VI
Ueber hereditire Ataxie.

Von Dr. L. Ritimeyer,
Assistenzarzt der med. Klinik in Basel.

Seitdem Friedreich in diesem Archive') seine bekaonten
Fille von hereditirer Ataxie beschrieben und als besondere Form
aus der grossen Krankheitsgruppe der Tabes dorsalis differenzirt hat,
erhielt die Casuistik dieser eigenthiimlichen Krankheitsform einen
relativ nor sebr spirlichen Zuwachs.

Abgesehen von den viel citirten Beobachtungen von Carré?®),
der in einer Familie in 3 Generationen 18 Fille von Tabes aufireten
sah, abgesehen ferner von einer Beobachtung Eulenburg’s®), der
bei einem Tabiker in 4 Generationen fortgepflanzte Vererbung con-
statiren konnte, endlich neben einigen Fillen von bereditirer Hinter-
strang-Affection von Duchenne, Vulpian®) u. A, m. sind als
speciell zur Friedreich’schen Form der hereditiren Ataxie gehorig,
nur wenige Fille in der Literatur verzeichnet. So vor Allem von
obigem Autor bei seinen Fillen selbst eitirt, 2 Beobachtungen
Quineke’s®), dann vielleicht 2 sehr diirftig beschriebene Fille von
Kellogg® und endlich eine dem Friedreich’schen Bilde durch-
aus entsprechende Beobachtung von Schmid?). Dieser constatirte
bei einem 18jihrigen Jiingling hochgradige motorische und statische
Ataxie, die sich seit dem 12. Lebensjahre immer stirker entwickelt
hatte. Nystagmus, atactische Sprachstrung waren vorhanden, Sen-
sibilitdit nach jeder Richtung hin normal, Sehnenreflexe fehlten; die

t) Dieses Archiv Bd. 26, 27, 68, 70.

2} Von Erb citirt, Ziemssen’s Handb. 2. Anfl. Bd. XL 2. 8.533.

3) Eulenburg, Lehrbuch der Nervenkrankheiien, I 1878. S. 438.

4) Valpian, Maladies du systéme nerveux. 1877. p. 245.

) Dieses Archiv Bd. 65. 8. 165.

6) Arch. of Electrol. and Neurclog. Vol. [I. p. 182. Von Erb citirt Ziemssen’s
Handbuch 2. Aufl. Bd. XI. 2. S.601.

¥y Correspondenzblatt fiir Schweizer Aerzte. Jahrg. 1880. S.97.
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gleiche Affection haite sich bei einem jiingeren Bruder des Pat.
schon im 11.Lebensjahre eingestellt und war beim Erscheinen ge-
nannter Abhandlung schon deutlich als motorische Ataxie zu coan-
statiren. Ob endlich 2 Beobachtungen von Seeligmiiller’) und
ein Fall von Kahler und Pick®) zur klinischen Gruppe der Fried-
reich’schen Tabes gehbren, bleibt zweifelhaft. (Vergleichung weiter
unten.) Unter diesen Umstinden erschien es mir berechtigt, durch
nachstehende Mittheilung, die sich auf eine Reihe von 11 Fillen
bezieht, die ich theils auf der Basler med. Klinik, theils in ihren
Familien zu beobachten Gelegenheit hatte, etwas zur Casuistik der
in Frage stehenden Krankheitsgruppe beizutragen.

Was meine Beobachtungen anbetrifft, so vertheilen sie sich
auf zwei Familien, auf die Familie Blattner aus dem Dorfe Kiittigen
bei Aarau mit 8, und die Familie Kern aas St. Gallen mit 3 Fillen.
Zwei der letzteren baben schon in der oben erwihnien Notiz
Quincke’s vor 7 Jahren Beschreibung ihrer Anfangsstadien gefun-
den, hingegen ist iiber deren weiteren Verlauf und dermaligen
Status seitdem keine weitere Mittheilung erfolgt.

Iech gebe zunichst eine kurze Beschreibung der 8 Fille aus
dem Bereiche der Familie Blattner.

1. Fall. Rudolf Blattner, geboren 1865, wird am 17, April 1882 in die
Basler med. Klinik aufgencmmen,

Patient, bis zum 7. Jabre durchaus gesund und blihend, machte in genanntem.
Alter einen 4wdchentlichen Scharlach durch. An die langwierige Reconvalescenz
kniipften sich die ersten Zeichen von Unsicherheit im Gange an. FEs zeigte sich
mebr und mehr Unbeholfenheit und Schwanken beim Gehen und Stehen, besonders
im Dunokeln, ofteres Hinfallen; nach wenigen Jahren Unsicherheit in Armen ond
Hinden, die besonders beim Zukndpfen der Kleider und beim Schreiben zu Tage
trat, Zogleich worde die Sprache schwerfillig und langsam, Im 14 Jahre konnte
Pat. nicht mehr den 10 Minuten weiten Weg zum Confirmationsunterricht ohne
Stock zuriicklegen, auch in den oberen Extremititen nahm die Unsicherheit zu.
In den letzten 2 Jahren wurde zeitweise das Gehen — besonders im Herhst und
Frithling — wegen allzugrosser Unsicherheit ganz unmdiglich und war Pat. Tage
lang an den Lehnstuhl gefesselt. Lancinirende Schmerzen, Giirtelgefiihl,
Schwindel, Formicationen nie vorhanden. Von Abnahme der Sensibilitit
bemerkte er sethst nichts. Im Uebrigen fiihlte sich Pat. wohl, Stubl und Urin-
entleerung regelmissig.

1) Seeligmiiller, Ueber hereditire Ataxie mit Nystagmus. Arch. f Psych. u.
Nervenkrankheiten Bd. 10. S. 222.

%) Kahler wnd Pick, Ueber combinirte system. Erkrankungen des Riicken-
marks, L. ¢. Bd. 8, 8. 251.
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Eltern und 4 Geschwister sind gesund, 2 leiden an der gleichen Affection wie
er, 3 starben ganz jung an Gichtern. In der niheren Verwandtschaft und Ascen-
denz weder Nerven- noch Geisteskrankheiten.

Status praesens, April 1882, Ziemlich schlecht gendhrier, animischer
Knabe, Muoscnlatar der Ulnarseite des rechten Arms etwas atropbisch (20 Cm.
gegeniber 21,3 links). Wirbelsdule zeigt leichte Dorsalscoliose nach rechts, Lum-
balscoliose nach links. An den Hénden fillt leichte Flexionscontractur der Gelenke
der 4. und 5. Finger auf, an den Fiissen dorsale Flexionscontractur der grossen
Zehen. Um die Kodehel lejchtes Oedem, Haut nicht cyanotisch. An den inneren
Organen ausser leichtem systolischep Blasen an der Herzspitze nichts Abnormes.
Puls zwischen 70 und 80. Urin ‘eiweiss- und zuckerirei.

Am Kopfe dunsserlich nichts Aoffallendes, Papilieoreaction und Augenhintergrund
normal, kein Nystagmus. Zooge gerade herausgestreckt, zittert etwas in toto.
Gaumen gleichmiissig gehoben., Sprache schleppend, niiselnd, ofteres Umschlagen
der Stimme. Von den Consonanten machen f, k, I, n, w am meisten bei der
Aassprache Mihe, von den Vocalen i, wofilir éfters ¢ gesetzt wird.

Vor Allem auffillig ist Gang und Haltung des Pat. Ersterer ist breitspurig,
unregelmissig schwankend, besonders stark bei Augenschluss, wie der eines Be-
truokenen; ohne Stock kann Pat. kaum wenige Schritte machen und stolpert iiber
die eigenen, unzweckmissig geschleuderten Beine, Auch beim Steben ziemlich
starkes Schwanken, welches darch Augenverschluss erbeblich vermehrt wird. Es
fillt gusserdem auf, dass auch beim Versuch ruhig zu sitzen, Rumpf und Kopf
zeitweise kleine wackelnde ruckweise Zuckungen machen.

Einzelne bei horizontaler Lage des Pat. vorgencmmene Bewegungen wmit den
unteren Extremititen, wie Heben anf bestimmte Hohe, Beschreiben von Kreisen etc.
werden ungeschickt ausgefibrt, mit dem rechten Beine noch unmsicherer als mit
dem linken.

Etwas geringere, doch deutliche Unsicherheit im Bereich der oberen Extremi-
titen; Pat. greift nur auf Umwegen nach vorgehaltenen Gegenstinden und fiihrt z. B,
beim Essen den Loffel nicht auf dem kiirzesten Wege zum Muonde. Immerbin ist
Ankleiden, Zoknépfen der Kleider noch mdglich, wenn man dem Pat. gehdrige Zeit
Iisst. Schrift stiimperhaft, mit vielen unmotivirten Ziigen und Strichen ausgestattet.

Die frei herausgehaltenen Extremititen zeigen, abgesehen von Ermiidungs-
Schwankungen, unmetivirte Contractionen einzelner Muskelgruppen und Finger. -—
Rohe motorische Kraft ungeschwicht. Auch bei starker Kraftanwendung ist es
kaum -moglich wider Willen des Knaben seinen gebeugten Arm zu strecken, das
gestreckte Bein am Beugen zu verhindern etc. Hindedruck anhaltend kriftig.

