XTIV,
Hereditiire Ataxie mit Nystagmus.

Von

Dr. A. Seeligmiiller
in Halle a. 4. S.

,A.m 21. Marz 4. J. hatte Herr Professor A. Graefe die Giite, mir
folgenden Fall zur Untersuchung zu {ibersenden.

Y. Beobachtung.

Leo v. K., 26 Jahre alt, Landwirth, unverheirathet, stammt aus einem
altadligen Geschlecht, in welchem mancherlei Neuropathien vorgekommen sind.
“(Ausfihrliches {iber Erblichkeit und Familienbelastung s. unten.)

Als Kind will er sehr schwichlich und viel krinklich gewesen sein und
gleichzeitig mit seiner jiingeren Schwester wegen Scropheln das Soolbad Kdsen
gebraucht haben. Dagegen hatte er damals die volle Herrschaft beim Ge-
brauch seiner unteren Extremititen. Jedenfalls erinnert er sich mit Bestimmt-
heit, als Knabe von 7—9 Jahren auf Stelzen iber einen schmalen Steg ge-
gangen zu sein, den jetzt ohne Stelzen zu passiren, fiir ihn eine Unmoglich-
keit sein wiirde. In welchem Lebensjahre die Unsicherheit der Beine begonnen,
weiss er nicht mit Gewissheit aazugeben. Indessen erinnert er sich, wie es
ihm bereits als Knabe von 12 Jahren schwer geworden, iiber einen Steg ohne
Gelander zu gehen. Auch mit dem Reiten ist es in seiner Kindheit entschie-
den besser gegangen als spiter: Viele, welche ihn als Knabe haben reifen
sehen, wunderten sich, dass er spiter so schlecht ritt, wahrend er friiher ,so
famos® auf seinem Pony sass.

Im Alter von 14 Jahren giebt er an, kurzsichtig geworden zu sein: die
Kurzsichtiglkeit steigerte sich so schnell, dass er von No. 23 binnen fiinf
Jahren bei No. 9 ankam, ja zeitweilig schon 7!/, und 8 tragen musste.

Im Alter von 15 und 16 Jahren hatte Patient eine Periode, wo er
dauernd an Schwermuth litt, sich einbildete, er wiirde bald sterben und der
Welt wirklich so tiberdriissig war, dass es ihm damals recht gewesen, wenn er
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gestorben wire. Zu derselben Zeit fiel ihm das Lernen, welches ihm aller-
dings niemals besonders leicht geworden war, noch schwerer. Inwieweit die
Onanie, welche er damals schon getrieben und bis auf den heutigen Tag
fortgesetzt hat, an diesen Stimmungen Schuld war, lassen wir dahingestelli.

Die sexuelle Potenz anlangend, giebt Patient an, niemals unfrei-
willige nachtliche Samenergiisse gehabt zu haben. Nur ein einziges Mal sei
ihm am Abend der Samen abgegangen und zwar beim Anblick eines nackten
Knaben. Auch jetzt noch hat er alle Symptome der contriren Sexual-
empfindung. Weibliche Nuditéiten, entblosste Briiste u. dgl. sind ihm zi-
wider; dagegen empfindet er regelmissig ein Gefiihl von Wollust beim Anblick
schoner nackter Knaben. WMit solchen kam er gern in nihere Beriihrung;
driickte sie gern an sich und quélte sie unter dem lebhaftesten Wollustgefiihl.
Er selbst kann dies nicht recht begreifen, ,da doch sonst derartige Empfin-
dungen wohl mit Samenerguss verbunden sein miissen; wo solle er aber bei
dem Knaben seinen Samen hin ergiessen?“ — Den Coitus hat er nur selten
versucht, weil er ihm nie gelungen. Wurde ihm das Glied von der Beischli-
ferin gereizt, so entleerte sich der Same bei kurzem und schlaffen Gliede, also
ohne Erection. Eine gewisse Neigung zum weiblichen Geschlechte hat er aber
gehabt; wenigstens ist er wiederholt verliebt gewesen. Syphilitisch inficirt
ist Patient nie gewesen.

Im Alter von 21 Jahren trat er als Freiwilliger bei der Cavallerio. ein.
Damals muss die Incoordination der untern Extremititen schon ziemlich aus-
gesprochen gewesen sein; wenigstens wurde er von seinem Unterofficier weid-
lich gedrillt; namentlich der langsame Schritt fiel ihm besonders schwer;
auch das genaue gerade Stehen in Reih und Glied ging nicht: man warf ihm
immer wieder vor, er stehe mit der linken Hiifte vor; beim Voltigiren auf das
Pford musste er sich an der Stells, wo er abspringen wollte, einen Strich
machen, den er beim Sprunge fixiren konnte; sonst sprang er zu kurz oder zu
lang. Ein besonderer Reiter ist er nie gewesen; vor allem fehlt ihmn das Ge-
fiihl fiir die Bewegungen des Pferdes. So konnte er nie unterscheiden, ob
das Pferd mit dem rechten oder linken Vorderfuss herausging und meist auch
nicht, ob es nach rechts oder links galoppirte. Bei schwerer zu reitenden
Pferden fehlte ihm der Schenkeldruck. Im Turnen hat er nie etwas geleistet.
Schwimmen hat er gelernt, es aber nie zu einiger Ausdauer gebracht, nie
itber 3 Minuten.

In den letzten Monaten seiner Dienstzeit wurde er durch eine linksseitige
Hydrocele vielfach genirt. Diese liess er sich nach vollendeter Dienstzeit
im Herbst 1875 von Langenbeck in Berlin operiren. Die entleerte Fliissig-
keit enthielt Samenfiden. Seitdem soll der linke Nebenhode angeschwollen
geblieben sein und hiufig momentan ausserordentliche Schmerzen verursachen,
welche aber meist nur wenige Minuten anhalten. Nur einmal dauerten sie
mehrere Stunden und verhinderten den Kranken durchaus am Gehen.

Bereits im Frithjahr 1875, also noch wihrend der Militdrzeit, soll der
jetzt im hohen Grade ausgebildete Nystagmus vorhanden gewesen sein.
Von mehreren deshalb consultirten Augenirzten wollte ihn der eine operiren,
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ein anderer elektrisiren; ein anderer Arzt, Oberstabsarzt, liess ihn die Augen-
douche gebrauchen.

Blase und Mastdarm sind inihrer Function gestsrt. Der Urin geht oft
nicht recht ab, besonders wenn er aufgeregt ist oder viel getrunken hat, ja
schon dann, wenn ausser ihm Jemand im Zimmer ist. Den Stuhl konnte er
nicht selten nur eben noch so lange halten, bis er dieHosen abgekntpft hatte.
Von andern pathelogischen Erscheinungen ist noch Folgendes zu be-
richten: :

Seit friihester Jugend leidet Patient an Anfillen von Migrdne, welche
wenigstens allmonatlich ein Mal sich wiederholen, aber durch Aerger und Auf-
regung auch Ofter hervorgerufen werden kénnen. Mit dieser Migrine im Zu-
sammenhang oder geradezu als solche zu bezeichnen ist das Unwohlsein, wel-
ches er nach reichlicherem Genuss von Spirituosen regelmissig bekommt.
Betrunken will er nie gewesen sein; aber jeder Excess in baccho strafte sich
durch zuweilen dreitigiges Unwohlsein mit heftigem Kopfschmerz und Er-
brechen.

Appetit und Verdauung sind gut; Stuhl regelméssig.

An Schwindel hat Patient leicht beim Cirkelreiten und beim Rund-
tanzen gelitten; ebenso beim Reiten im blachen Feld, wo er fiir das Auge keinen
Anhaltspunkt hatte; doch sind eigentliche Erscheinungen von Platzschwindel
(Agoraphobie), verbunden mit Angst oder dgl. nie hervorgetreten.

Von psychischen Erscheinungen weiss Patient ausser seiner missi-
gen Begabung nur anzugeben, dass er sowohl, als sein Vater und #lterer Bru-
der wegen ihrer grossen Vergesslichkeit bekannt sind. Was er sich nicht
aufschreibt, vergisst er. Diese hingt offenbar zusammen mit einer chronischen
Zerstreutheit und der Gewohnheit, stundenlang, ohne viel zu denken, in der-
selben Stellung zu verharren. So kann Patient stundenlang am Fenster stehen
und in’s Blaue starren, stundenlang wach im Bett liegen und ,désen®; wie
er es selbst bezeichnet. So erzéhlt er, wie er als Kind Jahre lang ein Traum-
leben — neben dem wirklichen, noch ein getraumtes Dasein — gefiihrt habe.
Noch heute wird er mit der fingirten ,Familie Moen*, von welcher er damals
Tag fiir Tag zu erziihlen wusste, geneckt. Etwas Aehnliches hat sein jiingster
Stiefbruder, welcher immer wieder von einem Lande, welches er Stockland
nennt, erzihlt. Ferner hat Patient die Eigenthiimlichkeit, dass er das, was
er sinem Entfernten zu sagen hitte, so laut zu verhandeln pflegt, als wenn
Jjener zugegen wire,

Ueber Riickenschmerzen namentlich in der oberen Lendenwirbel-
gend hat Patient wiederholt zu klagen gehabt. Er filhrt dieselben auf die
starke vorgebeugte Haltung beim Lesen, welche durch seine Kurzsichtigkeit
bedingt ist, zuriick. Indessen hat er auch wiederholt Nachts daran gelitten
und pflegte die Schmerzen dadurch zu lindern, dass er die Faust unter den
Riicken legte.

