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Zur Kenntnis der ,hereditiren Ataxie“ (Friedreich).
II. Mitteilung.

Yon
Dr. med. N. A. Popow.

(Bingegongen am 5. Juli 1929).

Im Jahre 19241 hatten wir 3 Félle von ,hereditérer Ataxie® bei
mit kongenitaler Lues belasteten Kindern beschrieben. Dieser Umstand
erlaubte uns, besonders im Zusammenhang mit den fritheren derartigen
Beschreibungen aus der Literatur, den Gedanken von einer mdglichen
Rolle der Syphilis in dem FEntstehen der Friedreichschen Krankheit
auszusprechen.

Seit der Zeit erschien in der Literatur noch eine weitere Reihe
von analogen Hinweisen. Nonne (1924), Dawydenkow (1925), Guber-
Gritz (1927) und Steinberg (1928). Ausgehend von dem von uns
ausgesprochenen Standpunkt hat Dawydenkow auBerdem noch in
letzter Zeit dieses Thema einem speziellen kritischen Studium. unter-
worfen und konnte sich dabei schon auf eine geniigend umfang-
reiche Literatur dieser Frage stiitzen. Trotzdem der Aubor selbst
einen dem unseren entgegengesetzten Standpunkt einnimmt, gibt er
nichtdestoweniger zum SchluB zu, daB die Frage nur ,auf dem Wege
der Ansammlung neuer klinischer und anatomischer Ergebnisse end-
giiltig gelost werden konne. )
~ Alles dies zeugt unzweifelhaft davon, dafl diese Frage die Forscher
zu interessieren fortfahrt; es ist auch ganz klar, daB eine Anhéufung von
Tatsachen, die uns in diesem oder jenem Grade der Losung der Frage
niher bringen komnen, nicht nur erwimscht, sondern auch &#uBerst
notwendig ist.

Zu den friiher beschriebenen Féllen erlauben wir uns hier noch zwei
weitere Fille von Friedreichscher Krankheit bei Kindern mit kongenitaler
Lues hinzuzufiigen. !

L Popow, N. A.: Arch. f. Psychiatr. 72.
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" Fall 1. Die 1ljshrige Kranke P. trat in die Abteilung fiir Kinderlues des
Metschnikow-Krankenhauses im Jahr 1925 mit der Diagnose: Lues condylomatosa
hereditaria ein.

Aus der Anamnese: in frithester Kindheit Magern; 1925 WaR. -+ -+ . Hat
eine 14jahrige Schwester (s. unten); keine anderen Verwandten. Die Kinder haben
ihre Eltern niemals gekannt und waren vollkommen verwahrlost Daher fehlt
die Familienanamnese.

Das Kind selbst kann iiber den Beginn der Krankheit bis zum 7. Lebensjahr
gar nichts berichten. Nach Aussage der das Kind seit 1925 behandelnden Venero-
logen hatte dasselbe einen stark schwankenden Gang (,,Gang einer Trunkenen®),
was damals als deutlichstes und fiir die Umgebung bemerkbares Merkmal der
Krankheit (auBler der kongenitalen Lues) erschien.

Seit Aufnahme ins Krankenhaus und bis zur letzten Zeit wurde die Kranke
einer systematischen spezifischen Behandlung unterworfen.

Am 20. 6. 27 das erste Mal vom Neurologen untersucht, der Befund lautete;
atakiischer Gang, Patellar- und Achillesreflexe — abs. Haut- und Muskelsinn merk-
lich nicht gestért. Rechte Pupille groBer als die linke; Papillenreaktion erhalten
(Tabes dorsalis ?)

10. 9. 28. WaR. +-+. Zu dieser Zeit waren die Ataxieerscheinungen im
Resultat einer dauernden Hg-Behandlung fast ganz verschwunden. Im Herbst
des vorigen Jahres wurde die Kranke zur speziellen Untersuchung in die neurologische
Abteilung iiberfiihrt.

8t. praesens. Rine gewisse allgemeine physische Unterentwicklung, regelmaBiger
Korperbau; vollkommen befriedigende Ernahrung. Deutlich ausgepragte kongenital.
syphilitische Distrophien: starke Unterentwicklung der oberen aulleren Schneide-
zéhne, Sattelrase u.a. In der geistigen Entwicklung zuriickgeblieben (ebénfalls
nach Aussage der Padagogen). Aulerdem ist das Kind &uBerst reizbar, scheu, weint
héufig, reagiert in unnatirlicher Weise auf die gewthnlichen Untersuchungs-
manipulationen usw. Von seiten der inneren Organe, speziell des Herzens, keine
Abweichungen von der Norm.

