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Fig. 2. 

Fig. 3. 

Fig. 4. 

einige deutlich kfirzeren tmd li~ngeren FS~den eadst'~udig aufsitzen. 
(Die Keulen in tier Zeiehnung zu klein ausgefa/len.) 
Gram'sche FSxbung. Rasen aus Impftumor yon Kaninchen II. 
Diehtes Netz langer, ziemlich breiter, im Centrum dicht verfi]zter, 
meistens wellig verlaufender hi~ufig dichotomiseher FS, den. 
Hartnack VII~ Ocul. 3. "24 Stunden mit Anilinwasser-Gentianavio]ett 
und dann nach der yon Weigert  modifieirten G ram'schen Methode 
behandelt. Kleine Rasen yon einem Impftumor des Kaninehens VII][ 
aus l~ngeren weiligen und kfirzeren spiri]lenartigen Ffi, den bestehend. 
Hartnack VI[~ Ocul. 3. Frisehes Priiparat aus Impftumor yon Kanin- 
ehen XtI, mit 5procentiger Kalila~lge behandelt. I)ruse mit Kranz 
yon Keulen. 
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Beitrag zur Lehre yon den famili iren Erkran- 
kungen des Centralnervensystems. 

Von Prof. Dr. M. B e r n h a r d t  in Berlin. 

Von jeher hat sich das Interesse der Neuropathologen den- 
jenigen Erkrankungen zugewendet, welche rnit dem iNamen der 
erblichen (heredit~ren) und der famili:~iren bezeichnet werden. 
Ich brauche z. B. nur an die Lehre v o n d e r  sogenannten Pseudo- 
hypertrophie oder der Dystrophie der Muskeln, an die erbliche 
Form des Veitstanzes, der I { u n t i n g t o n ' s e h e n  Chorea, an die 
heredit'~re Ataxie, die F r i e d r e i c h ' s e h e  Krankheit, und an die 
zahlreichen Mittheilungen fiber diese Krankheitsforrnen zu er- 

innern, urn darzuthun, eine wie grosse Bedeutung diese Leiden 
in der Pathologie der Nervenkrankheiten erlangt haben. Auch 
mir war es zu verschiedenen Malen vergSnnt, beseheidene Bei- 
trS~ge zu diesen so wichtigen Fragen zu ]iefernl); im Folgenden 
erlaube ich mir nun neue Beobachtungen mitzutheilen, welehe, 

1) Bernhardt :  a) Ueber progressive ~Iuskelatrophie. Berl. klin. Woehen- 
sehrift. 1875. No. 10. b) Thomsen'scho Krankheit. Centralbl. f. Ner- 
venheilk. (Erlenmdyer) 1885. No. 6. e) Ueber elne heredit~re Form 
der progressiven spinalen mit Bulbi~rparalyse complicirten hluskelatrophie. 
Dieses Archly. Bd. 115. Heft 2. 1889. 
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wie ich hoffe, zum Ausbau der wiehtigen Lehre von den here- 
dit'~ren und familiiiren Erkrankungen des Centralnervensystems 
brauchbares Material liefern werden. 

Der zur Zeit (Anfang ~Juni 1891) 46 Jahre alte Herr E. L . . . ,  seit 
12 Jahrea verheirathet and Vater zweier gesunder Kinde U datirt den Beginu 
seines jetzigen Leidens yon seinem 30. Lebensjahre ab. Ohne jemals einen 
Schlaganfall er]itten zu hubert, ohne jedes Zeiehen yon Schwindel~ Kopf- 
scbmerzen begann allm~lig seine GebfS, bigkei~ zu leiden and ~war so, dass 
er noeh bis vet wenig Jahren, wenn auch leieht ermfidend und sehwerf~lliger 
als sonst, umhergehen konnte. Die Schwfiche der Beine nahm abet' innerh~lb 
der letzte~ 8 Jahre fiberMnd~ so dass er heute auf's [/Schste im freien Ge- 
braueh derselbeu beeintr~chtigt list. Der kr~ftig gebaute, untersetzte, runs- 
culSse ]~Iann zeigt die deutlichsten Zeichen der s o g e n a n n t e n  , s p a s -  
t i s c h e n  S p i n a l p a r a l y s e :  in Knie- und Hfiftgelenken steif~ die Ffisse 
mit ]~lfihe naehziehend, mit den Sohlen am Boden schleifend bewegt er sieh 
nur mit Anstrengung, vollkommen unvermSgend, schnell zu gehen oder zu 
rennen. Treppensteigen greift ungemein an. Die Kraft der Beinbewe- 
gtmgen, an dem ihrea Loeomotionen entgegenzusetzenden Widerstande ge- 
prfift, hat erbeblich abgenommen: Die Kniephiinomene sind beiderseits erhSht, 
die Fussph~nomene vorhanden. 