Andeutungen von Giirtelgefiihl scheinen zeitweise vorhanden gewesen
zu sein, insofern Patient wiederholt glaubte, das Hosenband sei zu eng zu-
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sammengeschniirt, wihrend er sich dann iberzeugte, dass derselbe sehr
weit war.

Der Schlaf ist gut. Beim Einschlafen hatte er, frither besonders, oft
das Gefithl von Zusammenzucken und Fallen, und nach dem Erwachen heftiges
Herzklopfen. Dies soll sich gegeben haben, seitdem er auf den Rath eines
alteren Bruders, welcher frither auch daran gelitten, beim Einschiafen das
Liegen auf der linken Seite vermieden. ’

Schliesslich bekommt Patient beim Anzug eines Schnupfens gewohnlich
einen krampfartigen Kitzelhusten. Giebt er sich Miihe diesen zu unterdriicken,

so treten Zufille mit Gesichtsverzerrungen ein, welche seine Umgebung ofter
beiingstigten.

Status praesens am 21, Marz 1879.

Mittelgrosser, dunkelblonder Mann, von frischer, gesunder Gesichtsfarbe
und mit lebhaft gertheten Wangen, aber wenig entwickelter Muskulatur, Der
Blick bat durch den meist vorhandenen Nystagmus etwas sehr Unstétes und
Unruhiges. Die linke Wangengegend erscheint deutlich abgeflacht- und ein
wenig geringer gertthet als die rechte. Die linke Oberlippe tritt mehr hervor.
Der Mund steht schon in der Ruhe schief, noch mehr aber beim Lachen. Der
rechte Mundwinkel steht hoher als der linke, Im Uebrigen aber tritt beim
Grimassiren keine Differenz in der Functionirung der beiden Gesichtshilften
hervor. Ebensowenig lasst die elektrische Untersuchung mit beiden Strémen
einen Unterschied in der Erregbarkeit der Muskulatur auffinden. Dagegen ist
der rechte Gaumenbogen bedeutend schmaler als der linke und das Zépfchen
steht mit der Spitze leicht nach rechts.

Die weit hervorgestreckte Zunge zeigt deutliche fibrillire Zuckungen.

Am meisten fallt im Antlitz die unstite Stellung der Augen, der Ny-
stagmus auf. Derselbe besteht, wie bereits oben mitgetheilt, seit dem Frih-
jahr 1875, Bei der ersten Untersuchung glaubte ich gefunden zu haben,
dass bei gewissen Stellungen der Augipfel die Schnelligkeit und Intensitit
ihrer Bewegungen zunahm, bei anderen nachliess oder ganz aufhorte. Indessen
wurde es mir bei jeder neuen Priifung immer klarer, dass bestimmte Normen
fiir den Nystagmus sich nicht aufstellen liessen, weil derselbe von allerhand
nicht recht durchsichtigen #usseren und inneren Bedingungen abzuhingen
scheint. Jedenfalls hatte die Lage des fixirten Punktes keinen stabilen Ein-
fluss auf die Heftigkeit und schnelle Aufeinanderfolge der Augenbewegungen.
Dies ergeben die folgenden Zahlen, von denen die zuerst stehenden am
21. Mérz, die anderen am 18. April notirt wurden; sie geben die Anzahl der
in einer Minute gemachten Bewegungen an:

Lage des fixirten Puncies in maximo lateral links: 144. 126 Zuckungen

in » rechts: 152. 140 ”

nach unten 152. 60 (sehr kurze
Excursionen)

nach oben 32, 106 Zuckungen

»

gerade aus 96. 0
Archiv f. Psychiatrie. X. 1, Heft, ‘ 15
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Man sieht, wie wenig die Zahlen, welche an den beiden verschiedenen
Tagen notirt wurden, mit einander tibereinstimmen. Ja an einem anderen
Tage. dem 4. April Mittags, fehlte der Nystagmus fast vollstindig bei Devia-
tion der Augen nach links, war lebhafter nach rechts und wiederum gering
beim Geradeaussehen.

Patient hat selbst beobachtet, dass Aufregungen, so durch Weingenuss,
den Nystagmus entschieden vermehren. Ferner giebt er an, dass der Nystag-
mus sich in diesem Winter entschieden verschlimmert habe, wie er meint,
durch den anhaltenden Schnee. Schliesslich hat auch der Wille einen nicht
zu verkennenden Einfluss auf den Nystagmus.

So gelingt es dem Patienten gewdhnlich in einer bestimmten Richtung
den Ruhepunkt fir die Augen zu finden. Als ich ihn z B. am 18. April
meinen Finger, ca. !/, Meter von seinen Augen in der Medianlinie entfernt,
fixiren lasse, vermag er. die Nystagmus-Bewegungen nach wenigen Minuten
ganz zu unterdriicken. Halte ich den Finger aber 7 Ctm. von der Glabella
entfernt nach oben, so gelingt ihm das Unterdriicken nicht; vielmehr werden
die zuckenden Bewegungen immer schneller und toller. H&lt er die Augen
lingere Zeit in maximo lateral gestellt, so bekommt er gewohnlich Schmerzen
in den Schlifen, hdlt er sie nach oben gerichtet, solche in der Gegend der
Glabella.

Schliesst Patient das linke Auge, so tritt doch Nystagmus am rechten
ein beim Fixiren eines Gegenstandes, am meisten bei in maximo lateraler oder
medianer Stellung der Augen.

Aus einer Untersuchung, welche Herr Prof. A. Graefe so giilig war in
meiner Gegenwart vorzunehmen, will ich noch Folgendes anfihren. Schein-
bewegungen werden am Patienten gewdhnlich. aber durchaus nicht immer
wahrgenommen. Der Kranke hat ein sehr geringes Diffusionsvermdgen,
so dass er z. B., wenn ihm ein Prisma von 1290 vor das eine Auge gehalten
wird, nicht im Stande ist, die Wiedervereinigung der dadurch entsiehenden
Doppelbilder zu bewirken.

Natiirlicherweise kann der Nystagmus fiir das deutliche Sehen nicht ohne
Folgen sein.  Patient erziiblt, wie er Jomanden, der auf der Strasse schnell
an ihm voriibergeht, niemals erkennen knne; wie er beim Vorlesen leicht die
Zeile verliere und die nichste Zeile schwer finde, so dass er sehr bald durch
das angestrengte Aufmerken und fortwihrende Suchen ermide.

Beim Lesen dagegen ermiide er nicht; er liest ziemlich viel. Dies er-
klart sich wohl einfach daraus, dass er beim Lesen fiir sich Musse genug hat,
immer wieder von Neuem einen Ruhepunkt fiir die Augen zu finden, wihrend
¢r beim Vorlesen, wm nicht zu stocken, ein gewisses Tempo einhalten muss.

Sehr interessant ist es, den Kranken beim Schreiben zu beobachten, Er
andert nimlich hierbei alle Augenblicke die Stellung des Kopfes und die der
Augen. Zuniichst will ich hervorheben, dass die Stellung der Augen stets die
entgegengesetzte ist als die des Kopfes. Ist also der letztere nach rechts
gedreht, so besteht Deviation der Augen nach links und umgekehrt. Gewdhn-
lich beginnt nun Patient beim Schreiben mit einer der eben genannten Stel-
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lungen; so hatte er in dem einen Falle, wo ich ihn genau beobachtete, den
Kopf zuniichst nach rechts, die Augen nach links; nachdem er so 2—3 Wor-
ter geschrieben, schloss er das linke Auge und fixirte ausschliesslich mit dem
rechten; wieder nach wenigen Worten, 6ffnete er das linke Auge wieder und
stellte den Kopf nach links, die Augen nach rechts; schliesslich hielt er das
rechte Auge geschlossen und fixirte mit dem linken. Alle diese Verdnderun-
gen, wahrend er drei kurze Zeilen schrieb.

