XIX,
Neuropathische Diathese und Kniephinomen.
Eine Studie.

Von

Dr. E. Bloch,

praktischem Arzt in Emmendingen in Baden.

Karl Heiler in K., 43 Jahre alt, leidet seit iiber 12 Jahren an spastischer
Spinalparalyse, In letzter Zeit haben sich auch anderweite, namentlich bul-
bire Symptome hinzugesellt. Auch wurde schon 1873 das Romberg’sche
Symptom &rztlich constatirt.

Seit mehreren Jahren ist er an den unteren Extremititen fast complet
gelihmt, auch die oberen sind missig paretisch. Die Muskulatur nicht atro-
phisch, in bestindiger erheblicher Spannung, welche jeder Bewegung einen
gewissen Widerstand entgegensetzt, nach dessen Ueberwindung das betreffende
Glied ,taschenmesserartig® zusammenklappt oder in Extension schnellt. Pa-
tellarreflex bedeutend gesteigert, nach einigen rasch sich folgenden Schldgen
bleibt der Unterschenkel eine Weile tetanisch gestreckt und sinkt nur ganz
allmilig wieder herab. Hochgradiger Fussclonus.

Sexuelle Potenz ist lingst geschwunden, das jiingste Kind {iber acht
Jahre alt. ‘ ‘

Neuerdings sind auch Storungen der Deglutition und Sprache zu Tage
getreten.

Lues ist ausgeschlossen.

Seine Fran ist gesund und stammt ans gesunder, mit der seinigen nicht
verwandter Familie. Dagegen war sein Vater, Johannes H., ein notorischer
Potator, und unser Kranker zéhlt zu seinen frithesten Erinnerungen die pein-
lichen Eindriicke der Trunkenheit desselben, deren Zeuge er als kleiner
Knabe oftmals gewesen sein will. Nachdem seine urspriinglich giinstigen
Vermégensverhdltnisse vollstindig zerriittet waren, wanderte Johannes H. mit
zwei jlingeren Sohnen nach Brasilien aus, wo er 1868 starb.

Eine Schwester dieses Potators, Salome, 70 Jahre alt, ist epileptisch.
Von ihren sechs Kindern leidet ein Sohn, Philipp O., an héufigen Schwindel-
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anfillen, welche ohne Vorboten rasch einsetzen, eine -kurze Unterbrechung
des Bewusstseins erzeugen und alsbald wieder verschwinden (Vertigo epilept.)
Derselbe hat fiinf Kinder, von welchen der Aelteste, 13 Jahre alt, den Patellar-
reflex nur auf der linker Seite besitzt.

Eine andere Schwester, Magdalene, litt in ihrer Jugend ebenfalls in
hohem Grade an Fallsucht. Sie hat 18 Kinder geboren, von welchen die
meisten frith starben, zwei aber notorische Epileptiker wurden.

Die Mutter dieser beiden epileptischen Schwestern und des] trunkstichtigen
Bruders — sechs andere Geschwister, welche alle innerhalb oder in der Nihe
meines Praxisbezirkes wohnen, sind mit ihren Descendenzen bis jetzt gesund
geblieben — litt an Epilepsie. Auch der Ehemann derselben, Adolf Heiler,
(auf dem Heiler’schen Stammbaum Seite 477 mit Nr. I. bezeichnet), war
wahrscheinlich in einer nicht mehr zu ermittelnden Weise belastet, da Ab-
kommlinge seiner Briider deutliche Zeichen der neuropathischen Diathese
darbieten. ‘

Von den 5 Geschwistern unseres Paralytikers starb eine Schwester im
Wochenbett, ohne Erscheinungen eines Nervenleidens, eine zweite ist mir als
gesund in fraglicher Richtung seit mehreren Jahren bekannt. Eine dritte
Schwester kannte ich als epileptisch; sie zog im Lande leichtsinnig umher
und starb, 34 Jahre alt, in einer Anstalt wihrend eines epileptischen An-
falles, unter der Diagnose: Tabes incip., Epilepsie, Morb. Bright. Die Section
ergab Schrumpfniere mit Mitralinsufficienz und Folgen (Riickenmarkscanal
leider nicht gedffnet). Ein Bruder starb 1876 in Brasilien nach langdauern-
dem ,Gliederleiden“, wie der iiberlebende nach der Heimath meldete,

