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einige deutlich kirzeren und langeren Faden endstindig aufsitzen.
(Die. Keulen in der Zeichnung zu klein ausgefallen.)

Fig. 2. Gram’sche Firbung. Rasen aus Impftumor von Kaninchen II.
Dichtes Netz langer, ziemlich breiter, im Centrum dicht verfilzter,
meistens wellig verlanfender haufig dichotomischer Faden.

Fig. 8. Hartnack VIL, Ocul. 3. 24 Stunden mit Anilinwasser-Gentianaviolett
und dann nach der von Weigert modificirten G ram’schen Methode
behandelt. Kleine Rasen von einem Impftumor des Kaninchens VIII
aus langeren welligen und kirzeren spirillenartigen Fiden bestehend.

Fig. 4. Hartnack VII, Ocul. 3. Frisches Priiparat aus Impftumor von Kanin-
chen XII, wit 5procentiger Kalilauge behandelt. Druse mit Kranz
von Keulen.

11L.

Beitrag zur Lehre von den famililiren Erkran-
kungen des Centralnervensystems.

Von Prof. Dr. M. Bernhardt in Berlin.

Von jeher hat sich das Interesse der Neuropathologen den-
jenigen Erkrankungen zugewendet, welche mit dem Namen der
erblichen (hereditiren) und der familifiren bezeichnet werden.
Ich brauche z. B. nur an die Lehre von der sogenannten Pseudo-
hypertrophie oder der Dystrophie der Muskeln, an die erbliche
Form des Veitstanzes, der Huntington’schen Chorea, an die
hereditire Ataxie, die Friedreich’sche Krankheit, und an die
zahlreichen Mittheilungen iiber diese Krankheitsformen zu er-
innern, um darzuthun, eine wie grosse Bedeutung diese Leiden
in der Pathologie der Nervenkrankheiten erlangt haben. Auch
mir war es za verschiedenen Malen vergénnt, bescheidene Bei-
trige zu diesen so wichtigen Fragen zu liefern?); im Folgenden
erlaube ich mir nun neue Beobachtungen mitzutheilen, welcke,

') Bernhardt: a) Ueber progressive Muskelatrophie. Berl. klin. Wochen-
schrift. 1875. No.10. b) Thomsen’sche Krankheit. Centralbl. f. Ner-
venheilk. (Erlenmeyer) 1885. No.6. ¢) Usber eine hereditire Form
der progressiven spinalen mit Bulbirparalyse complicirten Muskelatrophie.
Dieses Archiv. Bd.115. Heft 2, 1889.



60

wie ich hoffe, zum Ausbau der wichtigen Lehre von den here-
ditdren und familidren Erkrankungen des Centralnervensystems
brauchbares Material liefern werden.

Der zur Zeit (Anfang Juni 1891) 46 Jahre alte Herr E. L . . ., seit
12 Jahren verheirathet und Vater zweier gesunder Kinder, datirt den Beginn
seines jetzigen Leidens von seinem 30. Lebensjahre ab. Ohne jemals einen
Schlaganfall erlitten zu haben, ohne jedes Zeichen von Schwindel, Kopt-
schmerzen begann allmilig seine Gehfibigkeit zu leiden und zwar so, dass
er noch bis vor wenig Jahren, wenn auch leicht ermidend und schwerfilliger
als sonst, umhergehen konnte. Die Schwiche der Beine nahm aber innerhalb
der letzten 8 Jahre tberhand, so dass er heute auf’'s Hochste im freien Ge-
brauch derselben beeintrichtigt Hst. Der kréftig gebaute, untersetzte, mus-
culose Mann zeigt die deutlichsten Zeichen der sogenannten ,spas-
tischen Spinalparalyse: in Knie- und Hiftgelenken steif, die Fiisse
mit Mithe nachziehend, mit den Sohlen am Boden schleifend bewegt er sich
nur mit Anstrengung, vollkommen unvermdgend, schnell zu gehen oder zu
rennen. Treppensteigen greift ungemein an. Die Kraft der Beinbewe-
gungen, an dem ihren Locomotionen entgegenzusetzenden Widerstande ge-
prift, hat erheblich abgenommen: Die Kniephinomene sind beiderseits erhéht,
die Fussphinomene vorhanden.