Vollkommen frei, kr~ftig und stark sind im Gegensatz hierzu die Be- 
wegungen beider oberen ExtremitS~ten in allen Gelenken: obensowenig wie 
an den Beinen kann bei den Aetionen der Arme, beim Spiel der Finger 
auch nur eine Spur yon Zittern oder Ataxie wahrgenommmen werden. 
Die Sensibi]itS~t ist iiberalt unversehrt, speciell ergiebt eine genauere Unter- 
suehung dieser VerhSAtnisso an den Ffissen vollkommen normale Re- 
aetionen. Von atrophischen Zust~nden ist nirgends etwas zu sehen. --  Das 
A..llgemeinbefinden is~ vortrefflicb: Scblaf, Appetit gut, Stnblentleerung nor- 
mat, Potenz wohl erhalten, nur die Blase musste in letzterer Zeit etwas 
hS~ufiger als friiher entleert werden. 

Kopfschmerzen, Sehwlndel bestehen nicht. Die Bewegungen der Ge- 
siehtsmuskdn erfolgen frei, Ungleichheiten in beiden HSlffen bestehen 
h5ehsteas in Spuren zu Gunsten dor linken Seite. Pfeifen kommt, wenn 
aaeh nicht so gut wie frfiher zu Stande: trotz wohl erhaltener Erregbarkeit 
der Faeialls- (und speciell der Lippen-) Muskeln wird abet das s 
der Lippenbuehstaben sehwierig. Fibrilliire Zuekungen sind eben so wenig 
am Gesieht, wie an der frei beweglichen, diek-fleisehigen, gerade vorgestreekten 
Zunge zu bemerken. Die Gaumenbuchstaben G. K. J. u. s. w. sind nut' 
sehwer herauszubringen. Das Gaumensegel bewegt sieh nut wenig und etwas 
besser nur, wenu zweeks laryngoskopiseher Untersuehung der Kranke zum 
Phonieren des a angehalten wurde. - -  Die Spraehe hat einen durchaus na- 
salen Beiklang, aiemals aber entleert sieh beim Schlueken, auch yon Flfissig- 
keiten, etwas durch die Nase. Woh] aber gerathen zeitweilig BrSckel yon 
Speisen in die ,,(unreehte) Kehle" und liJsen Hustenbewegungen aus: Die 
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Kieferbewegungen erfolgen ausgiebig und kr~ftig. Bei dem nasalen Klang 
der Sprache, der Schwierigkeit die Consonanten M. B . F . G . K .  zu bilden~ 
bei der Monotonie der Stimme (singen kann der Kranke zur Zeit nut 
schlecht) erscheint das Sprechen erheblich gestSrt: es findet dabei gleichsam 
eine unnfitze Luftverschwendung start. --  

Diese Verschlechterung der Sprache hat sich nach Aussage des Pa- 
tienten erst innerhalb des ]etzten Jahres eingestellt. Aber es bestehen auch 
noch andere Symptome nicht genfigender Function Yon Seiten der Gehirn- 
herren: beide Augen weichen etwas nach innen ab, beiderseits besteht also 
eine Ahducensparese, beiderseits tretell beim forcirten Blick nach rechts 
oder links aussen nystagmusartige Bewegungen der Augg~pfel auf. Die Pu- 
pillen sind mittelweit, die rechte eine Spur grSsser, als die linke, beide abet 
reagiren auf Lichtreiz. Ophtbalmoskopisch sind beide Papillen vieIIeicht 
etwas blasser, als normal: schwerere Beeintr~,chtigungen der Sehkraft aber 
bestehen nicht. 

Bevor ich nun daran gehe, das so eben in kurzen Zfigen ent- 
worfene Krankheitsbild in Bezug auf seine ZugehSrigkeit zu einer 
der bekannten Formen yon Rfickenmarks- bezw. Hirnaffectionen 
zu besprecben, sei es mir gestattet, einige Angaben des Patienten 
in l~ezug auf heredit~re und famili~ire Verhg~ltaisse hier anzuffih- 
ren. Einige derselben war ich im Stande selbst zu controliren. 

l)er Vater unseres Patienten ist 58 Jahre alt geworden: er 
und seine Frau, die Mutter des pp. L., sind bereits verstorben: 
an einer der seinigen irgendwie ~hnliehen Krankheit haben sic 
naeh seiner Aussage nie gelitten. 

