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VII. 

Ueber  hered i t~ ire  ~ a x i e .  

Von Dr, L. Riitimeyer, 
Assistenzarzt tier meal. Klinik ir~ Base l  

Seitdem F r i e d r e i c h  in diesem Archive ~-) seine bekannten 
F~ille yon heredit~irer Ataxie beschrieben und als besondere Form 
aus der grossen Krankheitsgruppo tier Tabes dorsalis differeazirt hat, 
erhielt die Casuistik dieser eigenthiimlichen Krankheitsform einen 
relativ nur sehr splirlichen Zuwachs. 

Abgesehen von den viel citirten Beobachtungen yon CarrS~) ,  
der in einer Familie in 3 Generationen 18 Ftille yon Tabes auftreten 
sab, abgesehen ferner yon einer Beobachtung E u l e n b u r g ' s a ) ,  der 
bei einem Tabiker in 4 Generationen fortgepflanzte Vererbung con- 
statiren konnte, endlich neben einigen F~illen von heredit~irer Itinter- 
strang-Affection von l ) u c h e n n e ,  Vu lp i an  ~) u. A. m. sind als 
speeiell zur F r i ed re i ch ' s chen  Form der hereditliren Ataxie gehih'ig, 
nur wenige Falle in tier Literatur verzeichnet. So vor Allem yon 
obigem Autor bei seinet) F~illen selbst citirt, 2 Beobachtuagen 
Qu incke ' s a ) ,  dann vielleicht 2 sehr dtirftig beschriebene F~ille yon 
K e l l o g g  6) und endlich eino dem F r i e d r e i c h ' s c h e n  Bilde durch- 
aus entsprechende Boobachtung yon SchmidT) .  Dieser constatirte 
bei einem 18j~ihrigen JangLing hochgradige motorische und statischo 
Ataxie, die sich seit dem 12. Lebensjahre immer st~irker entwickelt 
hatte. Nystagmus, atactische Sprachsttirung waren vorhanden, Sen- 
sibilit~it nach jeder Richtung hin normal, Sehaenreflexe fehlten; die 

~) Dieses Archly Bd. 26, 27, 68, 70. 
~) Voa Erb citirt, Zlemssen's Handb. 2. AulL Bd. XL 2. S. 533. 
a) Euleaburg, Lehrbuch der Nervenkrankheite~. !L ]878. S. 458. 
4) Vulpian, Maladies du sysff~me nerveux. 1877, p. 245. 
8) Dieses Archiv Bd. 68. S. 165. 
s) Arch. of Eleetrol. and Neurolog. Vol. IL p. 182. Yon Erb citirt $iemssen's 

Handbuch 2. Aufl. Bd. XI. 2. S. fi0l. 
~) Gorrespondenzblatt ffir Schwelzer Aerzte. Jahrg. 1880o S. 97. 
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gleiche Affection hatte sich bei einem jiingeren Bruder des Pat. 

schon im l i .  Lebensjahre eingestellt und war beim Erscheinen ge- 

nannter hbhandlung schon deutlich als motorische Ataxie zu con- 

statiren. Ob endlieh 2Beobachtungen yon S e e l i g m t i l l e r  ~) und 

ein Fall yon Kah le r  und Pick ~) zur klinischen Gruppe der F r i e d -  

re ich ' schcn  Tabes geh~ren, bleiht zweifelhaft. (Verglcichung wciter 

unten.) Unter diesen Umst~inden erschien es mir berechtigt, durch 

nachstehende Mittheilung, die sich auf eine Reihe yon 11 F~illen 

bezieht, die ich theils auf der Basler reed. Klinik, theils in ihren 

Familien zu beobaehten Gelegenheit hatte, etwas zur Casuistik der 

in Frage stehenden Krankheitsgruppe beizutragen. 

Was racine Beobacbtungen anbetrifft, so vertheilen sic sich 

auf zwei Familien, auf die Familie Blattner aus dem Dorfe Kttttigen 

bei Aarau mit 8, und die Familie Kern aus St. Gallen mit 3 F~tllen. 

Zwei der letzteren haben sehon in der oben erw~ihnten Notiz 

Q u i n e k e ' s  vor 7Jahren Beschreibung ihrer Anfangsstadien gefun- 

den, hingegcn ist tiber derea weiteren Yerlauf und dcrmaligen 

Status seitdem keine weitere Mittheilung erfolgt. 

Ieh gebe zuniiehst eine kurze Beschreibung der 8 Fiille aus 

dem Bereiche tier Familie glattner. 

I. Fall. Rudolf Blattner, geboren t865, wird am 17. April 1882 in die 
Busier reed. Klinik aafgenommeu. 

Patient, his zum 7. Jahre durchaus gesund and bliihend, machte in genanntem 
Alter etnen 4wSchentliehen Seharlaeh durch, hn die langwlerlge Reeonvalescenz 
knlipften sich die ersten Zelehen you Unsicherheit Im Gauge an. Es zeigte sieh 
mehr and mehr Unbeholfenheit and Schwanken beim Gehsa uod Stehen, besondsrs 
im Duokeln, 5fteres Hinfallen; nach wenigen Jahren Unsicherheit in hrmen and 
H~nden, die besonders beim Zukn(ipfeu der Kleider nod helm Schreihen zu Tags 
trat. Zagleich wnrde die Spraehe schwerfiillig uad langsam, lm 14: Jahre konnte 
Pat. nlcht mehr den l0 Miuuten weiten Weg zum Confirmationsuuterricht ohne 
Stock zarficklegeu, auch in den oberen Extremittiten nahm die Unsleherheit za. 
In den letzten 2 Jahren wurde zeitweise das Gehen - -  hesonders lm fterbst und 
Friihllng- wegen allzugrosser Unsicherheit ganz unmSglieh und war Pat. Tage 
lung an den Lehnstnhl gefesselt. Lancinirends Schmerzen, Gfirtslgefiihl, 
Schwindel, Formtcationen nie vorhanden. Von Abnahme der Sensibllitfit 
hemerkte er sdhst niehts. Im Uebrigen ffihlte sieh Pat. wohl, Stuhl nod Uria- 
entleerung regelm~issig. 

t) Seeligmiiller, Ueher heredit~rs Maxle mit Nystagmus. Arch. f. Psych. n. 
Nervenkraukheiten /~d. lO. S. 22~ 9. 

~) Kahler uad Pick, Ueber combluirte system. Erkrankungen des Riicken- 
marks. I. c. Bd. 8. S. 251. 
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Eltern and 5 Geschwister sind gesund, 2 leiden an der g|eieheu Affection wie 

er, 3 starben ganz jung an Gichtern. In der n~iberen Varwandtsehaft and Aseen- 

denz weder Nerven- noch Geisteskrankheiten. 
Status praeseus, April 1882. Ziemlich schlecht genilhrter, aniimischer 

Knabe, Musculatur der Ulnarseite des reehten Arms etwas atrophisch (20 Cm. 
gegeniiber 21,3 links). Wirbels/iule zeigt leiekte Dorsalseoliose nach rechts~ Lnm- 
balsco|iose bach links, hu den It~indeu fgdlt leichte Flexionseontractur der Gelenke 
der 4. und 5. Finger aaf~ an den Fiissen dorsa]e Flexionscontractnr der grossen 
Zehen. Um die Knfchel lelchtes Oedem, Haut nicht cyanotlsch. An den inneren 
Organen ansser leichtem systolischen Blasen an der Herzspitze nichts Abnormes. 
Pals zwischen 70 sad 80. Urin eiweiss- uud zuckerfrei. 

Am Kopfe ~nsserlich nlchts Aaffallendes~ Pupil[enreaction and hugenhintergrund 
normal, kein Nystagmus. Zunge gerade herausgestreckt~ zittert etwas in tote. 
Gunmen gleichmlissig gehohen. Sprache scl~leppend~ n~iselnd, 5fteres Umsehlagen 
der Stimme. Von den Consonanten machen f, k, ~, n,  w am melsten bei der 
Ansspraehe Mfihe, van den Vocalen i, woffir 5fters e gesetzt wtrd. 

Vet ~llem anffiillig ist Gang und ltaitung des Pat. Ersterer ist breltspurig, 
unregelm~issig schwankend, besonders stark bsi Augenschhss~ wie der sines Be- 
truakenen; ohne Stock harm Pat. kanm wemge Schritte machen und stolpert fiber 
die eigenen, onzweckm~issig geschleuderten Beine. Aueh beim Stehen ziemlich 
starkes Schwanken, welches durch hugenverschluss erheblieh vermehrt wird. Es 
f/flit ansserdem auf, dass aueh helm Versuch ruhig zu sitzen, Rumpf und Kopf 
zeitweise kleine wackelnde ruckweise Zuckungen machen. 

Einzelne bei horizontaler Lags des Pat. vorgenommene Bewegungen mit den 
nnteren Extremitiiten, wie Heben auf bestimmte tI6he, Besehreiben yon Kreisen etc. 
werden ungeschickt ausgeffihrt, mit dem rechten Beine noeh nnsicherer als mit 
dam flakes. 

Etwas geringere, doch deutliehe Unslcherheit im Bereich der oberen Extremi- 
ttiten; Pat. greift nnr auf Umwegen naeh vorgehaltenen Gegenst~,nden und f/ihrt z. B. 
beim Essen den LSffel nicht auf dem kllrzesten Wege zum Munde. lmmerhin ist 
hnkleideu, Zukn6pfen der Kleider noch m~iglieh, wenn man dem Pat. gehSrige Zeit 
l~isst. Sehrift stfimperhaft, mit vielen unmotivirten Ziigen und Strichen ausgestattet. 

Die frei herausgeha/tenen Extremitiiten zeigeu, abgesehen yon Ermfidungs- 
Schwankungen, unmotivirte Contraetionen einzelaer Mnskelgruppen nod Finger. - -  
Bohe motorische tlraft ungeschwiicht. Auch bei starker Kraftanwendung ist es 
kaum mSglich wider Willed des Knaben seinen gebeugten Arm zu streeken, dam 
gestreckte Bein am Beugen zu verhindern etc. ft~.ndedruek anhaltend kr~ftig. 

lm Gebiete tier Ssnsibilitiit nnr hSehst gerlngfiigige partielle StSrungen. Die 
T a s t e m p f i n d n n g  lediglleh im Bereiebe tier nnteren Extremitiit spurenweise 
herabgesetzt, ,~erhtiitnissm~ssig am deutlichsteu an tier ~/orderflache des ree•ten 
Unterschenkels. Leichtestes Beriihren oder Anstreifen tier Haut oder der Itaare 
wird in genanntem Hautgebiete weniger prompt geffihlt als an dot fibrtgen KSrper- 
oberflttehe. 1)oeh warden aueh leiehteste Nadelstlche scharf pereipirt. An tier 
oberen Extremiffi, t and der Haut des Kopfes and Rumples nieht die ]elsesten flerab- 
setzungen des Tastslnns nachweisbar. 
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O r t s l n n  erscheint ilberall normal, 6fiefs wiederholte Untersuchungen mit 
dem Tasterzirkel ergaben durchweg auch an den unteren Extremitfiten in die phy- 
siologischen Schwankungen fallende Zahlen. Loealisation verschiedener auf die Haut 
appiicirter Reize auch bei Augenschluss gut. - -  Auch die verschiedenstea Pr/ifnngen 
des M u s k e l s i n n s  ergeben ausser dein Bestehen des Romberg ' schen  Syinptomes 
nichts Abnorines. Differeazen van Gewichten gleicher Oberfl~iehe, die dein Pat. bel 
verbundenen Angen in die freie Hand oder in eine an die Extreinititten aufgeh~[ngte 
Sehlinge gelegt werden, taxirt derselbe so gut wie ich selbst. Die tickende Uhr 
wird, soweit es die Ataxie zul~sst, so sicher bei Augenschluss gegriffen, wie van 
Gesunden. Der Lage seiner GIieder ist sick Pat. bei verh~ingten Augen v~lltg be- 
wnsst and ahint Init der einen Extreinit~t vorgenoinmene Stellungsverltnderungen 
Init der anderen prompt nach. Greifen nach Gegenst/inden van bekannter Lage iin 
Rauin, Beschreiben van Kreisen geschieht bei geschlossenen Augen nicht schiechter 
als bei offenen, m T e m p e r a t u r s i n n  ebenfalls normal Bei Anwendung yon 
Teinperaturen zwischen 27 und 33~ werden Differenzen van 0,2--0,30 mtt 
Fingerspitzen, Ellenbogen und F~issen ausnahinslos richtig unterschieden , ebenso 
leisestes warmes Anhauohen oder k/ihles Anblasen der Haut. - -  D r u c k s i n n  
ebenso ungest6rt. Bei Fixation der Extreinit~iten auf fester Unterlage werden bei 
kuflegen van Gewichten gleicher Basis auf die Haut an Handrficken, Vorderarmen, 
Unterschenkeln und Fussrdcken Differenzen van ~ gut einpfunden. 