Volikommen frei, kraftip und stark sind im Gegensatz hierzu die Be-
wegungen beider oberen Extremititen in allen Gelenken: ebensowenig wie
an den Beinen kann bei den Actionen der Arme, beim Spiel der Finger
auch nur eine Spur von Zittern oder Ataxie wahrgenommmen werden.
Die Sensibilitdt ist fiberall unversehrt, speciell ergiebt eine genauere Unter-
suchung dieser Verhdltnisse an den Fiissen vollkommen normale Re-
actionen. Von atrophischen Zusténden ist nirgends etwas zu sehen. — Das
Allgemeinbefinden ist vortrefflich: Schlaf, Appetit gut, Stublentlesrung nor-
mal, Potenz woh! erhalten, nur die Blase musste in letaterer Zeit etwas
hiufiger als friher entleert werden.

Kopfschmerzen, Schwindel bestehen nicht. Die Bewegungen der Ge-
sichtsmoskeln erfolgen frei, Ungleichheiten in beiden Hilften bestehen
hichstens in Spuren zu Gunsten der linken Seite. Pfeifen kommt, wenn
auch nicht so gut wie friiher zu Stande: trotz wohl erhaltener Erregbarkeit
der Facialis- (und specieil der Lippen-) Muskeln wird aber das Aussprechen
der Lippenbuchstaben schwierig. Fibrillire Zuckungen sind eben so wenig
am Gesicht, wie an der frei beweglichen, dick-fleischigen, gerade vorgestreckten
Zunge zu bemerken. Die Gaumenbuchstaben G. K. J. u. s. w. sind nur
schwer herauszubringen. Das Gaumensegel bewegt sich nur wenig und etwas
besser nur, wenn zwecks laryngoskopischer Untersuchung der Kranke zum
Phonieren des a angehalten wurde. — Die Sprache hat einen durchaus na-
salen Beiklang, niemals aber entleert sich beim Schlucken, auch von Flissig-
keiten, etwas durch die Nase. Wohl aber gerathen zeitweilig Brockel von
Speisen in die ,(unrechte) Kehle® und lésen Hustenbewegungen aus: Die
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Kieferbewegungen erfolgen ausgiebig und kriftig. Bei dem nasalen Klang
der Sprache, der Schwierigkeit die Consonanten M.B.F. G. K. zu bildes,
bei der Monotonie der Stimme (singen kann der Kranke zur Zeit nur
schlecht) erscheint das Sprechen erheblich gestért: es findet dabei gleichsam
eine unnitze Luftverschwendung statt. —

Diese Verschlechterung der Sprache bat sich nach Aussage des Pa-
tienten erst innerhalb des letzten Jahres eingestellt. Aber es bestehen auch
noch andere Symptome nicht gendgender Function von Seiten der Gehirn-
nerven: beide Augen weichen etwas nach innen ab, beiderseits besteht also
eine Abducensparese, beiderseits treten beim foreirten Blick nach rechts
oder links aussen nystagmusartige Bewegungen der Augipfel auf. Die Pu-
pillen sind mittelweit, die rechte eine Spur grésser, als die linke, beide aber
reagiren auf Lichtreiz. Ophthalmoskopisch sind beide Papillen vielleicht
etwas blasser, als normal: schwerere Beeintrichtigungen der Sehkraft aber
bestehen nicht.

Bevor ich nun daran gehe, das so eben in kurzen Ziigen ent-
worfene Krankheitsbild in Bezug auf seine Zugehérigkeit zu einer
der bekannten Formen von Riickenmarks- bezw. Hirnaffectionen
zu besprechen, sei es mir gestattet, einige Angaben des Patienten
in Bezug auf hereditire und familiire Verhiltnisse hier anzufiih-
ren. [Einige derselben war ich im Stande selbst zu controliren.

Der Vater unseres Patienten ist B8 Jahre alt geworden: er
und seine Irau, die Mutter des pp. L., sind bereits verstorben:
an einer der seinigen irgendwie dhnlichen Krankheit haben sie
nach seiner Aussage nie gelitten.