Die Handschrift ist unschén und eckig, letzteres um so mehr, jeo lang-
samer Patient schreibt. N

Beim Lesen, wie beim Vorlesen pflegt er seine Lieblingsstellung beim
Sitzen mit vorgebeugtem Oberkérper einzunehmen. Nun hat er aber seit Jah-
ren beobachtet, dass die Speichelabsonderung im Munde eine ganz enorme ist.
Aus diesem Grunde l#uft ihm in Folge der vorgebeugten Haltung des Kopfes
“beim Vorlesen der Speichel fortwihrend zum Munde heraus. Eine solche
massenhafte Ansammmlung von Speichel im Munde hat Patient auch regel-
migsig wahrgenommen, so oft er lingere Zeit nicht gesprochen hatte. Will
er alsdann z. B, Jemand rufen, so vermag er dies nicht sofort, sondern muss
erst den unmerklich im Munde angesammelten Speichel hinterschlucken.
Nachts soll ihm tibrigens der Speichel nicht aus dem Munde laufen, jedenfalls
nicht in dem Grade, dass das Kopfkissen davon feucht geworden wire.

Der iibrige Korper erscheint leidlich proportionirt. Eine auffallige Ver-
kriimmung der Wirbelsiule fehlt; nur die untere Brustwirbelsiule weicht mit
einer flachen Convexitdt etwas skoliotisch nach links ab. Ausserdem aber
stellt die Gegend des letzten Hals- und der drei obersten Brustwirbels eine
rundliche Hervorwélbung dar, die aber bei Druck und Percussion ebensowenig
schmerzhaft ist als die tibrige Wirbelsiule. )

Die Muskulatur an den oberen Extremitéten ist entschieden kriftiger ent-
wickelt als die an den unteren, wo namentlich die Oberschenkel nach dem
Knie zu sich auffillig verjingen und die Waden diinn und schlaff sind. Hier-
mit im Einklang steht der sehr krdftige Druck beider Hinde™) und der man-
gelhafte Schluss beim Reiten. Dagegen ist die rohe Kraft der unteren Extre-
mitdten beim Wegstossen der sich entgegenstemmenden Hand in liegender
Stellung immerhin noch eine recht betréichtliche.

In directem Widerspruch mit dieser normalen Entwicklung von roher
Kraft an den untern Extremititen stehen die nicht zu verkennende Unsicher-
heit beim Gebrauche derselben, die Coordinationsstérungen.

Beim Stehen mit gespreizten Beinen und offenen Augen bemerkt man
nichts Auffilliges. Dagegen treten, sobald die Fiisse parallel nebeneinander
geschlossen werden, sofort die Erscheinungen der statischen Ataxie ein,’
noch mehr, wenn die Augen gleichzeitig geschlossen werden. Alsdann sieht
man am nackten Korper, wie die Muskeln der unteren Extremitdlen sich ab-
wechselnd zusammenziehen und wieder erschlaffen, wie namentlich die Sehnen

*) Beim forcirten Héndedruck fingt er iibrigens an mit dem Kopfe seit- -
lich zu schiitbeln.

15%
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um das Sprunggelenk abwechselnd etwas hervorspringen, alles offenbar Bewe-
gungen, um das Gleichgewicht aufrecht zu erhalten. Am hochgradigsten sind
diese Muskelzuckungen bei offenen Augen in dem Moment, wo er die Fiisse
parallel nebeneinander gestellt hat.

Patient pflegt mit ziemlich gespreizten Fiissen zu stehen. War ihm dies
nicht mdglich, wie in Gesellschaften, namentlich aber bei Feierlichkeiten im
Gedringe, wo er die Fiisse dicht aneinander geriickt halten musste, so ge--
rieth er in die peinlichste Angst, dass er umfallen méchte; ja mehrmals hat
er sich, um nicht wirklich umzufallen, an einen seiner Nachbaren krampfhaft
halten miissen. - ‘ , ‘

Hier kommen in Betracht die inferessanten Beziehungen zwischen dem
Nystagmus und den Coordinationsstdrungen. Patient hat selbst Folgendes
beobachtet: So lange die Augen zittern, mag er sie nun gedffnet oder
geschlossen halten, hat er dauernd das Gefiihl, als ob der Fussboden unter
ihm nicht feststehe, sondern sich in den verschiedensten Richtungen bewege
und drehe, so dass es ihm meist 50 ist, als ob er selbst in der Luft schwebe.
Erst wenn es ihm gelungen ist, den Ruhepunkt fir die Augen zu finden, fihlt
er den Boden feststehend und damit erst kehrt die volle Stabilitdt zurick.

Darum geht das Streben des Patienten immerfort dahin, den Ruhepunkt
fiir die Augen zu finden. Doch geschieht dies meist instinctiv und ohne vor-
ausgegangene Usberlegung, zumal er darin so viel Usbung hat, dass es ihm
meist nicht schwer wird. Beim Schiessen muss er den Moment abwarten, wo-
er den Ruhepunkt gefunden hat.

Man konnte nun meinen, die Ataxie sei lediglich eine Folge.des Nystag-
mus. Indessen ergiebt eine sehr naheliegende Betrachtung, dass dies keines-
wegs der Fall ist. Wire niimlich die Ataxie eine directe Folge des Nystagmus,
so miisste dieselbe ja aufhdren, so lange Patient die Augen geschlossen hilt,

_in ahnlicher Weise, wie Schwindel und Schwanken beim gewohnlichen Ny-
stagmus der Berglente durch Lidschluss sofort coupirt werden. Wir sehen
aber, dass das Schliessen der Augen die Ataxie sogar steigert, statt sie auf-
zuheben.

In den Bereich der Storungen der stdtischen Ataxie diirften noch folgende
Abunormititen zu rechnen sein:

Wie Patient selbst angiebt und wie ich wihrend der mehrere Stunden
wihrenden Untersuchung vielfach zu beobachten Gelegenheit hatte, halt der-
selbe keinen Augenblick seine Glieder still. Die Hande nestelten fortwdhrend
an der Schnur des Augenklemmers. An der auf mein Geheiss in gewGhnlicher
Ruhestellung auf den Tisch gelegten Hand traten, wenigstens seinem Gefiihl
nach, leichte Zuckungen in der Gegend der Daumenwurzel ein. Ich selbst
konnte mich nicht sicher hiervon iberzeugen. Die mit den Spitzen bei sitzen-
dem Korper aufgestellten Fiisse fangen an, leicht zitternde Bewegungen aus-
zufiihren, sobald die Fersen dem Fussboden in geniigender Weise, etwa bis
auf 5 Ctm.. gendhert werden.  Aehnliche zitternde Bewegungen, aber mit
grosseren Excursionen, pflegt Patient seit Jahren fortwihrend zu machen,
wenn er fiir sich sitzt und liest. Auch das iibergeschlagene Bein macht stir-
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kere Bewegungen als beim normalen Menschen. Diese Bewegungen kann
Patient jederzeit durch den Willen unterdriicken.

Die locomotorische Coordination der unteren Extremitdten
zeigt ebenfalls hochgradige Stérungen. Beim gewshnlichen Gange wiirde
»inem, der nicht seine volle Aufmerksamkeit aufwendet, kaum etwas Abnormes
auffallen. Dagegen kann dem aufmerksamen Beobachter das Breitspurige, mi-
nimal Schleudernde des Ganges nicht entgehen. Beim Gehen mit geschlossenen
Augen auf einen Punkt los, den er vorher hat in das Auge fassen konnen,
schreitet er ziemlich in gerader Richtung, aber die Beine werden noch breit-
spuriger gehalten als vorher, die Fiisse gewissermassen tastend vorwirts ge-
schoben. Geradezu vollstdndig unméglich ist ihm das Strichhalten, d. h. auf
einer Dielenritze vorwirtsschreiten, indem abwechselnd Absatz an, Spitze ge-
setzt wird. Schon der erste Schritt misslingt durchans. Wohl aber vermag
Pat. ohre Anhalten auf einen Stuhl zu steigen. Ebenso vermag er in liegender
Korperstellung sehr wohl Figuren mit der Fussspitze in die Luft zu zeichnen,
auch bei fest geschlossenen Augen.

Die locomotorische Ataxie der oberen Extremitédten ist ent-
schieden in viel geringerem Grade ausgebildet als die der unteren. Das Zu-
kndpfen gelingt gut, ohne die Controle der Augen. Dagegen hat Patient nie
gelernt am Schlips eine Schleife zu binden; das Rasiren fiel ihm so schwer,
dass er es vorzog, sich den Bart wachsen zu lassen. Wie viel aber von diesen
Storungen auf die Rechnung des Nystagmus kommt, miissen wir dahingestellt
sein lassen. Beim Stossen mit dem Zeigefinger bei offenen Augen nach einem
kleinen Punkt wird dieser recht prompt getroffen; bei geschlossenen Augen
stosst er nach der Uhr, die vorn und oben, nach der rechten Seite.

Fibrillire Zuckungen fehlten dberall, mit Ausnahme der leichten
Zuckungen'an der herausgestreckten Zunge. Auch im Gesicht tritt bei ge-
wissen normalen Stellungen lebhaftes Zittern ein. Sonst werden zitternde
Bewegungoen nirgends wahrgenommen, ausser bei den erwihnten Stellungen
der unteren Extremititen. Die oberen zittern nicht, anch wenn sie lingere
Zeit seitlich horizontal ausgestreckt gehalten werden.