Im Gebiete der Sensibilitit nar héchst geringfiigige partielle Stérungen. Die
Tastempfindung lediglich im Bereiche der unteren Extremitit spurenweise
herahgesetst, verhilltnissmissig am deutlichsten an der Vorderfliche des rechien
Unterschenkels, - Leichtestes Berithren oder Anstreifen der Haut oder der Haare
wird in genanntem Hautgebiete weniger prompt gefiihit als an der ibrigen Kdrper-
oberfliche. Doch werden auch leichteste Nadelstiche scharf percipirt. An der
oberen Extremitiit und der Haut des Kopfes und Rumpfes nicht die leisesten Herab-
setzungen des Tastsinns nachweisbar.
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Ortsinn erscheint iiberall normal, ofters wiederholte Untersuchungen mit
dem Tasterzirkel ergaben durchweg auch an den unteren Extremitiiten in die phy-
siologischen Schwankungen fallende Zahlen. Localisation verschiedener auf die Haut
applicirter Reize auch bei Augenschluss gut. — Auch die verschiedensten Prifangen
des Muskelsinns ergeben ausser dem Bestehen des Romberg'schen Symptomes
nichts Abnormes. Differenzen von Gewichten gleicher Oberfliche, die dem Pat. hel
verbundenen Augen in die freie Hand oder in eine an die Extremititen aufgehiingte
Schlinge gelegt werden, taxirt derselbe so gut wie ich selbst. Die tickende Uhr
wird, soweit es die Ataxie zulisst, so sicher bel Augenschiuss gegriffen, wie von
Gesunden. Der Lage seiner Glieder ist sich Pat. bei verhiingten Augen véllig be-
wusst und ahmt mit der einen Extremitit vorgenommene Stellungsverinderungen
mit der anderen prompt nach. Greifen nach Gegenstéinden von bekannter Lage im
Raum, Beschreiben von Kreisen geschieht bel geschlossenen Augen nicht schlechter
als bei offeuen. — Temperatursinn ebenfalls normal. Bei Anwendung von
Temperaturen zwischen 27 und 33°C. werden Differenzen von 0,2—0,3° mit
Fingerspitzen, Ellenbogen und Fissen ausnahmslos richtig unterschieden, ebenso
leisestes warmes Anhauchen oder kithles Aablasen der Haut. — Drucksinn
ebenso ungestort. Bei Fixation der Extremititen auf fester Unterlage werden bei
Auflegen von Gewichten gleicher Basis auf die Haut an Handricken, Vorderarmen,
Unterschenkeln und Fussriicken Differenzen von !5 gut empfunden.

Auch im Bereiche der Gemelngefiihle nichts Abnormes. Kein Schwindel-
gefiihl. Schmerzempfindung gut, Schmerzleitung nicht verlangsamt. Ebenso er-
giebt die electrische, faradische, wie galvanische Priifung nichts Abnormes an .
Nerven und Muskeln (es wurden die Nn. radialis und peroneus, die Mm. biceps,
flexor digit. communis und croralis gewihlt), insbesondere keine Entartungsreaction.

Hautreflexe normal, Cremasterreflex links nicht vorhanden, rechts deutlich.
Patellarsehnenreflexe total aufgehoben.

Krankheitsverlaunf. Unter der eingeschlagenen Behandlong — Arg. nitr,
0,03 tigl., Galvanisiren des Riickenmarks und Hydrotherapie ~— liess sich, wenn
auch keine Besserung, doch auch keine Verschlimmerung der Stdrungen nachweisen
bis zom October 1882. Acute mehrtigige Zunahmen der Unsicherbeit, die dem
Pat. draussen zeitweise das Gehen ganz unmédglich machten, waren nicht zu beob-
achten. Immerhin stellte sich schon im Laufe des Juli ein Symptom ein, welches
auf Fortschreiten des Prozesses nach oben hindentete, niimlich ein motorischer
und statischer Nystagmus. Alle 2—3 Secunden macht der Bolbus bei Fixation
des vor dem Auge voriibergefihrten Fingers eine ruckweise und riickliufige Zuckung,
worauf er wieder in die frihere Lage zuriickschnellt, Bei rohiger Fixation eines
gerade oder seitlich vorgehaltenen Gegenstandes wiederholen sich meist 3 bis
4 Zuckungen gruppenweise, worauf wieder eine kleine Ruhepause eintritt. In den
fetzten Monaten war hie und da auch auffallend, dass Pat. sich leicht iiberschldckte,
besonders beim Trinken. Der Allgemeinzustand hat sich wihrend des Spitalaufent-
haltes des Pat. sehr gehoben, die Gesammternihrung ist sebr gut geworden. Pat.
kann mit and ohne Stock, wenn auch sehr unsicher und unter dfterem Hinfallen gehen,
die Unbeholfenheit der oberen Extremitit gestattet ihm sogar noch zu sticken. Die
minimalen Storungen der Hautsensibilitit an den unteren Extremitéten nahmen nicht
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zn; augser mehrmaligem unrabigem Schiaf und Aswandlungen zum Nachiwandeln
hat sich Pat. immer wob] befunden; Schmerzen und Pardsthesien, Schweissbildung,
abnorme Pulsfrequenz, Salivation, Albuminurie oder Polyurie, Blasen- oder Mast-
darmstbrungen bhaben sich bisher nie eingestellt.

II. Fall. Gottlieb Blattner, Bruder von Rudolf, 34 Jahre alt, bei der Geburt
gut entwickelt, wurde von der Mutter gestillt und war ausser einigen fraglichen
Anfsllen ven Spasmus glottidis im 2. Jabre, bis zum Alter von §~—7 Jahren ganz
gesund. In genanntem Alter stellte sich ohne weitere bekannte Ursache , Schwiche
und Unsicherheit beim Gehen® ecin, Ofteres Umfallen, schwaokender Gang, gerade
wie bei Fall [, Baldiges Uehergreifen dieser Unsicherheit auf die obere Extremitit,
Sprache wurde zu gleicher Zeit schleppend, auch das Gehdr soll abgenommen haben.
Trotzdem machte der Knabe bei guter Intelligenz die Schule durch, am meisten
Mithe machte ibm das Schreiben. Alle Erscheinungen von Unsicherbeit nshmen
zu, so dass im 15. Altersjabre das Zuricklegen einer Strecke von 10 Minuten nar
mit Hiilfe end Unterstiitzung von Cameraden moglick war. Mit vollendetem 16, Jahr
war das Gehen ganz unmoglich, Pat. brachte den Tag im Lehnstohle sitzend zu,
bald ging auch das nicht mebr und pun kann Pat, seit ca. 18 Jahren nur noch
die liegende Stellung einnehmen. In den letzten Jahren nahm auch die Schwiiche
in den Armen derart zu, dass er sich nicht mehr ankleiden kann und gefijttert
werden muss, Selt vielen Jahren Contracturen. Wie Pat. noch gehen koaunte,
warde der Riicken schon kromm und bocklig, dann stellte sich Dorsalflexion der
grossen Zebe eln sobald der Fuss den Boden verliess, endlichk Contracturen der
Knie-, Fuss- und Fingergelenke. Seit einigen Jahren ifiers profuse Schweissbildung
und Salivation, ,so dass ibm der klare Speichel zom Munde herausiiufis,

Niemals Stirangen von Seite der Blase oder des Mastdarms, Stohl meist re-
tardirt. Nie Decubitus, Keine lancinirenden Sechmerzen, noch Giirtelgefiinl.

Status praesens (Juni ond September 1882). Aeusserst abgemagertes, elend
aussehendes Individoum. Pat. liegt den ganzen Tag auf dem Canapee, fast za jeder
Bewegung unfihig. Gehdr sehr schlecht, Sprache lallend, fast unverstindlich, sehr
langsam. Pupillenreaction normal, méssiger transversaler motorischer Nystagmus.
Zunge gerade herausgestreckt, ziltert etwas. Pat. fiberschluckt slch lefcht beim
Trinken. Intelligenz soll nach dem Urtheil der Angehdrigen nicht herabgesetzt sein.
Musculatur der Arme sehr atrophisch, rohe Kraft stark herabgesetzt, linkes Hand-
gelenk und mehrere Fingergelenke zwischen 2. und 3. Phalanx in Flexlouseontractur,
ebensolche starre Contractur in allen Metatarso - Phalangealgelenken der rechten
Hand, welche jedes Fassen von Gegenstinden unmiglich macht, Unsicherbeit der
Arme bei Bewegungen durch die grosse Schwiiche verwischt. An der unieren Ex-
tremitit fast vollige Unbeweglichkeit, Musculatur atrophisch. Starre Flexions-
contractur mittleren Grades in beiden Kniegelenken, missige Varoequinns-Stellung
der Fiisse. Grosse Zehen dorsel flectirt. Kein Qedem noch Cyanose der Fisse.
Wirbelsiiule zeigt starke Kyphoscoliose, )

Sensibilitat der Hant an obierer und anterer Extremitdt stark herabgesetst, leise
Beriihrungen werden kaum, tiefere Nadelstiche aber gut gefiblt. Sechmerzleitung
verlangsamt., Muskelsinnpriifanges bei der grossen motorischen Schwielie aller Ex-
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tremititen unmoglich. Hautreflexe normal, Pat, zieht in scharfem Gegensatze zur
fast aufgehobenen willkiirlichen Beweglichkeit die Beine bel Nadelstichen fast kriftig
an. Patellarphinomen beiderseits aufgehoben,

{ll. Fall. Marie Blattner, Schwester der Vorigen, 28 Jahre alt, als gesundes
Midchen geboren und mit Muttermilch aufgezogen, war in friher Jugend ganz ge-
sund und erkrankte um das 6. Jahr herum genau in gleicher Weise wie ihre Briider
mit Unsicherheit im Gehen und Stehen, die sehr bald auf Arme und Hinde {iber-
ging, zugleich wurde die Sprache schwerfillig und langsam. In der Schule machte
Schreiben und Nidhen wegen Unsicherheit der Fingerbewegung grosse Mihe. Alle
Erscheinungen nahmen allmihlich zu, im 15. Jahre konnte sich Pat. nar karze Zeit
mit den Armen fortschleppen, bald warde sie an den Lehnstuhl gefesselt. Schon
wibhrend der Schulzeit stellte sich Verkrimmung des Riickens ein, Dorsalflexion
beider grossen Zehen worde vom Arzte schon im 11. Lebensjahre der Pat. con-
statirt, im 15. kam Contractur mehrerer Finger dazu, in den letzten Jahren end-
lich noch Contractur der Fiisse, Oedeme, Cyanose uvnd Kiltegefiihl in denselben.
Menses regelméssig seit dem 18, Jahr, je 3—4 Tage lang, ziemlich stark. Gehor
und Gesichtssinn sollen an Schérfe abgenommen haben. Lancinirende Schmerzen
waren nie vorhanden. Abnabme der Sensibilitit bemerkte Pat. nie subjectiv. Am
17. April suchte sie die med. Klinik auf, wo sie aber nur bis 9. Mai verblieh.

Status praesens, Sommer 1882. Theils wihrend ihres Spitalanfenthaltes,
theils bei wiederholten Besuchen in Kiittigen aufgenommen.