Aus dieser Eho gingen 8 Kinder hGIVOI' 6 Briider und 2
Schwestern. Eine Schwester, iiber die ich Genaueleb nicht er-
fahren konvte, ist verstorben: sie soll an der sogleich zu be-
sprechenden Familienkrankheit gelitten haben. Die zweite Schwe-
ster, eine Frau S...... , lebt und ist, obschon auch mindestens
40 Jahre alt (wahrscheinlich filter), insofern gesund, als sie, wie
ich mich @berzeugen konnte, flink und gewandt geht und in Be-
zug auf Sprache, Sehvermdgen, Augenbewegungen nicht die ge-
ringste Stérung zeigt. Dagegen leidet sie an ,Migrine® und ist
Giberhaupt seit ihres Mannes Tode ,nervés®; in der Erregung
steht sie nicht still, sondern fillt dadurch auf, dass sie hin und
her trippelt. Sie hat 2 Téchter, welche ich beide sah: beide
sind (der Schitzung nach im Alter zwischen 18 und 25 Jahren
stehend) gesund: das gesunde Kind der einen verheiratheten
Tochter sah ich ebenfalls.
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Von den b Briidern unseres Patienten sind drei verstorben.
Zwei, Fritz und Karl, starben im Alter von 24 und 26 Jahren,
der eine an den Folgen einer zufélligen Verletzung: beide waren
in Bezug auf ihr Gehvermdgen, ihre Sprache u. s. w. vollkommen
gesund und hatten keinerlei Erscheinungen gezeigt, welche auch
nur entfernt an das bei unserem Kranken bestehende Leiden er-
innert hatten.

Ich hatte auch Gelegenheit, die Tochter des frith in Folge
eines Unfalls Verstorbenen (Karl) zu sehen, eine zur Zeit 29 Jahre
alte Dame, welche keine Spur des oben ausfiihrlich beschriebe-
nen Leidens ihres Onkels K. L. zeigte, aber angiebt, ,nervis“ zu
sein und an nichtlichem Aufschrecken zu leiden.

Zwei Sthpe, Knaben von 4 und 7 Jahren, des friih ver-
storbenen zweiten Bruders ,Fritz“ sollen nach Aussage unseres
Kranken blédsinnig sein: deren Vater, eben dieser Fritz selbst,
war in Bezug auf sein Nervensystem bis zu seinem Tode gesund
gewesen.

Der dritte schon verstorbene Bruder, Wilhelm, starb im
Alter von 61 Jahren: er soll in derselben Weise, wie unser Pa-
tient B. L...., schlecht gegangen sein und schlecht gesprochen
haben.

Der vierte Bruder, Albert, im Beginn der fiinfziger Jahre
stehend, ist 35 Jahre verheirathet und hat eine an Nervenkrank-
heiten nicht leidende Tochter. Leider konnte ich ihn &usserer
Umstéinde halber nicht selbst untersuchen, erfuhr aber von sei-
ner sehr intelligenten Frau, dass er mindestens schon zwanzig
Jahre (also seit dem Beginn der dreissiger Lebensjahre) schlecht
gehe (wie dies auch mein Patient und dessen gleich noch zu
erwihnender Bruder Hermann von ihm aussagen), dass aber
seine Sprache ganz intact sei.

Der fiinfte Bruder endlich ist der zur Zeit B8 Jahre alte
Uhrmacher Hermann L. ..., den ich Anfang Juni 1891 zu sehen
und, wenn auch nur kurze Zeit, zu untersuchen Gelegenheit hatte.

Dieser in Bezug auf sein’ Allgemeinbefinden sich im befriedigendsten
Zustande befindliche, wohlgenibrte Mann zeigt einen exquisit spastischen
Gang: er ist so schwer beweglich, dass er die Stube fast nicht mehr ver-
lasst: die Kniephiinomene sind beiderseits erhéht, das Fussphanomen nur

angedeutet; Blasen- und Mastdarmfunction intact. Das linke Auge hat P.
schon in friher Jugend verloren, mit dem rechten freibeweglichen und bei
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keiner Stellung Nystagmus zeigenden Auge, dessen mittelweite Pupille anf
Lichtreiz gut reagirt, braucht er noch heute zu feinster Uhrmacherarbeit,
was zugleich die motorische und sensible Intactheit seiner Arme und
Hinde darthut. Von Zittern, Ataxie u. s. w. ist an seinen Hinden nicht
das Geringste zu bemerken. Ebensowenig konnte ich im Bereiche seiner
Gesichtsmuskeln, Zunge, seiner Sprache irgend etwas Pathologisches ent-
decken. Patient ist schon mindestens 20 Jahre krank: von seinen 3 Kindern
sind 2 gestorben; ein Sohn lebt, ist kriftigz und genigt zur Zeit seiner
Militarpflicht.