Aoch iin Beretche der Ge ine inge f i i h l e  nichts kbnorines. Ketn S c h w i n d e l -  
geffihl. Schinerzeinpfinduug gut, Schinerzleitung nieht verlangsamt. Ebeaso er- 
giebt die e l e c t r i s c h e ,  faradische, wie galvanische Pdifung nichts Abnorines an 
Nerren und ~laske]n (es warden die No. radialis und peroneus, die Mm. biceps, 
flexor digit, coininunls uud cruralis gew~hlt), insbesondere keine Entartungsreaction. 

Hautreflexe norinal, Creinasterreflex links nlcht vorhanden, rechts deutlich. 
PateIlarsehnenreflexe t o t a 1 a u fg e h o b e n. 

K r a n k h e i t s v e r l a u f .  Unter der eingeschlagenen Behandlung h Arg. nitr. 
0,03 t/igl., Galvanisiren des Biiekenmarks und Hydrotherapie - -  liess sich, wenn 
auch keine Besserung, doch auch keine Verschlimmerung der St6rungeu naohweisen 
bis zuin October |882.  Acute Inehrtfigige Zunahineu der Unsicherheit, dte dein 
Pat. draussen zeitweise das Gehen ganz unin~glioh Inachten, waren nicht zu beob- 
aehten. IIninerhin stellte stch schon iin Laufe des Suli ein Symptom ein, welches 
auf Fortschreitea des Prozesses naeh obcn hindeutete, n/iinlich ein motorischer 
nod statischer Nys tag inus .  Alle 2 - -3  Secunden macht der Bulbus bei Fixation 
des vor dein Auge vorfibergefiihrten Fingers eine ruckweise und riickl/iuflge Zuckung, 
worauf er wieder in die fr~here Lage zuriJckschnellt. Bei ruhiger Fixation eines 
gerade oder seitlich vorgehaltenen Gegenstandes wiederholen sich meist 3 bis 
4 Zuckungen gruppenweise, worauf wteder eine kleine Ruhepause eintritt. In den 
letzten Monaten war hie und da auch anffallend, dass Pat. sick leicht/ibersohluckte, 
besonders helm Trinken. Der Allgeineinzustand hat sich Wiihrend des Spitalaufent- 
hfiltes des Pat. sehr gehoben, die Gesainintern[ihrung ist sehr gut geworden. Pat. 
kann Init nod ohne Stock, wenn auch sehr unsicher und unter 6herein Hinfallen gehen, 
die Unbeholfenheit der oberen Extreinit~it gestattet ihm sogar noch zu stfcken. Die 
Ininiinalen St6rungen der Hautsensibilit~t an den unteren Extreinitfiten nahmen uicht 
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zu; ausser mehrmaligem unruhigem Schlaf and A~wandl~ngen zt~m Nachtwandeln 

hat sich Pat. immer woh! befunden; Sehmerzen nnd Par~sthesien~ Sehweissbildung~ 
abnorme Pulsfrequeuz, Salivation, Albuminurie oder Polyurie, Blasen- o~ler Mast- 

darmst~rungen hubert sieh bisher hie eingestellt. 

II. Fall. Gottlieb glattner, Bruder van Budaif~ 34 lahre alt~ bei der Geburt 
gut entwiekelt~ wurde van der Matter gestillt und war ausser einigen fraglichen 

Anf~llen van Spasmus glottidis im 2. Jahre, his zum Alter van f i - -7 ~lahren ganz 

gesnnd. In genanntem Alter stellte sich ohne weitere bekannte Ursache ,Sehw~ehe 
und Unsieherheit beim Gehen" ein, 6flares Umfallen. schwankender Gang, gerade 
win bei Fall L Baldiges Uehergreifen dieser rJnsieherheit auf die nbere Extremit~t, 

Sprache wnrde zu gleicher Zeit schleppend, such das GehGr soil abgenommen hubert. 
Trotzdem machte der Knabe bei guter [ntelligen~ die Schule dureh, am meisten 
Miihe mauhte ibm dan Sehreiben. ~Ile Erseheinungen van Unsicherheit nshmen 

zu, so dass im 15. Altersjahre das Zarfieklegen einer Strecke van 10 Minaten nnr 

mit Hfilfe and Untersffitzung van Cameraclen mSglich war. Mit vollendetem i6. Jahr 
war alas ~,ehen ganz unmSglich, Pat. brachte dee Tag im Lehnstuhle sitzend zu, 
bald gtng such das n|eht mehr and nun kanu Pat. suit ca. 18 Jahren nor noah 
die liegende Stel[ung einnehmen. In den [etzten Jahren nahm such die Sehw~iche 

in den Armen aerart zu~ class er sich nieht mehr auk/alden kann und geffittert 
warden muss. Sett vielan Jahren Contraeturen. Win Pat. noah gehen knnnte, 

wurde der R~icken schon krnmm nnd backIig, dana stel[te sich Dersalflexion tier 
grossen Zehe elu sobald der Fuss den Baden ver~iess, endlieh Contractoren tier 
Kale-, Fuss- nnd gingergelenke. Suit einigeu Jahren ~fters profuse Sehweissbildung 
and Salivation, , so  dass ibm tier klare Speiche[ zum ~lande herausl/~uft.". 

Niemals StSrungen van Suite der Blase oder des Mastdarms. Stohl meis! re- 
tardirt. ~ie Becubitus. i~eine lancinirenden Schmerzen. noch Gfirtelgeffihl. 

S t a t u s  p r a e s e n s  (Juni uud September 1882). Aeusserst abgemagertes, elend 
aussehendes Individunm. Pats ling! den ganzen Tag ant dam Canapee, fast zu jeder 
Bewegung unfahig. Gehbr sehr sehlecht, Spraehe hlleud, fast nnverst~ndlieh, sehr 
langsam. Puptllenreaction normal, masstger transversaIer motorlscher Nystagmns. 

Zunge gerade herausgestreekt, zittert etwas. Pat. fiberschl~ckt slch le~eht beim 
Trinken. lntelligezz sell nach dam Urthei] der hngehSrigen nicht herabgesetzt sein. 
Musculatur tier Arme sehr atrophlsch, robe Kraft stark herabgesetzt~ linkes Hand- 
gelenk nnd mehrere Fingergelenke zwischen 2. nnd 3. Phalanx in FIe~nnscontractur, 

ebensolche starre gontraetur in allen Metatarso-PhalangeaIgelenKen der rechten 
Hand, welehe jades Fassen van Gegenst~inden unm~gti~h mach~ Unsieherheit der 
Arme bei Bewegungen dureh die grosse Schw~eha verwischt. An tier unteren Ex- 
tremit/it fast vSllige Unbewegfiehkeit~ Muscnlatur atrephisch. Starre Flexions- 
courts,tar mittleren Grades in beiden Kn~egelenken, nl~ssige ~/aroeqni~ns-Stellnng 
der F//sse. Grease Zehen dorsa! fleatirto Keiu Oedem noah Cyanosn der F~sse~ 
Wirbelsfinle zei~t starke Kyphoseoliose. 

Senslbflit~t dur Haul an obarer and nnterer Extrem~t~t stark herabgesetzt, leise 
Berfihrungen warden kaum~ ~iefera Nadelstiehe aber gut gefiihlt. SehmerzIettung 
~erlaugsamt~ M~skelsinnpriifunge~ bei der grusseu n~otoriseheu Sehw~uhe slier E~- 
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tremitaten nnm6glich. Hautreflexe normal, Pat. zieht in scharfem Gegensatze zur 
fast aufgehobenen willkfirlichen Beweglichkeit die Beine bei Nadelstichen fast kr~ftig 
an. Pateilarph~inomen beiderseits aufgehoben. 

Ill. Fall .  Marie Blattner, Seh~vester der Vorigen, 29 Jahre alt, als gesundes 
M'~dchen geboren und mit Muttermilch aufgezogen, war in frfiher Jugend ganz ge- 
sund und erkrankte um alas 6. Jahr herum genoa tn gleicher Weise wie thre Brflder 
mit Unsicherheit im Geheu and Stehen, die sehr bald auf Arme and H/lade fiber- 
ging, zugleich wurde die Sprache sehwerf/illig nod langsam. In der Schule machte 
Schreiben nod N~hen wegeu Unstcberheit tier Fingerbewegung grosse M~ihe. Al[e 
Erscheinungen nahmen allm/ihlich zu, im 15. Jahre konnte sieh Pat. nut kurze Zeit 
mit den Armen fortschleppen, bald wurde sie an den Lehnstuhl gefesselt. Schon 
w~hrend tier Schulzeit stellte sich Verkrfimmung des R,:ickens ein, DorsaIflexion 
beider grossen Zehen wurde yore Arzte sebon im !1. Lebeosjahre der Pat. con- 
statirt, im 15. kam Contractur mehrerer Finger dazu, in den letzten Jahren end- 
lich ouch Contractor der F~sse, Oedeme, Cyanose und K~ltegeffihl in denselben. 
Menses regelm/issig seit dem 18. Jahr, je 3- -~  Tage ]aug, ziemlich stark. Geb~r 
und Gesichtssinn sullen an Seh~irfe abgenommen hubert. Laneinirende Schmerzen 
waren hie vorhanden. Abnahme der Sensibilit/it bemerkte Pat. hie subjectiv. Am 
17. April suchte sie die med. [~linlk auf, we sie abet nor his 9. Mai verblieb. 

S t a t u s  p r a e s e n s ,  S u m m e r  1852. Theils w~ihrend ihres Spitalaufenthaltes, 
theils bei wiederholten Besuchen in Kfittigen aufgenommen. 