Kleines, buckliges, missig gendhrtes I[ndividuum. Temperatar afebril, Puls
zwischen 70 ood 80. Puopillen gleich weit, reagiren normal, starker motorischer,
miissiger statischer Nystagmus. Zunge gerade herausgestreckt, schwache fibrillire
Zuckungen. Sprache sehr schleppend, doch noch verstindlich. Musculatur. der
oberen Extremitit ziemlich gut entwickelt. Flexionscontractur der 4. und 5. Finger
im Metatarso-Phalangeal- und ersten Phalangealgelenk. Rohe Kraft nicht geschwicht,
Béndedruck, soweit die Contracturen es zulassen, anhaltend kriftig, die Arme der
Pat. kionen wider ihren Willen weder gebeugt noch gestreckt werden.

Aunch hier sehr ausgepriigte Unsicherheit in den Bewegungen der oberen Extre-
mitdt, vorgehaltene Gegenstinde werden pur auf Umwegen ergriffen, Schreiben und
Stricken, sowie Ankleiden in sitzender Lage gelingt zwar noch, doch nur unter
manchen Missgriffen und ist sehr ermiidend.

Tastsinn der Haut etwas herabgesetzt im ganzen Bereiche der oberen Extremitt,
Berithrung der Haare, sowie feines Anstreifen wird nicht empfunden, wohl aber Be-
ribrung mit der Nadelspitze prompt und vom Nadelknopf gut unterschieden, Tast-
kreise zu gross, an der Volarfliche der Fingerspitzen bei 1 cm, an Vorderarmen
erst bei 8—10 cm Cirkelspitzen unterschieden. Muskelsinn erscheint an der oberen
Extremitit vicht gestort. Pat, ist bei verbingten Augen sich der Lage ihrer Glieder
gut bewusst, Gewichtsdifferenzen werden richtig taxirt, Gegenstinde von bekannter
Lage im Raum bei geschlossenen Augen nicht schlechter gegriffen als bei offenen.
Die frei herausgehaltenen Arme zeigen mur missige allgemeine, wohl auf Ermiidung .
zu beziehende Schwankungen, nicht solche einzelner Muskelgruppen.

An der unteren Extremitit hochgradige motorische Schwiche, Beine knicken
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auch bei Unterstiitzung der Pat. kraftlos zusammen belm Versuch zu steben, sie
kann keinen Schritt gehen. Musculator trotzdem noch leidlich entwickelt. Starke
Cyanose und missige Oedeme der Haut der Unterschenkel und Fisse. Unsicher-
helt der Bewegungen ist wegen der hochgradigen motorischen Schwiiche nicht mehr
zu copstatiren.  Sensibilitait der Haut noch erheblicher herahgesetzt als an der
oberen Extremitdt, Tastkreise noch grosser, doch werden anch nur leichte Nadel-
stiche fmmer. gefihlt,

Wirbelsiiule zelgt hochgradige Kyphoscoliose. Fiisse in leichter Varoequinus-
Stellnng, Zehen, besonders die grossen Zehen, permanent dorsalflectirt.

Hautreflexe normal, Patellarrefiexe aufgehoben.

IV. Fall. Radolf Blattner 2, Vetter der Vorigen, 15 Jahre alt, wurde am
3. Juni in die med. Klinik aofgenommen. Pat. hat 6 gesunde Briider und war bis
zum Alter von 7 Jahren vollkommern gesund. In genanntem Alter machte er einen
Typhus durch, nach dessen Ablauf sich in der schon mehrfach beschriebenen Weise
die ersten Krankheitssymptome mit Unsicherheit im Gehen und bald eintretender
Miidigkeit einstellten. Gang im Dunkeln unsicherer als bei Tage. Im Laufe der
nichsten Jahre -— genauere Angaben sind nicht erhiltlich — kamen dazu #hnliche
Upsicherheit in der oberen Extremitit nnd Sprachstdrung. Vor ca. 1% Jahren nahm
das Leiden ziemlich rasch zu, so dass Pat, beim Eintritt in das Krankenhaus nur
noch mit. Unterstiitzung oder mit Hilfe eines Stockes gehen konnte, Lancini-
rende Schmerzen, Giirteligefihl, Formicationen, Schwindel fehlten
immer, ebenso Storungen von Selte des Mastdarms oder der Blase. Niemals
psychische Alterationen constatirhar. Im Uebrigen fihlte sich Pat. villig wohl.

Statos praesens im Junl 1882, Ziemlich gut aussehender Knabe von
mittlerem Erpdhrungszastand. Am Kopfe fillt dusserlich auf eine etwas geringere
Entwicklung der linken Gesichis- und Schidelhdlfte gegeniiber der rechten. Pupillen
reagiren gut, kein Nystagmus. Zunge gerade herausgestreckt, zittert nicht. Sprache
schleppend, etwas ndselnd, einzelne Consonanten, wie I, n, machen Mihe bei der
Aussprache.

Haltung des ganzen Kdrpers stark vorniibergebeugt und eingesunken, auffallend
auch hier Ofteres Hin- und Herwackeln von Kopf und Rumpf. Im Uebrigen gleicht
der Befund in auffilligster Weise demjenigen bel Rudolf Blattner 1, nur sind ic
Allem bei Rudolf 2 die Bewegungsstérungen und die Unsicherheit noch ausgebildeter.
Der Gang ist noch breitspuriger, taumelnder, das Aufsetzen der Fiisse heftiger, Pat.
droht Gfters hinzufallen. Immerhin kann er kiirzere Strecken noch tanmelnd ohne
Stock zuriicklegen. Beim Stehen ebenfalls stirkeres Schwanken als bei seinem
Vetter, Augenschluss vermehrt alle diese Symptome erheblich. Pat. droht dabei so-
fort hinzufallen. Alle complicirten Bewegungen mit den Extremititen sehr unge-
schickt. ‘

Rohe Kraft diberall ungeschwicht, Sensibilititspriifungen ergeben im Bereich
der unteren Extremittiten noch geringere partielle Stdrungen als bei. Rudolf 1, an
Rumpf, oberer Extremitit und Kopf keine Herabsetzung des Tastsinns der Haut
nachweisbar, Muskelsinn npach allen oben angefiihrten Methoden gepriift, giebt
ehenfalls, abgesehen vom bestehenden Romberg'schen Symptom, keine Abnormititen,
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ebensowenig der Ortsinn — Tastercirkel ergiebt iberall normale Zahlen —, der
Temperatur- und Drocksinn. An Hinden und Filssen werden Temperaturdifferenzen
von 0,1—0,2°C., sowie Gewichtsdifferenzen von 1. genau unterschieden.

TG
Schmerzleitung nicht verlangsamt; electrische Priifang von Moskeln und Nerven
ergiebt ausser einer vielleicht allzuhohen Empfindlichkeit -~ Pat. hélt schon bei
10 Stohrer'schen Elementen den Schmerz kaum aus — nlehts Abnormes, keine
Entartungsreaction.

Wirbelséiule zeigt leichte Dorsalscoliose mach rechts und Lumbalkyphosceliose
nach links, Leichte Dorsalcontractur der grossen Zehen. Haut- und Cremaster-
rveflexe normal, Patellarreflexe total aufgehoben.

Um den Parallelismus im Krankheitshild Rudolf 1 und 2 noch frappanter zu
machen,. stellte sich auch hier nach etwa 2 Monaten der Beobachtung transversaler
motorischer wie statischer Nystagmos miéssigen Grades ein.

Besserung der vorhandenen Storung lisst sich leider bis jetzt bei gleicher Be-
handlung, wie bel Rudolf 1, uicht constatiren, doch ausser dem eingetretenen
Nystagmus auch keine Verschliimmerung. Pat. ist immer schmerzfrei (ausser etwaigen
Contusionen beim Fallen). Gesammternihrang gut.

V. Fall. Karl Blattner, Sohn der Familie Blattner-Basler, wurde am 7. Juli
1882 in die Klinik aufgenommen. Hereditdr ist von Seiten des Vaters und aller
viterlicherseits Verwandten nichts nachweisbar. Mutter hatte als Midchen im rechten
Arm oft ,Krimpfe®, wobel dieser wider ihren Willen sel herumgeschlendert worden
(woh] Chorea), nach einiger Zeit sei alles von selbst verschwunden. Ein Brader
der Mutter wurde im 2. Lebensjahr plotzlich an beiden Beinen gelahmt und blieb von
da an lahm (Poliomyelitis acuta). Im iibrigen keine Nerven- noch Geisteskrankheiten
in der ganzen miitterlichen Verwandischaft. Sechs Geschwister unseres Pat. sind
gesund, 2 starben 3—4 Jahre alt an Gichtern, 1 am Croup. )

Auch unser Pat. hatte 6 Wochen alt ,Gichter%, welche sehr lange dauerten;
er wurde von seiner Mutter gestillt.  Auch nach Aufhiren der Gichter soll Pat.
immer schwichlich gewesen und nie so gut gehen gelernt haben wie seine Ge-
schwister. Er soll oft ,im Kreise herumgegangen seln“, so dass man glaubte, er
werde nie lernen geradeaus zu gehen.

Auch war er immer sehr dngstlicher Natur, Schlaf meist uoruhig. Kelne
weiteren Kinderkrankheiten. Seit einigen Johrem, ohne dass ein sicherer Zeitpunkt
zu erniren, nahm die Unsicherheit im Gehen merklich zu, ebenso die analoge St5-
rong ap der oberen Extremitit, welche von Anfang an mit der Unsicherheit in den
Beinen vorbanden war und schon im 7. Lebensjahre in der Schule in grosser Un-
geschicklichkeit im Schreiben sich zeigte. Sprache soll, ebenso wie jetzt, immer
langsam und piselnd gewesen sein im Unterschiede von seinen Geschwistern. Trolz
alledem konnte Pat. bis in die letate Zeit (Juni 1882) hie und da noch ohne Hilfe
eines Stockes den Weg nach Aaran (fast 1 Stande weit) zuoriicklegen und regel-
missig ein Mal wdchentlich eine halbe Stunde weit zum Confirmationsunterricht
gehen. In der Schule machte thm das Schreiben immer viel Miihe, indem oft
Buchstaben und Striche unmotivirt , tber die Zeile hinausfubren®. Intelligenz war
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jmmer gut, Lancinirende Schmerzen, Giirtelgefihl, Schwindel, Blasen oder Masi-
darmstOrungen fehlten immer,

Status praesens im Juli 1882 Etwas blasser Knabe von mdssiger Er-
nihrong. Linke Schiidel- und Gesichishillte etwas weniger entwickelt als rechte.
Pupillen gleich weit, von normaler Reaction, ziemlich hochgradiger motorischer und
statischer transversaler Nystagmus, Augenhintergrund normal. Zunge gerade, ohme
Zittern herausgestreckt. Sprache langsam, schleppend vnd néiselnd; Consonanten
gut, von den Vocalen i Sfters undeutlich ausgesprochen.