Aus dieser Ehe gingen 8 Kinder hervor, 6 Brfider und 2 
Schwestern. Eine Sehwester, fiber die ich Genaueres nicht er- 
fahren konute, ist verstorben: sie soll an der sogleieh zu be- 
sprechenden Familienkrankheit gelitten habeu. Die zweite Sehwe- 
ster,  eine F]'au S . . . . . .  , lebt uud ist, obschon auch mindestens 
40 Jailre alt (wahrs~heiulich '~lter), insofern gesund, als sie, wie 
ich micA iiberzeugen konnte, flink und gewandt geht und in Be- 
zug auf Sprache, SehvermSgen, Augenbewegungen nicht die ge- 
ringste StSrung zeigt. Dagegen leidet sie an ,Migr~ne" u n d i s t  
iiberhaupt seit ihres Mannes Tode ,nervSs*'; in der Erregung 
steht sic nieht still, sondern f~llt dadureh auf, dass sie hin und 
her trippelt. Sie hat 2 TSehter, welehe ich beide sah: beide 
sind (der Schiitzung nach im Alter zwischen 18 und 25 Jahren 
stehend) gesund: das gesunde Kind der einen verheiratheteu 
Tochter sah ich ebenfalls. 
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Von den 5 Brf idern  unseres Patienten sind drei verstorben. 
Zwei, Fritz und Karl, starben im Alter yon 24 und 26 Jahren, 
der eine an den Folgen einer zuf/~lligen Verletzung: be ide  waren 
in Bezug auf ihr GehvermSgen, ihre Sprache u. s. w. vollkommen 
gesund  und hatten keinerlei Erscheinungen gezeigt, welehe auch 
nur entfernt an das bei unserem Kranken bestehende Leiden er- 
innert h~tten. 

Ich hatte auch Gelegenheit, die Toehter des frfih in Folge 
eines Unfalls Verstorbenen (Karl) zu sehen, eine zur Zeit 29 Jahre 
alte Dame, welche keine Spur des oben ausf~ihrlieh besebriebe- 
nen Leidens ihres Onkels E. L. zeigte, aber angiebt, ,nervSs" zu 
sein und an n/iehtliehem Aufschrecken zu leiden. 

Zwei SShne, Knaben yon 4 und 7 Jahren, des fr[ih ver- 
storbenen z~eiten Bruders ,,Fritz" sollen nach Aussage unseres 
Kranken blSdsinnig 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 yon 61 Jahren: er soll in derselben Weise, wie unser Pa- 
tient E. L.  , . . ,  schlecht gegangen sein und sehleeht gesprochen 

haben. 
Der vierte Bruder, Albert, im Beginn der ffinfziger Jahre 

stehend, ist 35 Jahre verheirathet und hat eine an Nervenkrank- 
heiten nicht leidende Tochter. Leider konnte ieh ihn /~usserer 
Umst~nde halber nicht selbst untersuchen, erfuhr aber yon sei- 
her sehr intelligenten Frau, dass er mindestens sehon zwanz ig  
Jahre (also seit dem Beginn der dreissiger Lebensjahre) s e h l e e h t  
gehe  (wie dies aueh mein Patient und dessen gleich noch zu 
erwghnender Bruder Hermann yon ibm aussagen), dass aber 
seine Sprache ganz intact s e i .  

Der ffinfte Bruder endlich ist der zur Zeit 58 Jahre alte 
Uhrmaeher ttermann L . . . .  , den ich Anfang Juni 1891 zu sehen 
und, wenn auch nur kurze Zeit, zu untersuehen Gelegenheit hatte. 

Dieser in Bezug auf sein Allgemeinbefinden sieh im befriedigendsten 
Zustande befindliche, wohlgen~hrte ~Iann zeigt einen exquisit spastischea 
Gang: er ist so scbwer beweglich, dass er die Stube fast nicht mehr ver- 
]~sst: die Knieph~nomene sind be~derseit~ erhSht, das Fussph~nomen nur 
angedeutet; Blasen- und Mastdarmfunction intact. Das linke Auge hat P. 
schon in frfiher Jugend verloren~ mit dem rechten ft'eibeweglichen und bei 
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keiner Stellung Nystagmus zeigenden Auge, dessen mittelweite Pupille auf 
Liehtreiz gut reagirt, braueht er noeh heute zu feinster Uhrmaeherarbeit, 
was zugleieh die motorisehe und sensible Intaetheit seiner Arme und 
HS.nde darthut. Von Zittern, Ataxie u. s. w. ist an seinen HSmden nieht 
das Geringste zu bemerken. Ebensowenig konnte ieh im Bereiehe seiner 
Gesiehtsmuskeln, Zunge, seiner Spraehe irgend etwas Pathologisehes ent- 
deeken. Patient ist sehon mindestens 20 Jahre krank: yon seinen 3 Kindern 
sind 2 gestorben; ein Sohn lebt, ist krS~ftig und genfigt zur Zeit seiner 
5Iilitiirpflieht. 