Gleich beim Eintritt in die Wohnung dieses Herrn Hermann
L .... entsanp ich mich, denselben vor lingerer Zeit schon als
Kranken behandelt zu haben. Meine Aufzeichnungen aus dem

Jahre 1882 (Status vom 17. Januar 1882) lauteten:

Patient 47 Jahre alt, 24 Jabre verheirathet, nie schwerer erkrankt ge-
wesen, fing vor etwa 9 oder 10 Jahren (1872) angeblich in Folge einer
feuchten Wohnung an, Schwiche in den Beinen zu empfinden. Schmerzen
haben nie bestanden. In seinem 3. Lebensjahre hat er durch einen Unfall
sein linkes Auge verloren: Allmiihlich wurden die Beine immer schwacher
und- steifer, wihrend sich im Gegentheil an Armen und Hinden niemals
Aehnliches zeigte: sie sind kriftig und gebrauchsfihig: Patient fiihlt sich
subjectiv sehr wohl: Blasen-Mastdarmfunction intact, Potenz gut erhalten.
Pat. geht steif, besonders im Kniegelenk und langsam, mit den Fiissen auf
den Boden schleifend: Rennen unméglich, Treppen zu steigen oder hin-
unter zu gehen sehr schwierig. Keine objectiven Sensibilititsstérungen; sub-
jectiv bestebt nur ein missiges Kiltegefiihl. — Sebr bedeutende Rrhohung
der Kniephinomene, nicht der Fussphinomene. Die Kraft der unteren Ex-
tremititen gepriift an den ihren Bewegungen entgegenzusetzenden Wider-
stand ist herabgesetst, alle Einzelbewegungen aber sind, wenngleich lang-
samer und steifer, als normal, ausfihrbar. Die Musculatur der unteren
Extremititen ist kriftig entwickelt, ihre elekirische Erregbarkeit fir beide
Stromesarten erhalten und nur vielleicht im Peroneusgebiet etwas, aber nicht
bedeutend vermindert, —

Meine Diagnose lautete damals: Spastische Spinalparalyse.

Ich glaube nicht, dass es nothig ist, durch lingere Aus-
einandersetzungen darzuthun, dass wir es bei dem letztbeschrie-
benen Kranken, Hermann L., in der That mit diesem Sympto-
mencomplex zu thun haben. Von der dem Krankheitsbilde
iiberhaupt und speciell bei diesem Kranken zu Grunde liegenden
pathologisch-anatomischen Verinderungen spreche ich zunichst
nicht, es als bekannt voraussetzend, dass die meisten Autoren
der Annahme einer ‘primiir sich entwickelnden Sklerose der Py-
ramidenseitenstrangbahnen eher zweifelnd gegeniiberstehen.
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Wihrend aber bei Hermann L. ... sich das Krankheitsbild
der spastischen Spinalparalyse durch Jahrzehnte hindurch rein
und ungetriibt erhalten hat, sehen wir bei dem jiingeren Bruder
Emil ebenfalls nach langjihrigem Bestande der spastischen Spi-
nalparalyse Erscheinungen auftreten (ob der in einzelnen Stel-
lungen der Augen sich zeigende Nystagmus vielleicht schon
frither bestanden, ist nicht ganz sicher), welche in Bezug auf
die Beeintrichtigung der Lippen-Gaumenbewegungen, der Sprache
und des Schluckens offenbar auf eine Betheiligung des verlin-
gerten Markes und der Briicke hinweisen. — Trotz des Fehlens
des sonst so charakteristischen Intentionszitterns und der apo-
plektiformen Insulte und Schwindelanfélle, erinnern die geschil-
derten Sprachstérungen, zusammengehalten mit den Paresen ein-
zelner Augenmuskeln und dem Nystagmus, an jene unregel-
missigen Formen der fleckformigen Sklerose (sclérose en plaques),
wie sie als Formes frustes von den Franzosen, als anomale For-
men von einer Reihe von deutschen Autoren beschrieben worden
sind (vergl. hieriiber was die Literatur betrifft die Abhandlung
des Verfassers in Eulenburg’s Realencyclopidie. Bd. VIIL 8. 92.
1886) und worauf in neuester Zeit wieder Oppenheim (Berl.
klin. Wochenschr. 1887. No. 48) die Aufmerksamkeit gelenkt hat.

Indessen sind es, wie aus dem oben Mitgetheilten wohl
schon zur Genfige hervorgeht, nicht die Krankheitsbilder an sich,
die mich veranlasst haben, dieselben bekannt zu geben, sondern
die in grosser Klarheit aus den anamnestischen Angaben der
von mir selbst untersuchten Kranken und meinen eigenen Nach-
forschungen hervorgehende Thatsache, dass es sich hier um eine
sogenannte familidre Form einer Nervenkrankheit han-
delt, von welcher eine ganze Anzahl von Mitgliedern einer und
derselben Familie befallen worden ist.