Pat. bietet im Ganzen auch wieder das bekannte Bild deutlicher, wenn auch
weniger entwickelter Ataxie als bei Rudolf t oder 2. Auch hler wieder Gfteres
rackweises Wackeln mit dem Kopfe, der nur selten rubig gehalten wird, Musculatur
des Stammes zeigt auch in der Ruhe hie und da partielle Zuckuogen. Beim
Stehen missiges, durch Augenschluss etwas vermehrfes Schwanken, Gang nicht sehr
schwankend, bewegt sich aber meist in leichten Zickzacklinien, es ist dem Pat. un-
mdglich, den Strich zwischen den Dielen einzahalten. Angenschluss vermehrt die
Unsicherleit des Ganges. Bei den complicirteren, schon mehrfach beschriebenen
Bewegungen wit oberen und unteren Extremitdten deutliche, durch Augenschluss
aber nicht vermehrie Uosicherheit in der Ausfibrung, die insbesondere auch, wie
das Durchsehen der Schulhefte ergiebt, an der Schrift des Knaben zn Tage tritt.
Auch beim frelen Heraushalten der Extremititen ruckweise Zuckungen einzelaer
Muskeln und Finger. — Rohe motorische Kraft iberall gut erhalien. — Im Ge-
biete der Sensibilitat ist der Tastsinn der Haut an der oberen Exiremitit vnd am
Rompf anch fiir leiseste Reize villig scharf erhalten, an der unteren jedoch bis zu
den Oberschenkeln. etwas hevabgesetzt, Auch die mit dem Tastercirkel erhaltenen
Zahlen sind hier etwas zn gross (Unterschenkel 5080 statt 2040, Ober-
schenkel 5080 stalt 30—65,5). — Temperatur- und Drucksinn normal. —
Muskelgefiihl nach allen angefiihrten Methoden gepriift - abgesehen vom Romberg'-

schen Symptom — ungestdrt. — Schmerzleltung nlcht verlangsamt, Parasthesien
und Schwindelgefiihle fehlen. — Hant- und Cremasterreflexe lebbaft, Patellarphéne-
men villig aufgehoben. — An der Dorsalwirbelsiivle leichte Kyphoscoliose, Leine

sonstigen Coniracturen.

VI. Fall. Maria Magdalena Blattner, Tochier der Familie Blattner- Wehrli,
20 Jahre ali, erkrankte ohne vorherige Kinderkvankheit unter den Gfters beschrie-
benen Symptomen im Alter von 4-—35 Jahren; die Unsicherheit in Beinen und
Armen trat zugleich aof, Sprachstérung 8—10 Jahre spiter, In der Schule machte
der Pat. besonders das Schreiben zu schaffen. Bis zum 15. Lebensjahr kennte Pat.
noch ohne Unterstiitzung gehen, seit mehreren Jahren aber kauwm mehr vnd ist jetzt
an den Lehnstabl gefesselt. Lancinirende Schmerzen und Girtelgefiihle {ehlten,
wohl aber spiirt sie selt einigen Jahren hie und da Formicationen an den Beinen,
der Boden wird aber auch durch die Schube hindurch gut gefiihlt. Kein Gefihl
wie von Gehen auf Filz. Menses fingen im 17. Jabre am, sind alle 7—8 Wochen
nar spirlich.

Status praesens im Juni und September 1882. Ordentlich genshrtes
Madchen, Am Hopfe fallt anf schwacher motorischer and statischer Nystagmus,
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Pupillenreaction normal. Zunge gerade herausgestreckt, zeigt fibrillire Zuckungeo.
Sprache schleppend, schwerfillig.

Musculatar der oberen Extremitdt ordentlich entwickelt, rohe Kraft erscheint
normal. Bei complicirteren Bewegungen mit Armen und Hinden zlemlich hochgradige
Unsicherheit. Hautsensibilitit an der oberen Extremitéit etwas herabgesetzt, doch
werden noch leichtes Anhauchen der Haut und die leisesten Nadelstiche gefiihlt.
Tastkreise zn gross (an den Vorderarmen 5—7, an der Volarfliche der Finger
1 em). — Muskelsion an den oberen Extremititen anscheinend normal, Augen-
schluss bringt bei complicirten Bewegungen keine vermehrte Unsicherheit hervor. —
Motorische Kraft der unteren Extremitit stark abgeschwiicht, auch bei doppelseitiger
Uanterstiitzung vermbgen die Beine nicht die Last des Korpers za tragen. Bei Geh-
versuchen gewaltsames Schleudern der Beine. Augenschluss vermehrt zwar die
Unsicherheit beim Stehen und Gehen nicht, doch ist dieses bedeutunglos, da die
nothwendige doppelseitige Unterstiitzung bei diesen Versuchen jedes stirkere Schwan-
ken ausschiesst. — Hautsensibilitit an den unteren Extremitiiten fiir lelseste Be-
riihrungen ebenfalls herabgesetzt, Tastercirkel ergiebt an den Unterschenkeln Unter-
scheidung belder Cirkelspitzen erst bei 7—8, an den Fusssohlen bei 5-—6 c¢m
Distanz, — Muskelgefiihl erscheint, soweit die motorische Schwiche Pritfungen des-
selben zuléisst, nicht gestort an der unteren Extremitit. Gegenstinde von bekannter
Lage im Raum werden bei Augenschluss nicht schlechter mit der Fussspitze ge-
troffen, Kreise nicht schlechter beschrieben als bei offenen Augen. Pat. ist sich
der Lage ihrer Glieder wohl bewusst. — Hautreflexe normal, Patellarreflexe anfge-
hoben. — Wirbelsiule zeigt etwas Kyphose, an der unteren Extremitit ausser
Dorsalflexion der grossen Zehen keine Contracturen., — Auch in diesem Fall
Oedem, Cyanose und Kilte der Fiisse.

{m Anschluss an obige Krankengeschichte verdient wohl noch Erwahnang, dass
2 Brider der Patientin nach allgemeiner Aussage von Eltern und Bekannten genau
unter denselben Symptomen erkrankt sind wie die Schwester und die iibrigen Fille
ans dem gleichen Dorfe. Der eine der Brider,

VIL. Fall, Jacob Blattner, hatte im 4. Lebensjahr Veitstanz, an welchem er
ca, § Jahr litt. Von dieser Affection her seien ihm Schwiche und.Unsicherbeit im
Gehen zuriickgebliehen, die sich an oberer und unterer Extremitit genau wie bei
der Schwester ausbildete. Auch die Sprache sei gleicherwelse gestért worden wle
bei der Schwester. Schliesslich mit 16, 17 Jshren war er ebenso gelihmt wie
Gottlieb (Fall II} im gleichen Alter; in den letzten Jahren sollen noch epileptoide
Anfille dazu gekommen sein, In einem derselben starb er dann 18 Jabre alt.

Der zweite Bruder,

VIIL Fall, Fritz Blattner, war ganz gesund his zam 4. Jahre, wo sein Gang
auch anofing schwankend und unsicher zu werden. Die Erscheinungen allgemeiner
Unsicherheit nabmen zu his zum 9. Lebensjahr, wo Pat. intercurrent an Masern
starb. Sprachstorung scheint nicht dagewesen zu sein. Lancinirende Schmerzen
und Giirtelgefiih] scheinen bei keinem der Briider vorhanden gewesen zu sein.

Die iibrigen 7 Geschwister unserer Patientin sind vollig gesund,

8 *
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Von besonderem Interesse erscheint wohl zuvorderst die Frage,
ob simmtliche § mitgetheilie Fille von eigenthiimlicher, schwerer
nearotischer Erkrankung aus dem Bereiche der Familie Blatiner
als hereditirer Natur aufzufassen seien oder nicht? In dieser Be-
ziehang ist zu constatiren, dass die fraglichen 8 Fille 4 verschie-
denen Zweigen des Familienstammbaums Blatiner angehbren; es
gehbren nehmlich Fall I—-1I1 zum Zweig Blattner-Blattner h, Fall IV
zum Zweige Blattner-Kybuarg, Fall V zum Zweige Blattoer-Basler und
endlich VI—VIII zum Zweige Blattner-Wehrli, Von unmittelbaver
Hereditst ist in allen diesen Fillen nichts nachweisbar, es sei denn,
dass die Muiter von Fall V an Chorea nnd der Bruder der Muiter
an Poliomyelitis litt, welche beiden Affectionen denn doch nicht
ohne weiteres mit der uns beschifiigenden zu identificiren sind,
Alle Glieder dieser Familienzweige jedoch sind weitlinfig mit ein-
ander verwandt in der Weise, dass die Urgrossviler von FallI—IV
und VI—VIII (im Anfang dieses Jahrhunderis lebend) Brilder waren,
und dass ferner bei dem vereinzelt zwischen beiden Gruppen stehen-
den Falle V die Abzweigung vom Hauptstamm Dbereits ein Glied
hoher beim Ur-Urgrossvaier beginnt. Alle diese Briider Blatiner
non stammen ibrerseits gemeinschaftlich ab von einem Blattner, der
sich im Jahre 1710 verchelichte und damals wegen seines schlechien
stolpernden Ganges im Dialecte dieser Gegend der ,Stiilzi, d. h.
der Stolperer genanunt wurde. Es muss die Besonderheit seines
Ganges auch den spiteren Bewohnern von Kiitligen als etwas ganz
Besonderes so in Erinnerung geblieben sein, dass, wie sich aus
Kirchenbtichern und Familienbibeln herausstellt, alle directen Des-
cendenten jenes Blattner bis in die vierziger Jahre dieses Jahriun-
derts mit dem Beipamen ,Stlilzi* sowoh! im Volksmund wie in offi-
ciellen Registern — zum Unterschiede von anderen Blatiger dieses
Dorfes — versehen wurden! Welcher Art freilich die Krankheit
jenes Stiilzi war, Jisst sich nicht mehr entscheiden, er leble ziem-
lich lange und war mit Kindern gesegnet. Die Annahme aber, dass
es sich um eine Riickenmarkskrankheit, vielleicht um Tabes mochte
gehandelt haben, scheint mir bei dieser merkwiirdig zdb, fast
150 Jahre lang festgehalienen Erinnerung an den Gang jenes Mannes
nichts Unwahrscheinliches zu haben. Zur besseren Uebersicht der
Hereditdt mbge noch folgendes Schema dienen:

) Der angehfingte Name ist jeweilen der Geschlechtsname der Muiter.