Gleich beim Eintr i t t  in die Wohnung dieses Herrn t Iermann 

L . . . .  entsann ieh mieh,  denselben vor l~ngerer Zeit schon als 

Kranken behandelt  zu haben. Meine Aufzeiehnungen aus dem 

Jahre 1882 (Status  vom 17. Januar 1882) lauteten:  
Patient 47 Jahre alt, 24 Jahre verheirathet, nie sehwerer erkrankt ge- 

wesen, ring vor etwa 9 oder 10 Jahren (1872) angeblieh in Folge einer 
feuehten Wohnung an, SehwS~ehe in der~ Beinen zu empfinden. Sehmerzea 
haben nio bestanden. In seinem 3. Lebensjahre hat er dureh einen Unfa]l 
sein linkes Auge verloren: Al]m~hlich wurden die Beine immer sehw~eher 
nnd steifer~ wiihrend sich im Gegentheil an Armen und Hgnden niemals 
Aehnliches zeigte: sie sind krS, ftig und gebrauehsf~hig: Patient ffihlt sich 
subjeetiv sehr wohl: Blasen-)Iastdarmflmetion intact, Potenz gut erhalten. 
Pat. geht steif, besonders im Kniegelenk und langsam, mit den F/issen auf 
den Boden sehleifend: Rennen unmSglieh, Treppen zu steigea oder hin- 
unter zu gehen sehr sehwierig. Keine objeetivea Sensibiliti~tsstSrungen; sub- 
jeetiv besteht nut ein m~ssiges Kiiltegeffihl. - -  Sehr bedeutende ErhShung 
der Kniephiinomene, nieht der FussphS.nomene. Die Kraft der unteren Ex- 
tremitiiten geprfift an den ihren Bewegungen entgegenzusetzenden Wider- 
stand ist herabgesetzt, nile Einzelbewegungen abet sind~ wenngleieh lang- 
samer und steifer, als normal, ausffihrbar. Die Musenlatur der nnteren 
Extremit~ten ist krS.ftig entwiekelt, ihre elektrisehe Erregbarkeit f/ir beide 
Stromesarten erhalten und nuryielleieht im Peroneusgebiet etwas, aber nieht 
bedeutend vermindert. - -  

Meine Diagnose lautete damals :  Spastische Spinalparalyse.  

Ich glaube nicht ,  dass es nSthig ist ,  durch l~ngere Aus- 
einandersetzungen darzuthun, dass wit es bei dem letztbesehrie- 

bench Kranken~ Hermann L., in der That  mit  diesem Sympto- 

meneomplex zu thun haben. Von der dem Krankhei tsbi lde 
(iberhaupt und speeiell bei diesem Kranken zu Grunde liegenden 

pathologiSch-anatomlschen VerS~nderungen spreche ieh zun~iehst 

n icht ,  es als bekannt voraussetzend, dass die meisten Autoren 
der Annahme einer prim~ir sieh entwickelnden Sklerose tier Py- 
ramidensei tenstrangbahnen eher zweifelnd gegenfiberstehen. 
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Wghrend aber bei Hermann L . . . .  sieh das Krankheitsbild 
der spastisehen Spinalparalyse dutch Jahrzehnto hindurch rein 
und ungetrfibt erhalten hat, sehen wit bei dem jfingeren Bruder 
Emil ebenfalls nach langj~hrigem Bestande der spastischen Spi- 
nalparalyse Erseheinungen auftreten (ob der in einzelnen Stel- 
lungen der Augen sieh zeigende Nystagmus vielleieht sehon 
friiher bestanden, ist nicht ganz sicher), welche in Bezug auf 
die Beeintr~chtigung der Lippen-Gaumenbewegungen, der Sprache 
und des Schluckens offenbar auf eine Betheiligung des verl~n- 
gerten Markes und der Br/icke hinweisen. - -  Trotz des Fehlens 
des sonst so charakteristischen Intentionszitterns und der apo- 
plektiformen Insulte und Schwindelanf/~lle, erinnern die geschil- 
derten SprachstSrungen, zusammengehalten mit den Paresen ein- 
zelner Augenmuskeln und dem Nystagmus, an jene unregel- 
m~ssigen Formen der fleckfSrmigen Sklerose (scldrose en plaques), 
wie sie als Formes fi'ustes yon den Franzosen, als anomale For- 
men yon einer Reihe yon deutsehen Autoren beschri~ben worden 
sind (vergl. hieriiber was die Literatur betrifft die Abhandlung 
des Verfassers in Eulen burg's Realencyclop~idie. Bd. VIII. S. 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 reich veranlasst haben, dieselben bekannt zu geben, sondern 
die in grosset KIarheit aus den anamnestischen Angaben tier 
yon mir selbst untersuchten Kranken und meinen eigenen Nach- 
forschungen hervorgehende Thatsache, dass es sich hier um eine 
sogenannte  familiEre Form einer Nervenkrankhe i t  han- 
delt, yon weleher eine ganze Anzahl yon Mitgliedern einer und 
derselben Familie befallen worden ist. 