Von den drei Kindern unseres Kranken sind der Aelteste, 14 Jahre, und
das Tochterchen, 12 Jahre alt, gesund. Auch der 8jihrige Gustav befindet
sich wohl — nur fehlen bei ihm die Patellarreflexe.*) (Vergl. im
Heiler’schen Stammbaum Seite 477 die Descendenz von L.)

Ist nun dieser Mangel als der Vorbote einer spiteren Spinal-
erkrankung, oder als Ausdruck der hereditiren neuropathischen Be-
lastung oder als zufilliger Befund ohne Werth anzuseben? Soll man
etwa denken, wie es Westphal*) wahrscheinlich macht, dass, wo
der Reflex fehlt, bereits eine Erkrankung der Hinterstringe zugegen
sei, ,die sich Dbei sonstiger ungestdrter Gesundbeit nur durch das
Fehlen der genannten Erscheinung zu erkennen giebt“?

*) Das war zu Anfang Mai 1880, Am 14, Juni 1880 liessen sie sich
beiderseits hervorrufen. Am 5. Juli fehlten sie zuerst bei wiederholtem Be-
klopfen, kamen sodann zum Vorschein, um alshald wieder auszubleiben. Am
30. Juli fehlen sie wieder, aber rechts ist schwacher Fussclonus deutlich zu
erkennen. Am 22. September ist derPatellarreflex rechts vorhanden,linksnicht.

**) ,Ueber das Verschwinden und die Localisation des Kniephinomens¢,
Berl. klin. Wochenschr, 1881 No. 1 und 2. S. 21.
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Es ist zupichst nicht wohl anzunehmen, dsss bei Individuen in
so jugendlichem Alter die Sehnenreflexe iiberhaupt ausbleiben oder
mangelhaft seien. Schon bei Kindern im ersten Lebensjahre kann
man mit Leichtigkeit das Kuniephinomen erzeugen. Wohl aber ist
G. Fischer®) der Meinung, dass es auch bei Gesunden fehlen konne.
O. Berger™) vermisst es unter 1409 Gesunden bei 22 Personen.
Gowers*™*) traf es unter 300 Personen 18mal nicht an; aber diese
18 waren Kranke: Atactische, an Epilepsie, Hemiplegie, Paraplegie
Leidende, sowie mit Schwindel, Hirntumor oder Verkriippelung Be-
haftete. Westphal (L. c.) vermisst es bei Gesunden niemals.

Um ein eigenes Urtheil in dieser Frage zu gewinnen, untersuchte
ich vom Juni bis November 1880 die drei untersten Klassen einer
Anzahl Volksschulen in meiner Nachbarschaft, deren circa 700 In-
sassen alle im ungefihren Alter jenes Knaben standen, zwischen 6
und 9 Jahre zihlten, anf die Anwesenheit des Kniephiinomens.

Ich liess die Kinder auf den Pult der Schulbiinke sitzen, so dass
die Unterschenkel frei herabhingen. Fiihrt man nun mit dem Ulpar-
rande der Hand oder dem Percussionshammer einen kurzen elastischen
Schlag gegen die Patellarsehne, so erscheint das Phinomen mit sehr
verschieden grosser Excursion des Fusses.

Unter den 694 Schiilern 319 Knaben und 375 Madchen fehlte bei
wiederholten, controlirenden Untersuchungen der Patellarreflex bei
fiinf, drei Knaben, zwei Madchen.

Von ersteren ist Gustav Heiler bereits oben geschildert. Das
wechselnde Verhalten des Reflexes zn verschiedenen Zeiten kann in
dusseren Umstinden seine Deutung nicht finden.

