet. Irgend eins der mannigfachen Symptome der cerebral be- 
dingten Spraehst6rungen der Aphasie liegt nicht vor. Aueh den 
Gedanken, dass es sich um sogenannte scandirende SprachstSrung 
handele, muss man bald fallen lassen, denn es liegt hier eben nicht 
jene Absatzweise, monotone Sprechart vor, sondern wir haben es zu 
than mit einem Effect einer bald za stark, bald zu Schwach berech- 
neten Action der zum Sprechen n6thigen Respirationsmuskeln. Bei 
den zwei yon der Krankheit starker befallenen Briidern seben wit eine 
Irradiation der Innervationen yon den zum Sprechen n6thigen auf die 
anderen mimischen Muskeln: Stlrn, Augenbrauen and ]Nasenflfigel 
treten auch mit in Action. 

Die Mimik  ist fiberhaupt keine normale; alles tritt hier leicht 
in's Uebertriebene, auch bier schiessen die Patienten leicht fiber alas 
Ziel hinaus; dem entsprechend sind si~mmtliche Gesichtsfalten, vor 
allen die Querfurchen der Stirn~ die Nasolabialfalten and die Falten 
um die Augen herum tier eingegraben. Die Kranken sind zwar wohl 
im Stande, ihre Gesichtsmuskeln ruhig zu halten, aberwenn sie dieselben 
agiren lassen, verm6gen sie nicht, ihnen das gewtinsebte Mass zu geben. 

Eine fernere Anomalie bieten die A u g e n b e w e g u n g e n  in Form 
des ataetiscben ~ystagmus. Schon beim ruhigen Fixiren tritt eine 
gewisse Unruhe auf; wollen die Kranken mit den Augen einem vor- 
gehaltenen Gegenstande folgen, so schiessen sie erst fiber das Ziel 
hinaus und vermiigen es auch dann nut unter stark zuckenden 
Bewegungen tier Bulbi; diese erreichen nut ffir einen kurzen Moment 
den yore normalen Auge leicht und dauernd eingehaltenen Punkt and 

*) Ir bin mir hior sehr wohl bewusst, dass - -  das Resultat dor mikro- 
skopischen Untersuchung wird dies zeigen--man nut in sehr bedingterWeise 
yon der ,corebralen" :Natar dieser SprachstSrang spreohen kann. 
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schnellen gewissermassen wieder zurficl~, um wieder fiir einen kurzen 
Augenblick vorw~trts getrieben zu werden. Diese Functionsschwiiche 
der Augenmuskeln tritt am wenigsten hervor bei Bewegnngen tier 
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- 
nan cerebralen Symptomen ist zu erwahnen, class eine dem mehr oder 
weniger vorgeschrittenen Grade der Krankheit entsprechende Herab- 
setzung dar Intelligenz besteht; das Ged~tchtniss ist nicht gut, aber 
auch nicht bei allen Dreien garadezu abnorm sehwach, gewisse Cha- 
rakterfehler, wie abnorme Reizbarkeit, Zanksueht etc. sind bei dem 
Heinrich Stiiben vorhanden. Hingegen fehlt Kopfschmerz, Schwindel, 
Erbrechen etc. 

Von den G e h i r n n e r v e n  erleiden, abgesehen yon den eben er- 
wahntan Anomalien der Augenmuskalnerven, die inn. optici eine Ver- 
~tnderung: bei zwei Briidern, bai denen hierauf untersucht wurde~ 
liess sich deutliche Atropbia constatiren und zwar trug sie, naeh 
Herrn Dr. B a s e l i n ' s  Meinung, den Charakter der einfachen primaren 
Atrophic. Dem Grade darselben entspreehend war die Function des 
Sehens herabgesetzt. 

Die s p i n a l e n  Symptome, wenn wir sie einstweilen so nennen 
wollen, besehrlinken sieh dem gegenfiber auf Anomalien in tier Loco- 
motion: Zunlichst ist das S t e h e n  ohne Unterstfitzung sehr erschwert 
resp. unmSglieb geworden, dar KSrper gerlith dabei in's Schwanken, 
Patient sueht nach ainer Stiitze, weil ar seinen Rumpf nicht balan- 
ciren kann, ebenso haben die Patianten grosse Sehwierigkeiten beim 
Aufstehen aus dem Sitz, beim Aufrichten aus der Ruhelage ihr Gleich- 
gewicht zu bewahren, der Gang leidet durch denselben Umstand; 
nut wenn sie einen festen Halt haben, sind die Kranken im Stander 
sich vorwarts zu sehieban. Nimmt man sin unter die Arme und geht 
mit ihnen etwas schnaller vorwi~rts, so bieten sie in ihrer Gangart 
das Bild eines Betrunkenan. In dan oberen Extremitiiten zeigt sieh 
bei allen Bewegungen eina gewisse Unsicherheit, die auf einer atac- 
tischen CoordinationsstGrung beruht. Eigentliche Paresen lassen sich 
nirgends constatiren, ebenso wenig Contracturen der Muskulatur, wohl 
aber besteht bei allen drei Brfidern eine mehr oder weniger intensive 
Neigung zum activen Anspannen der Muskeln resp. ein mehr oder 
weniger ausgebildetes UnvermGgen, die Muskeln zu arschlaffan. 

Romberg~sches Symptom fehlt. 
Die S e h n e n -  und H a u t r a f l e x e  bietan keine Anomalie. 
Die auf's genaueste und des 5fteren nach allen Qualit~tten unter- 
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suchte S e n s i b i l i t a t  ergab niemals eine Anomalie, ebenso wenig 
bestanden subjective Sensibilitatsanomalien. Die S p h i n c t e r e n  func- 
tioniren vSllig normal. 

Eine gewisse Schw~che der P o t e n z  ist wohl nicht zu verkennen. 
Der V e r l a u f  der Krankheit ist eminent chronisch, indem sie bet 

zwei unserer Kranken sehon im Pubertatsalter, beim dritten Kranken 
im ersten Mannesalter angefangen hat und bet allen langsam pro- 
gressiv mit zeitweiligem Stillstand ist. Intercurrente Besserungen 
kommen nicht vet. 

Ein interessantes Resultat giebt die Frage nach der Aetiologie 
dieser Erkrankungsform. Wit haben es mit ether Familiendisposition 
zu thun, mit ether Disposition, die bet zwei yon den drei Brfidern in 
frfihen Jahren ohne aussere Yeranlassung zum Ausbruch gekommen ist, 
bet dem dritten Bruder his zum Mannesalter schlummerte und sich erst 
manifestirte, als ein schwerer physischer und psychiseher Choc ihn traf. 

Ich stellte nahere Nachforsehungen in der Yerwandtschaft der 
Kranken an. Die Verwandten wohnten zerstreut in Hamburg und 
Umgebung und der benachbarten Landschaft, den ,,Vierlanden('; die 
meisten konnte ich pers6nlich untersuchen*). 

Das Resultat meiner Nachforsehungen war folgendes: 
(Siehr Tabolle nebenseitig.) 

Handelte es sich nun in den vorliegenden F~!len um eine der 
bekannten Erkrankungen des ~ervensystems? 

In ersten Linie war die heredit~re F r i e d r e i c h ' s e h e n  Ataxie zu 
berficksiehtigen. Eine ausgesprocheue famili~.re Anlage lag vet. Zwei 
yon den drei kranken Br~idern waren in dem Alter yon der Krank- 
heit befallen worden, in dem auch die F r i e d r e i e h ' s c h e  Ataxie sich 
zu manifestiren pttegt. Auch bet der F r i e d r e i c h ' s c h e n  Ataxie haben 
wit es mit einem Nystagmus zu thun, auch hier sehen wir Bewe- 
gungsst~rungen der Extremit~ten, St~rungen der Sprache; auch bier feh- 
len jegliche Sensibilit~tsstSrungen, St0rungen der Pupilleninnervation. 
Auch in tier Anomalie der Mimik kann man keinen principiellen Unter- 
sehied v0n der genannten Krankheitsform finden, wenn man berficksich- 
tigt, dass C h a r c o t  in einem Falle yon F r i e d r e i e h ' s e h e r  Krankheit 
,Grimassen mit den Lippen, Gesichtsmuskeln und Augenlidern ~̀  erwahnt. 