Die electrische Erregbarkeit der Nerven und Muskeln ist {iberall
normal. Die Sensibilitdt erweist sich bei genauer Untersuchung iberall
intact. Das Localisiren von Beriihrungen geschieht ausserordentlich prompt
und sicher. Auch das Schmerzgefiihl ist intact: Spitze und Knopf der Steck-
nadel werden sehr wohl unterschieden. Auch der Drucksinn ist nicht beein-
trichtigt. Beim Auflegen von Thalern oder Bleistiickchen auf die entbldssten
Oberschenkel (natiivlich mit den bekannten Cautelen) irrte er sich in Bezug
auf den mehr belasteten Schenkel nicht mehr als Gesunde, an denen ich die-
selben Priifungen vornahm.

Auch subjective Stérungen der Sensibilitdt fehlien fast ganz. Patient
giebt an, dags er ofter das Geliihl in den unteren Extremitdten habe. als
miisse er sie ausstrecken; Kribbeln will er zuweilen in den Hinden empfinden,
aber weder intensiv, noch andauernd.

Die Priifung auf Reflexerregbarkeit ergiebt zunichst vollstindiges
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Fehlen des Kitzelreflexes an den Fusssohlen. Patient giebt an, das Kitzelge-
fiihl schon alsKind durch tégliche, Seitensder Amme vorgenommene Schwamm-
waschungen der Fisse vollstdndig verloren zu haben. Auch beim Stechen
mit der Nadel kommt nur eine Andeutung von Muskelcontraction und zwar
nur an den Muskeln des Oberschenkels zu Stande. Im Gegensatz hierzu zuckte
Patient jedes Mal auf das lebhafteste zusammen , sobald die feuchte Electrode
in der Lendenwirbelgegend applicirt wird. :

Die Patellarreflexe sind ungewdhnlich lebhaft. Das Fussphi-
nomen fehlt durchaus.

Der Bauchreflex ist beiderseits angedeutet. Der Hodenreflex
links eben nur wahrzunehmen, rechts fehlt er vollstindig.

Die Hoden fithlen sich nicht eben atrophisch anj der linke Nebenhoden
etwas geschwellt. So oft Patient schnell sich niederkauert, vernimmt man
ein lautes Knarren, welches in den Kniegelenken entsteht.

In seinem Wesen hat Patient etwas Frisches und Lebendiges. Seine
Stimmung ist meist zufrieden, mittelst seiner regen Phantasie ist er jederzeit
im Stande, aus der Wirklichkeit sich dauernd in gliickliche Triume zu wiegen.

Zu meiner grossen Freude gelang es mir, des &lteren Bruders behufs
einer einmaligen Untersuchung habhaft zu werden, welche meine Vermuthung,
dass derselbe an der gleichen Affection, wenn auch in geringerem Maasse
leide, durchaus bestitigte:

2. Beobachtung.

Alexander v. K., 28 Jahr alt, Guisbesitzer, verheirathet, war von Kind
auf sehr gesund, kriftig und muskelstark, so dass er die meisten seiner Alters-
genossen beim Ringen bezwingen konnte. Indessen war er von frithester
Jugend an nicht besonders geschickt: so war er nie ein besonderer Reiter;
jedoch hélt er sich noch jetzt ein Reitpferd und will volle Fihlung mit den
Schenkeln haben. Dagegen sind die Kraftleistungen seiner unteren Extremi-
titen stets nur sehr missig gewesen. Auch verlor er von jeher beim schnellen
Reiten, wie beim Laufen leicht den Athem. Als Junge will er auf Stelzen
sicher gegangen sein.

Von frithester Kindheit an hat er allerhand absonderliche ,Angewohn-
heiten“: so wackelte er als Junge und auch spéter noch viel mit dem Kopf;
auch jetzt schneidet er hiufig Grimassen, namentlich macht er kaninchenartige
Bewegungen mit der Nasen- und Mundmusculatur. (Sobald er solche auf
mein Geheiss producirt, tritt ein lebhaftes Erzittern dieser Theile ein, besonders
auf der linken Seite.) Ausserdem runzelt er bald die Stirn, bald zuckt ein
Augenlid. Nicht selten soll er auch mit einer Schulter zucken. Letazteres
pllegt seine 3 jihrige Tochter bereits auch zu thun. Wegen dieser eigen-
thiimlichen Bewegungen consultirt, untersuchte vor Jahren ein berliner Arzt
die Wirbelstule des jungen Knaben und verordnete, da sich mehrere Wirbel
bei Druck schmerzhaft zeigten, Blutegel, ableitende Pflaster etc. auf die obere
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Brustwirbelsdule, wo sich jetzt noch dichtgedringte Blutegelnarben (wenigstens
ein Dutzend) finden.

Noch ehe Patient im Herbst 1869 beim Militir eintret, zog er sich
einen harten Schanker zu, welcher in der Langenbeck’schen Klinik in
Berlin mit einer 6 wochentlichen Schmierkur behandelt wurde. Secundire
Erscheinungen will Patient nie gehabt haben. Auch spiter inficirte er sich
" noch verschiedene Male, doch litt er nur an weichen Schankern. welche stets
unter dem Gebrauch von Kupferwasser heilten. Hinmal wurde ihm rechts in
der Weiche ein vereiterter Bubo aufgeschnitten. Vor Paris 1870 71 hat er
nach einer frischen Ansteckung breite Condylome gehabt. Trotz alledem sind
jetzt irgend welche Zeichen der latenten Lues nicht zu entdecken. Seine Frau.
mit welcher er seit 4 Jahren verheirathet ist, hat nie abortirt. Die beiden
aus dieser Ehe resultirenden Kinder von 3, resp. !/, Jahr haben nie ver-
ddchtige Brscheinungen dargeboten. Am Patienten selbst lisst die genaueste
Untersuchung weder geschwollene Lymphdriisen, noch sonst irgend welche
suspecte Brscheinungen nachweisen.

Das Geschlechtsle ben des Patienten anlangend. hat dieser als Junge
onanirt und spiter in venere starke Excesse begangen; iiberhaupt aber in der
Zeit von 186972, wo er activer Officier war, ein liderliches, tolles Leben
gefihrt, so dass er die Nichte sich regelmissig in schlechten Kneipen und
Hurenlokalen umhertrigb. In letzter Zeit scheint die libido sexualis nachge-
lassen zu haben. Von contrirer Sexualempfindung weiss er nichts.

Wihrend des Feldzuges 1870/71 hat Patient kaum je erhebliche Stra-
pazen gehabt; so nur kurze Zeit im Herbst 1870 im Freien bivouakirt. Trotz-
dem bekam er im Frithjahr 1872 plétalich heftize Schmerzen in die rechte
Hiifte. die sich alsbald iiber die ganze rechte Kérperhilfte erstreckten und den
Gebrauch der rechtsseitigen Exiremititen unmoglich machten. Gleichzeitig
litt Patient in Folge eines Trippers an einem sehr schweren Blasencatarrh.
Dieser, sowie die tdbrigen Erscheinungen besserten sich zwar wihrend einer
Kur in Wiesbaden, aber Patient sah sich doch darch seinen Gesundheitszustand
veranlasst, im Herbst 1872 seinen Abschied zu nehmen.

Jetzt ist Patient seit einem halben Jahre schlecht auf den Fiissen. Zu-
nichst bekam er im October 1878 Schmerzen in der linken Achillessehne und
auf der medianen Seite der Ferse. Auch am anderen Fusse zeigten sich &hn-
liche Schmerzen und an beiden, namentlich allerdings am linken, ist die
laterale Seite des Fussriickens stark und schmerzhaft geschwellt. Trotzdem
hat Patient noch in diesem Winter verschiedene Treibjagden mitgemacht und
ist dabei oft viele Stunden laug, allerdings mehr hinkend als laufend, auf den
Fiissen gewesen. Seit Neuwjahr aber empfindet Patient nach lingerem Gehen
eine grosse Ermidung in den Beinen. Im Februar d. J. hat er 26 Bider mit
Aachener Badeseife ohne wesentlichen Nutzen genommen.

An den fritheren Blasencatarrh wird er jetzt noch dadurch erinnert, dass
er namentlich wihrend des Einschlafens wisderholt zum Urinlassen sich er-
heben muss. Will er verreisen, so trinkt er aus Angst, unterwegs fort-
wihrend incommodirt zu werden, wenig oder gar keinen Kaffee. Sowohl der
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Schliessmuskel der Blase, wie der des Mastdarms sind nicht ganz zuverlissig,
Empfindet Patient einmal Drang zum Uriniren oder zum Stahl, so muss er,
besonders bei vorhandenem Durchfall, schnell zum Abort eilen.

Im Uebrigen leidet Patient an Stuhlverstopfung. Der Appetit ist méssig,
die Verdauung ofter gestort; die Zunge meist belegt.