Kleines, bnckliges, m~isslg geniihrtes [ndividuum. Temperatur afebril, Pu[s 
zwiscben 70 nod $0. Pnpillen gleieb welt, reagiren normal, starker motoriseher, 
m/issiger statiseher Nystagmus. Zunge gerade herausgestreekt, snhwaehe fibrill~ire 
Zuckungen. Sprache sehr schleppend, doch ouch verst/indlich. Musculatur tier 
oberen Extremitiit ztemlich gut eutwickelt. Flexionseoatraetor tier ~-. and 5. Finger 
im Metatarso-Phalangeal- and ersten Pbalangealgelenk. Rehe Kraft nicht geschw~cht, 
Itandedruck, soweit die Contracturen es zulassen, anhaltend kr/iftig, die arme der 
Pat. k~nnen wider ihren Willen weder gebengt ouch gestreckt werden. 

Auch bier sehr ausgepr~gte Unsicherbeit in den Bewegungen 4er oberen Extre- 
mit/it, vorgehaltene Gegenstlinde werden nut nuf Emwegen ergriffen, Schreiben und 
Stricken, sowie Ankteiden in sitzender Lage gelingt zwar ouch, doch our unter 
manchen Missgriffen nnd ist sehr erm~idend. 

Tastsinu der Hast etwas berabgesetzt im gauzen Bereiehe der oberen Extremit~t, 
Berfihrung der Itaare, sowie feines Anstreifen wird niebt empfunden, woh[ abet Be- 
rfihrung mit der Nadelspitze prompt und veto Nadelkuupf gut unterschieden, Tast- 
kreise zu gross, an der Volarfl/iehe tier Fingerspitzeu bei I era, an Vorderarmen 
erst bei 8 - -10  em Cirkelspitzen unterschieden. Muskelsinn erscheint an tier oberen 
Extremit~t nicht gestSrt. Pat. ist bei verh~ngten Augen sicb tier Lageihrer Glieder 
gut bewnsst, Gewichtsdifferenzen werden richttg taxirt, Gegenst~inde ~on bekannter 
Lage im Raum bei geschlossenen Augen nicht schleehter gegriffen als bel ofteneR~ 
Die frei heransgehaltenen Arme zeigen our m~issige allgeme~ne, wohl auf Ermfiduug 
zu beziehende Schwankungen, nicht solche einzelner Muskelgruppen. 

An tier unteren Extremit~it hochgradige motorische Schw~iche, Beine knicken 
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ouch bei I!'nterstfitzung der Pat. kraftlos zusammen hetra Yersueh zu stehen, sis 
kaan keinen Schritt gehsn. Museulatur trotzdem noch leidlich entwickelt. Starke 
Cyaaose und m~ssige Oedeme der Haut der Untersehenkel und Ffisse. Unsicher- 
hett der Bewegungen ist wegen der hoehgradigen matorisehen Sehwltehe nieht mehr 
zu constatiren. Seastbilit,~it der Haut noch erheblicher herabgesetzt als an der 
oberea Extremit/it, Tastkreise noch ~r~isser, dach werden aach our leichte Nadel- 
stiche immer geflihlt. 

Wirbels~ule zetgt hochgradige Kyphaseoliose. Fiisse in leichter Varoequiaas- 
Stellaag, Zehen, besaaders die grossen gehea, permanent darsalflectirt. 

[tautreilexe normal, Patellarretlexe aufgehoben. 

IV. Fail .  Rudolf Blattner 29 Vetter der Vorigen, 15 Jahre alt, wurde am 
3. Juni in die reed. Klinik aufgenommen. Pat. hat 6 gesunde Briider und war bis 
zum Alter ~ou 7 Jahren vollkommen gesund. In genanntem Alter machte er einen 
Typhus durch~ naeh dessea Ablauf sieh in der schon mehrfach beschriebenen Weise 
die ersten Kraakheitssymptome mit Unsichsrheit im Gehen nod bald eiatreteader 
~liidigkeit einstellten. Gang im Dunkeln unsieherer als bei Tage. Im Loafs der 
naehsten Sahre - -  genauere Angaben siad nicht erh~ltlich ~ kamen dazu ~hnliche 
Unsicherheit in der oberen Extremit~t und Spraehst6rung. Vor ca. l~  Jahren nahm 
dos Leiden ziemtich rasch zu, so dass Pat. beim Eintritt in das Krankenhaus our 
noeh mit Unterstiitzung ader mit Riilfe sines Stoekes gehen koante. L a n e i n i -  
r e n d e  S c h m e r z e n ,  G / i r t e l s e f f i h I  , F o r m i e a t i o n e n ,  S e h w i n d e l  f e h l t e n  
i m m e r ,  ebenso Stilruogen van Seite des Mastdarms ader der Blase. Niemals 
psyehisehe hlterationen constatirbar. Im Uehrigeu ffihIte sich Pat. v6llig wohl. 

S t a t u s  p r a e s e n s  im J n n l  t882. Ziemlieh gut aussehender Knabe van 
mittlerem Ern~ahrungszustaad. Am Kopfe fiillt fiusserlieh auf eine etwas 6eringere 
Entwicklung der linken Gesiehts- and Sch,~delhfi|fte gegeniiber der rechten. Pupillen 
reagiren gut, kein Nystagmus. Zun~e gerade herausgestreekt, zlttert nieht. Sprache 
schleppend, etwas n~iselnd, einzelne Consananten, wie l, n,  machen M~he bei der 
husspraehe. 

Iialtung des ganzen K~irpers stark voraiihergebeugt ur~d eiagesunken, auffallend 
auch bier 5fteres Hin- nod Herwaekeln yon Kopf and Rumpf. lm Uebrigen gleicht 
der Befand in aufffilligster Weise demjeaiseo bei Rudolf Blattaer | ,  nur sind in 
hllem bei Rudolf 2 die BewegungsstSrungea und die Unsicherheit noch ausgebildeter. 
Oer Gang tst noch breitspuriger, taumelnder, das hnfsetzen der Fiisse heftiger, Pat. 
droht 5fters him:ufallea. Immerhin kann er kfirzere Strecken noeh taumelnd ohne 
Stock zur,:icklegen. Beim Steheu ebenfalls sffirkeres Sehwanken als hei seioem 
Vetter, Au~easehluss vermehrt alle dlese Symptome erheblieh. Pat. droht dahei so- 
fort hinzufallen. ABe complicirten Bewegungen mit den Extremlt/iten sehr uoge- 
schiekt. 

Rohe Kraft iiberall ungesehwfieht. Sensibilithtspriifangen ergebea im Bereich 
der unteren Extremittiten noeh gertngere partielle StSrungen als bei Rudolf | ,  an 
Rnmpf, oberer Extremitiit and Kopf keine tterabsetzang des Tastsinns der tlaut 
naehweisbar. Muskelsinn Bach allen oben angeffihrtea Methaden gepriift, giebt 
ehenfalls, abgeseheu yore bestehenden Romberg'sehea S~,mptom, keine hbaormitfiten, 
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ebensowenig der Ortsinn - -  Tastercirkel ergiebt fiberall normale Zahlen - - ,  tier 
Temperatur- und Drucksinn. An H/Judea und Ffissen werden Temperaturdifferenzen 
yon 0,1--0,2oC., sawie Gewiehtsdifferenzen yon ~ -genau  untersehiedea. 

Schmerzleitung nteht verlangsamt; eleetrische Pr~ifun$ yon Maskeln und Nerven 
ergiebt ausser einer vielleicht allzuhohen Empfindlichkeit - -  Pat. h~ilt schon bei 
10 St/~brer'scheu Elementea dan Schmerz kaum aus - -  nkbts Abnormes, keiue 
Entartungsreaetiou. 

Wlrbelsiiule zeigt leiehte Dorsalseoliose naeh reehts und Lumbalkyphoscoliose 
naeh links. Leichte Dorsalcontractur der grossen Zehen. Hunt- und Cremaster- 
reflexe normal, Patellarreflexe total aufgehoben. 

Um den Parallelismus im Krankheitsbild Rudolf I nod 2 noch frappanter zu 
machen, stellte sich ouch bier nach etwa 2 Monaten der Beobachtung transversaler 
motorlscher wie statischer Nystagmos m/issigen Grades ein. 

Besserung der vorhandenen St6rung lasst stch leider his jetzt bei gleicher Be- 
handlung, wie bet Rudolf 1, nicht eonstatlreu, doch ausser dem eingetretenen 
Nystagmus ouch keiue Versehllmmerung. Pat. ist immer schmerzfrei (ausser etwaigen 
Contusionen helm Fallen). Gesammternahrong gut. 

V. Fal l .  Karl Blattner, Sohn der Familie BIattner-Basler, wurde am 7. Juli 
1882 in die Klinik aufgenommen. Hereditlir ist yon Seiten des Vaters uud aller 
v~terlicherseits Verwandten ntchts nachweisbar. Mutter hatte als M~idchen im rechten 
Arm oft ,,Kriimpfe", wobei dieser wider ihren Willen sei herumgeschlendert worden 
(wohl Chorea), nach einiger Zeit sei alles yon selbst verschwunden. Eiu Bruder 
der Mutter wurde im 2. Lebensjahr pl6tzlich an beiden Beinen gel~hmt und blieb yon 
da an lahm (Poliomyelitis acute). Im fibrigen keine Nerven- noch Geisteskrankheiten 
i~ der ~anzen mfitterlieben Verwandtscbaft. Sechs Geschwister nnseres Pat. sind 
gesund, 2 starben 3 - - 4  Jahre alt an Gichtern, I am Croup. 

Auch unser Pat. hatte fi Wochen alt ,Gichter", welche sehr ]ange dauerteu; 
er wurde yon se[uer rilutter gestillt. Auch nach AufbSren der Gicbter soil Pat. 
immer sehw~chlieh gewesen und nie so gut gehen gelernt haben wie seine Ge- 
schwister. Er soil oft ,Ira Krelse herumgegangen sein% so dass man glaubte, er 
werde hie lernen geradeaus zu geheu. 

Auch war er immer sehr /ingstlieher Natur, Schlaf meist unruhig. Keine 
weiteren Kinderkrankheiten. Seit einigen Jahren, ohue dass ein sicherer Zeitpunkt 
zu eruiren, nahm die Uusicherheit im Gehen merklieh zu, ebenso die aualoge St6- 
rung an der oberen Extremit/it, welche yon Anfang an mit der Unsicherheit in den 
Beineu vorhanden war nod schon im 7. Lebensjahre in der Schule in grosset Un- 
geschicklichkeit im Schreiben sich zeigte. Sprache soll, ebeuso wie jetzt, immer 
laugsam und n~iselnd gewesen sein im Untersehiede yon seinen Gesehwisteru. Trotz 
alledem konnte Pat. bis in die letzte Zeit (Juni 1882) hie und da noch ohue Hfilfe 
eines Stockes den Weg nach Aarau (fast I Stunde welt) zurficklegen und regel- 
m/issig ein Ma! wSchentlich eine halbe Stunde welt zum Coufirmationsunterricht 
gehen. In der Schule machte lhm das Schreiben immer vlel Mfihe, indem oft 
Buehstaben nod Stricbe unmotivirt ,fiber die Zeile hinausfuhren". Intelligenz war 

Archly f. pathol. Anat. Bd. XCI. Hft. 1. 
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immer gut. Lanoinirende Sehmerzen~ Gfirtelgeffihl~ Sehwtndd, Blasen oder Mast- 
darmstSrungea fehlten immer. 