Der Gang der Kranken trigt zu dieser Zeit und unter gewShnlichen Umstéinden
keinen merklich pathologischen Charakter, bei geschlossenen Augen aber gewinnt
der Gang einen leicht ataktischen (cerebelliren) Charakter. Schwach positives
Rombergsches Symptom.

Cerebralnerven: Pupillen regelmafBig, D fast = 8. Reaktion auf Licht und
Akkommodation in vollem MaBe erhalten. Leichte nystagmusartige Zuckungen der
Auvgipfel nach links. Augengrund ohne Veranderungen; die Sehkraft ist eine gute.
Im ibrigen ebenso ohne Abweichungen von der Norm. Von seiten der Sprache
bemerkt die Umgebung zuweilen eine gewisse geringe Undeutlichkeit der Aus-
sprache. :

Von seiten der oberen Extremititen kann man nur einen leichten Intentions-
tremor (beim Finger-Nasenversuch) und Fehlen der Tricepsreflexe ‘konstatieren.
Im iibrigen keine Abweichungen von der Norm.

Untere Extremititen: Kraft, Bewegungen in vollem MaBe erhalten; keine
Atrophien. Merkliche wenn auch keine starke Hypotonie der Muskeln. Patellar-
und Achillesreflexe fehlen vollstindig. Keine lokomotorische (sensorische) Ataxie;
Knie-Fersenprobe vollkommen befriedigend. Der Hautsinn, ebenso Muskelgelenk-
sinn und Vibrationssinn zeigen keine merklichen Stérungen. Keine pathologischen
Reflexe; die Plantarreflexe sind rege und regelmiBig. Idiopathische Muskelerreg-
‘barkeit und auch die mechanische Nervenerregbarkeit sind erhalten. Die Fuﬁe

1 Demonstriert in der Leningrader Gesellschaft der Neuropathologen 9. 5. 1929.
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 88. 23
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sind -beiderseits stark deformiert nach dem Friedreichschen Typus: Pes excavatus
mit starker Kxtension der Grundphalangen, besonders der Zehen und leichter
Varusstellung des FuBes. Von seiten der Wirbelsiule dentlich ausgeprigte rechts-
seitige Kyphoskoliose. Bauchreflexe rege und regelmiBig; keinerlei Stérung von
seiten der Beckenorgane. 11. 7. 1928. Lumbalpunktion: Druck normal. Die Fliissig-
keit ist klar und farblos. Reaktion von Pandy — leichte Opalescenz; Nonne-
Apelt —; Weichbrodt —; Liymphocytose normal. Wa.R. im Blut und Spinalflissig-
keit negativ.

- Fall 2. 14 jshrige Kranke P. Sophie. Die leibliche Schwester der ersfen
Kranken befand sich in Behandlung wegen Syphilis condylomatosa hereditaria in
-dersclben Abteilung des Krankenhauses bis zum Jahr 1926. Die spezifische Behand-
lung begann schon seit 1922, doch besonders intensiv und systematisch von 1925
bis 1926. Wa.R. im Jahre 1925 4-++ -, bei Entlassung aus dem Krankenhaus
negativ. Im Frithjahr desselben Jahres wurde Patientin in eine Kinderanstalt
dberfiihrt, wo sie sich zur Zeit befindet. Wurde niemals einer speziellen neurologi-
schen’ Untersuchung unterworfen. Wurde von uns im Zusammenhang mit der
Krankheit der Schwester untersucht.

Da die Kranke in bezug auf das Nervensystem praktisch immer gesund gewesen
ist, so konnten keine anamnestischen Ergebnisse iiber die Erkrankung gesammelt
werden. Patientin hatt® niemals irgendwelche, auf eine Erkrankung des Nerven-
systems bezfigliche "Klagen — weder frithér, noch jetzt — vorgebracht.

Aus dem Si. praesens: Die &uBere Erscheinung entspricht vollkommen dem
Alter; Korperbau regelmiBig, Ernihrung befriedigend. Sekundére Geschlechts-
merkmale normal; Menses seit diesemdJahr. Das Gesicht der Kranken erinnert mit
‘seinen Ziigen sehr an das Gesicht der Schwester. Sattelnase, groe dicke Lippen.
Die Stimme ist heiser; Unterentwicklung der oberen &duBeren Schneidezéhne.
Falten ad anum.