117

Blattner ,Stiilzi%, verehelicht 1710.
Bane SRS R S
Dessen directe Descendenten sind Briider um 1800.

Descendenten dieser theilen sich in die Zweige:

Blattner-Blattner. Blattner-Kyburaz. Blattner-Basler, Blattaer-Webrli.
" Deren Kinder: obige 8 Fille,
3 krank, 7 gesund. 1 krank, 6 gesund. 1 krank, 6 gesund. 3 krank, 7 gesund.
Alle geboren zwischen 1848 und 1868.

Es bleibt nun zwar im hiochsten Grade auffallend, dass, wihrend
durch ganze Generationen in dieser Familie nichts von Nerven-
oder Geisteskrankheiten bekannt war, nun plotzlich in der jetzigen
Generation in kurzem Zeitraume aus den verschiedenen Zweigen
der Familie diese 8 Fille gleichsam hervorbrachen, ein Vorkomm-
niss, welches auch fiir die nicht betheiligten Familien dieses in so
eigenthiimlicher Weise heimgesuchten Dorfes im hochsten Grade
auffallend war. Da nun aber anderweitige, namentlich Hdusserliche
Momente sich anamnestisch in keiner Weise eruiren lassen und da
ferner der Beginn des Leidens in den einzelnen 8 Fillen nahezn
in dieselbe und zwar sehr friihe gleiche Periode des Lebens (4. bis
7.Lebensjahr), dagegen dem verschiedenen Alter der Pat. entsprechend
in ganz verschiedene absoluie Zeiten fillt'), so wird man wohl
kaum umhin kdonen, als zur Erklirung des eigenthiimlichen That-
bestandes eine vorhandene innerliche und angeborene Disposition
bei allen Patienten anzunehmen. Diese angeborene Disposition aber
kann dann fitglich wobl nicht anders denn eine hereditire im wei-
teren Sinne dieses Wortes genannt werden, zumal noch in der
weiteren Ascendenz das mehr erwibnte verdichtige pathologische
Vorkommen des mehrerwihnten Stiilzi existirt.

Was nun zweitens die 3 Fille aus dem Bereiche der Familie
Kern anbelrifft, so handelt es sich bel ihnen um drei von 10 Ge-
schwistern (die #ibrigen 7 sind durchaus gesund), deren Vater,
viiterliche Verwandtschaft und viterliche Ascendenz vollkommen frei
von jeder Neuropathie ist, deren Muiter dagegen an ausgesprochener
allgemeiner Nervositiit leidet. Der Vater der Multer ferner war
Alkoholiker und wihrend seiner leizten Lebensjahre psychotisch.
Anderweitige Nachrichten {iber den Gesundheitszustand der miitter-

') Es liegt zwischen dem Beginne der Evkrankung im #ltesten Fall Il und dem
jlingsten Fall V ein 20jéhriger Zeitraum,
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lichen Ascendenz fehlen. Auch bei diesen drei Pal. entwickelten
sich die Anfinge des Uebels in einer sehr frithen Lebensperiode
(6.—7. Jahr); dieser Umstand, sowie das multiple Auftreten der
gigenthiimlichen Erkrankungsform im gleichen Geschwister-Kreise
lisst gleichfalls anf eine innerliche und angeborene Disposition als dtio-
logisches Moment sehliessen, wiewohl auch hier der Nachweis directer
Hereditdt mangelt. — Ich wurde auf diese 3 Fille aufmerksam ge-
macht durch Herrn Dr. Fankhauser in Burgdorf, der die Kinder
frither behandelt haite. Ein Besuch in St. Gallen ergab dann nach-
stehende Befunde,

X, Fall. Heinrich Kern, 20 Jahre alt, war in seiner Jugend bis zom 6.—7,
Jahre villig gesund; in genanntem Alter entwickelte sich allmihlich Unsicherheit
im Gange und bald ebensolche an den oberen Extremititen; nach elnigen Jahren
wurde auch die Sprache gestdrt und schleppend; die Intelligenz blieb immer unge-
stort. Die genannten Erscheinungen nahmen allmihlich zu, im April 1875 wurde
Pat. in die Berner Klinik des Herrn Prof. Quincke aufgenommen. Es ergab sich
damals folgender Status ).

Status Mai 1875. Gute Erndhrung, Gang sehr unsicher, watschelnd breit-
spurig, auoch belm Stehen bestindiges Schwanken und Wackeln von Kopf und
Rumpf. Motorische Kraft der Beine normal. Ataxie der oberen Extremitsit weniger
ausgesprochen als an der unteren, doch auch ziemlich hochgradig. Das Schreiben
geht - schlechter als friiber. Stehen und Gehen ist bei Angenschluss entschieden
unsicherer, Hautsensibilitdt @berall normal, nur hie und da Formlcatlon der Fiisse.
Sprache etwas uudeutlich, Zunge gut beweglich, kann beim Herausstrecken nicht
ganz rubig gehalten werden, Wirbelsfiule normal, Gehdr- und Gesichissinn gut.
Pupillen normal. Gelstige Fahigkeiten gut. Unter sechswdchentlicher Behandlung
mit Jodeisen und Galvanisation hat sich damals keine Aenderung des Zustandes
ergeben, DBald nach Austritt aus dem Spitale versehlimmerte sich der Zustsnd des
Patienten dermaassen, dass er kaum mehr wenige Schritte gehen komnte. Seit
clrea 6 Jahren bripgt er seine ganze Zeit nur sitzend oder liegend zu. Im Jahre
1877 konnte schon von Dr, Fankhauser deuatliche Sensibilititsstorang an den
Beinen constatiri werden.

Status September 1882. Pat. sitzt mit voroiibergebeugtem Kopfe uand
etwas torpidem Gesichtsausdruck im Lehnstuhl. Inielligenz nach Aussage der Eltern
ungestort. Popillen reagiren gut, missiger motorischer wie statischer Nystagmus.
Zunge gerade herausgestreckt, zittert etwas, Gaumensegel gleichmissig gehoben.
Sprache schwerfallig, schleppend, deutlich atactisch. Ausser den Buchstaben e, v, f,
die beim Aussprechen etwas Miibe machen, werden alle iibrigen anstandslos nach-
gesprochen. Kopf macht hiufige wackelnde Bewegnngen.

Wirbelsiinle zeigh bochgradige Kyphoscoliose, die sich in den letzten 5—6
Jahren entwickelie.

*) Dieses Archiv Bd. 68. S. 165.
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An den oberen Extremititen rohe Kraft normal, Hindedruck danernd kriftig.
Starke motorische Ataxie der Arme, die durch Augenschluss nicht vermehrt wird.
Die frei herausgehaltenen Arme schwanken, hie und da zuckt unwillkiirlich ein
Finger, auch hier nicht Vermehrung der Symptome bel Augenschluss. Schrift ist
zwar leserlich, doch deutlich atactisch. — Sensibilitit an der oberen Estremitit
herabgesetat, leichteste Bertihrungen und Anstreifungen der Haut werden nicht ge-
fithlt, wohl aber auch leiseste Nadelstiche. Auch die Tastkreise sind zu gross
{Volarfliche der Fingerspitzen 1 cm, Vorderarme 8—10 cm}, also deutliche Beein-
triichtigung des Ortsinns. — Muskelsinn erscheint an der oberen Extremitit unge-
stort. — Im Gegensatz zur oberen besteht fast complete motorische Paralyse der
unteren Extremitit, Pat. ist kaum im Stande nur kleine Bewegungen in Hiift- und
Fussgelenken zu machen. Kniegelenke in permanenter Flexionscontractur, heide
Fisse in Varoequinus-Stellung. Um die Kndchel leichtes Qedem, starke Cyanose
der Haunt der Fiisse. — Grosse Zeben beiderseits in Dorsalcontractar. Musculatur
der Beine, hesonders der Unterschenkel, sehr atrophisch. Sensibilitit an den Beinen
noch erheblicher herabgesetzt als an den Armen; nicht einmal leichte, sondern
nur stirkere Nadelstiche werden gefiiblt. Cirkelspitzen nicht einmal bei Distanz
der Spitzen von 10 cm unterschieden an den Unterschenkeln, an den Fusssohlen
bei 5~—6 cm Distanz. Localisation stark herabgesetzt. Hauntreflexe normal, Patellar-
phidnomen vollig anfgehoben. Decubitus war nie vorhanden, Uripiren nnd Defica-
tion bis jetzt ungestirt.

Wie man sieht, bietet das geschilderte Krankheitsbild im Verglelch zum Status
vom Mai 1875 grosse Verschiedenbelten. Zu der damaligen ziemlich reinen atacti-
schen Storung sind in der kurzen Zeit von 7 Jahren hinzugetreten erhebliche Sté-
rungen der Hautsensibilitit, Kyphoscoliose und fast villige motorische Paraplegie
der unteren Extremitdt, endlich verschiedene hochgradige permanente Contracturen.
Lancinirende Schmerzen und Giirielgefiihl fehlen dort wie hier.