S t a t u s  p r a e s e a s  im Jul t  1882. Etwas blasser Knobs van m/isslger Er- 
nahrnng. Links Snh/idel- and Gesiehtshiilfte etwas weniger entwickelt als reehte. 
Pupilleu gleieh welt, van normater Reaction, ziemlinh hoehgradiger raotorischer und 
statischer transversaler Nystagmus. Augeohiotergrund normal. Zuoge dorado, ohne 
Zittern herausgestreckt. Sprache langsam, schleppend and naselnd; Consonanten 
gut, van den Voeaten i ~fters undeutlich ausgesproehen. 

Pat. bietet ira Ganzen ouch winder das bekannta gild deutlieher, wenn auch 
weoiger eatwiekelter Ataxie sis bei Rudolf I odor 2. Auch hler winder 5fteres 
ruckweises Wackeln mit dem Kopfe, tier nor soften rubig gehalten wivd, Muscnlatur 
des Stammes zeigt auch in tier Ruhe hie and da partielle Zuekungeno geim 
Stehen masslge% durch Augenseh[uss etwas vermehrtes Schwanken, Gang nicht sehr 
schwankead, bewegt sioh abet moist in leichten Ziekzacklinien, es ist dem Pat. un- 
mSglieh, den Strtch zwisehen den Bielen eiazuhalten. Angensehlass vermehrt die 
Unsieherheit des Ganges. gel den complicirteren, schou mehrfsch heschriebenen 
Bewegungen mit oberen uod unteren Extremit~ten deutliche, dutch Augensehluss 
aber nieht vermehrte Unslcherheit in tier Ausffihrang, die insbesondere ouch, win 
dos l)urcb.sehen tier Schulhefte orgiebt, an der Sehrift des Knaben zu Tags tritt. 
Auoh beim freien lteraushalten der Extremitfiten roekweise Zuekungen eiazelner 
Muskeln und Finger. - -  Robe motorische Kraft fiberatl gut erhalten. - -  Im Go- 
blets der Sensibilit~t ~st der Taststnn tier Haut an tier oberon Extremit~it nod am 
Rumpf ouch f/Jr leiseste geize v~;llig seharf erhalten, an der unteren jedoeh his zu 
den Ohersehenketn etwas herabgesetzt. Aueh din mit dem Tastercirkel erhalteneu 
Zahien sind bier etwas zu gross (Unteranhenkel 5 0 ~ 8 0  start 20 - -40 ,  Ober- 
schenke[ 50- .80  statt 30~fi5,5).  - -  Temperatur- and Druekaina normal. - -  
Muskelgeffihl naeh allen aageffihrten Methoden ge[0rfiK - -  abgesehen yam Romberg'- 
schen Symptom - -  u n g e s t S r t .  ~ Schmerzleltung nlcht verlangsamt, Par~isthesien 
nod Sehwindelgeffihte fehleoo ~ Haut-.und Cremasterreflexe [ebhaft, Patellarphano- 
men v/~llig aufgehobee~ ~ An der Dorsalwirbelsaale leichte Kyphoscolloso~ ketne 
sonstigeu Contracturen. 

VL Fail .  Maria Magdalena Blattner, Toehter der Familie Blattner-Wehrli, 
20 Jahre alt~ erkrankte ohne vorhertge Kinderkraokheit nnter den ~fters beschrie- 
beuen Symptomen im Alter van 4 - - 5  Jahren; die Uosieherhett in Beinen nod 
Armen trot zugleieh oaf, SprachstSrung 8- -10  Jahre sp~tero In der Sehule machte 
tier Pat. besonders dos Sehreiben zu schaffen. 8is zum 15. Lebensjahr konnte Pat. 
noch ohne Unterst/itzung gehen, seit mehreren Jahren aber kaum mehr nod ist jetzt 
an den Lehnstnhl gefesselt. Lancinirende Schmerzen un~ Giirtelgeffi~le fehlten, 
wahl aber sp~irt sin selt einigen Jahren hie nod da Formicationea an den Beinen, 
der Baden wird aber ouch dutch die Schuhe hindurch gut gef~ihlt. Kein Geffihl 
win van Gehen auf Fi[z. Menses flagon ira 17. Jahre an, sing alle 7 - - 8  Woehen 
our sp~rlieh. 

S t a t u s  p r a e a e n s  i m . l u n i  and. S e p t e m b e r  1882. Ordentliehgenahrtes 
Madehen. Am Kopfe f•lit auf sahwacher motorischer nod statisnher r~ystaArans, 
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Pnpillenreaction normal. Zunge gerade herausgestreckt, zeigt fibrill~re Zuckungen. 
Sprache sehleppend, schwerffi]lig. 

Musculatur der oberen Extremtt~it ordentlich entwickeit, robe Kraft erscheint 
normal. Bei complicirterea Bewegungen mit hrmen nod Hfinden ziemlich hochgradige 
Unslcherheit. Hautsensibilit~t an der oberen Extremit~it etwas herabgesetzt, doch 
werden noch lelchtes hnhauchen der Haut und die leisesten Nadelstiche geffihlt. 
Tastkreise zo gross (an den Vorderarmen 5 - - 7 ,  an der Volarfl~iche der Finger 
i era). - -  Muskelsinn an den oberen Extremit~iten anschetnend normal, Augen- 
scbluss bringt bei eomplicirten Bewegungen keine vermehrte Unsicherheit hervor. - -  
l~iotorische Kraft der unteren Extremit~it stark abgesehw~cht, auch bei doppelseitiger 
Unterstfitzung vermiigen die Baine nicht die Last des Kiirpers zu tragen. Bei 6eh- 
versuehen gewaltsames Schleudern tier Beine. hugenschluss vermehrt zwar die 
Unsicherheit beim Steben und Gehen nicht, doch ist aliases bedentnnglos, fla die 
nothwendige doppelseitige Unterstfitzung bet diesen Versuchen jedes starkere Schwan- 
ken ausschltesst. - -  Hautsensibilitiit an den unteren Extremitaten fiir letseste Be- 
rfihrungen ebenfalIs herabgesetzt , Tastercfrkel ergtebt an den Unterschenkeln Unter- 
scheidung bolder Cirkelspitzen erst bei 7 - - 8 ,  an den Fusssohlen bei 5 - -6  cm 
IDistanz. - -  Muskelgef/ihl erscheint, soweit die motorische Schw~iche Priifuagen des- 
selben zulasst, nicht gestilrt an der unteren Extremit/it. Gegenstiinde yon bekannter 
Lage im Raum warden bei Augenschlnss ntcht schleebter mit der Fussspitze ge- 
troffen, Kreise nicht schlechter beschrieben als bai offenen hugen. Pat. ist steh 
der Lage ihrer Glieder wohl bewusst. - -  Fiautreflexe normal, Patellarreflexe aufge- 
hobart. - -  Wirbclsiiule zeigt etwas Kypbose, an der untoren Extremit~t ausser 
l)orsaltlexion der grossen Zehen keine Contracturen. - -  huch in diesem Fall 
Oedem~ Cyanose und. K/iltc der F/isse. 

Im Anschluss an obige Krankengeschichte verdient wohl noah Erw~ihnnng, dass 
2 Brfider der Pattentin nach allgemeiner hussage yon Eltern und Bekannten genau 
nnter denselben Symptomen erkrankt sind wie die Schwester nod die iibrlgen Fiille 
aus dam gleichen Dorfe. I)er eine tier Brfider, 

VII. Fu l l ,  Jacob Blattner, hatte im 4. Lebensjahr Veitstanz, an welchem er 
ca. 'l Jahr lift. Yon dieser Affection her satan ihm Scbwache nnd.Unsicberbeit ira 
Gehen zuriickgeblieben, die sich an oberer nod unterer Extrcmit~it genau wie bei 
tier Schwester ausbildete, huch die Sprache sei gleicherwetse gest6rt worden wle 
bei der Schwester. Schiiesslich mlt 16, 17 Jabren war er ebenso gelaitmt wie 
Gottlieb (Fail II) im gleichen Alter; in den letzten Jahren sollen noch epileptotde 
hnfiille dazu gekommen sein, in einem derselben starb er dann 15 Jahre nit. 

Oar zwaite Bruder, 

VIII. Fa i l ,  Fritz Blattner, war ganz gesnnd his znm 4. Jahre, wo sein Gang 
ouch eating schwankend und nnsicher zu werden. Die Erscheinungen allgemetnar 
Unsieherbeit nahmen zu bts zum 9. Lebensjahr, wo Pat. intercurrent an Masern 
starb. Sprachsfflrnng scheint nicht dagewosen zu sein. Lancinirende Schmerzen 
nn~l Gfirtelgefiihl scheinen bei keinem tier Brfider vorhanden gewesen zu sein. 

Die fibrigen 7 Geschwister unserer Patientin sind vSllig gesund. 

8 * 
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Von besonderen] Interesse erscheint wohl zuv~rderst die Frage, 
ob sltmmtliche 8 n]itgetheilte Fiille yon eigenthUmlicher, sehwerer 
neurotischer Erkrankung aus dem Bereiche der Familie Blattner 
als hereditgrer Natur aufzufassen seiea oder nicht? In dieser Be- 
ziehung ist zu constatiren, dass die fragliehen 8 F~ille 4 verschie- 
denen Zweigen des Familienstammbaun]s Blattner angehiireni es 
gehSren nehmlicb Fall I ~ l I l  zun] Zweig Blattnr Fall IV 
zun] Zweige Blattner-Kyburg, Fall V zum Zweige Blattner-Basler und 
endlich VI--,VIII zum Zweige Blattner-Wehrli. Von unmittelbarer 
tteredit~it ist ia allen diesen Fallen niehts nachweisbar, es sei denn, 
(lass die Mutter yon Fall V an Chorea and der Bruder der Mutter 
an Polion]yelitis litb welehe beiden hffeetionen denn doch nieht 
ohne weiteres mit der uns beseh~ftigenden zu identifieiren sing. 
AUe Glieder dieser Familienzweige jedoch sing weitlitufig mit ein- 
anger verwandt in der Weise, dass die Urgrossv~iter yon Fall I - - IV 
und VI--VIII (ira Anfang dieses Jahrhunderts lebend) Briider waren~ 
und dass ferner bei gem vereinzelt zwischea beiden Gruppen stehen- 
den Falle V die Abzweigung veto ttauptstamm bereits ein Glied 
hiiher helm Ur-Urgrossvater beginnt, hlle diese BrUder Blattner 
nun stammcn ihrerseits gemeinsehaftlich ab yon einem Blattner, der 
sich im Jahre 1710 vereheliehte und damals wegen seines sehlechten 
stolpernden Ganges in] Dialeete dieser Gegend der ,St:tilzi% d.h.  
der Stolperer genannt wurde. Es muss die Besonderheit seines 
Ganges aueb den spltteren Bewohnern yon Klittigen als e~was ganz 
Besonderes so in Erinnerung geblieben sein, class, wie sieh aus 
Kirehenbilehern und Familienbibeln herausstellt, alle direeten Des- 
eendcnten jenes Blattner his in die vierzlger Jahre dieses Jahrhun- 
alerts mit dem Beinan]en .Stiilzi" sowohl in] Volksmund wie in offi- 
eielien Registern - -  zum Untersehiede yon anderen Blattner dieses 
Dorfes---. versehen wurdenl Weleher Art freilieh die Krankheit 
jenes Sttilzi war, l~isst sich nicht mehr entseheidea, er lehte ziem- 
lich Iange und war mit Kindern gesegnet. Die hnnahme aber~ class 
es sieh um eine RUekenn]arkskrankheit, vielleieht um Tubes n]Schte 
gehandelt habea, seheint mir bei dieser n]erkwtirdig z~ih, fast 
150 Jahre lang festgehaltenen Erinnerung an den Gang jenes Mannes 
niehts Unwahrseheinliehes zu haben. Zur besserert Uebersieht tier 
Hereditiit mlige noch folgendes Schema dienen: 

~) Der angehlingte Name ist ,jewelled der Geschleehts~ame der l~luttero 
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Blattner ,Stfilzi"~ verehellcht |710.  