Die geistige Entwicklung entspricht dem Alter, lernt gut (nach Aussage der
. Pédagogen).

Innere Organe normal (nach Aussage des Therapeuten).
Gang normal; kaum merklicher Romberg.

Die Pupillen sind gleich weit und von regelméBiger Form, mit reger Reaktion.
Deutlicher spontaner horizontaler Nystagmus (in geringem Grade auch ein vertikaler)
nach beiden Seiten, doch deutlicher nach links. Augengrund normal; Sekraft gut.
Im iibrigen von seiten der Cerebralnerven keine Verianderungen. Die Sprache ist
deutlich.

Sehr leichter Intentionstremor der Hande, merklich beim Finger-Nasenversuch.
‘Die Tricepsreflexe werden schwer ausgeldst, die iibrigen Reflexe sind rege und
regelmiBig. Merkliche Hypotonie der Muskeln — besoriders an Handen und Fingern:
starres extensorisches Biegungsvermogen der Finger, leichte Abduction des GroB-
fingers zum Radius usw. Sensibilitdt nicht gestért. Alles andere normal. Untere
Extremiidten : Kraft, Bewegungen vollkommen erhalten, keine Atrophieen. Patellar-
und Achillesreflexe rege und regelméaBig; pathologische Reflexe fehlen. Plantar-
reflexe normal. Koordinationsstérungen der Bewegungen sind nicht festzustellen;
die Knie-Fersenprobe ist vollkommen befriedigend. Merkliche Hypotonie der
Muskeln: Genu recurvatum, leichte iibermiBige Beugung der Schenkel zum Kdérper
und sog. Friedreichsche Fiifle beiderseits, wobei auf den dorsalen Oberflichen
knécherne Verdinderungen (Héckerigkeit) zu bemessen sind. Die Sensibilitat,
sowohl die oberflichliche als auch die tiefe — Gelenkmuskelsinn und Vibrations-
sinn —, ist in vollem MaBe erhalten. Die Bauchreflexe sind rege und regelmaBig.
Sphincter normal. Die Wirbelséule ohne merkliche Veranderungen, doch hat die
Kranke einen leichten ,,runden Riicken‘.
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Aus den angefiihrten Krankengeschichten folgt, dal ein Vorhandensein
von kongenitaler Lues bei unseren Kindern micht in Zweifel gestellt
werden kann; das klinische Bild im 1. Falle ist aber typisch fiir die
Friedreichsche Krankheit. Den 2. Fall kann man unter gegebenen Be-
dingungen als eine Abortiviorm ‘der genannten Krankheit betrachten.
Die Kindertabes, von welcher frither die Rede sein konnte, mu8 infolge
des Fehlens der Pupillensymptome, der Verdnderungen von seiten des
Augengrundes, infolge Abwesenheit von lanzinierenden Schmerzen und
ebenso auch von Veréinderungen von seiten der Spinalfliissigkeit aus-
geschlossen werden.

Anders stellt sich der Krankheitsverlauf dar (1. Fall): hinsichtlich
seines Grundmerkmals — der cerebellaren Ataxie — zeigte der Krank-
heitsverlauf eine gewisse Riickentwicklung, was mit der jahrelang
dauernden spezifischen Behandlung, welche parallel damit eine ab-
geschwiichte und dann aber vollkommen negative Wa.R. ergeben hat,
in Zusammenhang gebracht werden kann.

Somit stellen sich die beschriebenen Fille in vieler Hinsicht als recht
demonstrativ vor und bestdtigen nochmals die von uns frither aus-
gesprochene Meinung von der mdoglichen Rolle der kongenitalen Lues
in der Entstehung der Friedreichschen Krankheit.

Was nun die jetzt schon ziemlich umfangreiche Literatur betrifft,
die die Meinungen verschiedener Autoren und die Begriindung unseres
Standpunktes enthilt, so sind wir auf derselben ausfithrlicher in unserer
1. Mitteilung stehen geblieben. Hier wollen wir nur kurz einige neuen
Veroffentlichungen in dieser Richtung erwihnen.

Nonne ! beobachtete einen interessanten Fall, der alle wesentlichen
Zuge der Friedreichschen Krankheit trug und sich als Syphilis hereditaria
tarda entwickelt hat. Der Autor meint, dal man die Friedreichsche
Krankheit in einigen Fillen als ein Syndrom betrachten kann, das durch
kongenitale Lues hervorgerufen werden kann.