Die Eltern L . . . .  waren angeblich nicht nervenleidend ge- 
wesen: aus der Ehe entsprossen acht Kinder, 6 Knaben, 2 M~d- 
chert. Eine der Schwestern, vet l~ingerer Zeit verstorben, sell 
in F~hnlicher Weise leidend gewesen sein, wie die Briider, eine 
Behauptung, die ieh leider weder best~itigen, noci~ bestreiten 
kann. Die zweite yon mir gesehene Sehwester, Frau S . . . . . .  , 
ist, wenngleich vielleicht als ,nervSs" zu betraehten, sieher nieht 
in der Weise ihrer Brfider erkrankt: ihre Nachkommen, 2 TSch- 
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ter und ein Enkelkind, sind, wie ieh reich dutch Augenscheln 
/iberzeugen konnte, zur Zeit gesund. 

Das Hauptinteresse coneentrirt sich demnach auf den Ge- 
sundheitszustand der 6 Brfider. 

Als interessant tritt uns nun zua/iehst der Umstand ent- 
gegen, dass zwei derselben, welehe vor zudickgelegtem dreissig- 
sten Lebensjahre starben, nach der [ibereinstimmenden Aussage 
sKmmtlicher 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 
,,nerv5s" (verg]. oben), aber nicht irgendwie sehwerer erkrankt, 
dagegen sollen 2 Kinder des hnderen ~erstorbenen Bruders blSd- 
sinnig sein. 

Der dritte verstorbene Bruder, der ein hSheres Alter erreicht 
hat (Wilhelm), soll an demselben Leiden erkrankt gewesen sein, 
wie die noch jetzt lebenden drei Br/ider Emil, Hermann und 
Albert. Bei diesen dreien, yon denen ich zwei selbst beobach- 
ten konnte (fiber den dritten, Albert, habe ieh die Aussagen 
seiner Frau oben mitgetheilt), en twicke l te  sieh mit dem An- 
fang der dreiss iger  Lebens jahre  eine eminent langsam fort- 
s~chreitende, nur auf die unteren Extremit~ten beschr'/inkte Parese 
mit Muskelsteifigkeit und stark erhShten Sehnenreflexen, bei fast 
vollkommenem Mangel yon Sensibilit/its- und Ern~hrungsstSrun- 
gen: Die Blasen-Mastdarmfunction, die Potenz, die Intelligenz 
blieb ungestSrt. 

Ieh w/irde nieht anstehen, dem klinisehen Spraehgebrauch 
gem/iss diese Erseheinungen mit dem ~Namen der ,spastisehen 
Spinalparalyse" zu belegen, wean nieht die in relativ neuerZeit 
(etwa seit 1�89 oder 2 Jahren) bei dem Patienten Emil zu den 
schon fiber ein Jahrzehnt bestehenden Symptomen der sogenann- 
ten Seitenstrangsklerose sieh Symptome bemerkbar gemacht b/it- 
ten, die der reinen Form des genannten Leidens kaum angehSren 
und naeh dem oben schon Auseinandergesetzten uns zwingen, 
eine Verbreitung des pathologischen Prozesses •om Riiekenmark 
auf das verl/ingerte Mark, die Br/ieke und vielleicht noch andere 
ttirnprovinzen anzunehmen. 

Ob es sich in Wahrheit um eine fleckfSrmige Sklerose des 
Archly f. pathol. Anat. Bd. 126, tilt, 1. 5 
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gesammten Centralnervensystems handelt, oder um eine andere 
Form von auf mangelhafter eongenitaler Bildung beruhender Er- 
krankung, lasse ieh vorl/iufig noel~ dahin gestellt: jedenfalls be- 
weist der trotz des zwei Jahrzehnte bestehenden Leidens beob- 
aehtete Mangel aller Itirnerseheinu~gen bei dem Kranken, Her- 
mann (woven ieh mich selbst fiberzeugte), und bei dem anderen 
Bruder Albert (wie wenigstens dessen Frau aussagt), dass die 
I-/aup~erscheinungen der L//sion sich dutch eine Betheiligung des 
Rfickenmarks, vielleicht in einigen F/illen nur durch eine solche 
kund geben. 