Dessert direete Descendenten sind Brdder um 1800. 
Descendenten dieser theilen sich in die Zweige: 

Blattner-Blattner. Blattner-Kyburz. Blattner-Basler. Blattner-Wehrli. 
Deren KiDder: obige 8 FiiIle. 

3 krank, 7 gesund, t krank, 6 gesund. I krank, 6 gesund. 3 krank, 7 gesund. 
Alle geboren zwischen 18/~8 und 1868. 

Es bleibt nun zwar ira hiJehsten Grade auffallend, dass, w~hrend 
dureh ganze Generationen in dieser Familie niehts yon ~erven- 
Drier Geisteskrankheiten bekannt war, nun pl~tzlieh in der jetzigen 
Generation in kurzem Zeitraume aus den versehiedenen Zweigen 
der Familie diese 8 F~lle gleiehsam hervorbraehen, ein Vorkomm- 
niss, welches auch fur die nicht betheiligten Familien dieses in so 
eigentbtimlieher Weise heimgesuehten Dorfes ira hi~ehsten Grade 
auffallend war. Da nun aber anderweitige, namentlieh ~iusserliehe 
Momente sieh anamnestiseh in keiner Weise eruiren lassen und da 
ferner der Beginn des Leidens in den einzelnen 8 F~lllen nahezu 
in dieselbe und zwar sehr frtihe gleiehe Periode des Lebens (4. bis 
7. Lebensjahr), dagegen dem verschiedenen Alter derPat, entspreehend 
in ganz verschiedene absolute Zeiten fiilltl), so wird man wohl 
kaum umhin kiinnen, als zur Erkllirung des eigenthUmliehen That- 
bestandes eine vorhandene innerliche und angeborene Disposition 
bei allen Patienten anzunehmen. Diese angeborene Disposition aber 
kann dann ftiglieh wohl nieht anders denn eine hereditiire im wei- 
teren Sinne dieses Wortes genannt werden, zumal noch in der 
weiteren Aseendenz das mehr erwlihnte verdiiehtige pathologisehe 
Vorkommen des mehrerw~hnten Sttilzi existirt. 

Was nun zweitens die 3 Falle aus dem Bereiche tier Familie 
Kern anbetrifft, so bandelt es sieh bei ihnen um drei yon 10 Ge- 
sehwistern (die tlbrigen 7 sind durchaus gesund), deren Vater, 
vitterliehe Verwandtschaft und viiterliehe Aseendenz vollkommen frei 
yon jeder Neuropathie ist, deren Mutter dagegen an ausgesproehener 
allgemeiner 1%rvositlit leidet. Der rater der Mutter ferner war 
Alkoholiker und wiibrend seiner letzten Lebensjahre psyehotiseh. 
hnderweitige Nachrichten tiber den Gesundheitszustand der mtitter- 

l) Es liegt zwischea dem Beginne der Erkrankung im ~iltesten Fall I[ und dem 
jfingsten Fall V ein 20jfihriger Zeitraum, 



118 

l ichen Ascendenz fehlen.  Aueh bei diesen drei Pat. entwickel ten  

sich die Anfiinge des Uebels in e iner  sehr  fr i ihen Lebensper iode  

( 6 . - - 7 .  J a h r ) ;  dieser Ums tand ,  sowie des multiple Auf t re tea  de r  

e igentht iml iehen E r k r ankungs f o r m  im gleichen Geschwister-Kreise 

I~tsst gleiehfalls auf  eine inner l iehe  und angeborene  Disposition als ~tio- 

logisches Moment  schl iessen,  wiewohl  aueh hier  tier Naehweis di reeter  

Iteredit~it mangel t .  - -  Ich wurde auf  diese 3 F~ille aufmerksam ge- 

mach t  du tch  Her rn  Dr. F a n k h a u s e r  iv Burgdorf~ der  die Kinder 

fr l iher behande l t  hat te ,  Ein Besuch in St, Gallen ergab dean  nach-  

s t ehende  Befunde.  

ix, Faik Ueinrich Kern, 20 Jahre air, war in seiner Jugend bls zum ft.--7. 
Jahre vSllig gesund; in genanntem Alter entwickelte sich allmiihlioh Unsieherheit 
im Gauge and bald ebensolehe an den oberen Extremiffiten; nach etnigen Jahren 
wurde auch die Sprache gestSrt und sebleppend; die Intelligeuz blieb immer unge- 
stSrt. Die genannten Erscheinungen nahmen allm~ihlich zu~ tm April 1875 wurde 
Pat. in die Bsrner Klinik des Herrn Prof. Quiueke aofgenommsn. Es ergab sich 
darnels folgender Status 1). 

S t a t u s  Mai 1875. Guts Ern/ihrung, Gang sehr nnsicher, watschelnd breit- 
spuri$~ each beim Stehen best~indiges Schwanken nod Wackeln yon Kopf and 
Rumpf. Motorische Kraft der Beine normal, ktaxie der oberen Extremit~it wenlger 
ausgesproehen als an der nnteren, doch auch ziemlieh hochgradig. Das Schreiben 
geht schlechter ale frliher. Stehen und Gehen ist bei hogenschluss entschieden 
unsicherer. Haatsensibilit~t fiberall normal, nur hie und da Formlcatlon tier Fiisse. 
Sprache etwas undeutlich, Zunge gut beweglich~ kann beim Herausstrecken nicht 
ganz rnhig gehalten warden. Wirbelsfiule normal, Geh~ir- und Gesichtssinn gut. 
Pupillen normal. Getstige Fahigkeiten gut.  Unter sechswbchentlicher Behandlung 
mit Jodeisen uud Galvanisation hat sieh damals keine Aenderung des Znstandss 
ergeben, Bald nach Austritt aus dam Spirals verschltmmerte sleh der Zustaud des 
Patienten dermaassen~ class er kaum mehr wenige Schritte gehen knnnte. Seit 
circa 6 Jahren briner er seine gauze Zeit nor sitzend oder liegend zu. Im Jahre 
t877 kounte sekoa you Br. F a n k h a u s e r  deutlicbe Seusibilit/i, tsstiirung an den 
Beinen constatirt warden. 

S t a tu s  S e p t e m b e r  1882. Pat. sitzt mit vornfibergebeugtem Kopfe und 
etwas torpidem Gesichtsausdruck im Lebastubl. Intelligeuz nach hussars der Eltern 
ungest6rt. Pupillen rea$iren guts m~issiger motorischer wie statischer Nystagmus. 
Zunge gerade herausgestreckt, zittert etwas. Ganmensegel gleichmlissig gehoben. 
Sprache schwerf~llig, schleppeud, deutlich ataetisch. Ausser den Buchstaben e, u, f, 
die helm hussprachen etwas Mfihe machen, warden alle fibrigen anstandslos nach- 
gesprochen. Kopf maeht hlIufige wackelnde Bewegnngen. 

Wlrbela~ule zei~t hochgradige Kyphoscoliose, die slob in den Ietzten 5 - - 6  
Jahren entwickelte. 

~) I)ieses Archly Bd. 68. S. 165. 
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An den oberen Extrerait~ten rohe Kraft normal, H~Indedrack danernd krfiftig. 
Starke raotarische Ataxie der Arrae, die durch Aagensehluss nieht vermehrt wird. 
Die frei herausgehaltenen Armme schwauken, hie und da zuckt unwilik/irlich ein 
Finger, aueh bier nicht Verraehrnng der Syraptorae bel Augenschlnss. Schrift ist 
zwar leserlich, doeh deutlich atactisch. - -  Sensibilit~t an der oberen Extrerait~t 
herabgesetzt, leichteste Ber~ibruugen und Anstreifuugeu der Haut werden nicht ge- 
f/ihlt, woh} aber auch ]eiseste Nade]stiebe. Aueh die Tastkreise sind zn gross 
(Volarfl~iche der Fingerspitzen I cm, Vorderarrae 8 - - I 0  era), also deattiche Beein- 
tr~chtigtrag des Ortsians. - -  Muskelsinn ersehelnt an der oberen Extreraitfit unge- 
start. ~ Ira Gegensatz zar obereu besteht fast commplete raotorische Paralyse der 
untereu Extrerait~t, Pat. ist kaura im Stande nut kleine Bewegnngen in I-l~ft- und 
Fussgelenken zu raachen. Kniegelenke in perraauenter Flexionscontractur, beide 
F/isse in Varoequinas-Stei[ungo Urn die Kn~chel leichtes Oedera, starke Cyanose 
der Haat tier F/isse. - -  Grosse Zebea beiderseits iu Dorsalcontractur. Mnscu]atur 
der Beine, besouders der Unterschenkel, sehr atrophiscb. Sensibilitiit an den Belnen 
noch erheblicher herabgesetzt als an den Arraen; nicht einraa[ lelehte, sondern 
nar st~rkere Nadelstiche werden geflihlt. Cirkelspitzen nicht einraal bei Distanz 
der Spitzen Yon 10 era unterschieden an den Unterschenkeln, an den Fusssoblen 
bet 5 ~ 6  era Distanz. Localisation stark herabgesetzt. Hautreflexe normal, PatelIar- 
ph~iuoraen v~Hig aufgehoben. Decubitus war hie vorhanden, Uriniren and Def~ica- 
tion his jetzt ungest~rt. 

Wie man sieht, bietet das gesehllderte Kraukheltsbild ira Verglelch zura Status 
nora Mai 1875 gresse Verschiedenheiten. Za der daraailgen zieralich reinen atacti- 
schen St~rung sind in der kurzen Zeit yon 7 Jahren hinzagetreten erhebliche St~- 
rungen der Haatsensibilit~t, Kyphoscoliose und fast v/~llige raotorische Paraptegie 
der unteren Extrerait~it, endiich verscbiedene hochgradige permanente Contractnren. 
Lancintrende Schraerzen und Giirtelgef/ihl fehlen dort wie bier. 