Dawydenkow ? erwahnt einen mit kongenitaler syphilitischer Chorio-
iditis komplizierten Fall, der solch typische Merkmale der Friedreichschen
Krankheit trug, dal der Autor selbst unwillkiirlich ,,an eine mehr intime
Beziehung zwischen der echten familidiren Ataxie und diesem ,friedreich-
artigen” Syndrom von kongenital-luetischem Ursprung® zu denken
veranlaBt war.

Guber-Gritz ®  beschrieb einen eigenartigen Fall von Friedreichscher
Ataxie mit wahrscheinlich kongenitaler Lues. Der Verfasser be-
trachtet als ,allgemein anerkannt (%), daBl die Friedréichsche Ataxie

1 Nonme: Syphilis und Nervensystem 1924.

¢ Dawydenkow: Vererbungskrankheiten des Nervensystems 1924 (russ.).

8 Guber-Gritz: Die moderne Psychoneurologie, Kiew. Sovrem. Psichonevr.
(russ.) 1927, o ‘ '
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ein Syndrom darstellt und durch verschiedene &tiologische Momente
nicht selten durch Lues ausgeltst werden kann‘ und daher hilt sich
der Autor hinsichtlich seines Falles fir berechtigt an Lues, als einen
zur Entwicklungsanomalie fithrenden Faktor zu denken.

SchlieBlich hatte in letzter Zeit Steinberg® zwei Krankheitsfille (in
einem Falle hereditdre, im anderen erworbene Lues) mit typischem
Friedreichschem Bilde und Pupillensymptomen verdffentlicht. Der
Autor spricht von der Méglichkeit ,,des Einflusses auf das Keimplasma
von exogenen Faktoren (resp. Syphilis) als einer Ursache, die eine primére
Abweichung von dem normalen Entwicklungstypus hervorruft*.

Im Zusammenhang mit vorhandenen Erwiderungen (Dawydenkow %)
gegen unseren Standpunkt mochten wir einige besonderen Merkmale
der beschriebenen Fille niher hervorheben. Dies ist in erster Linie die
Reinheit und das Typische des Symptomenkomplexes im 1. Falle, welcher
in klinischer Beziehung nicht von irgendeiner ,friedreichartigen’ Er-
krankung oder von einem ,,Pseudo-Friedreich™, sondern von einer echten
Friedreichschen Krankheit zu sprechen erlaubt. Wenn der 2. Fall —
ein abortiver Fall — an sich auch ein unvollstindiges Syndrom vorstellt,
so hat derselbe — was im gegebenen Falle viel wichtiger ist — unter
seinen Symptomen nichts Uberfliissiges, was in irgendwelchem Grade
fiir eine zerstreute syphilitische Affektion sprechen kénnte. Ferner kann
die Tatsache einer langsamen Jahre hindurch sich entwickelnden und
schlieBlich merklicher Besserusg im Resultat einer dauernden spezifischen
Behandlung auch, so oder anders fiir einen wirklichen ursichlichen Zu-
sammenhang zwischen der Vererbungsataxie in unseren Féllen und
kongenitaler Syphilis und gegen die Mdglichkeit eines nur interkurrenten
Verlaufs sprechen. Uberhaupt scheint uns der Gedanke von einer zu-
falligen Kombination von zwei erwahnten Erkrankungszustiinden in
diesen und &hnlichen Féllen, ebenso wie auch der Versuch irgendeine
komplizierte klinische Erscheinung durch parallelen Verlauf zweier
selbstédndiger Prozesse zu erkliren natiirlich am einfachsten, gleichzeitig
aber auch am wenigsten iiberzeugend. In diesem Falle mul} urh so mehr
die Vorsicht walten, da hier von Lues und Affektion des Zentralnerven-
systems die Rede ist.

Wie soll man sich aber die Tagsache vorstellen, daf3 eine hereditéire
Lues stereotypische Krankheitsbilder bei mehreren Vertretern einer und
derselben Familie hervorrufen kann, d. L. wie soll man sich folglich die
Familialitit der Erkrankung erkléren ?