2. Daniel Riffel, 84/, Jahr alt, in K-f,, ein gesunder Sohn gesunder
Eltern, welche ich seit einer Reihe von Jahren kenne, wurde zu Hause oft,
mit stets gleichem, negativem Erfolge, nachuntersucht. Seine beiden Briider,
von 10 und 4 Jabren, sein Vater und sein Grossvater (von der Mutter) zeigen
das Kniephénomen in der gewshnlichen Weise, dagegen fehlt es bei seiner
Mutter. Diese selbst, 31 Jahre alt, ist und war stets gesund. Aber ihr
65 Jahre alter Vater,M.Klein, war in seinenjiingeren Jahren lange mit Som-
nambulismus behaftet. Erst um die Mitte der Dreissiger soll sich das
Schlafwandeln allmilig verloren haben. Sein dltester Sohn, 38 Jahre alt, leidet
noch jetzt an demselben Zustande, wenngleich weniger ausgeprigt, als frither.

*) Centralbl. f. d. med. Wissenschaften 1880, No. 20.
**) Centralbl. f. Nervenheilkunde 1879, No. 4.
¥**) Cfr. die Zusammenstellung von P. J, Mébius in Schm. Jahrb., 1880
Bd. 185 ,Neuere Beobachtungen tiber die Bedeutung verschiedener Reflexe,
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Nach Aussage seiner Frau verlisst er plotzlich Nachts das Lager, geht mit
klagenden Geberden im Zimmer umher und stdsst allerlei Tone der Angst und
Verzweiflung aus. Nach einer Weile legt er sich wieder nieder —- Alles, ohne
zu erwachen. Der Mann ist ein solider, fleissiger Landwirth.

Das Gegentheil davon ist sein jingerer, 35 Jahre alter Bruder. Auch
er litt in seiner Jugend, nach den Beobachtungen seiner Angehérigen, an
Somnomanie. Er erhob sich Nachts vom Bette, lief im Hause umher, und
wenn man ihn anfasste und weckte, so fiel er zu Boden. Nach den erhaltenen
Schilderungen gleicht sein Zustand der Mania transitoria, die Griesinger
neine iible Form wahrer psychicher Epilepsie“ nennt. Auffillige Gedichtniss-
schwiiche, Kleptomanie, Trunksucht treten zuweilen bei ihm auf, schon
wiederholt ist er von Frau und Kindern entlaufen und 6fters wegen Diebstahls
bestraft worden. — EKine entfernte agnatisch Verwandte litt ebenfalls an
Somnomanie. ‘ :

Eine anatomische Grundlage fiir diese abnormen Traumzustinde,
welche hier heriditir erscheinen, ist noch nicht gefunden. Indess
lasst sich einige Aehnlichkeit mit den Symptomen der Epilepsie nicht
verkennen, und es diirfte gerechtfertigt sein, sie den ,epilepto-psychi-
schen Anfillen“ Benedict’s*) anzureihen.

Wie der erste Fall (Gustav Heiler) aus einer hervorragend epi-
leptischen Familie stammt, so ist in der des zweiten ein analoges
Leiden zu constatiren.

Bei den Nachforschungen in dieser Familie trat noch ein eigen-
thiimliches Verhalten zu Tage, welches zwar, streng genommen, zur
vorliegenden Frage in keiner Beziehung steht, aber um so mehr er-
wihnt zu verdient, als es die Erfahrung bestitigt, dass sich neuro-
pathische Belastung zuweilen durch #dussere Difformititen verrith.

Der ehemals somnomane M. Klein zeigt am rechten Fusse eine
Verwachsung der Haut der zweiten und dritten Zehe bis an die
zweite Phalanx, am linken Fusse Verwachsung der gleichen Zehen
sogar bis zur Mitte des zweiten Gliedes. Seine Mutter M. Magdalena
Schlindwein hat, den bestimmten Aussagen ihrer Kinder zufolge,
dieselbe Missbildung gehabt. Seine Tochter, dieselbe Frau, welcher
die Patellarreflexe fehlen, hat Verwachsung der gleichen Zehen an
beiden Fiissen, die an der Plantarfliche bis iiber die Mitte des zwei-
ten Gliedes reicht, und ihre drei dlteren oben erwihnten Kinder zei-
gen ganz dieselbe Erscheinung an ihren Fiissen. — Die vorgenannte
Urgrossmutter dieser drei Kinder hatte einen einzigen vollbiirtigen
Bruder, Johann Gg. Schl., welcher selbst, und von dessen vier Kin-
dern drei ebenfalls die gleiche Syndaktylie aufwiesen, beziehungsweise