Was die reine Form der spastisehen Spinalparalyse anlangt, 
so ist nach Erb (Krankheiten des Rfiekenmarks u. s. w. Abth. 2. 
1878. 8. 222) yon einer bestimmten Pr/idisposition zu derselben 
wenig bekannt: neuropathische Belastung kann nur in den we- 
nigsten F~illen als H[ilfsursache angenommen werden. Anders 
verhalten sich, ebenfalls naeh Erb, die Dinge bei der multiplen 
8klerose: hier walten in manchen Fiillen hereditY.re Einflfisse vor: 
Duehenne sah (vergl. Erb a. a. O. 8.86) heredit~re Ueber- 
tragung der Krankheit in einem Falle: er selbst (Erb)  hat das- 
selbe beobaehtet. Frer ichs  sah zwei 6eschwister yon der 
Krankheit befallen, und ihm selbst (Erb)  ist ein gleieher Fall 
vorgekommen. Allgemeine neuropathische Belastung, fiihrt grb 
fort, mag bier ebenfalls ihre bekannte Rolle spielen, tlysterie 
und andere nervfse 8t/Srungen gehen manchmal, wenn aueh re- 
lativ selten, der Krankheit voraus. Sonst ist fiber diese Ver- 
h~iltnisse nieht viel bekannt. 

In meiner oben erwghnten Abhandlung fiber die multiple 
inselffrmige 8klerose in Eulenburg 's  Realeneyelop~idie konnte 
ich beim Capitel der Aetiologie sehon auf die im Jahre 1885 
yon Pel izaeus  (Arch. f. Psyehiatrie. XVI. S. 698) bekannt ge- 
gebene, hSehst interessante Mittheilung die Aufmerksamkeit len- 
ken, welehe betitelt ist: Ueber eine eigenthiimtiehe Form spasti- 
seher L~ihmung mit Cerebralerseheinungen auf heredit•rer Orund- 
lage (multiple Sk le rose ) . -  Bei zwei m/innlichen Mitgliedern 
derselben Familie yon 28 und 8 Jahren eonstatirte Pe l izaeus  
als haupts~iehliehste Symptome: doppelseitigen Nystagmus, eine 
eigenthfimliche SprachstSrung, eine spastisehe L~ihmung der un- 
teren Extremitiiten, eine iihnliche, wenn auch nut andeutungs- 
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weise vorhat~den, der oberen, der R/~oken- und Gesichtsmuseula- 
tur, ohn~ jede Atrophie, erhShte Sehnenphiinoraene bei vollst/in- 
dig erhaltener Hant- und ~'luskelsensibilitgt und einem ra'assigen 
Grade von Sehwachsinn. Die beschriebenen Erscheinungen waren 
noch bei drei x'erstorbenen, der ngmlichen Familie angeh5rigen 
m/tnnlichen Individuen vorhanden gewesen: die 5 Patienten 
waren der Sohn, drei Enkel und tier Urenkel eines kSrperlieh 
und geistig vollkommen norraalen Ehepaares. Die Vererbung 
ging stets dnrch die weibliehen Familienraitglieder, ohne dass 
diese selber erkrankt waren. Besonders charakteristisch f~ir diese 
veto Verfasser der raultiplen Sklerose zngerechnete Krankheit 
waren zwei Eigenschaften, einraal die Erbliehkeit und zwei tens  
die Entwiske lung  im f r i ihes tenKindesa l t e r .  Gerade die- 
ses ]etztere Factura unterseheidet, abgesehen von anderen Din- 
gen, die Pelizaeus'schen und die in seiner Arbeit citirten 
Dreschfeld'sehen F:,ille (ebenfalls bei Gesehwistern in friihester 
Kindheit beobachtet) yon den unsrigen, bei denen alas Leiden in 
keinera Falle x~or dera dreissigsten Lebensjahre in die Erschei- 
hung trat. 

Auf das farailigre Vorkoramen von spastischer 8pinalpara- 
lyse bei Kindern bat auch neuerdings Schul tze  in einer Ar- 
beit: Spastische Starre der Unterextreraitiiten bei drei Geschwi- 
stern (Deutsche Med. Woehenschr. 1889. No. i5) die Anfraerk- 
samkeit gelenkt. Hier handelt es sich urn drei, yon gesunden, 
nicht verwandten Eltern erzeugte Kinder, welche schon ira 
fr~ihesten Lebensa l t e r  die in der Ueberschrift genannten 
Erscheinnngen zeigten. Die Geburt eines glteren Kindes (die 
kranken Kinder sta,nden znr Zeit der Beobachtung im 6., 5. und 
2. Lebensjahre), alas gesund ist, war leieht yon statten gegangen: 
die kranken Kinder wurden nicht, wie das sonst beobaehtet wird, 
zu friih, sondern eher sp'ater, als zur normalen Zeit geboren, in- 
dessen verliefen die Geburten langsara und schwer, wenngleich 
ohne Kunsthiilfe. 