An Migréne, wie an Kopfschmerzen tiberhaupt, hat Patient nie ge-
litten; ebensowenig an Salivation. Dagegen hat er dasselbe Herzklopfen
beim Hinschlafen wie sein Bruder, sobald er sich auf die linke Seite legt.

Schwindel hat Patient wiederholt beim Besteigen eines Thurmes oder
dergl. empfunden, sonst nicht.

Die auch bei seinem Vater und Bruder oft geriigte Vergesslichkeit
hat Patient an sich selbst in hohem Grade wahrgenommen, so dass er z. B.
irgend welche Verabredungen zu machen sich scheut, aus Furcht sie wie ge-
wohnlich zu versiumen.

Girtelgefiihl im gewdhnlichen Sinne hat Patient nie empfunden; da-
gegen hat er am ganzen Korper leicht die Empfindung, als wenn ihm die
Kleider zu eng wiirden. Aus diesem Grunde kann er auch nur weite Ricke
von leichtem Stoff tragen.

Status praesens am 16. April 1879.

Ziemlich grosser, dunkelblonder Mann von blihendem Aussehen, straffer
Musculatur und kréftigem Kérperbau. Das sehr dichte lockige Haapthaar ist
niemals ausgegangen. Auch bei thm ist, wie bei seinem Bruder, das Antlitz
nicht symmetrisch: Der rechte Mundwinkel steht etwas tiefer als der linke.
Der Nasenriicken ist nach rechts hin leicht convex, so dass die Nasenspitze
. mehr nach links steht. Die linke Nasolabialfalte tritt mehr hervor als die rechte,
ebenso wie bei dem jiingeren Bruder. Die herausgestreckte Zunge zittert. Am
weichen Gaumen nichts auftéllis Abnormes; vielleicht steht das Zépfchen mit
der Spitze etwas nach links.

Besonders gespannt war ich auf das Verhalten der Augen. Zunichst
fixirte beim ruhigen Blick gerade aus nur das rechte, wihrend das linke etwas
nach links hin schielte. Von nystagmusartigen Bewegungen der Augipfel
war fiir gew6hnlich nichts zu bemerken, dagegen tritt zuweilen, wenn Patient
von dem Fenster hinweg sieht und nicht fixirt, ein deutliches tact{érmiges Hin-
und Herbewegen beider Bulbi auf. Ebenso erfolgt die Bewegung der Bulbi
in der Richtung des vorgehaltenen Fingers nicht gleichméssig, sondern unter
nicht zu verkennenden Rucken. Es ist also jedenfalls eine Andeutung von
Nystagmus in dem vorliegenden Falle bereits vorhanden. Im Uebrigen riihmt
Patient seine vortrefflichen Augen, wie er Fische geschossen, wie er bei
Jagden den Schweiss des Wildes verfolgt und wie er es durch Usbung dahin
‘gebracht habe, als ein guter Pistolenschiitze zu gelten.

Auch die ibrigen Sinne befinden sich in durchaus normalem Zustande.
Die Handschrift ist steif und unschén, obgleich Palient die einzelnen Buch-
staben malt; immerhin aber besser wie die des jingeren Bruders. Patient
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verschreibt sich ausserordentlich hiufig, sogar, wie ich selbst sah, bei seinem
eigenen Namen. In Folge davon hat er nicht selten ein Protocoll, eine amt-
liche Eingabe oder dergl. 8 — 4 Mal abschreiben miissen. Dies ist wohl auf
eine schon bei dem jiingeren Bruder erwihnte habituelle Zerstreutheit zuriickzu-
fiilhren, ebenso wie seine Sprache oder vielmehr die Art, sich auszudriicken,
dadurch ein ganz eigenthiimliches Geprige erhdlt. Er spricht ausserordent-
lich schnell, aber mit Hindernissen; iiberhastet, tiberhaspelt, dberpoltert und
verhaddert sich; jetzt fingt er einen Satz an, da fillt ihm ein anderer ein;
dieser wird eingeschoben um ebenfalls nicht vollendet zu werden, weil wieder
ein dritter Satz dazwischen kommt, so dass er 5 Minuten lang sehr viele Worte
gemacht haben kann, ohne dass der Zuhorer weiss, was er eigentlich will,
er infisste es denn errathen. Hs erinnerte mich diese Redeweise an eine ver-
besserte Auflage von der Carlchen Miessnick’s, wenn man etwa einen seiner
Aufsitze noch wesentlich verstimmelt oder schnell vorlesen wiirde. Ausserdem
fiillli er etwaige Pausen zwischen den Bruchstiicken von Sitzen mit
4—38—34 aus. Man konnte eine solche Art sich auszudriicken wohl als eine
Ataxie der Gedanken bezeichnen; von einer Ataxie der Sprache im gewdhn-
lichen Sinne war weder bei diesem noch bei dem jiingeren Bruder die Rede.

Der Korper des Patienten ist wohlproportionirt und von starkem Knochen-
und Muskelbau. Die Wirbelsdule zeigt keine Deviation bis auf den Lenden-
abschnitt, welcher eine recht ansehnliche Lordose darbietet; die Dornfortsitze
dieses Abschnittes liegen auf dem Grunde einer tiefen Furche, zu deren Seiten
die Riickenstrecker filetartig hervorspringen. Der 5. und 6. Brustwirbel ist
bei Druck, namentlich aber bei Percussion etwas empfindlich.

Auch dieser Patient zeigt locomotorische Ataxie und selbst Andeutungen
der statischen Ataxie. Der Gang selbst, den ich Gelegenheit hatte, auf der
Strasse zu beobachten, wo ich ohne Wissen des Patienten eine lange Strecke
hinter ihm herging, hat in fast noch hoherem Grade als bei dem jiingeren
Bruder etwas Auffélliges. Patient geht etwas breitspurig, ldsst aber den
schweren Oberkérper bei jedem Schritt auf das stiitzende Bein fallen, wo-
‘durch ‘der Gang etwas watschelndes bekommt. Die Ueberginge iiber Rinn-
steine, das Hinauf- und Hinuntertreten vom Trotteir wurden in einer auf-
fallig vorsichtigen Weise ausgefiibrt. Das dlteste, 3 Jahre alte Tochterchen
soll denselben Gang haben wie ihr Vater.

Das Strichhalten ist dem Kranken nahezu unmoghch namentlich,
wenn er nicht mit den Armen als Balancirstangen in der Luft herumfuchteln
darf. Das Stehen mit fest geschlossenen Fiissen, aber offenen Augen wird
ohne merkliches Schwanken ausgefiihrt; an den entblossten untern Extromititen
sieht man aber doch, wie die Sehnen am Fussgelenke sich abwechselnd an-
spannen und wieder erschlaffen; dies wird noch viel auffalliger, sobald Patient
die Augen schliesst.

Besonders unbeholfen ist Patient, wenn er nach lingerem Sitzen vom
Stahle aufsteht. Von Ataxie der oberen Extremititen ist bis jetzt nichts
nachweisen. Dass er eine rechts oben gehaltene Taschenubr bei geschlossenen
Augen rechts unten sucht; diirfte nichts gegen diese Behauptung beweisen, da
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sonstige Stérungen fehlen. Zitternde Bewegungen fehlen an den Extremitéten,
auch wenn Patient dieselben lange Zeit ausgestreckt halt.

Die Sensibilitdt erweist sich als durchaus normal; auch der Druck-
sinn, Auch subjective Empfindungsstdrungen fehlen durchaus.

Der Kitzel- und Stichreflex von den Fusssohlen fehlt. Dagegen zucken
die Riickgratsstrecker sehr energisch, sobald die Lendengegend wmit einem
Gegenstande beriihrt wird.

Dér Patellarreflex ist beiderseits ebenso lebhaft vorhanden wie bei
dem Bruder; ebenso der Bauchreflex, wihrend Hodenreflex und Fussphidnomen
fehlen.

Nach diesen beiden Beobachtungen war ich sehr gespannt auf die Fa-
miliengeschichte der beiden Kranken. Leider konnte ich wegen zu weiter
Entfernung von den #brigen Gliedern der Familie keins weiter untersuchen;
vielmehr musste ich mich darauf beschréinken, den jingeren Bruder vor seiner
Heimreise auf die Punkte aufmerksam zo machen, auf welche es mir an-
kommen musste. Diesen Nachforschungen, welche derselbe zur Zufriedenheit
ausfiihrte, entnehme ich Folgendes:

Verwandtenehen sind in aufsteigender Linis bis zu den Urgross-
eltern nicht vorgekommen, ausser dass Vater und Mutter der Patienten
Briderkinder sind. Bine Affection, welcher der seinigen vollstindig ent-
spriche, ist nie in der Familie vorgekommen, Dagegen scheinen Neuropathien,
namentlich in der Familie der Mutter, nicht eben selten gewesen zu sein.