*) Nervenpathologie und Electrotherapie. Bd. II. 8. 558,
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noch weisen. Von diesen hat eine, Anna, einen siebzehnjihrigen Sohn
mit dem Erbzeichen seiner Familie, ein anderer, Philipp, 6 Sohne,
bei welchen ich die gleiche Verwachsung beobachtet habe, und zwar
bei diesen am stirksten entwickelt, z. Th. bis an den Nagelfalz vor-
dringend. In diesem Zweige der Familie ist iibrigens der hereditire
Zusammenhang nicht mehr ganz rein, da — ein sonderbares Spiel
des Zufalls! — sowohl die Mutter, als auch die eine Grossmutter
dieser sechs Briider die gleiche angeborene Verwachsung in die Fa-
milie ihrer Eheminner mitbrachten. Beide Frauen stammen aus an-
deren Orten, bez. Landesgegenden; es ist auch nicht die entfernteste
Verwandtschaft ihrer Familien unter sich oder mit der Familie
Schlindwein aufzufinden. Die potenzirte Erscheinung an den sechs
Sohnen erkliart sich zweifelsohne aus dem Behaftetsein von Vater und
Mutter sowie eines Grossvaters und dessen Frau mit der Missbildung.

Dass gerade immer die zweite und dritte Zehe die Syndaktylie
bilden, hingt wohl mit der normalen Gestaltung des Fusses zusam-
men: der FKinschnitt zwischen diesen beiden Zehen ist iiberhaupt
weniger tief, als die Zwischenrdume aller iibrigen Zehen. An der
Hand ist der kiirzeste Einschnitt der zwischen dem dritten und vier-
ten Finger. E. Hagenbach?*) fand eine Syndaktylie dieser beiden
bei gleichzeitiger Verwachsung der zweiten und dritten Zehe, wie in
unserer Beobachtung.

In welcher Weise hier die neuropathische Belastung mit der
dusserlichen Missbildung verschlungen ist, zeigt folgender

Stammbaum Klein — Schlindwein — Riffel

(S = Somnambul. — M = Mania transitoria. —
V = Syndaktylie. — Po = Mangel des Kniephinomens.)
Katharina Elisabeth. Klein verehelichte Schlindwein — Margaretha
Johann Georg Schl. V M. Magdalena V. Johanln Georg
(Seine Frau V) verehel. Klein
Philipp V' Anna—V~—Melchior V Matthias KL S, V Wilhelmine S
Seine Frau V
|
i 3 T e AR
Gustay V. Wilhelm ¥ Gregor Ludwig Prida
Emil V .
S M. S (verehel. Riffel)
Adolf V V. Po
Julius V ’ |
PhilippV A
; Benjamin V
Siegmund V Daniel V, Po
Konrad V
Isabella.

*) ,Zur Casuistik der angeborenen Missbildungen von Fingern und
Zehen“, Jahrb. f. Kinderheilk. Bd. XIV. S. 234,
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3. RochusWirth, 81/, Jahralt, Sohn des Landswirths Michael W., in K.,
lasst bei wiederholten Proben den Patellarreflex beiderseits vermissen. Der Knabe
ist vollkommen gesund und normal gebaut. Bei der Untersuchung der Familie
stellt sich heraus, dass bei seinem Vater, einem Fiinfziger, die gleichen
Reflexe fehlen. Trotzdem war der Mann niemals nervenleidend oder psy-
chisch alterirt, sondern erfreut sich dauernden Wohlbefindens. Wohl aber ist
er mit der Familie des Falles 1, Heiler in K., verwandt. Seine Mautter,
Cicilie Heiler (No. IV des Heiler’schen Stammbaumes S. 477) ist eine
Schwester von Adolf H, (No. I des gleichen Stammbaumes), dem Vater der
epileptischen Schwestern und Grossvater des spastischen Paralytikers vom Ein-
gang dieser Arbeit, sowie von zwei weiteren Briidern, Gg. Adam und Johannes
H. (No. II und III des Stammbaumes), in deren Descendenz sich ebenfalls
spinale Erkrankungen vorfinden.