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

*) Alle mit einem * Vorsohenen untersuchte ich porsSnlich; die Angaben 
fiber den Gesundheitszustand der nicht  yon mir Untersuohten machto ich 
nach den mir gegebenen Besehreibungen. 
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gungsstSrung ein anderer, nicht zur typischen spinalen Ataxie zu 
rechnender; ebenso liess sich die Form der Sprachstgrung sehr wohl 
yon der bei der hereditSzen Ataxie vorkommenden differenziren: diese 
beruht auf einer atactischen StSrung der Lippen- und Zungenmuskeln, 
bei jener sass die StSrung in den ,,phonischen" Muskeln, in den 
Kehlkopfs- und den den Thorax bewegenden Respirationsmuskeln. 
Drittens sehen wit einen wesentlichen Unterschied darin, dass die 
Sehnenreflex% 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 d er 
Umstand, (lass unsere Kranken das R o m b e r g ' s c h e  Symptom nicht 
boten~ obwohl dies Symptom zum typisehen Bilde der F r i e d r e i c h -  
schen Erkrankung gehSrt; es ist aber andererseits in manchem dieser 
FMle aueh vermisst worden. Auch kommt eine Atrophie des Nerv. 
opticus, u m b e i  der Aufzi~hlung der Unterscheidungsmerkmale auch 
daran zu erinnern, nur in der ,~erschwindenden Minderheit der F~lle 
yon F r i ed re i ch~sche r  Krankheit vor, und endlich bef~.llt die here- 
ditlire Ataxie bekanntlich vorwiegend weibliche Indivuen. Schliess- 
lich sei noch darauf hingewiesen, dass psychische Anomalien im Sym~ 
ptomenbilde der hereditaren Ataxie fehlen. 

2qach alle dem konnte man sich zur Annahme dieser Krankheit 
in den ~7orliegenden Fallen nicht entschliessen. 

Auch an eine, wenn auch abnorme Form der multiplen Sklerose konnte 
man denken. Erst vor Kurzem wies bekanntlich O p p e n h e i m * )  darauf 
hin, dass die yon dem Schulbild, wie es C h a r c o t  seiner Zeit zeichnete, 
abweichenden Formen der multiplen Sklerose nieht so selten sind. 

An diese Krankheit liess denken: der Nystagmus, die Lebhaftig- 
keit der Sehnenreflexe, die 1Neigung zu activem Spannen, vor Aliem 
- -  auch hierauf wies neuerdings O p p e n h e i m  und nach ibm Uh t -  
hof f  bin --- die doppelseitige Atrophie des N. opticus. Abet auch 
hier musste gegen die Diagnose ,)multiple Sklerose" die Art tier Be- 
wegungsstSrung sowie der Charakter der Sprachstiirung in die Wag- 
schale fallen: Beide sind in dieser Form bei der multiplen Sklerose 
nicht beobachtet worden; endlich fehlen bei der multiplen Sklerose 
derartige Intelligenzdefeete, wie sie unsere Kranken boten. 

In manchen Punkten erinnerte der Symptomencomplex der Brfider 
Stiiben an jene Krankheitsform, wie sie yon W e s t p h a | * * )  an der 

*) Berliner klin. Woehensehr. 1887. No. 48. 
**) Diesos Archly Bd. XIV. Heft 1. 
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Hand zweier Ffille gezeichnet worden und yon ihm als eine Neurose 
bezeichnct worden ist, die klinisch die Hauptcharaktere der multiplen 
Sklerose zeigt und anatomisch keinen positiven Befund liefert. Dieses 
Bild bet folgende Z/ige: Bei dem ersten der zwei Kranken fiel der 
Beg inn  der  E r k r a n k u n g  in ' s  18. L e b e n s j a h r :  siesetzteein mit 
motorischer Schw~iche tier oberen und unteren Exlremit~iten, l e i ch -  
t e r  6 e h s t S r u n g ,  Doppeltsehen; spS~ter kam es zu ausgesproehenem 
S e h w a c h s i n n ;  dann  n a h m e n  die B e w e g u n g s s t S r u n g e n  zu, 
in den unteren Extremit~iten trat Steifigkeit, in den oberen und un- 
teren Zittern auf, aueh auf den Kopf und auf die Zunge, die Unter- 
kiefer- and Mundmuskulatur verbreitete sich der Tremor, alle Bewe- 
gnngen, nach die A u g e n b e w e g u n g e n  waren v e r l a n g s a m t ,  letz- 
tere auch s e i t w s  und oben  wenig  a u s g i e b i g ,  die S p r a c h e  
war u n b e h o l f e n  und nS~se|nd, die 8 e h n e n r e f l e x e  l e b h a f t ;  
jegliche S e n s i b i l i t ~ t s s t 6 r u n g e n  sowie A n o m a l i e n  der  P u p i l -  
l e n i n n e r v a t i o n  f e h l t e n ;  ke in  R o m b e r g ' s e h e s  Symptom.  

Auch hier lag ein he r ed i tS . r e s  Moment  vor; denn der Vater 
und vier Geschwister waren mit Chorea hehaftet. 

Man sieht, dass der Analogien mit nnseren Fallen gar vide sind, 
wenngleich ein genauerer Vergleich auch manche Untersehiede, die 
ich nicht erst einzeln wieder aufzuz~hlen brauche, ergiebt; besonders 
der fernere Verlauf unterscheidet auch letzteren Fall yon der Krank- 
h~it der Brfider St~iben: In W e s t p h a l ' s  FO~llen kam as n~mlich 
sps zu Contracturen an den Fingern, zu Paresen der Zunge und 
zu permanentem Tremor tier Arme; unter skorbutischen Erseheinungen 
ging der erste Patient ca. 93ahre naeh Beginn der Erkrankung zu 6runde, 
alles Momente, die wir bei unseren Kranken nicht finden. Auf Wes t -  
ph a l ' s  negativen anatomischen Befund komme ich welter unten zudick. 

Im zweiten Falle W e s t p h a l ' s  sehen wir S t 6 r u n g  und Er -  
s c h w e r u n g  der  S p r a c h e ,  Schmerzen, S e h w ~ c h e  und Zittern der 
obe re n  und u n t e r e n  Ex t r emi t /~ t en ,  Erschwerang des Urinlassens, 
Unsicherheit im Dunkeln, A n o m a l i e n  tier P u p i l l e n i n n e r v a t i o n  
feh len ,  bIaeh S e h r e e k  tritt h e f t i g e  V e r s c h l i m m e r u n g  ein, 
sp~tter kommt es zu heftigen 8chmerzen in allen Gelcnken. Der 
G a n g  ist steif und nu r  m i t U n t e r s t f i t z u n g  m 6 g l i c h ,  d i e P a t e l -  
l a r r e f l e x e  sind l e b h a f t ,  eskommt zu p syeh i sch ' en  A n o m a l i e n  
in Gestalt yon W u t h a n f ~ l l e n  mit Erinnerungsdefeet. SpO.ter plStz- 
lich auffallende Besserung aller Symptome, die wieder einer schweren 
Exacerbation weieht; abermalige erhebliche Besserung und abermalige 
Verschlimmerung; zeitweilig leiehte Sensibilit/itsstSrangen der unteren 
Extremit~ten. In der~I imik  f ~ l l t u n w i l l k f i r l i c h e s  S t i r n r u n z e l n  
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be im S p r e c h e n  auf. Auch hier lageine h e r e d i t a r e  Anlage  vor: 
die Mutter litt an Epilepsie, eine Scbwester an Melancholie. 

Wie man sieht, finden sich auch bier nicht wenige mit unserem 
Symptomencomplex gemeinsame Zfige. Auf den auch bier erhobenen 
negativen anatomischen Befund komme ich ebenfalls sparer zurtick. 