Aus der Familie der Mutter weiss Patient in dieser Beziehung Fol-
gendes mitzutheilen:

Von der Urgrossmutter ist so viel bekannt. dass sie die letzten 10 Jahre
ihres Lebens (sie starb 75 Jahre alt) wegen klumpihnlich geschwollenen
Fiissen vom Bett auf den Stuhl und vom Stuhl in das Bett getragen werden
musste.

Der Grossvater hatte, wie unser dlterer Bruder, die Eigenthiimlichkeit,
héufig mit den Schultern zu zucken und konnte beim Sitzen ebensowenig wie
der jiingere Bruder die Beine stillhalten. Usbrigens war er dusserst méssig,
sehr mager und sprang vorziiglich. ImAlter (er starb ca. 75 Jahr alt) hatte er
den schwarzen Staar. Jinkgen hatte ihn fiir riickenmarkskrank erklirt.
v. Grife widersprach dem und operirte ihn. Indessen wurde nur ein sehr
kleines Gresichtsfeld erzielt, in welchem er die Gegenstinde scharf erkennen
konnte. Die Aerzte sagten, der Sehnerv sei vertrocknet und fiirchteten, dass
auch das Gehirn afficirt werden mochte.

Die noch lebende 73 jahrige Grossmutter litt friher an Migrine und soll
dadurch auffallen, dass sie von einer vorgefassten Meinung nicht abzubringen
and fiir Griinde tberhaupt nicht zuginglich ist. Sie hat mehrere grosse
Oelbilder gemalt.

Die Mutter des Patienten selbst litt dauernd an Bleichsucht und Nerven-
schwiche. Sie trieb Musik und Malerei bei wenig Talent mit grossem Fleiss.
Nicht zu lange vor ihrem Tode zeigte sie wihrend einer Kur in Franzensbad
voriibergehend derartige psychische Storungen, dass man sie fiir geisteskrank
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hielt. Sie starb 32 Jabhre alt, am ganzen Koérper geschwollen nach einer
Frithgeburt unter Kréimpfen, angebhch durch Blutverglftung (wahrscheinlich
wohl an Urimie?).

Von der Mutter leben noch 2 Schwestern, welche beide sehr nervés und
hysterisch zu sein scheinen; die #liere soll dem Irrenhause mehrmals nahe
gewesen sein.

Aus der Familie des Vaters ist besonders nur zu berichten, dass
die Kinder seines Bruders trotz kdrperlicher Fiille fiir hochgradig nervés
gelten; sie sind 13 resp. 9 Jahre alt; der jingste Knabe von 9 Jahren hat
einen Kopf, der vorn auffallig schmal, hinten breit ist. Der Vater der Pa-
tienten ist noch am Leben und sehr kriftig und ristig. Er sowohl, wie sein
Vater und Grossvater haben eine Zeit lang in der Armee gedient und sich
alsdann auf ihr Gut zuriickgezogen. Aus der Ehe mit der Mutter der beiden
Patienten ging ausser diesen nur noch eine jiingere Schwester hervor.

Diese, 21 Jahre alt, ist in Bezug auf anhaltende Bleichsucht und Ner-
vositdt durchaus das Ebenbild der verstorbenen Mutter. Ausserdem ist sie
kurzsichtig, zuckt hiufig mit den Augenbrauen und hilt sich ziemlich schief.
Sie kann ebenfalls auf der Dielenritze nicht gehen, indessen reitet sie. Ny-
stagmus soll nach Aussage der Briider nicht vorhanden sein; indessen wurde
das nimliche von dem jiingeren Bruder in Bezug auf den #lteren behauptet,
bei welchem die genauere Untersuchung hinterdrein doch Spuren von Nystag-
mus ergab.

Alle drei Geschwister aus dieser ersten Ehe des Vaters haben das
Gemeinsame, dass sie auffilliz schlecht schreiben, wihrend die Kinder aus
einer 2. Ehe gut schreiben.

Alle 3 Geschwister sollen, so lange sie in ihrer Héuslichkeit sich be-
finden, sehr wenig sprechen, am wenigsten der dlteste Bruder, etwas mehr
der jiingere, am meisten noch die Schwester. Dass beide Briider bei der
Untersuchung durch mich sehr lebhaft und parlant waren, erkldrt der jiin-
gere Bruder durch die dabei stattgehabte Aufregung.

Wollte ich die vorliegende Erkrankungsform einfach als ,here-
ditare Ataxie“ bezeichnen, so bediirfte diese Bezeichnung keiner
weiteren Begriindung; denn sowohl die Hereditit (s. unten) wie die
Ataxie liegen ja auf der Hand. Aber schon nach der ersten Unter-
suchung des jiingeren Bruders Leo war ich tberzeugt, dass es sich
“hier nur um die Friedreich’sche Form der hereditiren Ataxie®)
handeln kénne. Nach Fertigstellung der Krankengeschichten sandte
ich dieselben an Herrn Geheimrath Friedreich mit der Bitte, mir

*) Cfr. die betreffenden Aufsitze von Friedreich in Virchow’s Archiv
1863. Bd, 26 und 27. 1876 Bd. 68 und 1877 Bd. 70.
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seine Ansicht mitzutheilen. Herr Friedreich schrieb mir, dass es
ihm nicht sicher geworden, ob dieselben in die Rubrik der von ihm als
»hereditire Ataxie“ beschriebenen Erkrankungsformen hineingehorten.
Da ich aber auch jetzt noch, nach wiederholter Untersuchung und
Ueberlegung, der fritheren Ansicht bin, so bitte ich den hochgeehrten
Autor, mir es nicht iibelzudeuten, wenn ich in dem Folgenden den
Versuch mache, zu zsigen, dass meine Beobachtungen die charak-
teristischen Merkmale der von ihm beschriebenen Form in ausge-
gprochenem Grade an sich tragen, nimlich:

I. Das Auftreten der Ataxie in einer fiir die gewdhn-
liche Form der Ataxie durchaus ungewdhnliches sehr frith-
zeitigen Lebensperiode. Bei dem jingeren Bruder Leo traten
deutliche Symptome von Ataxie der unteren Extremititen bereits im
Alter von 12 Jahren ein. Wihrend er im Alter von 7—9 Jahren mit
Stelzen fiber einen schmalen Steg zu gehen vermochte, wurde es ihm
im Alter von 12 Jahren bereits schwer, ohne Stelzen {iber einen #hn-
lichen Steg ohne Geliander zu gehen. Auch der Schluss beim Reiten
verschlechterte sich in augenscheinlicher Weise. Seitdem hat die
Ataxie der unteren Extremititen in langsamer aber stetiger Weise
zugenommen. Jetzt ist es ihm geradezu unmdglich, tiber einen solchen
Steg ohne Gelinder zu gehen.

Bei dem &lteren Bruder Alexander scheint sich die Ataxie erst
spiter entwickelt zu haben, jedenfalls ist sie bis jetzt in viel gerin-
gerem Grade' zur Ausbildung gekommen als bel jenem. Auch er will
als Junge auf Stelzen sicher gegangen sein. Wann bei ihm die ersten
Spuren der Ataxie sich gezeigt, ldsst sich nicht genauer feststellen.
Es liegen bei ihm mehrere Momente vor, welche an sich eine Un-
sicherheit des Ganges bedingen mussten: Der schon seit Jahren bei
ihm wahrgenommene etwas watschelnde Gang diirfte wohl auf eine
betrichiliche Lordose der Lendenwirbelsiule zuriickzufithren sein; die
Unfshigkeit zu gehen im Jahre 1872 aber war wahrscheinlich durch
eine rheumatische Affection (Tripperrheumatismus?) in der rechten
Unterextremitidt hervorgerufen. Dass trotzdem bei ihm, dem alteren
Bruder, die Ataxie nicht so weit vorgeschritten ist, als bei dem jiin-
geren, erklirt sich vielleicht aus Folgendem:

Zunichst hat dieser altere Bruder eine sehr kraftiz entwickelte
Muskulatur, gegen welche die des jingeren Bruders als schwach be-
zeichnet werden muss. Sodann aber hat seine 3jihrige Dienstzeit als
Officier ihm eine straffere Haltung zur Gewohnheit gemacht, welche
der jiingere Bruder wahrend des kurzen Freiwilligenjahres sich nicht
angeeignet hat, Sagt jener doch selbst, dass er jedes Mal wieder
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straffer und weniger watschlig gegangen sei, so oft er die Uniform
wieder einmal angehabt habe.

In Betreff der 21jahrigen Schwesjcer, welche ich zu untersuchen
keine Gelegenheit hatte, konnte ich nur soviel ermitteln, dass auch
sie auf der Dielenritze nicht Strich halten kann.

Somit steht wohl fest, dass simmtliche drei Geschwister an
Ataxie zu leiden begannen zu einer Zeit, wo die gewdhnliche Tabes
nicht aufzutreten pflegt.