X. Fall .  Hedwig Kern, 16 Jahre alt, Schwester yon FIeinrich, war an~eblich 
als Bind sehr scrophu]~s, ]itt an Driisenschwellangen und niissenden Ausschliigen. 
Ira 6. Lebensjahre raachte sie einen sehr heftlgen Keuchhusten dutch. Zwischen 
7. uad 8. Jahre stellte sich ohne besondere vorangegaugene Kraakheit die uns nun 
gen/igend bekannte Unsicherheit betra Gehen, bald auch im Greifen rait den H~nden 
ein. Die Aufangserscheinungen tier Ataxie warden schon ira Jahre |875 sawoht 
yon Prof. Q n i u c k e  t) als yon Dr. F a u k h a u s e r  constatirt. Diese Erscheiuangeu 
nahmen besanders in den [etzten Jahren rasch zn, anch eine wean auch ]eichtere 
Sprachst~ruug stellte slch ein. Iramerhin konute Pat. nor 3 Jahren uuter Fiihruug 
Yon Freandiunen noch 5 Minuten welt in die Schule gehen nod stch noch nor 
| Jahr a|ieia ira Hause herumbewegeu, indem sie sich an den Gegeust~nden hieIt. 
Jetzt kann Pat. ohne Unterst/itzang sich nat noch h~chst mangelhaft den W~nden 
nach bewegeu. Laacinirende Schraerzen oder G~irtelgef~ihle fehlten immer, wohl 
abet leidet Pat. ~fters an Muskelkr~rapfen in den Beinen, besonders ira Bereicb der 
Unterschenkel. Seit etwa I Jahr besteht Dorsalflexion der grossen Zeheu, sabald 

I) I. o. S. 166. 
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der t'nss nicht auf dam Boden anfruht, ein Symptom, welches slch anch bet ihrein 
Bruder tleinrich ziemlieh frtihe etn~estellt hat. |in Laura tier letzten Jahre btldete 
sich endllch noch in~sslge Seoliose der Wirbelsiinle arts. Pat. soil lininer etwas 
,bleich and blutarin" gewesen seth, snnst gesund, Appetit and Schlaf gut. Men- 
struation nnch nicht vorhnnden. Seit einiger Zeit hie nnd da Oedein der KnSchel. 

S t a t u s  vein S e p t e m b e r  1883. Pat., tteren Ern~hrnngszustand iin Ganzen 
ordentlich, bietet das ansgesprochanste Bild van Ataxie dar. Ohne Unterst{itzun8 
oder ohne sich irgendwn zu halten, kann sic kauin einen Sehritt welt gehen. 
Ftihrt man sic, so machen die Beine bochgradlge $chlenderbewegungen und warden 
nur auf Umwegen anf den Boden aufgesetzt, besonderes Betonen der Ferse finder 
nicht statt. Auch des ruhige Stehen komin~ erst nach Iangem Schwanken yon Kopf 

and Rumpf einigerinaassen zu Stande, man hat den Etndrnck als wiire besonders 
die Equilibrirung des Ruinpfes gest~rt. Augenschluss bringt wader belin Stehea 
nech betm Gehen Verinehrung des Schwankens hervor. 

Gesichtsfarbe etwas blase, ebensn die siehtbaren Schleiinhiinte. Pupillen- 
reaction normal, schwaeber inotoriseher, transversaler Nystaginus. Zunge gerade 
herausgestreckt, zittert nicht, Ganmensegel gletchmt~ssig gehoben. Sprache etwas 
schleppen& ~- An der oheren Extremitat hochgradige Unsicherheit beiin Grelfen, 
Schreiben, Aaziehen and Znkn~pfen tier Kleider etc. Unsicherheit nieht verinehrt 
durch Augenschluss. Die frel herausgehaltenen Arme schwanken nut  weald bet 

offenen and geschlossenen Angen. ~,Iotorische Kraft in Armen und H~,nden vdllig 
normal, Htlndedrnek krgftig. - -  Tastsinn der ltauZ an tier oberen Extreinitlit un- 

gestdrt, ]eiseste Ber~ihrungen nur der Haare, zartestes Anstreifen tier Hnnt wird 
prompt geffihlt, lelchtes warines Anhauchen oder k~thies Anblasen gut unterschleden. 
Bie mit dein Tastareirkd gewonnenen ZahIen fallen dm'chaus in die pi~,siologischeu 
Schwanknngen. --- Muskeisinn nach den verschiedensten Methnden gepr/ift normal, 
Gewichtsdifferenzen werde~_ bei geschlnssenen Augen gut taxirt, die tiekende Uhr 
gut ergriffen etc. etc. An der unteren Extremitiit gleich hnchgradige gnsir 
bet einfacheren wie coinplir Bewegungen wie nn tier oberen : anch bier ketne 
Verinehrung tier Symptome bet Augenschluss. ~ Motoriscbe Kraft aehr gut, es ist 

nicht m~glich wider Willen tier Pat. ihr gebengtes Bein zu streeken. ~usculatur 
kr~iftlg. - -  Hautsensibilit~t erseheint hingegeu im Vergleich zur oberen Extreinittlt 
spurweise herabgesetzt, feinstes Anstreifen oder Beriihrun~, tier Ha~re wird nicht 
so prompt geffihlt wie an anderen KSrperstellen. .ledenfalls kanu es sich aber 
auch bier nur uin spurweise and begtnnewle leichtes~e St~rungen der Hantsensi- 
blIit/it handeln. Tastkreise anch an Beinen und Ftisseu aorinal gross, die Antworten 
der Pal. slnd geradezu iiberraschend richtig bet Entersnchang init dein Tastereirkel. 
Schmerzleitnng nieht verlangsamt. Hautreflexe normal, Patdlarph~inoinen aufgehohen. 

XI. F a l l  Bertha Kern, Schwester tier Vorigen, 13 Jahre alt, nls Kind iinmer 
gesund, inaehte tin ,~lter vn~ 5 Jahren eine etwas nnklare Affection am rechten 
Knie durch, we eine ganz cireumscripte Schinerzempfinaliehkeit soil gewesen seiu. 
Nach �89 Jahr war des Kinr unter Gebrauch yon Baaern wieder ganz wohl and 
knnnte ~ehen and springen wie seine gesunden Geschwister. Im 7. Lebensjahre un- 
~eftihr traten die gieichen Erscheinnngen yon Unsicherheit eln wie bet ihren Ge- 
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schwistern, im November 1877 konnte der Arzt deutliche Symptome beginnender 
Ataxie constatiren. Die Stgruugen grtffen sehr bald auf die Arme tiber, die Sprache 
jedoch blieb ungestSrt bis jetzt. Bis Ende 1881 konnte das Kind noch die Schule 
besuchen, weun man es an der Hand ftihrte. Um Neujahr 1881--1882 machte 
es einen heftigen acuten Rbenmatismns durch, nach welchem die allgemeine Un- 
sicherheit stark zunahm. Besonders soil auch bei ruhigem Sitzen ein fast bestfin- 
diges Wackeln mit dem Kopfe aufgetreten sein, welches das K/immen der Kleinen 
sehr erschwerte. Jetzt ist dieses Wackeln nicht mehr sehr stark, duch noch deut- 
lieh. Irgendwelche Schmerzen, weder lancintrende noch Gtirtelgeffihl waren nte 
vorhanden. Sonst ftihlte sieh das Kind immer gesund and ist gelstig vollkommen 
gut entwickelt. 

S t a t u s  im September 1882. Pat. /ibrigens yon ziem]ich gn~em Ausseheu, 
bietet, wenn auch nicht so hochgradig, wie ihre Sehwester, iihnliche Symptome yon 
Ataxie dar. Beim Gehen, welches nur m6glich, wenn sich Pat. au Gegenstfinden 
h~lt und beim Stehen starke Unsicherheit and Schwanken. Ebensoiche Unsicher- 
heit zeigt slch bei compllcirten Bewegungen yon hrmen and Beinen, aueh fallen 
die schon iifter beschriebenen rnckweisen Zucknngen in der Musculatur yon Rumpf 
und Hals auf. 

Am Kopfe ist ausser leichtem hilateralem Nystagmus nichts Abnormes nach- 
weisbar; keine dentliche atactische Sprachst/iruug. - -  Motorische Kraft an oberer 
und unterer Extremit~t durchaus dem Alter der Pat. entspreehend, nicht gest6rt. - -  
Sensihilit~t der Haut erscheint an Armen spurweise herabgesetzt, zarte Bertihrungen 
der Haut mit  Fingerspitze oder Stecknadelknopf~ Anstreifen der Haare wird nicht 
prompt, wohl aber aueh bei zarten Nadetstiehen und Anhauehen sehr scharf per- 
cipirt. Auch die mit dem Tastercirkel erhaltenen Zahlen sind zu gross (an der 
u der ersten Phalangen der Finger 5 - -8  ram, an den Vurderarmen 6 his 
8 cm). - -  Muskelsinn nach den bekannten Methoden gepriift, erscheint nngest6rt 
an der oberen Extremit/it. - -  An der unteren Ertremit~it motorische Kraft normal. - -  
Tastempfindung der Hant ehenfalls etwas herabgesetzt~ Tastkreise zu gross (Enter- 
sehenkel 6 - - 8  cm, Fusssohlen 4 - -5  cm). - -  Muskelsian auch hier anscheinend 
normal, kein vermehrtes Schwanken helm Augenschlna bei Stehen und Gehen. - -  
Schmerzleitnng nicht verIangsamt, heine Formicationen, kein Geffihl des Gehens auf 
Filz. ~ Leichte Dorsalcontractur der grossen Zehen, sobald der Fuss den Boden 
verl~isst. Hautreflexe normal, Patellarreflex viillig aufgehuben. Von lnteresse mag 
noch sein, dass 3 j/ingere Br/ider der Pat., die teh auf Sehnenreflexe untersachte~ 
diese|ben vSilig normal zelgten. - -  Haut der Unterschenkel und Fiisse kiihl, ziem- 
lich cyanotisch. 

Die tiberaus grosse Aehnlichkeit dieser 3 Fiille Kern mit den 
vorher mitgetheilten 8 F~illen Blattner springt ohne weiteres in die 

Augen. 
Bei allen handelt es sich zuntichst um ein inncrhalb des nehm- 

lichen Familienkreises multipel auftretendes schweres Nervenleiden, 
welches sich bereits innerhalb der Kinderjahre anspinnt und bei 
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s~immtliehen Pat. mit aufflillig gleichen Erscheinungen beginnt. Diese 
Erseheinuogen sind win aus den Krankengeschiehten erhellt~ die 
ether progressiven motorischen und statisehen Ataxie dcr unteren 
Extremit~iten, des Rumples und weiterhia aucb der oberon Extre- 
mit~iten, zu denen bald auch atactische Sprachstiirung und Nystagmus 
sieh hinzugesellen. Sehen wit vorl~ufig yon den sonstigen S:ympto- 
men der vorgertickteren Fiille II~ lII, V[, IX (Contracturen, mot. 
Liihmung ut~d Sehwliche etc.) ab, die jedenfaUs erst in einem spii- 
teren Stadium tier Krankheit das Bild derseiben beherrseben~/lbrigens 
aber auch winder in den verschiedenen Einzelfltllen nine nicht go- 
tinge Gleichartigkeit erkennen lassen, so ergiebt es sieh sehon aus 
der Identit~it der Symptome des Krankheitsbeginnes~ dass w i r e s  
iiberall mit ether besonderen und zugleieb einheitliehen Krankheits- 
species zu thun haben. 