Zwei Briider Hauck nidmlich, Enkel resp. Urenkel derselben, leiden seit
"mehreren Jahren in fast gleicher Weise an Seitenstrangsclerose.

Der altere, Michael Hauck, 19 Jahre alt, zeigt eine erhebliche Steige-
rung der Sehnenreflexe. Das Kniephinomen ldsst sich auch vom Schafte der
Tibia auslosen, Unterschenkelclonus, Achillessehnenreflex, Fussclonus, missige
Spannung der gutgenihrten Muskeln der unterer Extremititen, spastischer
Gang. Beim Stehen auf einem Fusse und Augenschluss tritt dbrigens auch
leichtes Schwanken ein. ‘

Der jiingere Bruder, Edmund H., 171!/, Jahre alt, zeigt ebenfalls Stei-
gerung des Kniephéinomens bis zum deutlichen Clonus und die gleichen iibri-
gen Reflexerscheinungen. Der Gang des Kranken ist noch besser als bei sei-
nem Bruder; auch fehlt das Schwanken bei geschlossenen Augen.

Hier liegt einer der seltenen Fille von erblicher Belastung bei
der spastischen Paralyse vor, indem sowohl die beiden Briider in
gleicher Weise erkrankt sind, als auch ihr Vetter zweiten Grades
(die Grossviter sind Briider), der ersterwihnte Karl Heiler, die Er-
scheinungen im vollsten Masse darbietet.

(Vergl. den Stammbaum auf der nichsten Seite.)

4. Luise Hofmann von H., 9 Jahre alt, zeigt bei wiederholten Besuchen
keine Spur des Patellarreflexes. Ihre Eltern und deren Familien sind neuro-
pathisch nicht belastet und habe ich bei ersteren das genannte Phinomen
constatirt. Das Middchen selbst von schwichlicher Korperbeschaffenheit, hat
hiufige Pneumonien durchgemacht, zeigt Narben von scrophulésen Driisen-
abscessen und leidet an bedeutender Verkrimmung der Wirbelsiule,
rechtsseitiger Kyphoscoliose der Brustwirbel und linksseitiger Lordose der Len-
denwirbel. Hierin diirfte die Ursache des Mangels des Sehnenreflexes zu
suchen sein, da vorwiegend die hinteren Partien des Lendenmarks durch die
Lordose nothleiden, in welchen nach Westphal (l. ¢.) die centrale Ausls-
sungsstelle des Kniephdnomens sehr wahrscheinlich liegt. Auch Gowers ver-
misste dasselbe bei einem Verkriippelien. Indess habe ich es bei hochgradiger
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Adolf Heiler
(Seine Frau Epilepsie)

Stammbaum Heiler.

Salome — Magdalena -—
(Epilepsie) (Epilepsie)
| I
Philipp 0.  Von 18 Kindern
(Vertigo ep.) zwei epileptisch
l
dem §ltesten
der fiinf Kin-
der fehlt das
Kniepbino-
men rechts

Jobannes
(Potator)
_

po—

Karl — Bernhardine
(Paralys. (Epilepsie,
spastica) Tabes incip.)

|
Beim jiingsten

der drei Kin-

der das Knie-
phinomen
mangelhaft

1. IIL .
Georg Adam Heiler — Johannes H. ——  Cieilie H.
Sabine, Appolonia Michael Wirth
verhelicht | (Kniephdnomen
mit | fehlt beiderseits)

“ Johann Adam Hauck

Michael Hauck Edmund mﬁ,aw Rochus Wirth
(Paralys. spastic.) (Paralys. spastic.) (Kniephdnomen
fehlt beiderseits.)