Endlich war zu berfieksichtigen, class sehr ahnliche Krankheits- 
bilder die als Cerebellaratrophie beschriebenen Fallen bieten. Schon 
in tier Bearbeitung*) H i t z i g ' s  aus dem Jahre 1876, welche das Re- 
sultat der Arbeiten ":on Meyner t ,  P i e r r e t ,  C l a p t o n ,  Dugue t ,  
Ot to ,  F i e d l e r ,  Moreau ,  L a l l e m e n t  und Anderer zusammenfasst, 
finden wit als Cardiualsymptom der Cerebellaratrophie verzeichnet: 
BeweguDgsstSrungen der Extremitaten, StSrungeu der Sprache, psy- 
chische Defecte; speciell Otto und L a l l e m e n t  betonen ffir ihre Falle 
den impulsiven Charakter der Bewegungen, das Fehlen yon Sensibi- 
litatsst0rungen wird als Regel --al lerdiugs nicht ohne A u s n a h m e -  
hingestellt. Wahrend in Sepp i l l i ' s**)  - -  anatomisch untersuchtem 
--  Fall yon Atrophie des Kleinhirns eine gauze Anzahl yon 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 Oeffnen und Schliessen 
des Mundes, Retraction der Zunge, Rigiditat der Nackenmuskelu und 
theilweise auch der Brustmuskeln, Contracturen der Arme, Hyper- 
asthesie und Occipitalschmerz, zeigt Dona ld  Fraser ' s***)  Fall eine 
sehr bemerkenswerthe Aehnlichkeit mit unsereu Fallen. F r a s e r  con- 
statirte s c h w a n k e n d e n  u n s i c h e r e n  Gang ,  der sieh im Laufe der 
Jahre l a n g s a m  v e r s e h l e c h t e r t e ,  Schwanken des Kopfes, die Augen  
waren ohne eigentlichen Nystagmus in c o n t i n n i r l i c h e r  B e w e g u n g ,  
Strabismus convergens rechts, S e h v e r m S g e n  g e s c h w a c h t ;  
S p r a c h e  l a n g s a m ,  erstes Auftreten der Symptome im dritten Le- 
bensjahre. Die S c h w e s t e r  l i f t  an ganz  a n a l o g e n  S y m p t o m e n  
und bei m e h r e r e n  G e s c h w i s t e r n  dieser zwei Kranken wurden 
noch St~irungen yon Se i t en  des ~ e r v e n s y s t e m s  beobachtet. 

Im Jahre t877 besehrieb H u p p e r t t )  einen Fall 'con hochgra- 
diger Kleinheit des Cerebellums, das sonst durehaus regelmassig ge- 
baut undvollstandigentwickelt war. H u p p e r t  fand den G a n g u n d  
d i e K 0 r p e r h a l t u n g  u n s i e h e r  s c h w a n k e n d ,  die S p r a c h e  lang-  

*) Ziomsson's Handbuoh dor Pathol. u. Ther. 1876. Bd. 11. I. 
**) Er lonmeyer ' s  Centralblatt 1880. 

***) Er lenmeyor ' s  Centralblatt 1880. 
t)  Diesos Archly Bd. VII. 
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s a m ,  schwerfallig und h o l p e r i g ,  die B e w e g u n g e n  der Patienten 
waren m a s s l o s s ,  e r s c h i e n c n  eher f a l s c h  b e r e c h n e t  als schleeht- 
weg incoordinirt; aus diesem U n v e r m S g e n ,  das  r i c h t i g e  Mass  dc r  
l n n e r v a t i o n  zu f i n d e n ,  leitete H u p p e r t  ffir seinen Fall die St~- 
rungen beim Sitzen, Stehen, AUfstehen und Gehen, sowie beim Han- 
tiren ab; er vermisste Anomalien der Mimik; die Sensibilitat war 
insofern alterirt, als Patient ein mangelhaftes OrientirungsvermOgen 
fiber die Lage seiner Glieder im Raum besass. Die R e f l e x e ,  die 
F u n c t i o n  der S p h i n c t e r e n  und der Sinnesorgane fand er i n t a c t ,  
der Zustand blieb wahrend der dreijahrigen Beobachtungsdauer stabil. 
Ferner bestand ein g e w i s s e r  Grad  yon S c h w a c h s i n n .  Auf den 
- -  nur makroskopisch - -  anatomischen Befnnd komme ich zur/ick. 

K i r c h h o f f * )  sah in seinem ersten Falle, bei dem die anatomische 
Untersuchung eine Atrophie und Sklerose des Kleinhirns feststellte, 
BlSdsinn, enorm haufige Anfalle yon Epilepsie mit auf der linken 
Seite starker ausgesprochenen KSrpercovulsionen, das S c h w a n k e n d e s 
K ~ r p e r s  wie bei  e i n e m  B e t r u n k e n e n )  motorische Schw~che der 
unteren Extremitg.ten, Skandiren der Sprache, Schwache des rechten 
N. facialis; die Vorstellung fiber die Lage der Glieder im Raum war 
alterirt, bei sonst intacter Sensibilitat. 

In K.'s zweitem Falle bestand S c h w a c h s i n n ,  Langsamkeit und 
Zittern der Bewegungen, Z S g e r n  der  S p r a c h e  etc. 

Claus**)  verSffentlichte einen Fall yon Atrophie des Kleinhirns, 
in dem er klinisch constatirte: Idiotie, Schwache des linken Facialis, 
mangelhafte Sprache, zahlreiche epileptische Anfalle. 

1884 beschrieb ferner Sommer***)  einen Fall yon zur~ickgeblie- 
bener Entwickelung des Kleinhirns. In seinem Falle stand die gei- 
stige Capacitat auf niedriger Stufe, die Sprache war langsam und 
schleppend; der Gang -taumelnd. 

Der yon V i e r o r d t  1886 beschriebene Fall bietet ferner einen 
ahnlichen Symptomencomplex, namlich A t a x i e  tier E x t r e m i t a t e n ,  
der A u g e n b e w e g a n g e n ,  der S p r a c h e ,  abet bei durchaus intacter 
Intelligenz. V i e r o r d t t )  lasst die Frage nach der :Natur tier atac- 
tischen Stfrungen ffir seinen Fall unentschieden. 

Endlich hat im Jahre 1887 S c h u l t z e t t )  bei einem Falle yon 

*) Dioses Archly Ba. XII. Heft 3. 
**) Ibklem. 

***) Diosos Archly 1884. 
t) Borlinor klin. Woohenschr. No. 21. 

i t )  Vi rchow's  Archiv Bd. 108. Heft 2, 
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Atrophie und Sklerose des Kleinhirns beobaehtet: erhebliche, in 
S c h w a n k e n  und Taumeln bestehende G e h s t S r u n g  7 eine lallende 
SprachstSrung, l e i c h t e n  N y s t a g m u s ,  L e b h a f t i g k e i t  der  P a t e l -  
l a r r e f l e x e  ohne abnorme ErhShung derselben, I n t a c t h e i t  de r  
S e n s i b i l i t l i t .  In diesem Falle hatte S c h u l t z e  schon intra vitam 
eine Affection des Kleinhirns diagnosticirt, wtihreud Erb eine cerebro- 
spinale Sklerose angenommen hatte. 

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

Wit sehen somit, dass der Symptomencomplex, den die Atrophie 
des KieinMrns schafft, dem Unserigen sehr tthnlich sein kann. Al[e 
Cardinalsymptome finden wit in verschiedenen Fallen wieder, den 
~ystagmus, die Augenmaskelparesen, die Coordinationsst~rungen der 
Extremittiten und d e r  Sprache, die Lebhaftigkeit der Sehnenrefiexe, 
das normale Verhalten der Hautsensibiliti~t, Defecte der Intelligenz, 
doch in keinem der oben citirten Fiille finden wir alle Symptome 
vereint und in allen finden wir andererseits Symptome, die wir bei 
unseren Kranken vermissen. 

Es war deshalb yon hohem Interesse, nach der anatomischen 
Grundlage dieses Krankheitsbildes zu forschen. Dazu war Gelegen- 
heit gegeben, nachdem der ~lteste der drei Brfider, August St/iben, 
bei dem die Krankheit am weitesten vorgeschritten war, einer acuten 
Pneumonie des rechten Unterlappens erlegen war. 