Die Eltern L.... waren angeblich nicht nervenleidend ge-
wesen: aus der Ehe entsprossen acht Kinder, 6 Kunaben, 2 Mad-
chen. FEine der Schwestern, vor lingerer Zeit verstorben, soll
in Zhunlicher Weise leidend gewesen sein, wie die Briider, eine
Behauptung, die ich leider weder bestitigen, noch bestreiten
kann. Die zweite von mir gesehene Schwester, Frau S...... )
ist, wenngleich vielleicht als ,nervés® zu betrachten, sicher nicht
in der Weise ihrer Briider erkrankt: ihre Nachkommen, 2 Toch-
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ter und ein Enkelkind, sind, wie ich mich durch Augenschein
iiberzeugen konnte, zur Zeit gesund.

Das Hauptinteresse concentrirt sich demnach auf den Ge-
sundheitszustand der 6 Briider.

Als interessant tritt uns nun zunichst der Umstand ent-
gegen, dass zwei derselben, welche vor zuriickgelegtem dreissig-
sten Lebensjahre starben, nach der i{ibereinstimmenden Aussage
simmtlicher noch lebender Mitglieder der Familie gesund, jeden-
falls mit der uns hier interessirenden Erkrankung des Central-
nervensystems nicht behaftet waren. Von den Kindern dieser
Verstorbenen ist eine zur Zeit 29 Jahre alte Dame zwar etwas
»nervés® (vergl. oben), aber nicht irgendwie schwerer erkrankt,
dagegen sollen 2 Kinder des dnderen verstorbenen Bruders blod-
sinpig sein.

Der dritte verstorbene Bruder, der e¢in hoheres Alter erreicht
hat (Wilhelm), soll an demselben Leiden erkrankt gewesen sein,
wie die noch jetzt lebenden drei Briider Emil, Hermann und
Albert. Bei diesen dreien, von denen ich zwei selbst beobach-
ten konnte (iiber den dritten, Albert, habe ich die Aussagen
seiner Frau oben mitgetheilt), entwickelte sich mit dem An-
fang der dreissiger Lebensjahre eine eminent langsam fort-
schreitende, nur auf die unteren Extremititen beschrinkte Parese
mit Muskelsteifigkeit und stark erhthten Sehnenreflexen, bei fast
vollkommenem Mangel von Sensibilitits- und Ernihrungsstérun-
gen: Die Blasen-Mastdarmfunction, die Potenz, die Intelligenz
blieb ungestort. '

Ich wiirde nicht anstehen, dem klinischen Sprachgebrauch
gemiss diese Erscheinungen mit dem Namen der ,spastischen
Spinalparalyse“ zu belegen, wenn nicht die in relativ neuer Zeit
(etwa seit 14 oder 2 Jahren) bei dem Patienten Emil zu den
schon tiber ein Jahrzehnt bestehenden Symptomen der sogenann-
ten Seitenstrangsklerose sich Symptome bemerkbar gemacht hit-
ten, die der reinen Form des genannten Leidens kaum angehéren
und nach dem oben schon Auseinandergesetzten uns zwingen,
eine Verbreitung des pathologischen Prozesses vom Riickenmark
auf das verlingerte Mark, die Briicke und vielleicht noch andere
Hirnprovinzen anzunehmen.

Ob es sich in Wabrheit um eine fleckférmige Sklerose des
Archiv f. pathol. Anat. Bd.126. Hit. 1. H
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gesammten Centralnervensystems handelt, oder um eine andere
Form von auf mangelhafter congenitaler Bildung beruhender Er-
krankung, lasse ich vorldufig noch dahin gestellt: jedenfalls be-
weist der trotz des zwei Jahrzehnte bestehenden Leidens beob-
achtete Mangel aller Hirnerscheinungen bei dem Kranken, Her-
mann (wovon ich mich selbst iiberzeugte), und bei dem anderen
Bruder Albert (wie wenigstens dessen Frau aussagt), dass die
Haupterscheinungen der Lision sich durch eine Betheiligung des
Riickenmarks, vielleicht in einigen Fillen nur durch eine solche
kund geben.

Was die reine Form der spastischen Spinalparalyse anlangt,
so ist nach Erb (Krankheiten des Riickenmarks u.s. w. Abth. 2.
1878. 8. 222) von einer bestimmten Pridisposition zu derselben
wenjg bekannt: neuropathische Belastung kann nur in den we-
nigsten Fallen als Hilfsursache angenommen werden. Anders
verhalten sich, ebenfalls nach Erb, die Dinge bei der multiplen
Sklerose: hier walten in manchen Fallen hereditire Einfliisse vor:
Duchenne sah (vergl. Erb a. a. 0. S. 86) hereditire Usber-
tragung der Krankheit in einem Falle: er selbst (Erb) hat das-
selbe beobachtet. Frerichs sah zwei Geschwister von der
Krankheit befallen, und ihm selbst (Erb) ist ein gleicher Fall
vorgekommen. Allgemeine neuropathische Belastung, fahrt Erb
fort, mag hier ebenfalls ihre bekannte Rolle spielen, Hysterie
und andere nervise Stérungen gehen manchmal, wenn auch re-
lativ selten, der Krankheit voraus. Sonst ist iiber diese Ver-
hiltnisse micht viel bekannt.

