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Ueber eine eigenthiimliche Form spastischer Lih-
mung mit Cerebralerscheinungen auf hereditiirer
Grundlage, (Multiple Sklerose.)

Von

Dr. Fr. Pelizaeus,

Dirigirendem Arzt des Stahlbades und der Wasserheilanstalt Augustushad bei Dresden.

[P

Die erheblichen Fortschritte der Neuropathologie in den letzten Jahr-
zehnten sind picht zum wenigsten darauf zurfickzufithren, dass man
bestrebt gewesen ist, aus der Unzahl der wechselnden Krankheits-
bilder einzelne Krankheitsgruppen genauer abzugrenzen, zu pricisiren
und dann auf Grundlage der klinischen Beobachtungen die patholo-
gisch-anatomischen Ursachen der klinischen Erscheinungen zu erfor-
schen. Wenngleich ich nun nicht in der Lage bin iiber Sections-
ergebnisse berichten zu konnen, so scheint mir doch das eigenthiim-
liche Krankheitsbild, welches ich auf Grund von mehreren, genan
untersuchten Fillen zu entrollen versuchen werde, interessant und
wichtig genug, um es schoun jetzt zu verdffentlichen. Vielleicht ge-
lingt es, spiter das Versiumte nachzuholen.

Es handelt sich um fiinf typisch verlaufende Fille bei fiinf Mit-
gliedern derselben Familie, von denen drei gestorben sind und zwei
noch leben.

Von den noch lebenden Kranken ist der eine acht, der andere
achtundzwanzig Jahre alt.

Der erste, Ernst Engelmann, ist fiir sein Alter missig entwickelt, von
starkem Knochenbau und sind Spuren einer iiberstandenen Rhachitis nicht zu
bemerken. Das Fettpolster der #usseren Haut ist schwach, die Hautfarbe
etwas blass, die Haare diinn, blond, der Schidel ist symmetrisch gebildet,
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loicht dolichocephal, Knochenauflagerungen, Vertiefungen oder Narben sind
nicht zu finden. Gréssier Stirnumfang 51 Ctm., von Ansatz der einen Ohr-
muschel zur anderen 26 Ctm., die Ohren normal gebildet, die Zahne regel-
missig, das Gaumendach gut gewdlbt.

Die Bewegungen der Gesichtsmuskulatur geschehen prompt und kriftig,
wenn auch etwas langsam, das Mienenspiel ist nicht sehr lebhaft, der Gesichts-
ausdruck etwas blode; die Zunge wird gerade herausgestreckt, ohne zu zittern
und weicht nach keiner Seite hin ab, das Gaumensegel hebt sich gut und
gleichmissig. Pfeifen kann Patient noch nicht, er hat es noch nicht gelernt,
,weil er in allen solchen Sachen sehr ungeschickt ist“.

Die Sprache ist langsam, die einzelnen Worte werden sehr deutlich in
einem einformigen Tonfall durch kurze Pausen von einander getrennt hervor-
gobracht. (Bradylalia nach Kussmaul) Das Sprechen strengt den Knaben
an und geht aus der Art der Sprache eine deutliche Verschwendung motori-
scher Impulse hervor. Das Kauen und Schlucken ist nicht erschwert. Die
Augipfel sind gut gewdlbt, keine Triibungen derCornea sichtbar, die Pupillen
reagiren in normaler Weise, die Augen werden leicht gedffnet und prompt
geschlossen.

Beide Augen sind ebenso wohl bei voller Ruhe als auch, wenn Patient
dem vorgehaltenen Finger mit den Augen nach allen Richtungen folgt, in
einer symmetrischen, regelmissig oscillirenden Bewegungen in horizontaler
Richtung begriffen. Beiderseitiger horizontaler Nystagmus.

Bei Verinderung der Blickrichtung werden die angegebenen Bewegungen
cher et%as schwicher als stirker. Die Excursionsfdhigkeit beider Bulbi ist
in keiner Weise behindert. Die Sehschérfe ist so weit sich das bei dem geistig
etwas beschrinkien Knaben constatiren lisst, normal, keinen Falls ein héherer
Grad von Sehstérung vorhanden, Die ophthalmoskopische Untersuchung eor-
giebt ein zwar blasses, aber sonst normales Bild des Sehnerveneintritts. Der
iibrige Augenhintergrund normal. Die Haltung des Kopfes ist eine etwas
steife, leicht nach rechls geneigt, die Bewegungsfahigkeit in keiner Weise be-
schriinkt, doch sind die Bewegungen des Kopfes langsam und ungeschickt.