Bei der S e c t i o n  fand sich, abgesehen yon einer chronischen 
Tuberculose beider Oberlappen und einer pneumonischen Infiltration 
des rechten Unterlappens, leichten interstitiellen Veriinderungen des 
Nierenparenchyms und einem geringen Grade yon bindegewebigen Ver- 
iinderungen des Herzfieisches folgendes: 

Der S chi~ d e 1 ist auffallend klein, aber yon normaler Configuration ; das 
Sch~deldach ist yon mittlerer WSlbung; der hiutere Theft des Schtidelraumes 
zeigt ein zum vorderen Theil desselben proportionales Verh~ltniss. Die Kno- 
chen des Schiidels sind yon mittlerer Dioke, yon tier Stirnnaht ist keine An- 
deutung mehr zu erkennen, die iibrigen Ni~hte sind normal gebildet, speciell 
Lambdanaht und Warzenniihte durchweg gut entwiokelt. Die zwei Gruben 
ffir das Cerebellum sind ganz symmetrisch, auffallend klein~ wie auch die 
fibrigen Sehi~delgruben, abet weder besonders finch, noch besonder verschmti- 
left. b~irgends bestehen Knochenauflagerungen oder sonstige Residuen ent- 
ziindlicher Processe. 

Das Gehirn fiillt wie tier Sch~del dutch seine Kleinheit auf; man wiirde 
es etwa fiir alas eines zehnjii, hrigen Knaben halten; dem entsprechen aueh die 
Gewichte; friseh gewogen wiegt dasGrosshirn: 1020 Grin. (1150--1170 nor- 
mal, nach Schwalbe) ;  das Kleinhirn mit Pens, Medulla oblongata und Klein- 
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hirnstieten: 120Grm.(160--170 normal, nach Sohwalbe) .  Die Dura mater 
ist nieht verdiokt, mit dem Knoehen nirgends verwaehsen, die Sinus longi- 
tudinales normal, mit einigen Gerinnseln, die Sinus transvers, enthalton 
flfissiges Blur. 

Die Pia mater ist glatt, gl~nzend, yon mittlerem Blutreiohthum, vom 
Gehirn glatt abziehbar. 

Die Oberfl~che dos GrosshirDs zeigt durchaus normalon Windungstypus, 
die einze]nen Windungen sind entsprechend der Kteinheit des Hirns ziemlich 
sohmal, verglichen mit den normalen Hirnwindungen eiaes ca. vierzigj~hrigen 
Mannes. Die Hirnsubstanz ist iiberall yon mitt]erer Consistenz und mittlerem 
Blutreiohthum~ die graue Hirnrinde hebt sich fiberall deutlieh yon der weissen 
Substanz ab, ist nieht auff~]lig schmal, derBalken und die mittlere Commissur 
bieten keine Anomalie, die Seitenventrikel und Seitenhgrner sind nioht erwei- 
tort, die Plexus ohoroidei sind normal; die grossen Hirnganglien sind makro- 
skopisoh nicht vergndert naoh Form, Consistenz und Blutroichthum, die Vier- 
htigel, ebenso die Hirnschenkel, Pens und Medulla oblong, sind, entsprechend 
dem GrSssenverh~iltniss des ganzen G-ehirns, alle auffallend klein, aber keins 
dieser Gebilde zeigt oine gegenfiber den anderen besonders auffallende Re- 
duction. 

Auffallend klein, abor doeh nur im Verhgttniss zu don oben gonannton 
Theilen erscheint das Kleinhirn (s. Fig. 1.) 

Fig. 1. 
Radiiirschnltt dutch die rechte Kle,lnhirnhemisphhre, 

a. St~ben. b. normal. (Controlpr~parat.) 

Mas'se bei Stf iben (reohte Kleinhirnhemisphgre): 
. 8 Ctm. breit. 

3,5 ,, tang. 
4,5 , hooh. 
3 , griisste Ausdehnung des Wurms yon vorne nach hinteu 

in der Medianlinie. 
3,4 , ttShe des Wurms. 
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N o r m a l m a s s e  n a c h  S c h u l t z e  (idem): 
11,5 - - 1 2 , 5  Ctm. 4 - - 5 , 5  Ctm. 

5 , 2 5 - -  7,5 , 3 - - 4  
6 Ctm. 

Im Uebrigon zeigt ouch dos Kloinhirn ncrmale Configuration, os erscheint 
als ein Kleinhirn on miniature, wie ich es nennen mSchte; die verschiedenen 
Lappen lassen sich unschwer abgrenzen, dos Verhiiltniss dos Worms zu den 
tIomisph~ren, sowio dis verschiedonon Abtheilungen dos Wurms unter oinan- 
der, das Verhiiltniss tier Kleinhirnstiele zum Kleinhirn selbst ist nicht ab- 
norm; das GrSssenverhiiltniss zwischen dem L~ngs-, Quer- und HShondurch- 
messer ist nicht alterirt, die Sulci dor Windungen sind nicht abnorm seicht; 
der grauo Rindenbolag ist iiboral} vorhandon und nicht abnorm diinn odor 
abnorm dick. Auf Durchschnitton priisentirt sich die Ver~stelung des Arbor 
vitae ganz normal, ebenso der Nucleus dentatus und die Olive. Der 4. Yon- 
trikel ist nut ontspreohend verkleinort, sonst rogelm~issig, soin Ependym chne 
Verdickung. Die Processus ad pontem und die fibrigen Vorbindungsstr~nge 
sind regelmi~ssig uud yon entsprechendor GrSsse gebildet. 

Die Ccnsistenz des Kleinhirns ist nirgends wesentlich vormehrt odor ver- 
mindert, die Pia mater ist glatt abziehbar. 

An den vom Gehirn abgehendon Nerven entspricht ihr Caliber dem der 
Contraltheile, Farbo nod Consistenz dors~lben erscheint, spocioll ouch am Norv. 
opticus, normal. 

Dioselbo auffallende Kleinheit zeigt das Ri iekenmark  und die Medulla 
oblongata, auch diese wiirde man a priori fiir die eines zehnj~hrigen Knaben 
halton (s. Fig. 2 u. 3.) Die folgendon Figuren goben die natiirlicho GrSsso*). 

Fig. 2. 

Medulla oblongata; H~he des ~_bducenskerns. 
a. Stfiben. b. normal. 

\ 
I~ ............ I ........... a 

2~7 Ctm. breit: 2~0 Ctm. hoch. 

*) Die Controlpriiparatr stammen yon oinem mittelgrossen 40ji~hr, Mann. 

1,7 Ctm. breit, 1~5 Otto. hoch. 

Halsan- Halsan- H6he des 7. H~ihe des 7. HShe des 2. RShe des 2. 
sohwellung sehwellung Dorsalnerv. Dorsalnerv. Lumbalnerv. Lumbalner~. 
(Stfiben). (normal). (Stfben.) (normal.) (Stiiben). (normal). 

Fig. 3. 
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l~ass%. 

Cervioalansohwellung . . . 11 Mm. breit, 6 Mm. hooh. 

Mittleres Dorsalmark ~ . . 8 , breit~ 6 , both. 

Lendenansohwellung , . . 9 , breit, 7 , hooh. 

:Normalmasse. 

Cervioalansohwellung . . 15 l~Im. breit, 9 Mm. hoeh. 
Mittleres Dorsalmark. . .  11 ,, breit, 8 ,, hoeh. 
Lendenansehwellung . . 11 , breit, 8,5 Mm. hoeh. 

Die Configuration des Rfiekenmarks ist ganz normal~ die Rtiekenmarks- 
h~ute auoh normal, auf Durehsohnitten sieht man die gewShnliohen Bilder, 
die vorderen und hinteren Wurzeln stehen betreffs ihros Calibers in entspre- 
ehendem Verh~iltniss zum Rfiekenmark. 

Die Blutgefgsse des Gross- und Kleinhirns sowie des Riiekenmarks 
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 gleichm~ssig erstreekende Kleinheit. 
Es land sich kein Umstand~ der sich daffir hlitte verwerthen ]assen, 
dass diese Kleinheit des Centralnervensystems eine Folge eines ent- 
z~indlichen Processes set, es bleibt demnach nichts anderesiibrig, als diese 
F~lle aufzufassen als Ausdruck einer mangelhaften Anlage des Central- 
nervensystems undis t  in dieser Beziehung interessant, dass in der Ver- 
wandtschaft der Kranken sich eine tiemmungsbildung in Gestalt yon 
Palatoschisma und Asymmetrie der Gesichtsh~ilften mehrfach vorfia- 
det. Vereinzelte klinische Symptome jones bet den drei beschriebenen 
Briidern veil ausgebildeten Symptomencomplexes fanden sich bet eiu- 
zelnen Individuen der Familie St/iben in Gestalt yon Beschriinkung 
der Augenbewegungen nach einzelnen Richtungeu, in ImbecilIit~it 
nnd in Andeutung jener Form der Sprachst6rung. 