In meiner oben erwihnten Abhandlung tber die multiple
inselfgrmige 8klerose in Eulenburg’s Realencyclopidie konnte
ich beim Capitel der Aetiologie schon auf die im Jahre 1885
von Pelizaens (Arch. f. Psychiatrie. XVI. 8. 698) bekannt ge-
gebene, hichst interessante Mittheilung die Aufmerksamkeit len-
ken, welche betitelt ist: Ueber eine eigenthiimliche Form spasti-
scher Lahmung mit Cerebralerscheinungen auf hereditirer Grund-
lage (multiple Sklerose). — Bei zwei ménnlichen Mitgliedern
derselben Familie von 28 und 8 Jahren constatirte Pelizaeus
als hauptsichlichste Symptome: doppelseitigen Nystagmus, eine
eigenthiimliche Sprachstérung, eine spastische Lahmung der un-
teren Extremititen, eine dhnliche, wenn auch nur andeutungs-
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weise vorhanden, der oberen, der Riicken- und Gesichtsmuscula-
tur, ohne jede Atrophie, erhéhte Sehnenphinomene bei vollstin-
dig erhaltener Haut- und Muskelsensibilitit und einem méssigen
Grade von Schwachsinn., Die beschriebenen Erscheinungen waren
noch bei drei verstorbenen, der ndmlichen Familie angehorigen
miinnlichen Individuen vorhanden gewesen: die 5 Patienten
waren der Sohn, drei Enkel und der Urenkel eines kdrperlich
und geistig vollkommen mnormalen Ehepaares. Die Vererbung
ging stets durch die weiblichen Familienmitglieder, ohne dass
diese selber erkrankt waren. Besonders charakteristisch fiir diese
vom Verfasser der multiplen Sklerose zugerechneté Krankheit
waren zwei Kigenschaften, einmal die Erblichkeit und zweitens
die Entwickelung im friihesten Kindesalter. Gerade die-
ses letztere Factum unterscheidet, abgesehen von anderen Din-
gen, die Pelizaeus’schen und die in seiner Arbeit citirten
Dreschfeld’schen Fille (ebenfalls bei Geschwistern in friihester
Kindheit beobachtet) von den unsrigen, bei denen das Leiden in
keinem Falle vor dem dreissigsten Lebensjahre in die Erschei-
nung trat.

Auf das familidre Vorkommen von spastischer Spinalpara-
lyse bei Kindern hat auch neuerdings Schultze in einer Ar-
beit: Spastische Starre der Unterextremititen bei drei Geschwi-
stern (Deutsche Med. Wochenschr. 1889. No. 15) die Aufmerk-
samkeit gelenkt. Hier handelt es sich um drei, von gesunden,
nicht verwandten Eltern erzeugte Kinder, welche schon im
frithesten Lebensalter die in der Ueberschrift genannten
Erscheinungen zeigten. Die Geburt eines &lteren Kindes (die
kranken Kinder standen zur Zeit der Beobachtung im 6., 5. und
2. Lebensjahre), das gesund ist, war leicht von statten gegangen:
die kranken Kinder wurden nicht, wie das sonst beobachtet wird,
zu frith, sondern eher spiter, als zur normalen Zeit geboren, in-
dessen verliefen die Geburten langsam und schwer, wenngleich
ohne Kunsthiilfe.

Zur Zeit des ersten Gehens bemerkie man, dass sie die
Beine nicht gerade hielten, dass sie iber einander gekreuzt wur-
den: der Gang war steif, die Sehnenreflexe an den unteren Ex-
tremititen gesteigert: das Muskelvolumen blieb wie die Sensibi-
litit normal, ebenso war die Function der oberen Extremititen

5*
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und der Blase und des Mastdarms intact. Sprache und Intelli-
genz entwickelten sich zu gehdriger Zeit in normaler Weise. Zu
erwithnen wére noch das Vorhandensein von Strabismus bei den
dlteren Kindern und die Vergrésserung des Schidelumfangs bei
dem zweitdltesten Knaben. Als merkwiirdig fiir seine Fille und
sie von anderen, speciell den Pelizacus-Dreschfeld’schen,
unterscheidend, hebt der Autor das &tiologische Moment der
»Schweren Geburt, das Freibleiben der oberen Extremitdten und
das Stationdrbleiben der Erscheinungen hervor.