Die Muskulatur des Oberkérpers ist dem allgemeinen Kérperbau ent-
sprechend gut ausgebildet, die Kraft der Muskulatur gut, mit Sicherheit jede
weitergehende Atrophie auszuschliessen. Der Thorax ist etwas flach, Herz
und Lunge gesund, die Wirbelsdule leicht nach vorn gekriimmt zeigt in ihrem
Brusttheil eine schwache Biegung von vorn nach links, im Lendentheil um-
gekehrt, ,

Die oberen Extremitiiten sind kraftig ausgebildet, der Knochenbau zeig
keine Abnormititen, die Muskulatur kriftig, die Kraft derselben gut.

Die Gelenke sind frei beweglich, simmtlishe Bewegungen geschehen
jedoch langsam, ungeschickt und unsicher, ohne dass jedoch Zittern oder un-
coordirirte Bewegungen bemerkbar wiren. Die Geschicklichkeit des Patienten
in kleinen Handgriffen ist eine geringe und haben die Angehdrigen des Kna-
ben es schon von der Geburt an bemerkt, dass derselbe nicht so gut und sicher
zuzugreifen vermag wie die anderen Kinder; was er aber einmal gut gefasst
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hatte, hielt er auch fest, konnte aber nicht so gut damit spielen, es aus einer
Hand in die andere nehmen, wie sonst die Kinder. Wenn der Knabe einc
Nadel von einer glatten Unterlage aufnehmen soll, so kann er das ganz gut,
er greift nicht daneben, nur macht er es langsam und unsicher, es ist als ob
er es nicht recht gelernt habe, die oberen Extremitdten gut zu gebrauchen,

Bei geschlossenen Augen werden die Bewegungen der Arme nicht ver-
dndert, auch ist er bei passiven vorsichligen Bewegungen, die mit densel-
ben gemacht werden, {iber die Lage und Haltung seiner Arme ganz genau
orientirt.

Sensibilititsstorungen fehlen durchaus, aunch localisirt Patient prompt
und richtig.

Die mechanische, galvanische und faradische Erregbarkeit der Muskeln
ist durchaus normal, die einzelnen Zuckungen schnell und krifiig. Der Tri-
cepssehnenteflex ist leicht hervorzubringen.

Die Unterleibsorgane sind normal, Stérungen in der Function des Ver-
dauungscanals nicht vorhanden, dagegen soll die Harnentleerung nach Aus-
sage der Mutter des Knaben nicht immer ganz gleich von Statten gehen;
manchmal muss der Knabe lingere Zeit stark pressen, ein anderes Mal geht
os wieder ganz schnell.

Die unteren Extremititen sind im Hiift- und Kniegelenk gebeugt, die
Oberschenkel sind hart aneinander gepresst und nur mit Anwendung dusserer
Gewalt von einander zu entfernen. Die Kniee in beinahe rechtwinkeliger Beu-
gung lassen sich mit Anwendung einiger Gewalt fast ganz gerade strecken.
Die Fiisse stehen in ausgesprochener Varo-equinus-Stellung, der linke stirker
alsderrechte. Beide Fiisse lassen sich mit Gewaltanwendungin eine zum Unter-
schenkel rechtwinkelige Stellung bringen; eine weitere Beugung gelingt nicht
in Folgo der starken Spannung der Achillessehne.

Weder einzelne Zuckungen noch Dorsalelonus tritt bei diesen Bewegun-
gen auf, gleichgiiltig, ob dieselben briisk und pldtzlich oder langsam und
allmilig ausgefiibrt werden, auch nicht, wenn man mittelst Druck gegen dis
TFusssohlen die Fiisse langere Zeit in rechtwinkeliger Stelung erhilt.

Bei langsamer Streckung der Beine im Kuiegelenk gelingt dieselbe un-
ter Anwendung der nothigen Gewalt leicht und gleichmissig. Versucht man
unter Anwendung grosserer Gewalt eine schnelle Streckung, so gelingt die-
selbe im ersten Dritttheile der Excursionsbreite der Bewegung gleichmissig
und gut, dann vermehrt sich der entgegenstehende Widerstand, giebt dann
pléizlich mit einem Ruck nach und der noch fehlende Theil der Streckung ist
leicht zuriickgelegt. Mit dem Nachlassen der #usseren Gewalt kehren die
Glieder sofort, jedoch nicht schnellend in die alte Lage wieder zuriick. Die
Muskulatur in beiden Beinen ist stark und kriftig, fihlt sich derb an und
springen die gespannten Sehnen besonders an der Unterseite des Kniegelenkes
sehr deutlich hervor.