Was nun die Diagnose dieser Krankheitsspeeies anbelangt, so 
unterliegt es wohl keinem Zweifel, dass meine Fiille sich eng an 
die yen F r i e d r e i e h  charakterisirte Gruppe hereditlirer Tabes an- 
sehliessen. Um fiber Uebereinstimmungen und Abweiehungen dor 
Fr iedre ich ' sehen  Filllo mit den oben besehriebenen mehr in's 
Klare zu kommen, wird eine etwas eingehendere Vergleiehung der 
wichtigsten klinischen S,Lmptome wohl am Platze seth. Vergegen- 
wlirtigen wit uns an der Hand der kurzen Charakterisirung Erb 's  ~) 
die Fr iedre ieh ' sehe  Form der Tabes, so haben wir als typische 
Symptome: Entwieklung auf Grund hereditiirer odor familiiirer Anlagr 
mit vorherrsehendem Erkranken der weiblieben Familienglieder (die 
9 Fr iedre ieh ' schen  Fiille vertheilen sieh auf 3 Familien mit Er- 
krankung yon je 2, 4 und 3 Gesehwistern, yon denen 7 weiblicbe). 
Beginu zwischen dem 12. und 18. Lebensjabr, also zur Pubertlits- 
zeit. Sdten lancinirende Sehmerzen, aber sehr friihe Ataxie, die 
raseh auf die oberon Extremitliten iibergeht. Coordinatorisehe 
Spraehstifrung, atactischer 51~stagmus. Keiae odor nut sehr spiit 
auftretende unbedentende SensibilitittsstSrungen. Kein Sehwanken 
bei gesehlossenen Augen. Sehnenreflexe aufgeboben. Keine Blasen- 
stiirung noeh Deeubitus. Keino psyehisehen StSrungen. Erst in 
den spitteren Stadien Parese, Contracturen, Atrophie der Muskeln, 
BlasensehwI'iehe. Dauer des Leidens his ~iber 32 Jahre. 

~) Ztemssen's Handbuch 2. Anti. Bd. XI. 2. S. 60i. 
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Wie man sieht, stimmen nnsere Falle in den wiehtigsten und 
principiellen Punkten mit dem Friedreich 'schen Krankheitsbilde 
durehaus tibereiu. Sie unterscheiden sieh frei~ieh zuntichst dadurch, 
dass [lie Prlivalenz des weibliehen Gesehleehtes in unseren Fallen 
(7 m~nnl., 4 weibl.) nieht existirt, im Ge~entbeil das mannliehe 
Gesehleeht sieh als das starker belastate zeigt; sie untersaheiden 
sieh ferner noeh dureh den frtiheren Beginn der Krankheit, die 
nieht wie in den Fr iedre iah ' sehen Fallen erst in den 3ahren der 
Pabert~t, sondern merklich frtiher in der Kindheit (4.--7.  Lebens- 
jahre) ihren Anfan 8 nimmt. Die Umstande hingegen, unter welehan 
das Uebel in unseren Fallen auftritt und die Symptome des Krank- 
heitsbeginnes sind ganau die gleiehen wie in dan yon F r i ed r a i eh  
besehriebenan; wit haben auch bier exquisit familiare Anlage, wit 
haben aueh bier, entgegen dem Verhalten bei gew(ihnlicher Tabes, 
Auftreten in der Jugend, fehlende laneinirende Sehmerzen, sehr 
frtih auftretende Ataxie, welahe entweder glaiehzeitig (Fall V und YI) 
oder sehr bald oder naeh wenigen Jabren (alle tibrigen Falle) auf 
die obere Extremitat ttbergeht. Aueh die ataetische Spraehstiirung 
konnte unter dan 9 yon mir lebend untersuebten Fallen in 8 derselben 
constatirt werden, bei dem einea der gestorbenen Briider Blattner, 
Fall VII, soil sie bach Aussage der AngehSrigen ebenfalls be- 
standen haben. Was ferner den Nystagmus anbelangt, so wird 
dieses Symptom bekanntlich bei sonstigen spinalen hffectionen nut 
ausnahmsweise and mehr zafallig beobaehiet. Um so auffalliger 
und fdr die Krankheitsspecies bezeiehnender ist darum aber auch 
sein cumulirtes Vorkommen in F r i ed re i eh ' s  und in unseren 
Fallen, insofern ihn genannter Autor in seinen 9 Beobaahtungen 
5real vorfand und wir ihn in den 9 lebend untersuchten Fallen 
sogar ausnahmslos antrafen. Ob er bei den zwei gestorbenen 
BrUdern Blattner vorhanden gewasan, liess siah nieht mehr eruiren. 
hueh die Zeit des huftretens dieser Symptome ist bai mir unge- 
fiihr dieselbe wie bei F r i e d r e i c h ;  es konnte damals eonstatirt 
werden je im 18,  15., 12., 21. und 4. Jahre der Erkrankung, bei 
uns trat der Nystagmus zweimal unter tmseren Augen wahrend des 
Aufenthaltes der Pat. auf der Klinik in Erseheinung im 10., rasp. 
8. Krankheitsjahr (Fall I u n d  IV), als sehon vorhanden konnte er 
eonstatirt v~erden im 27,  22., 10., 15, 1 4 ,  9. und 6. Jahre naeh 
den ersten Erscheinm~gen der Krankheit. Zu weleher Zeit er wirk- 
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lich auftrat, ist nattlrlich nicht zu erairen; um so mehr Gewicht 
ist deshalb wohl auf des unter unserer Beobachtung erfolgte Auf-" 
treten im 8. resp. 10. Jahre der Krankheit zu legen. Bass der 
Nystagmus wie in F rio d r e i c h's Fallen zugleieh ein locomotoriseher 
uad statiseher war, wurde oben sehon erw[ihat. Auch eia anderes 
fiat' die Fr iedre ich ' sehe  Tabes charakteristisches Symptom, des 
Fehlea tier Sehnenreflexe, vermSgen ~ir als vial constanter nach- 
zuweisen, als nach F r i e d r e i c h  yon vornherein zu vermuthen wlire, 
da er nut ~n 2 Fallen daraufhin untersuchte, sic dann allerdings 
auch nieht fend. Es zeigen alle unsere 9 untersuchten F~ille ab- 
solutes Fehlen der Patellarsehnenreflexe and es ist somit wohl 
dieses Symptom sowie der NNstagmus als allemal constant ftlr die 
Fr iedreieh 'sehe Form der Tabes anzusehen. 

Yon lnteresse ist wohl aueh, dass bei 3 gesunden Brildern der 
Geschwister Kern, im Alter yon je 8, 9 und 12 Jahren die Sehnen- 
reflexe gut vorhanden waren. 

Blasensti~rungen sind in unseren Fiillen nie nachweisbar, Becu- 
bitus fehk bei Fall I[ sugar trotz bald 20jiihrigen Liegens vollstlin- 
dig und ist aur in Fall III seit wenigen Monaten in allerleichtestem 
Grade vorhanden. Psyehisehe Stiirungen fehlen durehweg. Was 
die seltneren yon F r i ed re i eh  beobachteten Symptome anbelangt, 
so ki~nnen wit profuse Schweissbildung und Salivation nur in Fall II, 
Nephritis, andauernd hohe Pulsfrequenz, Diabetes insipidus in keinem 
Falle beobaehten. 

Neben all diesen Uebereinstimmungea mit den F r i e d r e i e h ' -  
schea Krankheitsbilde hubert wir freilich auch mehrfaehe Abweichun- 
gen und Variirungen desselben, doeh sind dieselben weniger prin- 
eipieller Natur, sondern betreffen mehr die zeitliehe Aufeinanderfolge 
einzelner Symptome. Als die wichtigste dieser Abweiehungen dtirften 
erscheinen die Uberall nachgewiesenen, wenn aueh leichten StSrun- 
gen in tier Sensibilit~it der Haul. Es land F r i e d r e i e h  in seinen 
Fallen nnr dreimal (Fall I1, ll[ und Vll) im 31., resp. 15. und 
16. Krankheits- und im 49., resp. 3i .  un4 29. Lebensjahr den Tast- 
sinn der Ha~t herabgesetzt. In unseren Fiillen hingegen sind par- 
tielle Sensibilitiitsst~rungen, vor hllem solche des Tastsinns der Haul 
wenn aueh theilweise allerleiehtester Art immer, solche des Ortsinns 
einigemale za eonstatiren. Es mag hier nochmals betont werden, 
dass atle Seas~bilitlitsprilfungen~ die ja beim Alter nnd Bildungs- 
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grade der Patienten leicht zu vielen Titusehungen Anlass geben 
k~tnnten~ dutch zahlreiche Versuehe an mir selbst sowie an gesunden 
Knabea desselben Alters wie die Patienten oft eontrolirt und so 
die Resultate sind gesichert w o r d e n . -  Ueber obere und untere 
Extremitiit verbreitete tterabsetzungen des Tast- und Ortsinns sind 
eonstatirt in Fall II, III, VI, 1X, also durehweg bei Kranken~ bei 
denen das Leiden schon 15--27 Jahre bestanden hat, sonderbarer- 
weise aber auch bei Fall XI, erst im 6. Krankheitsjahre. Nur leich- 
teste Herabsetzung des Tastsinns im Bereieh der unteren Extre- 
mit~iten allein bei intacter Sensibilitiit der iibrigen Hautbezirke findet 
sieh in den ilbrigen Fallen, in Fall V sind tiberdies noch die Tast- 
kreise an der unteren Extremitlit zu gross. Diese Sensibilit~itssttirun- 
Ben sind tibrigens bei diesen letzteren Fallen so gering, dass die 
Krankea vet den Untersuehungen Bar keine Ahnung yon deren 
Bestehen hatteD. - -  

Was den Muskelsinn anbetrifft, so erseheint derselbe aueh in 
den hiiehsten Graden des Leidens, insofern nieht Paral?se die PrU- 
fung desselben aussehloss~ durehaus ungesttirt , trotz Anwendung 
aller gebr~iuehliehen Prtifungsmethoden. Nur eine Erseheinung, 
welehe gewiihnlieh als Stiirung des Muskelsinns bedeutend ango- 

sehen wird, nehmlieh das Romberg ' sehe  S?mptom, war in 3 Fallen 
(I, IV und V) deutlieh vorhanden, bei Fall IX existirte es wie aus 
der Besehreibung Q ui n ek o's hervorgeht, ebenfalls vor Eintritt der 
Paral?se, In Fall X und XI hingegen fehlte es wie in allen Fr ied-  
reieh'sehen Fiillen, die darauf untersueht wurden. Ob man iibrigens 
wirklich dieses S?mptom als Herabsetzung des Muskelsinns bedeutend 
ansehen daft, erseheint doeh sehr fraglieh angesiehts des negativen 
Resultates aller tibrigen Prtifungen (Taxiren yon Differenzen gehobener 
Gewichte, Greifen naeh Gegenstlinden yon bekannter Lage im Raum, 
Urtheil tiber geringe Ver~inderungen in Lage und 8tellung des Gliedes 
bei gesehlossenen Augen etc.), welehe Manoeuvres alle, soweit es die 
Ataxio zuliess, so prompt ausgeftihrt wurden wie yon Gesunden. 
Bei diesen iiusserst geringen Sensibilitittsstiirungen im Bereiehe der 
unteren Extremit~it, ist kaum annehmbar, dass der Wegfall der 
sensorisehen Controlle yon Seite der Fusssohlen dieses starke 
Sehwanken bedinge, iiberdies fehlt ja dieses Sehwanken in Fall X 
und XI, we ebenfalls iihnlieho leiebte Sensibilit~itsttirungen vorhan- 
den sind. Es ist mir darum vielmehr viel wahrseheinlieher, dass 
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dieses Sehwanken auf Reehnung der hoehgradigen statischen Ataxie 
gerade tier Museulatur des Stammes, nnd der so sehon beeintr~ieh- 
tigten Fi~higkeit tier Equilibrirung des Rumples zu setzen ist, wie 
ja denn aueh das Sehwanken bei den hetreffenden Pat. bei offenen 
Augen sehon ein sehr starkes ist. 