Behufs genauerer mikroskopiseher Untersuehung wurden des Grosshirn 
und Kleinhirn mit Pens und Medull~ oblongata, des Rtiel~enmark, die [taupt- 
st~mme der peripheren Nerven, einzelne Muskeln uud verschiedene Haut- und 
~iuskelnerven in M/i 1I e r '  seher Flfissigkeit geh~rtet, bTaehh~rtung in Alkohol~ 
Behandhmg mit Celloidin. 

Grossh i rn r inde :  Es kam zur Untersuehung ein S/tick des 0eeipital- 
hirns (veto Cunens). F~rbung mit Borax-Certain und naeh Weiger t ' s  
Mothodo. 

Die Sehieht der kleinen pyramidenfSrmigen Zellen ist normal, dor im 
unteren Theil derselbon der ttirnoborfl~ehe parallel ziehend~ Streif hellerer 

Arvhiv L Psychiatrie. XXIL 2. Heft. ~0  
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l~indensubstanz ist deutlich zu sehen, die grossen pyramidenfSrmigen Zellen 
sind naoh Form, GrSsse und Zahl nioht verEndert, mit L e i t z  System AA, 
Ocular 2 erkennt man im Gesiohtsfeld durehsohnittlieh 16 soleher grosser 
Zellen, d.h. on. eben soviel wie in einem Controlpr~parat. Die dann folgonde 
Schieht kleiner KSrner und Ze]len erseheint ebonfalis nioht verEndert, und 
zwisohen ihnen sieht man in reiohlieher Anzahl und guter Ausbildung die 
markhaltigen Nervenfasern aufstreben. Ebenso wenig wie ein Fehlen nor- 
maler Bestandtheile der Hirnrinde l~sst sieh ein Auftreten abnormer Gebilde 
in demselben eonstatiren. Spooiell kann yon einer Sklerose der Hirnrinde 
nicht die ltede sein. 

K l e i n h i r n r i n d e :  Es wurde ein Sttiek aus der rechten Hemisphere 
und aus dem Oberwurm auf Horizontalsohnitten untersucht. 

Die feinenFasern dot derOberflgehe zunEchst gelegenenSchiehten lassen 
keinen Schwund, vorglichen mit einem ControlprEparat erkenaen; ebenso sind 
die Ausli~ufer der P u r k i n j e ' s e h e n  Zollen normal, diese selbst erseheinen 
durehweg gut ausgobildet und sind an Zahl nichtvermindort: Im Gesichtsfeld 
Le i tz -Sys tem AA, Ocular II, erkennt man neben einander durchsehnittlieh 
zehn soleher Ganglienzellen; auch die auf sie folgende K6rnersehicht ist nor- 
mal, obenso wie die aufsteigenden Markfasorn bei guter F~irbung nieht redu- 
cirt erscheinen. 

Das Vliess und das Corpus dentatum verh~lt sieh normal, speoiell ist 
aur hier yon einer Sklerose nirgends etwas zu entdecken. 

Einer eingehenden Untersuehung wurde ferner die Medulla oblong, un- 
terworfen. Vonder HShe des Oeulomotoriuskernes abwgrts bis zur HShe der 
Pyramidenkreuzung wurden zahlreiche Sehnitte untersucht uncl aueh speciell 
auf etwaige Anomalien der Kerne durehforscht, doch fand sich nichts Path0- 
logisches: die Zellen dot Kerne selbst und die yon ihnen abgehenden Pasern 
waren fiberall deutlioh nachweisbar, und in diesem normalen Yerhalten stan- 
den die Kernregionea des Oeulomotorius und Abclueens, sowie des Facialis 
und Hypoglossus den anderen Bulb~rnervenkernen nioht nach. 

Im Hinblick auf S c h u l t z  e '  s Fall*) sell noch besonders erw~hnt werden, 
dass die Oliven ganz normal ersehienen, ebenso aueh die Querfasorn dos Pens 
und die Bindearme im Haubentheile und die Kleinhirnstiele. 

Am g t i c k e n m a r k e  war das u tier einzelnen Str~inge zu ein- 
ander naeh Gr6sse und Ausdehnung normal, eine n~here Untersuohung ergab, 
class auoh alas Verh~iltniss der groben Fasern zu den feinen nioht alterirt war. 
Die Gr6sse der einzelnen Rtickenmarksfasern wurde in verschiedenen H5hen 
gemessen, und konnte ieh eonstatiren, dass 

die feinsten Fasern einen Durehmesser yon . . . 3 /~ 
die dioksten Fasern einen solohen yon,  . . . . .  15 /~ 

hatten. 
Beim Vergleich mit den yon S o h w a lb e aufgeffihrten Zahlen finder man 

keinen wesentliehen Untersohied. 

*)1.  o. 
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Die Gef~sso zeigten am Rfickenmark ebenso wenig wie am Gross- un4 
Kleinhirn eino Anomalie, oin Umstand, der ebenfalls in R/icksicht auf 
S e h u l t z o ' s  Fall der Erw~hnung bedarf. 

In diesem normalen Verhalten gleiohen clio Hintorstr~ngo und die Klein- 
hirnsoitenstr~nge don fibrigen Str~nffen des Rfickenmarks. Auoh die Einstrah- 
lung der hinteren Wnrzeln, das Fasernetz der Hinterh6rner und dor Clarko-  
schen S~ulen ist normal, die Ganglienzellon der VorderhSrner gut entwiokelt, 
nirgends besteht eino Vormehrung des interstitiellen Bindogowebes, nirgends 
eino Einstreuung abnormor Producte. 

Bemerkenswerthes bietet ein Theil der v o r d e r e n  und h i n t o r e n  
R / i e k e n m a r k s w u r z e l n .  

Sehon bei flfiehtigem Beschauen fiel auf, dass dieselben in der Hals- 
und Lendenregion auffallend viele feine Fasern zoigten bei verhEltnissm~ssi- 
gem Zurficktreten der dicken Fasern. Seitdem S iemor l ing*)  sieh der Mfiho 
unterzogen hat, das numerisohe Verh~Lltniss dot feinen und dieken Fasorn der 
vorderen und hinteren Rtiekenmarkswurzoln in versohiedonen H6hon dureh ge- 
naue Untersuehungon festzustellon, sind wir in der Lage, oin Urtheil darfiber 
abzugeben, we ungef~hr die Grenzen dos ~ormalen aufhSren. 

Ioh nahm die Z~hlung so vor, dass ieh ffir einzelne H6hen fostzustellen 
suehte, wio viele feinen und wie vielo dicke Fasern in einem Gesichtsfolde yon 
Lo i t z  DD, Ocular lI. zu eonstatiren waren. Ieh z~hlto immer 4 Quadranten 
aus und nahm hiervon das Mittol. Dabei fand ich folgenae Zahlen: 

Vordere W u r z e l n :  
b r e i t e  f e ine  

H s links . . . . . . .  52 15 
H s rechts . . . . . .  22 18 (naoh S i e m e r l i n g  22 :  4) 
D 2 reehts . . . . . .  41 72 ( , ,, 1 2 : 3 1 )  
D s rechts . . . . . .  22 48 ( . . . .  8 : 2 1 )  

links . . . . . . .  12 24 ( . . . .  1 3 : 2 6 )  
Dto roohts . . . . . .  32 48 ( ,, , 8 : 21) 

links . . . . . . .  30 50 
L.-Anschwollungreohts 48 58 ( . . . .  11 : 3) 

links o 38 36. 
H i n t e r e  W u r z o l n :  

b r e i t e  f e ine  
H 6 links . . . . . . .  34 36 
H 6 rechts . . . . . .  24 40 (nach S i o m e r l i n g  1 8 : 2 4 )  
D 61inks . . . . . . .  36 34 ( , , 18 :  24) 
L.-Ansehwellungreohts 33 54 ( . . . .  11 : 7). 