478 Dr. E. Bloch,

Kyphose schon vorgefunden; constant ist also der Mangel bei Riickgratsver-
kriimmungen nicht.

5. Rosa Fauk in W., 61/, Jahre alt, ist ein etwas schwichliches, iibri-
gens gesundes Kind. Das Kniephdnemen fehlt bei mehrfach wiederholten
Untersuchungen. Ihre Mutter, die vor mehreren Jahren, angeblich an Typhus
gestorben ist, stammt aus fremder Gegend, und es war mir unméglich, etwas
Genaueres iiber die Ascendenz zu ermitteln. Auch den Vater des Midchens
habe ich nie untersuchen konnen. Ich muss sie deshalb, bei Fehlen jeglichen
Anhaltspunktes zur Beurtheilung der hereditiiren Verhiltnisse, ganz ausser
Berechnung lassen.

Dagegen ergiebt eine Betrachtung der drei ersten Fille (Heiler,
Riffel, Wirth), dass in neuropathisch belasteten Familien
bei einzelnen Gliedern das Kniephinomen fehlen kann,
ohne dass man deshalb berechtigtist,den Mangelals Initial-
symptom der Tabes aufzufassen. Denn es ist hdochst unwahr-
scheinlich, dass Frau Riffel an Tabes erkranken wird, und es steht
absolut fest, dass Michael Wirth nicht spinalleidend ist, noch war.

Man kann auch nicht prophezeien, dass die Knaben es je des-
halb werden, weil der Reflex fehlt, wenn schon fir Gustav Heiler
(Fall 1) die Maglichkeit um so billiger zuzugeben ist, als dessen Va-
ter zur Zeit seiner Zeugung schon riickenmarkskrank war.

Fall 2 und 3 (Riffel und Wirth) ergeben ferner die Thatsache,
dass der Mange!l des Patellarreflexes vererbt werden kann,
wie etwa eine Syndaktylie, wobei es wohl nebenséchlich ist, wie viele
Glieder einer Familie das Erbmal aufweisen.

Verfolgt man in unseren Fillen die Verzweigungen der Stamm-
biume, so gewinnt man den Kindruck, als wire das Fehlen des Re-
flexes der Auslaufer, das letzte Mahnzeichen der erloschenden, oder
zeitweise ruhenden neuropathischen Diathese.

Aber wenn wir auch keine Erkrankung der Hinterstringe an-
nehmen konnen, so darf doch wohl eine angeborene Anomalie
vorausgesetzt werden. Auf solche Abnormititen der Medulla, als:
Zurtickbleiben embryonaler Formationen, Spalt- und Hdhlenbildungen,
Heterotopie der einzelnen Theile, auffallende Kleinheit, haben bereits
Arndt®), Pick**), Fr. Schultze***) u. A. aufmerksam gemacht

*y ,Usber neuropathische Diathese“, Berliner klin. Wochenschr. 1875.
S. 209.
“**%) Berliner klin. Wochenschr. 1879. No. 10.
##%) Zuletzt in dem Vortrage auf der V. Neurologenversammlung ,Ueber
sigenthiimliche Entwickelungsanomalien des Riickenmarks und die neuropa-
thische Disposition“. Dieses Archiv Bd. XI. S. 270,



Nouropathische Diathese und Kniephiinomen. 479

und betont, dass in solchen Befunden die anatomische Basis der he-
reditaren Disposition zu suchen wire.

Der vierte Fall zeigt (Hofmann), dass auch bei nicht be-
lasteten Individuen ohne Erkrankung des Nervensystems
das Kniephinomen fehlen kann, wenn gewisse patholo-
gische Veranderungen der Wirbelsdule zugegen sind.

Westphal hat*) eine Anzabhl Bedingungen aufgestellt, unter
welchen auch ohne Tabes der Reflex ausbleibt; die vorliegende Beob-
achtung 4 wire derselben anzureihen.

*) L e S. 20.
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