In anderer Weise, aber gleichfalls bei vier Kindern der-
selben Familie beobachtet, trat die Sklerose der Seitenstringe
des Riickenmarks in der von Seeligmiller unter dem zusam-
menfassenden Titel: Einige seltenere Formen ~von Affectionen
des Riickenmarks verdffentlichten Berichte auf (Deutsche Med.
Wochenschr. 1876. 8. 185). Auch die Eltern dieser Kinder
waren gesund, deren Miitter aber waren rechte Schwestern.

Von 7 Kindern aus dieser Ehe waren drei gesund; vier
erkrankten im Alter von etwa 9 Monaten: Das Gehen war
und blieb ungeschickt, die Beine klebten am Boden und wurden
auf den Fussspitzen nachgeschleift. Dabei bestanden hochgradige
Contracturen der verschiedenen Gelenke des Korpers und, bei
erhaltenen Sehnenreflexen und unversehrter Sensibilitidt, eine
(wenigstens bei zwel von den kranken Kindern) tiber simmt-
liche Muskeln des Korpers mit Ausnahme derer des Gesichts
verbreitete Atrophie mit herabgesetzter elektrischer Reaction.

Als ein letztes Symptom trat dann ein Verlust des schon
erlangten Sprachvermégens ein, so dass Seeligmiiller in seinen
Betrachtungen {iber das Wesen dieser so eminent familidren Er-
krankung zu dem Schlusse komm¢, es hier mit der von Char-
cot zuerst genauer beschriebenen Sclérose Jatérale amyotrophique
zu thun zu haben.

Wihrend die bisher reproducirten Beobachtungen friiherer
Autoren das familiiire Vorkemmen schwerer Erkrankungen des
Centralnervensystems, wie es bei Mitgliedern einer und derselben
Familie in friihester Jugend schon in die Erscheinung trat,
behandelte, nihert sich eine bisher noch wenig hervorgehobene
Beobachtung E. Bloch’s (Neuropathische Diathese und Knie-
phinomen. Eine Studie. Arch. f. Psych. u.s. w. Bd. XIL. 8. 471)
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mehr der unsrigen. — Es wird dort von einem 43jahrigen Manne,
K. Heiler, berichtet, welcher seit iiber 12 Jahren (also wie un-
sere Kranken etwa seit dem 30. Lebensjahre) an spastischer
Spinalparalyse leidet, zu welcher nach mehr als zehnjihrigem
Bestehen Storungen der Deglutition und der Sprache hinzuge-
treten waren (bulbire Symptome). Zwei Vettern zweiten Grades
dieses Kranken (die Grossviter sind Briider), der eine 19, der
andere 174 Jahre alt, zeigen ebenfalls die ausgesprochenen
Symptome der sogenannten Seitenstrangsklerose, wihrend andere
Familienmitglieder andere Formen einer Anomalie des Central-
nervensystems (Trunksucht, Epilepsie, beginnende Tabes, Fehlen
des Kniephinomens) darbieten.

~ Schliesslich wiire vielleicht auch die von R. W. Philip
(Brain. 1886. VIII. 8. 520) verdffentlichte Beobachtung: Primary
spastic paralysis in different members of the same family, with
probable heredity in both heranzuziehen. Hier handelt es sich
um einen 60jihrigen Mann, der die Erscheinungen der spasti-
schen Spinalparalyse darbot: einer seiner Séhne litt an Pseudo-
hypertrophie der Muskeln (13 Jahre alt), ein anderer (11 Jahre
alt) ebenfalls an spastischer Spinalparalyse: dieser und der Va-
ter zeigten kahle, haarlose Stellen am Schidel. — Zwei schon
verstorbene Sthne hatten ebenfalls an Pseudohypertrophie der
Muskeln gelitten, einer Krankheit, durch welche schon ein Onkel
und Vetter der Mutter zn Grunde gegangen waren.