Wie man sieht, finder an den vorderenWurzeln eine niche unerhebliehe 
Versehiebung zu Gunsten der feinen Fasern im Hals- und Lendenmark statt; 
reeht deutlioh zeigte sich dies VerhMten boim Vergleiohe meiner Abbildungen 

*) Anatomis~he Untersaohungen fiber die mensohliohen Rfiekenmarks- 
wurzeln. Berlin 1887. 
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mit denen S i e m e r l i n g ' s  aus verschieden~n HSh~n (s. Fig. 4a. bis Fig. 6b.), 
am auffallondsten ist dieser Unterschied in der HShe der Lendenanschwellun- 
gen; hier pr~sentirt sich durchaus nicht das gerade duroh das fast aussohli~ss- 
lithe Vorhandensein d~r grob~n Fasern oharakt~ristisoh% yon S i~mer l i ng  

Fig. 4 a. Fig. 4b. 

Siebente vordere Halswurzel. 

Stiiben. 

Fig. 5 a. 

Siemerling. Taf. I. Fig. 3. 

Linke siebente vordere Halswurzel. 

Fig. 5 b. 

Zweite vordere Dorsalwurzel. 

Stliben. 
Siemerling. Tar. I. ~ig. 5, 

Linke erste vordere DorsalwurzeL 

gezeichnete Bild; auch in der HShe der dritten vorderen ttalswurzel sehen wir 
bei S i e m e r l i n g  nicht jene ziemlich zahlreichen, zwischen die groben Fa- 
sern eingestreuten Inseln feiner Fasern. Dem gegeniiber weisen die Dorsal- 
wurzeln keine nennenswerthe Abweichung yon den S i e m e rli n g'schen Regeln 
und Abbildungen auf. 

Die h i n t e r e n  Wurzo ln  zoigen hash Obigom in der HShe des seohsten 
Cervicalnervon und dor Lend~nanschwollung diesolbo Anomalie, nur in ge- 
ringem Grade. 
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Fig. 6a. Fig. 6 b. 
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u zweite Lendenwurzel. 
Stfiben. 

Siemerling. Rechte vordere zweite 
Lemt enwurzel. 

Die Untorsuchung der p e r i p h e r e n  Nerven in frisshem Zustande (go- 
f~rbt in 1 pros. Osmiums~ure, zorzupft in Liq. Kal. asst.) ergab normale Ver- 
h/iltnisse. Die Untorsuehung erstreokto sish auf N. peroneus superfieialis, 
r femor, extera., N. oommunieans tibialis, N. cutaneus antibraoh, reed. 
et radialis, N. sutan, brash, extern., versehiedene Muskel~ste vom N. sruralis 
und peroneus, Muskel~ste zu einigen Extensoren und Flexoren am Vorderarme, 
Ast zum M. adduct, polisis, spesiell such auf don Stamm des Nerv. oou]o- 
motorius und des Nerv. abdusens, gingogen fend sish an oinzelnen nach 
Woiger t  und mit Borax-Carmin und Nigrosin gef~rbten Quorschnitten sin 
~hnliohes Verh~ltniss, wie wires ffir die R/iekeamarkswurzeln gesehildert 
haben. 

Im Nerv. ulnaris, 1%rv. medianus und Iqerv. radialis ist dies .~iissver- 
h~ltniss zu Gunsten der Zahl der feinen Fasern nicht sicher, boi wiederholter 
Vorgloichung mi~ Controlpr~paraton hingegen finden sich in don S~mmen 
dor 1%. peroneus, tibialis, cruralis abnorm viola feine Fasern, besondors ffir 
den 5]. cruralis springt diese Anomalie in's Auge (s. Fig. 7). An don Haut- 
und Muskel~sten land sich des beschriebene MissverhEltniss zwisehen groben 
und feinen Fasern nieht. Im Uebrigen sind die QuersohnRtsbilder normal; 
keine Zunahme des interstitiellen Gewebes, keine Anomalien der Kerne nash 
Zahl und GrSsse, keine Alteration der Gef~sse. Leider wards es vers~umt, 
die peripheren Hirnnerven einsch]iesslich des N. op~ious auf QuersshnitLen zu 
untersuohen, speeiell der Iqerv. optisus kam aueh nisht zur frisehen Unter- 
sushung. 

Die Muskeln  zeigten bei der frisehen Untersuohung(zerzupft in 0,6pros. 
KochsalzlSsung) niohts Krankhaftes, ebenso waren die Quersohnittsbi]der~ die 
man bei Ps mit Alaun-Carmin- und H~matoxylin-Ecsin-Dcppelfgrbung 
gewann, normal, speciell die GrSsse der einzelnen Fasern wish nicht yon den 
bekannten Massen, die uns F r s  Erb  u. A. mitge~heilt habon, ~b. 
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Untersuoht wurden: M. sartorius, M. vastus internus, N. gastroenemius, 
M. biceps, M. flexor et extensor carpi ulnaris, Thenar. 

Pig. 7. 

Ein Bilndel aus dem lgervus cruralis, St~ben. 

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

Die bei heredit~rer Ataxie sich findenden Degenerationen der 
Hinter- und Seitenstr~nge fehlten hier demnach durchaus, wohl aber 
zeigte unser anatomisehe Befund gerade in der K|einheit der Organe 
eine Aehnlichkeit mit dan anatomischen Verh~ltnissen, wie wir sic 
bei tier heredit~ren Ataxie zu finden gewohnt sind. Specie|l S c h u l t z  e*) 
war es, welcher darauf aufmerksam machte, dass die Kleinheit des 
Riiekenmarks vielleicht zum Theil die Krankheitssymptome bedinge. 
In S c h u l t z e ' s  Fall yon heredit~rer Atrophic betrugen die Masse 
yon Gehirn und Rtickenmark naeh jeder Richtung ca. 3 Mm. weniger 
als bei iNormalpr~paraten**). 

*) Vi rchow's  Arehiv Bd. 79. Heft 1. 
**) Anmerkung  bei der Correc tur :  s der neuerlichen Zusammen- 

stellung yon Blocq und Marinesco (Arch. de neurol. 1890, vol. 19, No. 57) 
und_ aus der letzten Arbeit De je r ine ' s  (La mdddcino moderne 1890, NIai) 
geht auch die tlegelm~ssigkeit des Befundes tier Kleinheit des Riickenmarks 
bei tier Fr iedreich 'schen Krankheit hervor~ die Mi~sse in Blocq 's  un4 
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Wenn man meine' oben gegebenen Zahlen mit den Normalzahlen 
an Medulla oblongata und gfickenmark vergleieht, leuehtet die Ana- 
logie meines Falles ein. 

Die Aehnlichks.{t der Verh~ltnisse in diesem Punkte liegt auf der 
Hand (s. Fig. 5). 

Mit dem zweiten W e s t p h a l ' s c h e n  Fall - -  im ersten wurde die 
histolog{sche Untersuchu~3g nicht v o r g e n o m m e n -  hat unser Fall 'das 
negative Resultat geme;,nsam, jedoch werden die vorderen Wurzeln 
yon W e s t p h a l  gar nicht erwghnt und betreffs der peripheren Nerven 
nut die Bemerkung gjemacht, dass der N. tibialis an Zupfprfiparaten 
und andere grosse ~'~ervenstr~nge makroskopisch normal waren. Je- 
denfalls war die Gr6sse des Centralnervensystems nieht unter der 
Norm, im Gegentheil wird erw~hnt, dass der Sehadel gross war. 

Der Yerdacht auf eine abnorme Form der multiplen Sklerose, 
der voriibergehend bei Beobachtung des Krankheitsbildes, ~hnlieh wie 
es W e s t p h a l  erging, rege werden konnte, erwies sich als nicht ge- 
rechtfertigt. Die meiste Analogie mit unserem Falle besitzt noch, 
wie im klinischen, s~O auch im anatomischen Sinne, der yon H u p p e r t  
als Kleinhirnatrophie beschriebene Fall*), doeh fand H. nut das Cere- 
bellum und die Vierhfigel , vielleicht auch Medulla oblong, und Pens 
abnorm, w~thrend ~lie Gr6sse des Grosshirns und Rfickenmarks in das 
Bereich des Normalen fiel, ferner fand er ffir den Schwachsinn eine 
anatomisehe Grundlage in der Einfachheit der Windungen des Gross- 
hirnes. 