Zur Zeit des ersten Gehens bemerkte man, dass sie die 
Beine nicht gerade hielten, dass sie fiber einander gekreuzt wur- 
den: der Gang war steif, die Sehnenreflexe'an den unteren Ex- 
treraitiiten gesteigert: das Muskelvoluraen blieb wie die Sensibi- 
lit~it normal, ebenso war die Function der oberen gxtremitiiten 
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und der Blase und des Mastdarms intact. Sprache und Intelli- 
genz entwickelten sich zu gehSriger Zeit in normaler Weise. Zu 
erw/ihnen w/ire noch das Vorhandensein yon Strabismus bei den 
iilteren Kindern und die VergrSsserung des SeMddumfangs bei 
dem zweitiiltesten Knaben. Als merkwiirdig ffir seine F~lle und 
sic yon anderen, speciell den Pclizaeus-Dreschfeld'schen, 
unterscheidend, hebt der Autor das gtiologische Moment der 
,,schweren Oeburt, das Freibleiben der oberen Extremitiiten und 
das Stationiirbleiben der Erscbeinungen hervor. 

In anderer Weise, abet gleichfalls bei vier Kindern der- 
selben Familie beobaehtet, trat die Sklerose der Seitenstdinge 
des Rfickenmarks in der yon Seeligmfil ler  unter dem zusam- 
menfassenden Titel: ginige seltenere Formen von Affectionen 
des R~ickenmarks verSffentlichten Berichte auf (Deutsche Ned. 
Wochenschr. 1876. S. 185). Auch die Eltern dieser Kinder 
waren gesund, deren Mfitter aber waren rechte Schwestern. 

Von 7 Kindern aus dieser Ehe waren drei gesund; vier 
e rkrankten  im Alter yon etwa 9 Monaten: Das Gehen war 
und blieb ungeschiekt, die Beine klebten am Boden und wurden 
auf den Fussspi~zen nachgeschleift. Dabei bestanden bocbgradige 
Contracturen der verschiedenen 6elenke des KSrpers und, bei 
erhaltenen Sehnenreflexen nnd unversehrter Sensibilit~t, eine 
(wenigstens bei zwei yon den kranken Kinder@ fiber siimmt- 
liche Muskeln des KSrpers mit Ausnahme deter des Oesiehts 
verbreitete Atrophic mit herabgesetzter elektrischer Reaction. 

Als ein letztes Symptom trat dann ein Verlust des schon 
erlangten SprachvermSgens ein, so dass Seeligmiil!er  in seinen 
Betrachtungen fiber das Wesen dieser so eminent familiiiren gr- 
krankung zu dem Schlusse kommt, es hier mit der yon Char- 
cot zuerst genauer beschriebenen Scldrose ]atdrale amyotrophique 
zu thun zu baben. 

Wghrend die bisher reprodueirten Beobachtungen friiherer 
Autoren das famili'~re Vorkommen schwerer Erkrankungen des 
Centralnervensystems, wie es bei Mitgliedern einer und derselben 
Familie in frf ihester  Jugend schon in die Erscheinung trat, 
behandelte, niihert gich eine bisber noch wenig hervorgehobene 
Beobachtung E. Bloch's (Neuropathische Diathese und Knie- 
ph'anomen. Eine Studie. Arch. f. Psych. u. s. w. Bd. XII. S. 471) 
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mehr der unsrigen. - -  Es wird dort yon einem 43j/4hrigen Manne, 
K. Holler, beriehtet, welcher seit fiber 12 Jahren (also wie un- 
sere Kranken etwa seit dem 30. Lebensjahre) an spastischer 
Spinalparalyse leidet, zu welcher nach mehr als zehnj:,ihrigem 
Bestehen St5rungen der Deglutition und der Spraehe hinzuge- 
treten waren (bulb~ire Symptom@. Zwei Vettern zweiten Grades 
dieses Kranken (dis Grossv/~ter sind Br[ider), der eine 19, der 
andere 17�89 Jahre alt, zeigen ebenfulls die ausgesprochenen 
Symptome der sogenannten Seitenstrangsklerose, w~hrend andere 
Familienmitglieder andere Formen einer Anomalie des Central- 
nervensystems (Trunksucht, Epilepsie, beginnende Tubes, Fehlen 
des Knieph~nomens) darbieten. 

Sehliesslich w/ire vielleieht auch dis yon R. W. Phi l ip  
(Brain. 1886. VIII. S. 520) verSffentlichte Beobaehtung: Primary 
spastic paralysis in different members of the same family, with 
probable heredity in both heranzuziehen. Hier handelt es sich 
um einen 60j//hrigen Mann, der die Erscheinungen der spasti- 
schen Spinalparalyse darbot: einer seiner SShne lilt an Pseudo- 
hypertrophie der Muskeln (13 Jahre all), ein anderer (11 Jahre 
alt) ebenfalls an spastischer Spinalparalyse: diesel" und der ra-  
ter zeigten kahle, haarlose Stellen am Sch~del. - -  Zwei schon 
verstorbene SShne hatten ebenfalls an Pseudohypertrophie der 
Muskeln gelitten, einer Krankheit, dutch welehe sehon ein Onkel 
und Vetter der Mutter zu Grunde gegangen waren. 