Der grosste Umfang der rechtsn Wade betrdgt 19 Cim., der linken
18,4 Ctm. Der Umfang der Oberschenkel 10 Ctm., oberhalb der Patella
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rechis 27,0 Clm., links 26,5 Ctm. Die mechanische galvanische und fara-
dische Krregbarkeit der Muskulatur der unteren Extremitiiten ist normal.

Active Bewegungen der Beine hochst unbedeutend. Nur wenn Patient
auf dem Sopha lang hingestreckt liegt, gelingt es ihm die Beine im Knie- und
Hiiftgelenk langsam und mit grossen Anstrengungen zubeugen, und wenn wan,
um die Reibung der Fusssohle an der Unterlage aufzuheben, diese ein wenig
hebt, auch wieder zu strecken, jedoch langsam, und augenscheinlich unter
grossen Anslrengungen. Active Bewegungen der Fiisse gar nicht mdglich.
Sensibilitits- und Localisationsstérungen an den Beinen nicht vorhanden,

Die Haut der Untersehenkel und Fiisse ist etwas bliulich verfarbt und
fithlt sich kalt an. Das Kniephiinomen ist beiderseits erhéht und nicht allein
durch leises Klopfen auf die Patellarsehne leicht zu erzeugen, sondern auch
durch Klopfen auf die Patella und das obere Dritttheil der Tibia. Doch ge-
lingt es nicht durch schnellere Reihenfolge der einzelnen Schlige Tetanus zu
erzeugen, .

Das Achillesphénomen ist deutlich und leicht herorzurufen. Wenn der
Knabe sitzt, so beugt er den Oberkdrper leicht vor und sitzt ohne Unter-
stiitzung unsicher. Die unteren Extremititen sind gegen einander gepresst,
die Unterschenkel gewdhnlich gekreuzt. Hingestellt, so dass er sich halten
kann, sieht er auf dem vorderen dusseren Rande der Fiisse und nur links ge-
lingt es ihm mit dusserer Nachhiilfe mit dem vorderen Theil der Planta pedis
aufzutreten.

Gehen kann Patient gar nicht; hebt man ihn so hoch, dass er mit den
Fiissen den Boden beriihrt, so schiebt er mehr durch Bewegungen des Rum-
pfes als durch die der Beine, diese langsam schleifend, vor, ebenso wenn er
an dem Sopha steht und an diesem sich halten resp. sich auflehren kann.

Fasst man das ganze Krankheitsbild zusammen, so findet sich
horizontaler Nystagmus bilateralis, eine leichte Sprachstérung, eine
Innervationsstorung der oberen Extremititen und eine spastische Lih-
mung der unteren Extremititen, ohne Atrophie, ohne Sensibilitiits-
stirungen, mit erhaltener faradischer und galvanischer Erregbarkeit
der Muskeln und gesteigerten Sehnenphiinomenen.

Die Entwickelung der Krankheit anlangend, so wurde der Knabe
leicht und schnell geboren und war dem Anscheine nach ganz ge-
sund, als er zur Welt kam. Das erste, was bemerkt wurde, war der
Nystagmus, der !/, Jahr nach der Geburt ganz allmilig auftrat und
sich in kurzer Zeit bis zur jetzigen Stirke entwickelte.

Dann bemerkten die Angehorigen, als das Kind anfing um sich
zu greifen, also etwa im zweiten halben Jahre, dass seine Bewegun-
gen ungeschickt waren und das Kind insbesondere die Beinchen nicht
so gut bewegen konnte, wie andere Kinder, si¢ nicht mit den Hinden
fasste, nicht mit denselben strampelte; er hielt die Beine meist ruhig
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in gestreckter Haltung, doch kounte er ganz kriftiz damit stossen,
nur nicht sehr schnell.

Als die ersten Gehversuche mit dem Kinde angestellt wurden
zeigte sich bald, dass es die Beinchen nicht in seiner Gewalt hatte,
und allmilig im Verlauf des zweiten Jahres nehmen sie die geschil-
derte Stellung an. Erst mit Beginn des dritten Jahres lernte er am
Sopha stehen, fiel aber sehr leicht um, konnte sich dann nur mit
grosser Miihe mit Hiilfe der Hinde an einem festen Gegenstande auf-
richten und sich sehr mithsam, wenn auch noch etwas besser fort-
bewegen als jetzt, ,viel anders war es aber auch nicht<. Das Spre-
chen lernte er im Laufe des zweiten Jahres so gut wie die anderen
Kindern und sprach auch ganz natiirlich. Erst vom Ende des dritten
Jahres an wurde die Sprache wieder schlechter und allmilig so wie hente.