Ueberblicken wir die Erfahrungen anderer Beobachter und
die eigenen Mittheilungen tber das hereditdre, oder besser fami-
lisre Vorkommen einer Erkrankung des Nervensystems, welche
sich klinisch als sogenannte spastische Spinalparalyse oder viel-
leicht besser als eine unvollkommene Form der multiplen Skle-
rose kundgiebt, so erhellt, dass unsere Mittheilung nicht ver-
einzelt dasteht. )

Vor allen anderen aber ist sie dadurch ausgezeichnet, dass
dies Leiden nicht in frithester Jugend oder in der Kindheit zum
Ausbrach kam, so dass ein unmittelbarer Einfluss einer entweder
zu frilhen, oder verzigerten und abnormen schweren Geburt auf
die Entstehung des Leidens, wie es z. B. Schultze mit Recht
fir seine Fille annimmt, hier nicht in Rechnung gezogen wer-
den kann.
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Schon oben sprach ich es aus, dass der Beweis des Be-
stehens einer Seitenstrangsklerose oder einer fleckformig iiber
das ganze Centralnervensystem zerstreuten Degeneration nicht
erbracht sei: die genannten Bezeichnungen wurden eben nur
gewihlt, um gewisse klinische Erscheinungen zusammenzufassen
und schneller verstidndlich zu machen. Jedenfalls aber handelt
es sich doch wohl um Anomalien in der Anlage des Nerven-
systems bel einer Reihe derselben Familie angehériger Indivi-
daen, welche erst von einem bestimmten Lebensalter an, bis
dahin latent bleibend, sich allmihlich entwickelten, um schliess-
lich bedeutend in den Vordergrund zu treten.

Von anderen familidren Erkrankungen des Nervensystems,
mit denen das geschilderte, bei unseren Kranken vorgefundene
Leiden etwa verwechselt werden konnte, erwihne ich hier nur
kurz zunichst die Friedreich’sche Krankheit, die hereditire
Ataxie.

Nystagmus und Sprachstérung finden sich auch hier, des-
gleichen kommt das Leiden bei mehreren Geschwistern derselben
Familie vor. Immer aber entwickeln sich die Erscheinungen
friih, etwa zwischen dem 12, und 18. Lebensjahre und dann sind
es namentlich die weiblichen Familienmitglieder, welche befallen
werden. Hervortretend ist ferner das Symptom der Ataxie und
das nie vermisste Westphal’sche Zeichen (Verlust der Kuie-
phénomene), Symptome also, welche verglichen mit den bei un-
seren Patienten beobachteten sofort die durchgreifenden Unfer-
schiede der Friedreich’schen Krankheit und der familidr auf-
tretenden spastischen. Paralyse kund thuen.

In neuester Zeit hat Nonne (Arch. {. Psych. XXIIL 8. 283)
iiber eine eigenthiimliche familidre Erkrankungsform des Central-
nervensystems berichtet. Sie betrifft drei Briider, bei denen sich
schon vor den Pubertitsjahren eine Coordinationsstorung der Ex-
tremititen mit Erschwernng der Sprache, geringem Grade von
Schwachsinn, Parese einzelner Riickenmuskeln und méssig vor-
geschrittener Opticusatrophie entwickelte. Die Sehnen- und Haut-
reflexe, die Sensibilitit, die Sphincterenfunction blieb normal.
Nonne bot sich die Gelegenheit, nach dem durch eine acute
Entziindung des rechten unteren Lungenlappens erfolgten Tode
des altesten der drei Brider die Obduction zu machen. Da es
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an dieser Stelle nicht angeht, die sehr sorgfiltig erhobenen Be-
funde eingehender zu besprechen, so begniigen wir uns, mit den
eiéenen Worten Nonne’s seinen Befund und sein Urtheil iiber
die von ihm beschriebene Krankheit hier wiederzugeben:

Es giebt eine angeborne, auf familidrer Anlage beruhende
Kleinheit des Centralnervensystems bel normalen histologischen
Verhiltnissen, deren klinische Symptome denen der Atrophie des
Kleinhirns am nichsten kommen. ’

Dass es sich in unpseren Fillen um den Nonne’schen
Symptomencomplex nicht handelte, mdchte ich nicht erst weit-
ldufiger aus einander setzen: das aber geht als ein ungemein
interessantes Ergebniss aus den sorgfiltigen Untersuchungen des
Verfassers hervor, dass eine ungeniigende Entwickelung und Aus-
bildung des Nervensystems ohne ausgesprochene Erkrankung des-
selben, je nach dem diese oder jene Theile des Systems vor-
wiegend befallen oder besser unausgebildet geblieben sind, ver-
schiedenen klinischen Formen der Erkrankung zu Grunde liegen
kann und dass eine derartige ungeniigende Ausbildung sich meist
nicht vereinzelt, sondern bei mehreren Gliedern derselben Fa-
milie vorfindet.