II. Die Ataxie beginnt an den unteren Extremititen und
zeigt sich meist erst spater und in geringerem Grade an
den oberen. Bei dem jingeren Bruder sind bis jetzt nur Andeu-
tungen von Ataxie an den oberen Extremititen vorhanden, bei dem
dlteren noch gar keine.

III. Meist in einer spiteren Periode der Krankheit bildet sich
Nystagmus aus, in einer Form, welche von dem gewdhnlichen
Nystagmus der Opththalmologen abweicht und von Friedreich als
patactischer Nystagmus“ bezeichnet wird. Bei dem jiingern
Bruder Leo machte sich dieser Nystagmus zuerst im Jahre 1875 wih-
rend seiner Militirdienstzeit, also zehn Jahre nach dem ersten Auf-
treten der Ataxie, bemerklich. Jedenfalls entspricht dieser Nystag-
mus nicht dem gewdhnlichen, wie wir ihn namentlich bei Bergleuten
beobachten, insofern er nicht die gleichmissigen rhythmischen Bewe-
gungen zeigt wie jener, sondern mehr unregelmissige, ruckartige
macht. -Ob man diese Form als atactischen Nystagmus bezeichnen
darf, dariiber mogen die Ophthalmologen entscheiden.

Bei dem ilteren Bruder fanden sich jetzt erst die ersten Andeu-
tungen von Nystagmus.®)

*) Da bei den typischen Formen der Tabes Nystagmus bis jetzt niemals
oder selten beobachtet worden ist (Erb, Krankh. des Rickenmarks 2. Aafl.
p- 572), so will ich hier eines Falles von typischer Tabes Erwihnung thun,
in welchem ich ausgeprigten horizontalen Nystagmus bilateralis der gewdhn-
lichen Form mit Schwindel und hochgradiger Stérung beim Lesen entstehen
sah. Diese Beobachtung ist schon unter den in der Dissertation von Gese-
nius (Beitrige zur Aetiologie, Symptomatologie und Diagnose der Tabes
dorsalis, Halle 1879) meinem Krankenjournal entnommenen Beobachtun-
gen als Krankengeschichte 20. p. 40 mitgetheilt. Sie betrifft einen 35 jihri-
gen Ingenieur Sch., welcher in Folge von Strapazen und Durchnissungen im
Nordamerikanischen Kriege seit 6 Jahren an sehr rapid fortschreitender hoch-
gradiger Tabes erkrankt war, so dass die untere Kérperhilfte von der Giirtel-
gegend abwirts jede Gefihlsempfindung fast vollig verloren hatte. Bei die-
sem Kranken bestand am linken Auge nach Herrn Professor A. Graefe’s
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IV. Es fehlen ausgesprochene Storungen der Sensibili-
tat, eigentliche Lahmungen und Contracturen, sowie Atro-
phie der Muskeln.

In all den genannten positiven und negativen wichtigen Erschei-
nungen stimmen also meine Fille mit den Friedreich’schen vollig
itherein. Abweichend verhalten sie sich nur in folgenden Punkten:

I. In den von Friedreich als ,hereditire Ataxie“ beschriebenen
Fiallen zeigte sich eine Sprachstérung, welche Friedreich als
LAtaxie der Sprache“ bezeichnet.

In meinen 2 genau untersuchten Fillen ist es bis jefzt zn einer
ansgesprochenen Ataxie der Sprache nicht gekommen. Aus diesem
Grunde aber meine Beobachtungen von der hereditiren Ataxie Fried-
reich’s auszuschliessen, erscheint mir nicht berechtigt aus folgenden
Griinden:

1. Friedreich hat die Sprachstérung keineswegs in allen 9 Fil-
len beobachtet, sondern iiberhaupt nur 5 Mal. Somit erscheint also
die Sprachstérung nicht obligat: sie kann im einzelnen Falle fehlen,
ohne dass dieser deshalb als zu Friedreich’s Ataxie nicht zugehs-
rig bezeichnet werden diirfte.

2. Friedreich selbst bezeichnet die Sprachstdrung als ein re-
lativ spites Symptom. Sie trat erst nach 5—10 Jahren, nur in
einem Falle (Beob. 8) bereits 1 Jahr nach dem Auftreten der loco-
motorischen Ataxie ein. Mithin kénnen wir ja nicht ausschliessen,
dass in meinen Fillen sie sich im spitern Verlauf noch einstellen
kann, zumal in diesen auch die locomotorische Ataxie sich ausser-
ordentlich langsam entwickelt und bis jetzt (bei dem jiingeren Bruder
nach 14jabhrigem Bestehen!) noch nicht so hochgradig ist, dass sie
die Kranken hinderte, stundenweit zu laufen.

Wir glauben zu dieser Annahme um so mehr berechtigt zu sein,
wenn wir uns daran erinnern, dass namentlich der &ltere Bruder eine
eigenthiimliche sich iiberpolternde Art zu sprechen hat, welche bei
noch weiterer Ausbildung sehr wohl als atactische bezeichnet werden

Diagnose: totale Accommodationslahmung (paralysis musculi ciliaris)und Irido-
plegie, am rechten etwas stirkere Abriickung des Nahepunkies, wie es der
Lebensperiode entspricht, also leichte Parese der Accommodation, dabei aber
auch hier dussersle Tréigheit der Pupille. Muskellihmungen waren damals
nicht vorhanden. Indessen ist die (laterale) Divergenz vielleicht ein Residuum
einer Internuslihmung, doch hat sie bis jetzt nicht den Charakter einer pare-
tischen Storung. — Aus der Literatur kenne ich nur noch einen Fall von
Hammond.
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konnte. Schliesslich muss unsere Annahme als durchaus zulissig er-
scheinen, wenn wir sehen, wie Friedreich selbst in Bezug auf
ein anderes wichtiges Symptom, den Nystagmus verfihrt. Hier hat
Friedreich in Bezug auf die Fille, welche mit Tode abgingen, bevor
der Nystagmus eintrat, die Vermuthung ansgesprochen, dass es wohl
noch zum Nystagmus gekommen sein wiirde, falls die Kranken linger
am Leben geblieben wiren. Und dabei fehlte der Nystagmus in den
Beobachtungen 1 und 5, obwohl in diesen Fiallen die locomotorische
Ataxie schon seit 16 resp. 26 Jahren bestand!

II. Friedreich stellt als charakteristisch fir seine Tabesform
das Fehlen der Sehnenreflexe hin. In den zwei von mir unter-
suchten Fallen waren die Patellarreflexe nicht nur vorhanden, son-
dern sogar gesteigert. Sehen wir die Thatsachen aber genauer an,
so hat Friedreich von seinen 9 Fallen iiberhaupt nur 2 auf Sehnen-
reflexe untersucht und hier allerdings dieselben vermisst. Ob sie aber
in dem einen oder anderen der 7 iibrigen Fille nicht vielleicht vor-
handen oder gar gesteigert waren, wer will das wissen? Und hitten
sie wirklich in allen 9 Fillen gefehlt, so sind doch auch bei der
gewdhnlichen Tabes schon Fille bekannt, wo die Patellarsehnenreflexe
entgegen der vielfach constatirten Regel ausnahmsweise vorhanden
waren. Jedenfalls kann man aus der Untersuchung von zwei Fillen
keinen allgemein giiltigen Schluss ziehen auf das Fehlen oder Vor-
handensein dieser oder jener Krankheitserscheinung.®)

JII. Weiter betont Friedreich das Fehlen aller cerebralen
Erkrankungen.®*) Solche sind aber in meinen Fillen sicher vor-

*) Durch das Hinaufreichen des degenerativen Processes bis in die Me-
dulla oblongata hinein, erkldrt sich die bei der einen Kranken Friedreich’s
(Beobachtung 2) beobachtete Salivation. Demselben Symptom begegnen wir
auch bei dem jingern Bruder meiner Beobachtung, wihrend die in jenem
Falle sich findende Schweisssucht und Polyurie bei unserem Kranken fehlte.
Die bei einer anderen Kranken Friedreich’s (Beobachtung 8) vorhandene
Migrine besteht auch bei unserm Kranken. Will man dieselbe nicht als ein
cerebrales Symptom auffassen, so kann man sie doch keinesfalls als eine
spinale Krankheitserscheinung bezeichnen. Bei einer andern Kranken von
Friedreich (Beobachtung 5) bestanden aber sogar hysterisch convulsive
Paroxysmen und Schwindelgefiihle, iiber welche letatere die meisten der Fried-
reich’schen Kranken klagten und welche, was ich hervorheben will, ,theil-
weise auch in lisgender, horizontaler Kérperposition“ auftraten. Ich erwihne
dies nur, um zu zeigen, dass auch die Friedreich’schen Fille von cere-
bralen Erscheinungen nicht ganz frei sind.