X. Fall. Hedwig Kern, 16 Jahre alt, Schwester von Heiorich, war angeblich
als Kind sehr scrophulds, litt an Driisenschwellungen und niissenden Ausschligen.
Im 6. Lebensjahre machte sie einen sehr heftigen Keuchhusten durch. Zwischen
7. und 8. Jabre stellte sich ohne besondere vorangegangene Krankheit die ups nun
geniigend bekannte Unsicherheit beim Gehen, bald avch im Greifen mit den Hinden
ein. Die Anfangserscheinungen der Ataxie wurden schou im Jahre 1875 sowohi
von Prof. Quincket!) als von Dr. Fankhauser constatirt. Diese Erscheinungen
nabmen besonders in den letzten Jahren rasch zu, auch eine wenn auch leichtere
Sprachstorung stellte sich ein. Immerhin konnte Pat. vor 3 Jahren unter Fithrang
von Freundinnen noch 5 Minuten weit in die Schule gehen und sich poch vor
1 Jahr allein im Hause herumbewegen, Indem sie sich an den Gegenstinden hielt.
Jetzt kann Pat. obne Unierstiitzung sich nur noch héchst mangelhaft den Winden
nach bewegen. Lancinirende Schmerzen oder Giirtelgefiihle fehlten immer, wohl
aber leidet Pat. ofters an Muskelkrimpfen in den Beinen, hesonders im Bereich der
Unterschenkel. Seit etwa 1 Jahr besteht Dorsalflexion der grossen Zehen, sobald

1 L e S 166.
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der Tuss nicht auf dem Boden aufruht, ein Sympiom, welches sich auch bei ihrem
Bruder Heinrich ziemlich friihe eingestellt hat. Im Lavfe der letzten Jahre bildete
sich endieh voch missige Scoliose der Wirbelsdule aus. Pat. soll immer etwas
,bleich und blutarm® gewesen sein, sonst gesund, Appetit und Schlaf gut. Meo-
siruation noch nicht vorhanden. Seit einiger Zeit hie und da Oedem der Kndchel.

Status vom September 1882, Pat., deren Ernihrungszustand im Ganzen
ordentlich, bietet das ausgesprochensie Bild von Atasie dar. Ohne Unterstiitzung
oder ohne sich irgendwe zu halten, kann sie kaum einen Schritt weit gehen.
Fithrt man sie, so machen die Beine bhochgradige Schlenderbewegungen und werden
nur auf Umwegen aul den Boden aufgesetzt, besonderes Betonen der Ferse findet
nicht statt. Auch das ruhige Stehen kommt erst nach langem Schwanken von Kopf
und Rumpl eipigermaassen zu Stande, man hat den Eindruck als wire besonders
die Equilibrirang des Rumpfes gesidrt. Augenschluss bringt weder belm Stehen
noch belm Geben Vermelirung des Schwankens hervor.

Gesichtsfarbe etwas blass, ebenso die sichtbaren Schleimhiute. Pupillen-
reaction pormal, schwacher moforischer, transversaler Nystagmus. Zunge gerade
herausgestreckt, zittert nicht, Gaumensegel gleichmdissig gehoben. Sprache etwas
schieppend. — Au der oberen Extremitit hochgradige Unsicherheit beim Greifen,
Schreiben, Anzichen wnd Zukndpfen der Kleider etc. Upsicherheit nieht vermehrt
durch Augenschluss, Die frel herausgehaltenen Arme schwanken nur wenig bei
offenen und geschlossenen Augen. Motorische Kraft in Armen und Hinden vollig
normal, Hindedrack krdftig. — Tastsinn der Haut an der oberen Extremitiit ua-
gestdrt, leiseste Beriihrungen nur der Haare, zartestes Apstreifen der Haut wird
prompt gefiihlt, leichtes warmes Anhauchen oder kiihles Anblasen gut unterschieden.
Die mit dem Tastercirkel gewonnenen Zabler fallen durchaus in die physiolegischen
Schwankungen. — Muskelsinn nach den verschiedensten Methoden geprift normal,
Gewichtsdifferenzen werden bei geschlossenen Aungen gut tsxirt, die tickende Ubr
gut ergriffen ete. ste. An der unteren Extremitit gleich hochgradige Unsicherheit
bei einfacheren wie complicirteren Bewegungen wie an der oberen; auch hier keine
Vermehrung der Symptome hei Augenschluss, — Motorische Kraft sehr gut, es ist
nicht wmdglich wider Willen der Pat. fhr gebeugtes Beln zu strecken, Musculatur
kriftlg. — Hautsensibilitit erscheint hingegen im Vergleich zor oberen Extremitét
spurweise herabgesetzt, feinstes Anstreifen oder Beriihrung der Hasre wird nicht
so prompt gefiillt wie an anderen Korperstellen. Jedenfalls kann es sich aber
auch hier nar um spurweise und beginnende leichieste Stdrungen der Hauisensi-
bilitdt handelp. Tastkreiss anch an Beinen und Fiissen normal gross, die Antworten
der Pat. sind geradezu {berraschend richtiz beil Untersachung wit dem Tastercirkel.
Schmerzleitung nicht verlangsamt. Hautreflexe normal, Patellarpbiinomen anfgehohen.

XL Fall. Bertha Kern, Schwester der Vorigen, 13 Jahre alt, als Kind immer
gesund, machie im Alter vos 5 Jahren eine etwas unklare Affection am rechieo
Rnie durch, wo eine ganz circumseripte Schmerzempfindlichkeit soll gewesen sein,
Nach § Jabr war das Kind unter Gebrauch von Bidern wieder ganz wobl unad
koonte gehen und springen wie seine gesunden Geschwister. Im 7, Lebensjahre un-
gefikr traten die gleichen Erscheiningen von Ubsicherheit eln wie bei ihren Ge-
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schwistern, im November 1877 konnte der Arzt deutliche Symptome beginnender
Ataxie constatiren. Die Storungen griffen sehr bald auf die Arme iber, dle Sprache
jedoch blieb ungestért bis jetzt. Bis Ende 1881 konnte das Kind noch die Schule
besuchen, weun man es an der Hand fihrte. Um Neujahr 18811882 machte
es elnen heftigen acuten Rheumatismus durch, nach welchem die allgemeine Un-
sicherheit stark zonahm. Besonders soll anch bei ruhigem Sitzen ein fast bestin-
diges Wackeln mit dem Kopfe aufgetreten sein, welches das Kimmen der Kieinen
sehr erschwerte. Jetzt ist dieses Wackeln nicht mehr sehr stark, doch noch deut-
lich. Irgendwelche Schmerzen, weder lancinirende noch Giirtelgefiihl waren nie
vorhanden. Sonst fithlte sich das Kind immer gesund und ist gelstig vollkommen
gut entwickelt.

Status im September 1882, Pat. ibrigens vor zlemlich gutem Aussehen,
bietet, wenn auch nicht so hochgradig, wie ihre Schwester, dhnliche Symptome von
Ataxie dar. Beim Gehen, welches nur méglich, wenn sich Pat. an Gegenstinden
hilt und beim Stehen starke Unsicherheit und Schwanken. Ebeasolche Unsicher-
heit zeigt sich bei complicirten Bewegungen von Armen und Beinen, auch fallen
die schon &fter beschriebenen ruckweisen Zuckungen in der Musculator von Rumpf
und Hals auof,

Am Kopfe ist ausser leichtem bilateralem Nystagmus nichts Abnormes nach-
weisbar; keine deutliche atactische Sprachstérang. — Motorische Kraft an oberer
und unterer Extremitat durchaus dem Alter der Pat. entsprechend, nicht gestort. —
Sensibilitit der Haut erscheint an Armen spurweise herabgesetzt, zarte Beriihrungen
der Haut mit Fingerspitze oder Stecknadelknepf, Anstreifen der Haare wird nicht
prompt, wohl aber auch bei zarten Nadetstichen und Anhauchen sehr scharf per-
cipirt. Auch die mit dem Tastercirkel erhaltenen Zahlen sind zu gross (an der
Vorlarfliche der ersten Phalangen der Finger 5—8 mm, an den Vorderarmen 6 bis
8 cm), — Muskelsinn nach den bekannten Methoden gepriift, erscheint ungestort
an der oberen Extremitét, — An der unferen Ertremitiit motorische Kraft normal. —
Tastempfindung der Haut ebenfalls etwas herabgesetzt, Tastkreise zu gross (Unter-
schenkel 6—8 cm, Fusssohlen 4-—5 cm). — Muskelsion auch hier anscheinend
normal, kein vermehrtes Schwanken beim Augenschlus bei Stehen und Gehen. —
Schmerzleitung nicht verlangsamt, keine Formicationen, kein Gefihl des Gehens auf
Filz. — Leichte Dorsalcontractur der grossen Zehen, sobald der Fuss den Boden
verlisst. Hautreflexe normal, Patellarreflex véllig aufgehoben. Von Interesse mag
noch sein, dass 3 jiingere Briider der Pat., dle ich auf Sehnenreflexe untersuchte,
dieselben vollig normal zeigten. — Haut der Unterschenkel und Fiisse kiihl, ziem-
lich cyanotisch,

Die tiberaus grosse Aehnlichkeit dieser 3 Fille Kern mit den
vorher mitgetheilten 8 Fillen Blatiner springt ohne weiteres in die
Augen.

Bei allen bandelt es sich zunichst um ein innerhalb des nehm-
lichen Familienkreises multipel auftretendes schweres Nervenleiden,
welches sich bereits innerhalb der Kinderjahre anspinnt und bei
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simmtlichen Pai. mit avffiilig gleichen Erscheinungen beginnt. Diese
Erscheinungen sind wie aus den Krankengeschichien erhellt, die
einer progressiven motorischen und statischen Ataxie der unteren
Extremititen, des Rumpfes und weiterhin auch der oberen Exire-
mitiiten, zu denen bald auch atactische Sprachstérung und Nystagmus
sich hinzugesellen. Sehen wir vorliufig von den sonstigen Sympto-
men der vorgeriickteren Fille II, UI, VI, IX (Coniracturen, mot.
Lihmung und Sehwiiche ete.) ab, die jedenfalls erst in einem spi-
teren Stadium der Krankheit das Bild derselben beherrschen, ibrigens
aber auch wieder in den verschiedenen Einzelfillen eine nicht ge-
ringe Gleichariigkeit erkennen lassen, so ergiebt es sich schon aus
der Identitit der Symptome des Krankheitsbeginnes, dass wir es
itberall mit einer besonderen und zugleich einheitlichen Krankheits-
species zu thun haben.