In de n  anderen als Cerebellaratrophie besehriebenen F~lten fin- 
den wir/fiberall integrirende anatomische Vergnderungen, so fand 
K i r e h h ~ f f  neben einer Reduction der Pu rk in j e ' s ch en  Zellen eine 
sklerotisehe Beschaffenheit des Kleinhirnmantels, Claus constatirte 
ebenfal]:s Verminderung der Ganglienzellen in den atrophischen Win- 
dunger(des Cerebellum und sklerotisehe Vergnderung der Marksub- 
stanz/und des Nuel. dentatus neben einer Verdiekung der Pia mater, 
in S o m m e r ' s  Fall fand sich die KSrnersehicht atrophisch, die Pur -  
k in je ' sehen  Zellen fast ganz verschwunden, Assoeiationsfasern hoch- 
gradig vermindert, und S ch ul tz e constatirte, wahrscheinlich als Folge 
einer Endarteriitis der Art. basilaris, einen erheblichen Verlust an 
normalen Markseheiden, eine starke Anh~tufung yon Gliagewebe und 

Marineseo 's  Fallkommen den yon mir gefundenenauch sehr nahe. Fe~'ner 
fand auoh F. in seinem Falle eine gntwiokelungshemmung in Gestalt einer 
Hemmungsbildung am Herzen. 

* ) l .  O,  
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eine u der Rinde an Purk~inje'sch~n Zellen sowie eine 
leichte Atrophie der KSrnerschicht. 

Nach dieser Durchsicht muss man zugebe~-.dass sich weder kli- 
nisch, noch anatomisch unsere Falle mit einem der  bisher bekanu- 
ten Bilder identificiren lassen. Wir m~ssein demnac~ den Satz auf- 
stellen : 

E s  g ieb t  e ine  a n g e b o r e n e ,  auf  f a m i l i a r e r  A n l a g e  [~e: 
r u h e n d e  K l e i n h e i t ' d e s C e n t r a l n e r v e n s ' ~ y s t e m s b e i  n o r m a l e n  
h i s t o l o g i s c h e n  Y e r h a l t n i s s e n ,  de ren  k! l in ische  S y m p t o m e  
denen  der  A t r o p h i e  des K l e i n h i r n s  am' ,ni~chsten kommen.  
In iihnlichem Sinne hatte H u p p e r t  sich ffir fi#s Kleinhirn allein 
schon ausgesprochen; doch abgesehen davon, dasis er eben nur am 

i . 

Kleinhirn die Zwerghaftigkeit constatirte, hat It. idle m i k r o s k o p i -  
s ehe Untersuchung nicht vorgenommen. 

Es ertibrigt noch, mit wenigen Worten auf ~ten Befund an den 
peripheren Nerven und den Spinalwurzeln zurfick:zukommen. 

Der Befund eines auffallenden Reichthums an sogenaunten feinen 
Fasern ist nicht ganz ohne Analogie, seitdem S~qhultze Aehnliches 
in den extramedulliiren Wurzeln eines Falles van ihereditarer Fr ied-  
re ich ' scher  Ataxie beschrieben hat und Eisenlol~r*) in einem Falle 
yon progressiver Li~hmung der kugenmuskel- u n d  anderer Bulh~r- 
herren, in dem die auatomische Untersuchung den%rwarteten chro- 
niseh-atrophirenden Vorgang in den Kerngebieten der'~entsprechenden 
Nerven nieht ergeben hatte, als einzige Anomalie g~f~nden hatte: 
eine schon makroskopisch wahrnehmbare Diinne und Klelnheit meh- 
rerer Wurzeln und damit in Verbindung die relative Re~chlichkeit 
sehmaler Fasern bei tier mikroskopischen Untersuchung. 

E i s e n l o h r  halt es ffir mSglich, dass dies der Ausdruck einer 
mangelhaften Anlage des Nervensystems ist, uud ich glaub~, class 
dieser Gedanke durch unseren Fall eine gewisse Stfitze erhalt\ 

Es ist der Umstand tier Kleinheit und Zwerghaftigkeit der~ Ner- 
venelemente (Gehirn~ Rfickenmark~ Medulla oblongata~ ein Thei~ der 

" i peripheren Nervenfasern)um so interessanter, als S c h u l t z e ,  w e  
schon oben angedeutet wurde, denselbenBefund in einem yon F r i e d -  
r e i ch  intra vitam selbst beobachteten Fall und in eiuem spiiter you 
ihm selbst beobachteten und publicirten Fall yon hereditarer Ataxie 
erhoben hat. S c h u l t z e  und mit ihm F r i e d r e i c h  erblieken hierin 
als in einer dutch ungentigende Entwickelung bedingteu Formation 
der I~erventheile, den sichtlichen Ausdruek der hereditaren Erkran -~ 

*) 1%urol. Contralbl 1887. No. 15. 16 
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kungsdiathese und somit d/irfte auch 
die zutreffende sein*). 

Es ist im vorliegenden Falle wohl nicht m6gheh, diL ~,inzelfii~ .... 
Symptome auf ihre anatomische Grundlage zurfickzufiihren, ~ie es 
z. B. S c h u l t z e  flit einen Theil der Symptome in seinem Falle yon 
Kleinhirnatrophie versucht hat, jedenfalls k6nnen wir nicht, wie dieser 
Autor, die Sprachst6rung auf eine Degeneration des Fasernetzes inner- 
halb der Hypoglossuskerne und der yon diesen centralw~rts ziehen- 
den Fasern beziehen. Es liegt ja immerhin nahe, die Coordinations- 
stiirung beim Gehen, Stehen etc. auf Reehnung der in Folge der hoch- 
gradigen Kleinheit der nervSsen Centralorgane a b s o l u t e n  Vermin- 
derung der Ganglienzellen und der Faserung - -  eine r e l a t i v e  Ver- 
minderung lag nicht v o r -  der Kleinhirn- und Grosshirnrinde zu 
setzen, doch bleibt dies eben nur eine Vermuthung. 

Ebensowohl ware es theoretiseh ja denkbar, in der Kleinheit des 
R~ickenmarks die Ursache tier CoordinationsstOrung zu erblicken, d.h. 
also diese als eine spinale aufzufassen. 

In der abnormen Reiehliehkeit der feinen Fasern in peripheren 
nervSsen O r g a n e n -  spinalen Wurzeln und peripheren N e r v e n -  
darf man wohl kein ursaehliches Moment der CoordinationsstSrung 
erblieken; denn obgleich die Arbeiten D e j e r i n e ' s  fiber ,,Nevrotabes 
p6riph6riqne" und die reiche nenere Literatur fiber die periphere 
Neuritis beweisen, dass CoordinationsstSrungen auf ausschliesslich 
peripherer Basis beruhen kSnnen, so lag in diesen F~lien doeh keine 
degenerative Verg~nderung vor. 

Ueber die Herkanft des Nystagmus sowie tier Augenmuskelparesen 
kSnnen wir, Angesichts des normalen anatomisehen Verhaltens der 
Augenmusketnerven und ihrer Kerngebiete, ebenso wenig etwas Siche- 
res sagen, wie fiber die anatomische Ursache der Coordinationsstii- 
rungen. Uebrigens beschreibt aueh ganz neuerdings (Dieses Archiv 
Band XXI. Heft 3) T h o m s e n  zwei FMle yon multipler Alkohol- 
neuritis, in denen Augenparesen und Nystagmus keine anatomische 
Erklarung fanden: Weder die Kerngebiete, noch die peripheren Ner- 
yen waren nachweisbar erkrankt. Das centrale HShlengrau, auf 
dessen im Bereiche der M(igliehkeit liegende Bedeutung ffir die in 
Rede stehenden Lahmungen T h o m s e n  hinweist, wurde yon mir leider 
nicht untersucht. 

Sehon mit grSsserer Sicherheit l~isst sieh annehmen, dass die 

*) u bietet die angeborene Engo des Aortensystems bei gewissen 
F~llon yon Chlorose eine gewisse Analogio. 
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Herabsetzung des Intellects als ein klinischer Ausdruck der absoluten 
Yerminderung der Zahl der Ganglienzellen und Fasern der Grosshirn- 
rinde ist. 