**) Fiir ebenso unberechtigt halte ich den Schluss, dass die hereditire
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handen “als psychische Erscheinungen. Dahin gehért zunsichst die
beiden Briidern eigene Vergesslichkeit. An demselben psychischen
Defect leidet aber auch in demselben Masse  der iibrigens durchaus
intacte Vater. Weiter miissen wir bei dem jiingeren Bruder als cere-
brale Erscheinungen verzeichmen: den Hang zur Triumerei und
die contrire Sexualempfindung. Wie viel zur Entstehung dieser
Erscheinungen die lange Zeit und hochgradig betriebene Onanie bei-
getragen, lassen wir dahingestellt. Wir wollen uns anch weiter keine
Mithe geben, die genannten offenbar cerebralen Erscheinungen zu
vertuschen. Wir wollen vielmehr darauf hinweisen, wie auch bei
anderen hereditiren spinalen Affectionen nicht selten cerebrale Sym-
ptome mit unterlaufen, ohne dass wir deshalb daran dichten, die
betreffenden Fille von einer bestimmten Rubrik spinaler Erkrankung
auszuschliessen. Ich erinnere hier an die von Thomsen, mir u. A.
neuerdings beschriebenen Fille von ,tonischen Krimpfen in willkiir-
lichen Muskeln“, welche ich als. eine dritte Form der spastischen spi-
nalen Paralyse beschrieben habe (Jahrb. f. Kinderheilk. N. F. XIII).
Wihrend in simmtlichen von mir u. A. beschriebenen Fillen sich
keine Spur von cerebralen Erscheinungen findet, spielen diese in den
von Thomsen in seiner Familie beobachteten Fillen eine solche Rolle,
dass Thomsen geneigt ist, die ganze Affection als eine urspriingliche
Erkrankung der einen Thitigkeitssphire des Gehirns, des Willens zu
bezeichnen. Ich will hier sogleich dem Finwand begegnen, dass es
sich nach der Ansicht Bernhardt’s in den vorliegenden Fillen nicht
um eine spinale Affection, sondern um eine solche der Muskeln handle.
Dieses zugegeben, wiirde ja die Thatsache, dass cerebrale Erscheinun-
gen sich neben einer ganz peripheren Affection, wie die der Muskeln
ist, in gewissen Fillen findet, nur noch auffilliger sein, als wenn wir
einen spinalen Sitz der Krankeit annehmen. Schliesslich mochte ich
noch darauf anfmerksam machen, dass Friedreich’s Kranke simmt-
lich den ungebildeten Stéinden angehorten und darum iber ihr Seelen-
leben und etwaige Alienationen desselben sicherlich wenig Aufschluss
geben konnten, so dass etwa vorhandene psychische Erscheinungen
leicht ibersehen werden konnten. Meine Kranken dagegen, welche
gebildete Leute waren, konnten auch in dieser Beziehung volle Aus-
kunft ertheilen.

Als cerebrale Erscheinungen konnte man auch die bei beiden
Briidern beobachtete Asymmetrie beider Gesichtshilften an-

Ataxie vorwiegend bei Frauen vorkomme, weil zufillig unter den 9 Fried-
reich’schen Kranken sich nur 2 minnliche Individuen fanden.
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sehen. Aber mit Unrecht. Denn die genauere Untersuchung hat mit
Sicherheit herausgestellt, dass es sich hier in keinem Falle um Lih-
mung gewisser Muskeln handelt, sondern wahrscheinlich um eine
angeborene Asymmetrie des Gesichts, wie sie hiufig beobachtet wird.

IV. Storungen der Blase hat Friedreich nur in einem Falle
(Beobachtung 2) und zwar im spiteren Verlauf als Dysurie *) beob-
achtet; solche des Mastdarms nie. Nun waren bei dem ilteren
Bruder, wie bei dem jiingeren die Sphincteren des Mastdarms wie
der Blase oft nicht ganz zuverlissig. Indessen lisst sich nicht ver-
kennen, dass bei jenem die wiederholten hartnickigen gonorrhoischen
Blasenkatarrhe, bei diesem die Onanie wohl nicht ohne Einfluss auf
die Entstehung jener Stdrungen sein konuten. Inwieweit das Fehlen
der Potenz, welche Friedreich ebenfalls bei seinen 2 minnlichen
Individuen verschwinden sah, bei dem jlingeren Bruder gleichfalls
durch die Onanie hervorgerufen war, lassen wir dahingestellt. Jedenfalls
war bei dem &lteren Bruder die minnliche Kraft noch ungeschwicht.

Aus dieser vergleichenden Zusammenstellung der Fille von
Friedreich mit den meinigen diirfte zur Geniige hervorgehen, dass
dieselben in allen wesentlichen Erscheinungen mit einander iiberein-
stimmen und dass in Betreff der nicht zu leugnenden Differenzen durch
weitere casuistische Beobachtungen ein Ausgleich zu erwarten steht.
Ich stehe demnach nicht an, die von mir beobachteten Fille als zur
hereditiren Ataxie von Friedreich gehérig zu bezeichnen.

Zum Schluss noch ein Wort iiber die Erblichkeit. Bei drei
Geschwistern, den einzigen aus der Ehe von Personen, welche selbst
Briiderkinder aus derselben neuropathisch hochgradig belasteten Fa-
milie stammen, sahen wir zur Zeit der Pubertdt oder etwas spiter
ausgesprochene Ataxie in den Extremititen, besonders der unteren,
auftreten.

Von Inzucht ist allerdings aus der neueren Zeit, d. h. bis zn
den Urgrosseltern unserer Kranken aufwirts, nur das eine Beispiel
nachgewiesen, wonach Vater und Mutter unserer Patienten die Kinder
von leiblichen Briidern sind. Indessen ist es mir nach den Nach-
richten, welche ich iiber die Familien einziehen konnte, mehr als
wahrscheinlich, dass friither bereits Verwandtenehen in denselben
vorgekommen sind.

*)1 ¢. Bd. 68 p. 146 heisst es: ,Seit einem Jahre etwa mache jhr
die Harnentleerung grosse Beschwerden und sie sei immer erst nach langem
Dringen im Stande, dieselbe tropfenweise zu vollenden<, und p. 149: ,Pat.
leidet sehr an Blasentenesmus und Schwierigkeit, den Harn zu entleeren®.
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Die Familie v. K. ist ndmlich in den uns interessirenden Zweigen
seit Jahrhunderten auf einem beschrinkten Landstrich ansissig. Die
Sthne derselben gingen regelmissig auf einige Jahre zur Armee, um
alsdann sich wieder in derselben Gegend als Landwirthe sesshaft zu
machen.

Viel sicherer erwiesen und darum von grosserer Bedeutung fiir
die Frage der Erblichkeit ist die mannigfache neuropathische Be-
lastung der Familie, namentlich der der Mutter unserer Kranken.
Diese war eine Ausserst nervdse Frau, so dass sie sogar einmal eine
Zeit lang von den Aerzten als geisteskrank bezeichnet wurde. Ebenso
waren ihre beiden Schwestern im héchsten Grade nervds und hyste-
risch und pamentlich die eine von ihnen dem Irrenhause mehrmals
nahe. Der Vater dieser Mutter hatte Sehnervenatrophie (?), die Mutter
litt an Migrine und zeichnete sich aus durch allerlei Absonderlich-
keiten. Eine gewisse Kunstsimpelei, Musiktreiben und Oelmalen ohne
jede Anlage, darf bei den genannten zwei Frauem wohl auch als
pathologisch angesehen werden. Die Schwester der beiden von mir
untersuchten Kranken soll in allen Stéicken das Abbild der verstor-
benen Mutter sein. :

Weniger verdichtig erscheint die Familie des Vaters, doch finden
sich bei dessen Bruder zwei Kinder von #Ausserst nervisem Wesen;
der Knabe zudem mit Schideldeformitit.

Es ist mir unzweifelbaft, dass bei Nachforschungen an Ort und
Stelle es gelingen wiirde, noch manchen anderen neuropathischen
Familienzug an das Licht zu bringen, welcher den Gliedern der Fa-
milie selbst entgangen oder nicht als solcher gedeutet worden ist.
Ich erinnere an die sogenannten ,Angewohnheiten®: Achselzucken,
Wackeln beim Sitzen ete., welche der Grossvater miitterlicherseits in
hohem Grade gehabt haben soll und bei unseren Kranken wohler-
halten sich wiederfinden,

Zum Schluss mochte ich der von Bourneville*) ausgesproche-
nen Behauptung, als handle es sich bei der hereditiren Ataxie
Friedreich’s um multiple Herdsklerose mit vorwiegender Betheilung
der Hinterstringe, mit aller Entschiedenheit entgegentreten. Das
klinische Bild, welches die Friedreich’schen Kranken, von denen
ich zwei im Herbst 1878 in Heidelberg sah, wie meine eigenen dar-
bieten, ist durchaus verschieden von dem der multiplen Sklerose.

*) Bourneville, de la Sclérose en plaques disséminées. Paris 1869,
p. 212 ete.