Was nun die Diagnose dieser Krankheitsspecies anbelangt, so
unteriiegt es wohl keinem Zweifel, dass meine Fille sich eng an
die von Friedreich charakierisirte Gruppe hereditiirer Tabes an-
schliessen. Um itber Uebereinstimmungen und Abweichungen der
Friedreich’schen Fille mit den oben beschricbenen mehr in’s
Klare zu kommen, wird eine eiwas eingehendere Vergleichung der
wichtigsten klinischen Symptome wohl am Platze sein. Vergegen-
wiirtigen wir uns an der Hand der kurzen Charvakterisirong Erb’s?)
die Friedreich’sche Form der Tabes, so habem wir als typische
Symptome: Entwicklung auf Grund hereditiirer oder familiirer Anlage
mit vorherrschendem Erkranken der weiblichen Familienglieder (die
9 Friedreich’schen Fille vertheilen sich auf 3 Familien mit Er-
krankung von je 2, 4 und 3 Geschwistern, von denen 7 weibliche).
Beginu zwischen dem 12, und 18. Lebensjakr, also zur Pubertits-
zeit. Selten lancinirende Schmerzen, aber sehr frithe Ataxie, die
rasch auf die oberen Exiremititen f#ibergeht. GCoordinatorische
Sprachstorung, atactischer Nystagmus. Keine oder nur sehr spit
aufiretende unbedeutende Sensibilititsstorungen. Kein Schwanken
bei geschlossenen Augen. Sehnenreflexe aufgehoben. Keine Blasen-
storung noch Decubitus, Keine psychischen Stbrungen. Erst in
den spiiteren Stadien Parese, Contracturen, Atrophie der Muskeln,
Blasenschwiiche. Dauer des Leidens bis {iber 32 Jahre.

1) Ziemssen's Handbuch 2. Aufl. Bd. XI. 2. S. 601,
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Wie man sieht, stimmen unsere Fille in den wichtigsten und
principiellen Punkten mit dem Friedreich’schen Krankheitsbilde
durchaus ilberein. Sie unterscheiden sieh freflich zuniehst dadurch,
dass die Privalenz des weiblichen Geschlechtes in unseren Fillen
(7 minnl., 4 weibl.) nicht existirt, im Gegentheil das ménnliche
Geschlecht sich als das stirker belastete zeigt; sie unterscheiden
sich fermer noch durch den friiheren Beginn der Krankheit, die
nicht wie in den Friedreich’schen Fillen erst in den Jahren der
Puberidif, sondern merklich frither in der Kindheit (4.—7. Lebens-
jahre) ihren Aafang nimmt. Die Umsiinde hingegen, unier welchen
das Uebel in unseren Fiillen auftritt und die Symptome des Krank-
heitsheginnes sind genau die gleichen wie in den von Friedreich
beschriebenen; wir haben auch hier exquisit familiire Anlage, wir
haben auch hier, entgegen dem Verhalten bei gewdhnlicher Tabes,
Auftreten in der Jugend, fehlende lancinirende Schmerzen, sehr
frith aufiretende Afaxie, welche entweder gleichzeitig (Fall V und VI)
oder sehr bald oder nach wenigen Jabren (alle iibrigen Fille) auf
die obere Extremitit ilbergehi. Auch die atactische Sprachstrung
konnte unter den 9 von mir lebend untersuchten Fillen in 8 derselben
constatirt werden, bei dem einen der gestorbenen Briider Blaitner,
Fall VII, soll sie nach Aussage der Angehtrigen ebenfalls be-
standen haben. Was ferner den Nystagmus anbelangt, so wird
dieses Symptom bekanntlich bei sonstigen spinalen Affectionen nur
ausnahmsweise und mehr zufillig beobachtet. Um so auffilliger
und fiir die Krankheitsspecies bezeichnender ist darum aber auch
sein cumulirtes Vorkommen in Friedreich’s und in unseren
Fillen, insofern ihn genannter Autor in seinen 9 Beobachtungen
5mal vorfand und wir ihn in den 9 lebend untersuchten Fillen
sogar ausnahmslos antrafen. Ob er bei den zwei gestorbenen
Briidern Blattner vorhanden gewesen, liess sich nicht mehr eruiren.
Auch die Zeit des Aufiretens dieser Symptome ist bei mir unge-
fihr dieselbe wie bei Friedreich; es konnte damals constatirt
werden je im 18., 15., 12., 21. und 4. Jahre der Erkrankung, bei
uns trat der Nystagmus zweimal unter unseren Augen wihrend des
Aufenthaltes der Pat. auf der Klinik in Erscheinung im 10., resp.
8. Krankheitsjahr (Fall I und IV), als schon vorhanden konnte er
constatirt werden im 27., 22., 10., 15., 14., 9. und 6. Jahre nach
den ersten Erscheinuvgen der Krankheit. Zu welcher Zeit er wirk-
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lich auftrat, ist natiirlich nicht zu eruiren; um so mehr Gewicht
ist deshalb wohl anf das unter unserer Beobachiung erfolgte Auf-
treten im 8, resp. 10. Jahre der Krankheit zu legen. Dass der
Nystagmus wie in Friedreich’s Fillen zugleich ein locomotorischer
und statischer war, wurde oben schon erwihnt. Auch ein anderes
fuir die Friedrveich’sche Tabes eharakieristisches Symptom, das
Fehlen der Sehnenreflexe, vermgen wir als viel constanter nach-
zuweisen, als nach Friedreich von vornherein zu vermuthen wire,
da er nur in 2 Fillen daraufhin untersuckie, sie dauon allerdings
aach nicht fand, Es zeigen slle unsere 9 untersuchten Fille ab-
solutes Fehlen der Patellarsehnenreflexe und es ist somit wohl
dieses Symplom sowie der Nystagmus als allemal consiani fiir die
Friedreich’sche Form der Tabes anzusehen.

Von Interesse ist wohl auch, dass bei 3 gesunden Brildern der
Geschwister Kern, im Alter von je 8, 9 und 12 Jahren die Sehnen-
reflexe gut vorhanden waren.

Blasenstdrungen sind in unseren Fillen nie nachweisbar, Decu-
bitus fehlt bei Fall Il sogar trotz bald 20jihrigen Liegens vollstin-
dig und ist nur in Fall IIl seit wenigen Monaten in allerleichtestem
Grade vorhanden. Psychische Stérungen fehlen durchweg. Was
die seltneren von Friedreich beobachieten Symptome anbelangt,
so kinnen wir profuse Schweissbildung und Salivation nur in Fall II,
Nephritis, andauernd hohe Pulsfrequenz, Diabetes insipidus in keinem
Falle beobachten.

Neben all diesen Uebereinstimmungen mit den Friedreich’-
schen Krankheitshilde haben wir freilich auch mehrfache Abweichun-
gen und Variirungen desselben, doch sind dieselben weniger prin-
cipieller Natur, sondern betreffen mehr die zeitliche Aufeinanderfoige
einzelner Symptome. Als die wichtigste dieser Abweichungen diirften
erscheinen die tiberall nachgewiesenen, wenn auch leichten Stbrun-
gen in der Sensibilitit der Haut. Es fand Friedreich in seinen
Fillen nur dreimal (Fall Il, IIl und VII) im 31., resp. 15. und
16. Krankhbeits- und im 49., resp. 31. und 29. Lebensjalir den Tast-
sinn der Haug herabgesetzt. In unseren Fillen hingegen sind par-
tielle Sensibililiitsstrungen, vor Allem solche des Tastsinns der Haut
wenn auch iheilweise allerleichtester Art immer, solche des Ortsinns
einigemale zu constatiren. Es mag hier nochmals belont werden,
dass alle Sensibilititspriifungen, die ja beim Alter vnd Bildungs-
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grade der Paiienten leicht zu vielen Tduschungen Anlass geben
konnten, durch zahlreiche Versuche an mir selbst sowie an gesunden
Knaben desselben Alters wie die Patienten oft controlirt und so
die Resuliaie sind gesichert worden. — Ueber obere und untere
Extremitiit verbreiteie Herabsetzungen des Tasi- und Orisinns sind
constatirt in Fall If, TII, VI, 1X, also durchweg 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-
tesie Herabsetzung des Tastsinns im Bereich der unieren Extre-
mititen allein bei intacter Sensibilitit der iibrigen Hautbezirke findet
sich in den ibrigen Fillen, in Fall V sind tiberdies noch die Tast-
kreise an der unteren Extremitit zu gross. Diese Sensibilititsstorun-
gen sind iibrigens bei diesen letzteren Fillen so gering, dass die
Kranken vor den Untersuchungen gar keine Ahnung von deren
Bestehen hatten. —

Was den Muskelsinn anbetrifft, so erscheint derselbe auch in
den hochsten Graden des Leidens, insofern nicht Paralyse die Prii-
fung desselben ausschloss, durchaus ungestdrt, troiz Anwendung
aller gebriiuchlichen Priifungsmethoden. Nur eine Erscheinung,
welche gewdhnlich als Storung des Muskelsinns bedeutend ange-
sehen wird, nehmlich das Romberg’sche Symptom, war in 3 Féllen
(I, IV und V) deutlich vorhanden, bei Fall IX existirte es wie aus
der Beschreibung Quincke’s hervorgeht, ebenfalls vor Eintritt der
Paralyse, In Fall X und XI hingegen fehlte es wie in ailen Fried-
reich’schen Fillen, die darauf untersucht wurden. Ob man {ihrigens
wirklich dieses Symptom als Herabsetzung des Muskelsinns bedeuiend
ansehen darf, erscheint doch sehr fraglich angesichts des negativen
Resultates aller iibrigen Priifungen (Taxiren von Differenzen gehobener
Gewichte, Greifen nach Gegenstinden von bekannter Lage im Raum,
Urtheil ilber geringe Verinderungen in Lage und Steliung des Gliedes
bei geschlossenen Augen ete.), welche Manoeuvres alle, soweit es die
Ataxie zuliess, so prompt ausgefiihri wurden wie von Gesunden.
Bei diesen Husserst geringen Sensibilititsstorungen im Bereiche der
unteren Extremitdt, ist kaum anuehmbar, dass der Wegfall der
sensorischen Conirolle von Seite der Fusssohlen dieses starke
Schwanken bedinge, liberdies fehlt ja dieses Schwanken in Fall X
und XI, wo ebenfalls dhnliche leichle Sensibilititsiérungen vorhan-
den sind. Es ist mir darum vielmehr viel wahrscheinlicher, dass
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dieses Schwanken auf Rechnung der hochgradigen statischen Ataxie
gerade der Musculatur des Stammes, und der so schon beeintrich-
iigten Fihigkeit der Equilibrirung des Rumpfes zu seizen ist, wie
ja denn auch das Schwanken bei den betreffenden Pai. bei offenen
Augen schon ein sehr starkes ist.