Ueberblieken wir die Erfahrungen anderer Beobachter und 
die eigenen Mittheilungen fiber das hereditgze, oder besser fami- 
li~ire 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 nieht ver- 
einzelt dasteht. 

Vor allen anderen aber ist sie dadureh ausgezeichnet, dass 
dies Leiden nieht  in frfihester Jugend oder in der Kindheit zum 
Ausbruch kam, so dass sin unmittelbarer Einfluss einer entweder 
zu fi'iihen, oder verzSgerten und abnormen schweren Geburt auf 
die Entstehung des Leidens, wie es z. B. Schul tze  mit Reeht 
fiir seine F~lle annimmt, hier nieht 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 fleckf6rmig fiber 
das ganze Centralnervensystem zerstreuten Degeneration nicht 
erbracht set: die genannten Bezeichnungen wurden eben nur 
gew~ihlt, um gewisse kl~nische Erscheinungen zusammenzufassen 
und schneller verstiindlich zu machen. Jedenfalls aber hande[t 
es sich doch wohl um Anomalien in der Anlage des Nerven- 
systems bei ether Reihe derselben Familie aagehSriger Indivi- 
duen, welche erst yon einem bestimmten Lebensalter an, bis 
dabin latest bleibend, sich allm~ihlich entwickelten, am schliess- 
lich bedeutend in den Vordergrund zu treten. 

Yon anderen famili/~ren Erkrankungen des Nervensystems, 
mit denen des geschilderte, bet unseren Kranken vorgefundene 
Leiden etwa verwechselt werden kSnnte, erwghne ieh bier nut 
kurz zun/iehst die Friedreich'sche Krankheie, die herediti/re 
Ataxie. 

Nystagmus und Spraehstarung finden sich auch bier, des- 
gleiehen kommt des Leiden bet mebreren Geschwistern derselben 
Familie vor. Immer abet entwickeln sich die Erscheinungen 
fdih, etwa zwischen dem 12. und 1S. Lebensjahre und dann sind 
es namentlich die weiblichen Familienmitglieder, welehe befallen 
werden. Hervortretend ist ferner des Symptom der Ataxie und 
des nie vermisste Westphal 'sehe Zeichen (Verlust  der Knie- 
phgnomene), Symptome also, welehe vergliehen mit den bet un- 
seren Patienten beobachteten sofort die durehgreifenden Unter- 
schlede der Friedreieh'schen Krankheit und der familigr auf- 
tretenden spastisehen Paralyse kund thuen. 

In neuester Zeit hat Nonne (Arch. f. Psych. XXII. S. 283) 
tiber eine eigenthiimliehe famili'Xre Erkrankungsform des Central- 
nervensystems beriehtet. Sic betrifft drei Brtider, bet denen sieh 
sehon vor den Pubert/itsjahren eine CoqrdinationsstSrung der Ex- 
tt'emit/iten mit Ersehwerung der Sprache, geringem Grade yon 
Schwaehsinn, Parese einzelner R@kenmuskeln und m/~ssig vor- 
gesehrittener Op~ieusatrophie entwickelte. Die Sehnen- und Haut- 
refiexe, die Sensibilit~it, die Sphineterenfunction blieb normal. 
Nonne bet sich die Gelegenheit~ nach dem durch eine acute 
Entziindung des rechten untereu Lungenlappens erfolgten Tode 
des ir tier drei Briider die Obduction zu machen. Da es 
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an dieser Stelle nieht angeht, die sehr sorgf/~Itig erhobenen Be- 
funde eingehender zu bespreehen, so begnfigen wit uns, mit den 
eigenen Worten Nonne's seinen Befund und sein Urtheil fiber 
die yon ibm beschriebene Krankheit hier wiederzugeben: 

Es giebt eine angeborne, auf famili~rer Anlage beruhende 
Kleinheit des Centralnervensystems bei normalen histologischen 
Verhgltnissen~ deren klinische Symptome denen der Atrophie des 
Kleinhirns am ng~chsten kommen. 

Dass es sich in unseren Fgllen um den Nonne'schen 
Symlotomencomplex nicht handelte, mSehte ich nicht erst weit- 
lgufiger aus einander setzen: das aber geht als ein ungemein 
interessantes Ergebniss aus den sorgf~ltigen Untersuchungen des 
Verfassers hervor, dass eine ungenfigende Entwickelung und Ans- 
bildnng des Nervensystems ohne ansgesprochene 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 ungentigende Ausbildung sich meist 
nicht vereinzelt, sondern bei mehreren Gliedern derselben Fa- 
milie vorfindet. 