Hier kommt unwillkiirlich die Frage von der Rolle der Konstitution
auf, d. h. von einer gewissen erblichen Veranlagung des Nervensystems

1 Steinberg: Psychiatrische Rundschau, Leningrad. Obozr. Psichiatr. (russ.)
1928.
2 Dawydenkow: Korsakows J. fur Neur. u. Psych. Moskau (russ.) 1928.
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zu einem infektids-toxischen Agens. Das ist dieselbe Frage, welche
schon lange Zeit die Aufmerksamkeit der modernen Kliniker in bezug
auf die Entstehung von chronischen spezifischen Systemdegenerationen
im Bereich des Zentralnervensystems in Anspruch nahm. Damals konnte
man diesen schwierigsten Punkt etwa auf die Weise erkliren, daf die
kongenitale Lues, welche mehrere Glieder einer und derselben Familie
befalit, bei denselben — die ja augenscheinlich gleich konstitutionell
beanlagt sind — zu analogen Verinderungen im Zentralnervensystem
kongenitalen Charakters filhrt, was seinerseits die Erscheinung stereo-
typer Krankheitssymptome hervorruft. In diesem Sinne stimmen wir
mit Dawydenkow vollkommen fiiberein, dafl ndmlich das erbliche Moment
wirklich eine gewisse Rolle spielen muf.

Es koénnen aber auch noch andere pathogenetische Faktoren in
Betracht gezogen werden, die ihrem Wesen nach unserem Standpunkt
nicht widersprechen. Die Rolle der Syphilis in der Entstehung der
Friedreichschen Krankheit kann, allgemein gesprochen, folgendermafen
gedeutet werden: 1. die Infektion bedingt an sich unmittelbar einen
chronischen degenerativen Prozef mit Lokalisation in bestimmten
Systemen, d. h. im Grunde genommen eine luetische Erkrankung des
Riickenmarks in der Gruppe einer verspéteten parenchymatosen Neuro-
lues. Doch wiirde ein solches Zugestindnis im grofiten Widerspruch
mit der Tatsache der Familiaritdt der Erkrankung stehen (nicht zu
sprechen dabei von der Erblichkeit, die dibrigens in alleni dazu gehdérigen
Fallen fehlt) und mub jedenfalls anatomisch begriindet werden; 2. die
kongenitale Lues ruft beim gegebenen Kranken einen kongenitalen
(nicht vererbten) Entwicklungsdefekt im Zentralnervensystem, eine
Hypoplasie von bestimmten Systemen hervor, die dann nachher einer
Abiotrophie nach dem Friedreichschen Typus anheimfillt — eine An-
schauung, die im Grunde genommen schon Bayei, teilweise Bouché
geteilt haben und zu welcher Anschauung wir auch uns zu bekennen
geneigh sind. 3. Schlieflich ist nach der Meinung von Hanhart?! die
Méoglichkeit gegeben, dafl die Syphilis als ein Moment erscheint, welches
eine rezessive Mutation, nach welchem Typus vorherrschend der Ver-
erbungsgang bei der Friedreichschen Krankheit vor sich hergeht, her-
vorruft; diese Anschauung gewinnt in der Diskussion der uns interes-
sierenden Frage eine besondere (besonders in bezug auf die Vererbungs-
félle), wenn auch eine am wenigstens beweisende Bedeutung.

Natiirlich ist ein kongenitaler Entwicklungsdefekt (um so mehr die
Mutation), wenn auch derselbe durch Lues bedingt ist, noch kein luetischer
Prozel im anatomischen Sinne des Wortes. Doch besitzt dieser Um-
stand an dieser Stelle fiir uns keine wesentliche Bedeutung: uns interes-

1 Hanhart: Schweiz. med. Wschr. 1928. Die dibrige Lileratur siehe in der
1. Mitteilung.



344 N._ A. Popow: Zur Kenntnis der ,hereditdren Ataxie* (Friedreich) II.

siert hier die Frage von der Atiologie und nicht der Pathogenese (wozu
in erster Linie anatomische Untersuchungen erforderlich sind).

Damit méchten wir unsere klinischen Erorterungen, die teilweise
das schon frither Gesagte vervollstdndigen und zum Teil abéindern sollen,
beschlieBen. Wir mochten nochmals unterstreichen, da$, ausgehend von
etner Rethe von beobachieten Tatsachen, wir uns, wie auch friiher, erlauben,
die uns interessierende Frage zur Diskussion zu bringen, was natiirlich
die Aufgabe noch gar nicht 16st. Da wir uns der Kompliziertheit und
Wichtigkeit des gestreiften pathologischen Problems sehr wohl bewufBt
sind, so glauben wir, dal} nur weitere besonders anatomische und gene-
tische Untersuchungen dasselbe endgiiltig zu 16sen imstande sein werden.