Endlieh sind es noch die Erscheinungen von Parese, Paralyse
und Contractur, welche in unseren Fillen friiher aufireten als bei
den Friedreich’schen. So bistet z. B. unser No, IX grosse klinische
Aehnlichkeit mit den spiten Siadien von FallII von Friedreich.
Hier wie dort fast villige motorische Paraplegie der Beine, Varo-
equinus-Stellung der Fiisse, hochgradige Kyphoscoliose, Oedem um
die Knichel, Sensibilititsstorungen an der unteren Exiremitdt (an
den Armen freilich ist im citirten Falle die Sensibilitit noch nor-
mal, in unserem aber such hier deutliche Sensibilititsstdrung).
Neben all diesen Analogien besteht freilich ein eminenter zeitlicher
Unterschied zwischen beiden Krankheitsbildern darin, dass dort die
geschilderten spiiten Symptome im 31. Krankheits- und 49. Lebens-
jahr, hier aber schon im 13. Krankheits- und 20. Lebensjabr zu
constatien waren! Es hat sich aber wohl in unseren Fillen der
pathologisehe Prozess nicht nur durchschniitlich sehneller als bei
Friedreich innerhalb der urspriinglich ergriffenen spinalen Bahnen
(Hinterstriinge) longitudinal nach aufwiirts ausgebreitet, sondern er
zeigt unverkennbar auch eine grissere Tendenz sich mit der Zeit
von den ursprilnglich ergriffenen Bahnen ans transversal auf andere
Abschnitte des Riickenmark~ Querschnittes (graue Substanz wund
Pyramidenbahnen) auszudehnen.

In das Gebiei der Contracturen gehiren wohl auch die Ab-
weichungen der Wirbelsiiule, die wir fast in keinem unserer Fille
vermissen und die sich ebenfalls sehr friih einstellen. Auf eines
der friihesten Symptome beginnender Contractur, welches in keinem
der Friedreich’schen Fille erwihni ist, dafiir aber die unsrigen
scharf kennzeichnet, mochie ich hier noch hinweisen, weil dasselbe
vielleicht wegen seiner Constanz kiinftig flir Diagnose und Prognose
des Leidens nicht unwichtig sein kinnte, nehmlich auf die sebr
frith einiretende Dorsalflexion der grossen Zehen, die sich einstellt,
sobald der Fuss den Boden verlisst. Es ist diese isclirte Con-
traclur bei den 3 Geschwistern Blattner und Kern nachweislich
schon in einem sehr frithen Stadium {schon im 4. Krankheitsjahre
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bei Fall II[) aufgeireten und sowohl Patienten wie Eltern so auf-
gefallen, dass dieses ,,Anziehen der grossen Zehe durch einen Nerv¥,
wie sich der Vater der Kinder Kern brieflich ausdriickte, jeweilen
als hochst ungiinstiges Symptom angesehen wurde, dessen Auftreten
die Hoffnungen der Eltern jedesmal sehr herabstimmte. Von an-
deren Symptomen, die bei uns etwas h#ofiger waren als in den
Friedreich’schen Fillen moge schliesslich noch das ofter vor-
kommende Oedem um die Kndchel sowie die cyanotische Verfirbung
der Haut der Unterschenkel und Fiisse hervorgehoben sein (beson-
ders in Fall I1I, IX, X, XI).

Ob nach Allem oben Gesagten zwei Beobachtungen von Seelig-
miiller?) iiber bhereditire Ataxie mit Nystagmus bei nur sehr ge-
ringer atactischer Stérung der oberen Extremitit im einen, bei gar
keiner solchen im anderen Falle, mit fehlender Ataxie der Sprache
und ,ungewdhnlich lebhaften Patellarreflexen® zur Friedreich’schen
Gruppe gehoren, erscheint noch zweifelhafter als vorher, indem ja
durch unsere Fiille die Constanz des Fehlens des Patellarphiinomens
erwiesen ist. Ob fermer ein von Kahler und Pick*) mitgetheilter
Fall von complicirter Systemerkrankung (graue Degeneration der
Hintersiriinge, beider Pyramiden- und der Kleinhirnseitensirang-
bahnen), dessen klinische Symptome waren: Beginn im 16. Aliers-
jahr, iiberwiegende Erscheinungen von Paralyse, Atfaxie der Arme,
fehlende Sehnenreflexe, Sprachstérung, keine Sensibilititstorungen,
zu unserer Gruppe gehdrt, moge dahingestelll bleiben.

Unter allen Umstinden erkiilt die Annahme Friedreich’s,
dass die von ihm heobachteten Fille von dem Krankbeitsbilde der
gewbhnlichen Tabes Erwachsener als etwas besonderes zu unter-
scheiden seien, durch meine Beobachtungen eine neue und gewich-
tige Stilize. Das Unterseheidende liegt zunichst in einer exquisit
familiiren Anlage, im Auftreten der Krankheit wihrend Kindheit
und Jugend, in der Schnelligkeit der Entwicklung der Ataxie, dem
hohen Grade derselben und ihrem raschen Uebergreifen auch auf
Rumpf und obere Extremititen, in der Hiufigkeit des Hinzutrelens
von atactischer Sprachstdrung und Nystagmus. In negativer Hin-
sicht ferner charakteristisch fiir die Friedreich’schen wie fiir meine

1 a a 0.
2) a._a,,:O.
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Fille. ist das Fehlen der lancinirenden Schmerzen sowie des Giirtel~
gefiihls, das Fehlen schwerer Sensibilititsstorungen iiberhaupt, das
Fehlen von pathologischen Erscheinungen von Seite der Sphincteren
{Blase und Mastdarm), das Fehlen von Decubitus selbst in den
spitesten Stadien, das Fehlen endlich, wie ich noch auf Grund
meiner eigenen Beobachiungen hinzufilgen mbchte, der bei der ge-
wohnlichen Tabes so hiiufigen reflectorischen Pupillenstarre. Ge-
meinsam der gewshnlichen Form der Tabes und der Friedreich’-
schen ist dagegen das frilhe Erloschen der Patellarsehnenvefiexe,
die Existenz von Ataxie itherhaupt, und endlich, was vielleieht zum
Unterschiede von reio cerebralen Formen der Ataxie namentlich
solchen cerebellarer Natur von diagnostischer Bedeutung seéin mochte,
das Fehlen von Schwindelgefiihlen troiz hochgradiger Unsicherheit
in der Equilibrirung des Kdrpers.

Ohne nehmlich auf die Frage nach der genaueren Localisation
der Friedreich’schen Form der Tabes im centralen Nervensystem
hier niber einzugehen, was wegen mir mangelnder Sectionen
unthunlich erscheint, mdchte ich zum Schluss nur bemerken, dass
so sicher wohl auch in unseren wie in Friedreich’s Fillen die
atactische Sprachstrung und der Nystagmus fiir eine Mitbetheiligung
gewisser Abschnitte des Mittelhirnes (Medulla oblongata und Vier-
hilgel) sprechen, im Uebrigen doch wohl das Riickenmark als der
Ausgangspunkt und der Hauptsitz des pathologisehen Prozesses darf
angesehen werden.

Spricht doeh fiir die spinale Natur derselben auch ganz beson-
ders noch das so friihzeitige und so constante Erloschen der Pa-
fellarsehnenreflexe! So lange es ferner als klinisch ausgemacht gilt,
dass bei spinalen Ataxien wie sie das Krankheitsbild der gewOhn-
lichen Tabes beherrschen die lateralen Partien der Hinterstringe
oder die sog. Keilstringe der Sitz krankhafter Verinderungen sind,
wird ¢s asuch vorbehiltlich des Resuliates kiinftiger Sectionen meiner
Meinung nach am gerathensten bleiben, den anatomischen Primiirsitz
der Friedreie¢h’schen Tabes mit diesem Auntor in die Hintersiriinge
zu verlegen. Es spricht ferner alles dafiir, speciell die Keilstriinge
verantwortlich zu machen. Zum Unterschiede endlich von der ge-
wohnlichen Tabes, welche mit lancinirenden Schmerzen und Giirtel-
gefiibl beginnt, wird aller Wahrscheinlichkeit nach ein nicht Er-
griffensein der hinteren Nervenwurzelfasern vermuthet werden diirfen,
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da es wohl kaum einem Zweifel unterliegt, dass jene Initialsym-
ptome der vulgiren Hinterstrangsclerose mit einer primordialen
Liision ebendieser Nervenwurzelfasern im Zusammenhange stehen.

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

VIIL

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

(Nach einem Vortrage gehalten am 15. April 1882 in der medicinischen
Gesellschaft za Frankfart.)

Von Dr. Max Schottelius,

a. 0. Professor der pathologischen Anatomie.

(Hierzu Taf. 1)

Wer sich der einmiithigen Theilnahme erinnert, mit welcher
Virchow’s Rede ,iiber den Werth des Experimentes® vom inter-
nationalen Aerzie-Congress in London begriisst wurde, wer an den
donnernden Beifall denkt, welcher diese oratio pro domo begleitete,
der kann sich der Anschanung nicht erwehren, dass ein nachhaltiger
Erfolg solche, von echter Humanitit durchdrungene Worte krénen wird.

Sicher haben wir nun einstweilen Ruhe vor der absprechenden
Kritik Unberufener, denen doch die Virchow’sche Rede zu denken
giebt. Aber schon nihert sich eine ‘andere Gefahr, die nehmlich:
dass jetzt im Gefilhle des rechimissig errungenen Sieges Mancher
mit ganz besonderer Vorliebe dem Thierexperiment sich hingeben
mdchte, und dass die Resultate des Thierversuchs in noch ausge-
dehnterem Maasse, als das bisher geschehen ist, unmittelbar fiir die
menschliche Pathologie verwerthet werden.

So kann leicht eine Ueberschitzung des Thierversuchs sich
ergeben, welche- ebenso verderblich auf die gesunde Entwickelung

der Pathologie und der gesammten Medicin wirken muss, wie eine
Unterschitzung des Experimentes.

Arohiv £. pathol. Anat, Bd. XCI. Hft. 1. 9