Der Nervus optieus w a r -  das liisst sieh wohl aus der Analogie 
dieses Falles mit den zwei anderen erschliessen - -  anatomiseh er- 
krankt; Herr Dr. B e s e l i n  kam naeh eingehender Ueberlegung zu 
dem Resultat, dass in den beiden ophthalmoskopisch untersuchten 
Fallen die Atrophie des Opticus der prim~ir degenerativen Form niiher 
als der neuritischen Form stand. 

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

Es dfirfte zunitchst sehr auffaliend erscheinen, dass bei einem so 
ausgesprochenen Krankheitsbilde, das sieh in einer Familie dreimal 
typisch vorfindet und das bei einigen anderen Mitgliedern derselben 
Familie gewissermassen rudimentlir vorhanden ist, nut so geringe 
Anomalien der anatomischen Verhaltnisse finden. Doch haben gerade 
die letzten Jahre eine Reihe fiberraschender negativer anatomischer 
Resultate in Fallen geliefert, wo man nach den bisherigen Erfahrun- 
gen erhebliche organisehe Vrlinderungen zu erwarten berechtigt war. 

So besehrieb Br i s t owe*)  einen Fall, in dem er Anlisthesie und 
Contracturen der linken oberen und unteren Extremitlit, Aufhebung 
des Farbensinns, des Geruchs und Geschmacks derselben Seite, Ex- 
ophthalmus und Augenmuskelllihmungen constatirt hatte; es bestanden 
ferner Blutungen aus den Ohren, Kopfschmerz und Erbrechen sowie 
epileptische Anf~ille. Ffir dieses complicirte Symptomenbild deckte 
die makroskopische und mikroskopisehe Untersuehung keine Ur- 
sache auf. 

Ebenso wie die Beobachtung B r i s t o w e ' s  lehrt, dass eine roll= 
stiindige Ophthalmoplegia externa durch mehrere Jahre hindureh be- 
bestehen kann, ohne dass die Autopsie und die genaue mikroskopische 
Durehforschung der Augennervenkerne und der Augenmuskelnerven 
irgend welehe palpable Yerlinderungen nachzuweisen im Stande ist, 
so beweist der Fall yon Wilks**),  dass die Symptome einer acuten 
Bulbi~rparalyse obne positiven makroskopischen und mikroskopischen 
anatomischen Befund zu Stande kommen kSnnen. 

*) Brain. October 1885. 
**) Guy's  hospital roports XXII. 189. 
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Was W i l k ' s  Beobachtung fur die acute Form der Bnlb~trparalyse 
beweist, das zeigt O p p e n h e i m ' s * )  Fall fur die chronische Form 
dieser Erkrankung: O p p e n h e i m  sah bei einem jungen Mi~dchen das 
typische Bild der Glosso-Labio-Pharyngeal-Paralyse ohne Atrophien 
mit Parese der Extremitliten; der Fall verlief chroniseh progressiv, 
und man fand bei eingehender Untersuchung post mortem in Me- 
dulla oblongata, Pens, Riickenmark und peripheren Hirnnerven keine 
Abnormiti~t. 

Zu dieser Kategorie yon FSJlen geh6rt ferner Thomsen ' s**)  in- 
teressante Beobachtung, die einen jungen, erblich belasteten Mann 
betrifft; ffir die sehr complicirte Krankheit, die sich aus (das N~therre 
sehe man in der interessanten Arbeit selbst nach) Schwindel- und 
Krampfanfiillen, Anfallen yon Platzangst, hallucinatorischer Paranoia 
zusammensetzte, zu denen sich sp~tter in bunter Reihenfolge und in 
wechselndem Grade Ptosis, Hemian~isthesien, concentrische Einengung 
des Gesichtsfelds und homonyme Hemianopsie, Hemiplegien, Parese 
des einen Nerv. facialis und des anderen Nerv. hypoglossus, Neur- 
algien verschiedenster Localisation und Anfli.lle yon hohem Fieber 
hinzugesellten, und die in einer Periode fast volliger Heilung durch 
einen ganz pliitzlichen Ted ihren Abschluss land, konnte Th. trotz 
eingehendster Untersuchung keine anatomische Grundlage finden. 

Bei dieser Gelegenheit citirt T h o m s e n  einen manche Analogie 
bietenden Fall Langer ' s***) ,  sowie einen ebenfalls nicht ganz unahn- 
lichen Fall B a x t e r ' s t ) ,  L a n d o u z y ' s  und S i r e d e y ' s ~ t ) ,  die alle 
durch die anatomische Untersuchung ebenso wenig aufgeklart wurden. 

In diese selbe Categorie gehSren auch die yon P i t r e s  publieirten 
Fitlle von Pseudo-Tabes. 

Der letzte solcher Fi~lle, der yon Eisenlohr]-~-~-) besehriebene, 
wurde bereits oben erw~hnt. 

Wenn man den klinischen und anatomischen Befund tier yon 
uns beschriebenen Falle in ihren Einze!heiten zusammenhlilt, so wird 
man wohl zugeben mfissen, (lass sie eine Sonderstellung einnehmen 
diirften. 

Anmerkung bei tier Correotnr:  GanzneuerdingshatErb(siehe 

*) Virohow's  Arohiv Bet. 108. Heft 3. 
**) Dieses Archiv Bd. XVII. 

***) Wiener mecl. Prosse 1884. S. 698. 
t) Brain 1882. October. 

t~) Revue do m6d6eino p. 984. 
~'t'~) ]. r 
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Neurol. Centralblatt 1890, No. 12) zwoi Fi~llo klinisoh beschrieben, die mit 
meinen drei F~llen eino unverkennbare Aohnlichkeit habon: Ataxie - -  oiler- 
dings im Gegensatz zu meinen Fgllen solehe yon sehr ausgesproohonerArt 
kein gomberg ' sehes  Symptom, die Sprache saocardirt, stotternd und un. 
regelm~ssig, dabei auffallende zuekende Bewegungen um die Mundwinkol 
herum; Sehnenreflexe lebhaft, Sonsibilit~t intact; dagegen kein Nystagmus; 
es handolte sich um zwoi Gesohwister, und ein kleiner Bruder sell an einer 
i~hnlichen Erkrankung leiden; be ide r  ~Llteren Schwester ouch ein gewisses, 
nicht sehr bedeutendes Zur~ickbleiben der goistigen Entwickelung. Erb reoh- 
net diese F~lle zur , ,Fr iedre ioh ' schen  Krankheit". Diese F~Lllo E r b ' s  
soheinen mir .mit den meinigen noch mohr Aehnliehkeit zu haben als mit der 
F r iedre ich ' seher  Krankheit. Auehin dora nouordings yon Monzel publi- 
cirten Falle (Dieses Archiv Bd. XXI[. H. 1) handelte es sich um Mitbewegun- 
gen im Gesicht, explosiv zSgerhde Sprache, Ataxie der Extremitiiten, Lebhaf- 
tigkeit der Sehnenreflexe, Intaetheit der Sensibiliti~t; doeh war hier die Lioht- 
reaction der Pupillon tr~ge, die Augenbewegungen waron normal, es bestand 
Romberg 'sches  Symptom; sparer traten Zwangsbewegungen des Kopfes auf 
sowie noeh spKter starkeAtrophien und Spasmen der Extremit~ten; ouch fehlte 
St6rung der Intelligenz. 

Anatomisch fand sich eino hoehgradige Atrophia cerebelli - -  sehr auf- 
f~llig war ouch die Verarmung an Purk in je ' sehen  Zellen - -  neben einer 
combinirten Strangsklorose des R~ickenmarks uncl einer leiohten Atrophic der 
Kerne in der Medulla oblongata. 

Die Spraohstfrung ist nach M. im Wesentlichen oine Theilersoheinung 
der allgemeinen Ataxie; die Mitbowegungen im Gesioht und die Vertiofung 
der Nasolabialfalte erkl~rt M. aus dor ,abnormen Anlago der Centren der 
harmonischen Ausffihrung der Bewegungen". 

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

Am Schlasse meiner Arbeit ist es mir eine angenehme Pflicht, 
Herrn Dr. Eisenlohr, der, wie friiheren, so auch dieser Arbeit sein 
Interesse zuzuwenden und meine anatomischen Pr~parate durchzu- 
mustern die Gfite hatte, meinen aufriehsten Dank auszuspreehen. 