Endlieh sind es noch die Erseheinungen yon Parese, Paralyse 
und Contraetur, welehe in unseren Fallen frtiher auftreten als bei 
den Friedreieh'sehen. So bietet z. B. unser No. IX grosse klinische 
Aehnlichkeit mit den spiiten Stadien yon Fall II yon Fr iedre ich~ 
ftier wie deft fast viillige motorische Paraplegic der Beine, Varo- 
equinus-$tellung der Ftisse, hoehgradige Kyphoseoliose, Oedem um 
die Kni~chel, SensibilitlitsstSrungen an tier unteren Extremitiit (an 
den Armen freilieh ist im citirten Falle die Sensibilit~it noch nor- 
mal, in unserem aher aueh hier deatliehe $ensihilitlitsstiirung). 
Neben all diesen Analogien besteht freilieh ein eminenter zeitlieher 
Untersehied zwisehen beiden Krankheitsbildern darin, (lass deft die 
gesehilderten spiiten $~mptome im 31. Krankheits- und 49. Lebens- 
jahr, hier aber sehon im 13. Krankheits- und 20. Lebensjahr zu 
constatiren warenI Es hat sich abet wohl in unseren Fitllen der 
pathologisehe Prozess nicht nur durehsehnittlieh schnetler als bei 
F ried reich innerhalb tier urspriinglich ergriffenen spinalen Bahnen 
(Hinterstriinge) longitudinal nach aufw~irts ansgehreitet~ sondern er 
zeigt u nverkennbar aucb eine grSssere Tendenz sich mit der Zeit 
yon den ursprtinglieh ergriffenen Bahnen aus transversal auf andere 
Abschnitte des RUekenmark-Querschnittes (graue Suhstanz und 
P~'ramidenbahnen) auszudehnen. 

In das Gebiet der Contraeturen gehiiren wohl auch die Ab- 
weicbnngen der Wirbelsitul% die wit fast in keinem unserer F~ille 
vermissen und die sich ebenfalls sehr frtih einstellen. Auf eines 
der fr~ihesten Symptome be$innender Contraetur, welches in keinem 
der Fr iedreieh 'schen F~ille erwlfhnt ist, dafilr aber die unsrigen 
scharf kennzeichnet, m~iehte ieh hier noch hinweisen, well dasselbe 
vielleicht wegen seiner Constanz ktinftig fiir Diagnose und Prognose 
des Leidens nicht unwiehtig sein k(lnnte, nehmlieh auf die sehr 
frtih eintretende Dorsalflexion der grossen Zehen, die sieh einstellt, 
sobald tier Fuss den Boden verliisst. Es ist diese isolirte Con- 
tractur bei den 3 Geschwistern Blattner und Kern naehweislich 
schon in einem sehr friihen Stadium (sehon im 4. Krankheitsjahre 
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bei Fall III) aufgetreten und sowohl Patienten wie Eltern so auf- 
gefallen, dass dieses .hnziehen der grossen Zehe dureh einen Nerv", 
wie sich der Yater tier Kinder Kern brieflich ausdrlickte, jeweilen 
als hi~ehst un$iinstiges Symptom angesehen wurde, dessen huftreten 
die ttoffnungen der Eltern jedesmal sehr herabstimmte. Von an- 
deren Symptomen, die bei uns etwas h~iafiger waren als in den 
Friedreich 'schen Fallen mtige sehliesslich noeh das 8fter vor- 
kommende Oedem um die Kn(ichel sowie die cyanotisehe Yerf~irbung 
der ttaut der Unterschenkel und Ftisse hervorgehoben sein (beson- 
ders in Fall IIl, IX, X, XI). 

Ob nach Allem oben Gesagten zwei Beobaehtungen yon S ee l ig-  
m i i l l e r  1) tiber hereditiire Ataxir mit iNystagmus bei nur sehr ge- 
ringer atactiseher Sti~rung der oberen Extremitlit im einen, bei gar 
keiner solehen im anderen Falle, mit fehlender Ataxie der Spraehe 
und .ungewShnlieh ]ebbafien Patellarreflexen" zur Fri  edrei  eh'sehen 
Gruppe gehi~ren, erseheint noah zweifelhafter als vorher, indem ja 
dureh unsere F~ille die Constanz des Fehlens des Patellarphiinomens 
erwiesen ist. Ob ferner ein yon Kahler  und Pick ') mitgetheilter 
Fall yon complicirter Systemerkrankung (graue Degeneration der 
Hinterstr~inge, bolder Pyramiden- und der Kleinhirnseitenstrang- 
bahnen), dessert klinisehe S~mptome waren: Beginn im 16. Alters- 
jahr, ilberwiegende Erseheinungen yon Paralyse, Ataxie der Arme, 
fehlende Sehnenreflexe, Spraehstiirung, keine Sensibilitlttstiirungen, 
zu unserer Gruppe gehtirt, mlige dahingestellt bleiben. 

Unter allen Umst~inden erhlilt die Annahme Fr iedre ich ' s ,  
dass die yon ihm beobachteten F~ille yon dem Krankheitsbilde der 
gewiihnlichen Tabes Erwachsener als etwas besonderes zu unter- 
seheiden seien, dutch meine Beobachtungen eine neue und gewieh- 
tige Stiitze. Das Uflterseheidende liegt zun~ichst in einer exquisit 
famililiren Anlage, im Auftreten der Krankheit wlihrend Kindheit 
und Jugend, in der Schnelligkeit der Entwicklung der Ataxie, dem 
hohen Grade derselben und ihrem raschen Uebergreifen auch auf 
Rumpf und obere Extremit~ten, in der Hiiufigkeit des Hinzutretens 
,con atactischer Sprachstlirung und Nystagmus. In negativer Hin- 
sieht ferner charakteristisch ftir die Fr iedre ieh ' schen wie ftir meine 

q a. a. O. 
2) a. a.:O. 

\ 
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F~iile ist das Fehlen der lancinirenden Schmerzen sowie des Giirtel- 
gefiihls~ das Fehlen schwerer Sensibilitlitssttirungen liberhaupt, das 
Fehlen yon pathologischen Erscheinungen yon Seite der Sphincteren 
(Blase und Mastdarm), das Fehlen v0u Degabitus selbst in den 
sp~testen Stadien, das Fehlen endlich~ wie ich noeh auf Grund 
meiner eigenen Beobachtungen hinzufflgen miichte, der bei der ge- 
w(ihnlichen Tabes so h~iufigen refiectorischer~ Pupillenstarre. Ge- 
meinsam der gewiihnlichen Form der Tabes und der F r i e d r e i c h ' -  
schen ist dagegen das frilhe Erliisehen der Patellarsehnenrefiexe, 
die Existenz yon Ataxie UberhaupL und endlieh, was vielleicht zum 
Unterschiede yon rein cerebralen Formen der Ataxie namentlich 
solehen cerebellarer Natur yon diagnostiseher Bedeutung sein m6chie, 
das Fehlen yon Schwindelgeftlhlen trotz hochgradiger Uasieherheit 
in der Equilibrirung des Klirpers. 

Ohne nehmlieh auf die Frage naeh der genaueren Localisation 
der Fr iedre ich 'schen Form der Tabes im centralen Nervensystem 
hier n~iher einzugehen~ was wegen mir mangelnder Sectionen 
unthunlich crscheint, miichte ich zum Schluss nur bemerken, class 
so sicher wohl auch in unseren wie in Fr iedre ieh ' s  Fiillen die 
atactisehe Sprachsl6rung und der Btystagmus fiir eine Mitbetheiligung 
gewisser Abschnitte des Mittelhirnes (Medulla obIongata uud Vier- 
hilgel) sprechen, ira Uebrigen doch wohl das RUckenmark als der 
Ausgangspunkt und der Hauptsitz des pathologischen Prozesses darf 
angesehen werden. 

Spricht cloch fiir die spinale iNatur derselben aueh ganz besono 
ders noch alas so frtihzeitige und so constaate Erliischen der Pa- 
tellarsehnenreflexel So lange es ferner als klinisch ausgemacht 6lit, 
dass bei spinalen Ataxien wie sie das Krankheitsbild der gewiihn- 
lichen Tabes beherrschen die lateralen Partien der Hinterstr~inge 
oder die sog. Keilstr~inge der Sitz krankhafter Ver~inderungen sind~ 
wird es auch vorbeh~Itiich des Resultates kiinftiger Sectionen meiner 
Meinung nach am gerathensten bleiben, den anatomischen Prim~irsitz 
der Friedreieh'schen Tabes mit diesem Autor in die Hiaterstr~inge 
zu verlegen. Es spricht ferner alles dafiir, speciell die Keilstr~inge 
verantwortlieh zu machen. Zum Unterschiede endlieh yon der ge- 
wiihnlichen Tabes~ welche mit lancinirenden Schmerzen und Giirtel- 
geftlhl beginnt, wird aller Wahrscheinlichkeit naeh ein nieht Er- 
griffensein der hinteren 51ervenwurzelfasern vermuthet werden dtirfen, 
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d a e s  wohl kaum einem Zweifel unterliegt, dass jene Initialsym- 
ptome der vulg~ireu Hinterstrangsclerose mit einer primordialeu 
LUsion ebendieser Nervenwurzelfasern im Zusammenhange stehen. 

Zum Schlusse ertlbrigt mir noch, Herrn Prof. Immermann  
fur Ueberlassung des klinischen Materials und reichliche Beihilfe mit 
Rath und That, meinen besten Dank auszusprechen. 

T 

YIH. 

Zur Kritik der Tubereulose.Frage I. 
Experimentelle Tuberculose. -- Perlsucht. -- Angeborne Disposition. 

(Nach einem Vortrage gehalten am 15. April 1882 in der medicinischen 
Gesellschaft zo Frankfurt.) 

Von Dr. Max Schottelius, 
a. o. Professor der pathologischen Anatomie. 

(Hierzu Tar. III.) 

Wer sich der einmOthigen Theileahme erinnert, mit weleher 
Virchow's Rede ,,~iber den Werth des Experimentes" veto inter- 
nationalen Aerzte-Congress ia London begrUsst wurde, wer an den 
donnernden Beifall denkt, ~elcher diese oratio pro dome begleitete, 

der kann sieh der Ansehauung nicht erwehren, dass ein nachhaltiger 

Erfolg solche, yon eehter Homanit~it durchdruugene Worte krGnen wird. 

Sieber haben wit nun eit}stweilen Ruhe vor der absprechenden 
Kritik Unberufener, denen doch die Virehow'sche B.ede zu denken 

giebt. Abet schon n,ihert sich eiae andere Gefahr, die nehmlieh: 
dass jetzt im Geftlhle des rechtm~issig errungenen Sieges Maneher 

mit ganz besonderer Vorliebe dem Thierexperiment sich hingeben 
mGehte, und dass die Resultate des Thierversuehs in noeh ausge- 

dehnterem Maasse, als das bisher gesehehen ist, unmittelbar fur die 
mensehliehe Pathologie verwerthet werden. 

So kann leieht eine Uebersehiitzung des Thierversuchs sieh 
ergeben, welche ebenso verderblich auf die gesuude Entwickelung 
der Pathologie und der gesammten Medicin wirken muss, wie eine 
U n t e r schittzung des Experimentes. 

Archly f. pathol. Anat. Bd. XCI. Hft.  1. 9 