Stamm-~
Friedrich Eickhold, Fuhrwerkbesitzer

Caroline verh, Stissel Therese verh. Bromel August
sehr junger Sohn Tochter verh. Emma verh. Engel- Albert (Amerika §)
+ Meus mann 28 Jahr 32 Jahre alt
L . .
+Sohn 2l5t ¢.Jahre |  Her- Ernst Mota Kmdlfr
a 2 Tochter (Zwil- mann 8Jahr 5Jahr gestorben.

linge) gest. + 11 Jahr

Der erste Fall von Erkrankung kam vor unter den Kindern des
Fuhrunternehmer Eickhold, des Urgrossvaters des geschilderten
Kranken.

Derselbe stammt aus ganz gesunder Familie und ebenso dessen Frau.
Von Geistes- oder Nervenkrankheiten ist in den beiderseitigen Familien nichts
bekannt gewesen. Auch verwandt waren beide nicht miteinander. Wie es
das Geschift des Mannes mit sich brachte, soll derselbe zwar manchmal Spi-
rituosen in grisserer Menge getrunken haben, war jedoch entschieden kein
Potator. Er war gesund und riistig bis zur Mitte der fiinfziger Jahre. Da-
mals ging durch den Bau der Eisenbahn sein Geschaft zuriick, er wurde miss-
muthig, besass nicht mehr die Energie stwas Anderes anzufangen, wurde
_ triibsinnig und sass bei seinen erwachsenen Nachkommen arbeitslos berum,
jedoch ohne irgendwie Spuren geistiger Stérung zu zeigen, und starb 60 Jahr
alt unbekannt woran. Die Frau war gesund bis in ihr hohes Alter und starb
fast 70 Jahre alt.

Dieses Ehepaar Fickhold hatte 7 Kinder, 4 Séhne und 3 Téchter. Die
ilteste Tochier Caroline war immer gesund, war mit einem kdrperlich durch-
aus gesunden, geistig elwas eigenthiimlichen Manne verheirathet. Derselbe

*y Die fettgedruckten Namen »ind die Erkrankten.
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Geistig, glaubt Muatter und Grossmutter, sei der Knabe ganz nor-
mal gewesen, und nur dadurch, dass sich Niemand um ihn gekiim-
mert habe, auch andere Kinder kanm mit ihm gespielt, etwas dumm
geblieben.

Jetzt macht er einen etwas schwachsinnigen Eindruck, kann
nicht schreiben, nicht lesen und kennt die Zahlen nur bis 5 oder 6.
Das Gedidchtniss ist gut.

So interessant nun auch die Vereinigung der angefiihrten Er-
scheinungen und der Entwickelungsgang an sich schon ist, so ge-
winnt der Fall doch noch mehr an Interesse dadurch, dass fiinf Falle
dieser Erkrankung in genau denselben geradezu anffallend gleichen
Formen und genau derselben Entwickelung bei fiinf Mitgliedern der-
selben Familie vorgekommen sind. ‘

bauam.
Ehefrau Christiane geb. Flemming.

Hermann Carl Louis Henriette, verh. Hetzer
wilde Ehe 32 Jahre + 4 Kinder 5 Kinder +
5 Kinder Alle gesund. 5 Kinder am Leben
Alle gesund. Ida, Selma, Carl, Emma, Clara.
+23 Jahr

hatte allerlei mechanische Talente, wollte grosse Erfindungen machen, ver-
nachlissigte sein Geschaft als Uhrmacher and wurde spiter etwas ,verdreht«.
Dasg alteste, ganz gesunde Kind aus dieser Ehe starb mit vier Jahren an einer
Kinderkrankheit.

Das zweite Kind dieser #ltesten Tochter des alten Eickhold starb mit
25 Jahren und litt an genau derselben Krankheit, wie der kleine Engelmann.
Bei diesem Kranken trat das Spielen der Augern — wie der Nystagmus von
der Familie bezeichnet wurde ~— erst gegen das Ende des ersten Jahres auf,
nachdem heftige Zahnkrimpfe vorausgegangen waren.

Er hatte an den Armen und Beinen dieselben Bewegungsstérungen wie
der Engelmann, lernte nie laufen wie andere Kinder, konnte sich aber mit
Hiilfe eines Stockes bis zu seinem 10. Jahr etwa mithsam an den Héusern
entlang zur Schule fortbewegen, spiter wurde es genau so wie bei dem be-
schriebenen Kranken. Es war geistiz geweckter als dieser, lernte in der
Schule gut, lernte sogar schreiben, wenn auch sehr mithsam und verlernte es
spiter ganz wieder. Die Entwickelung und spéitere Verinderung der Sprache
war genau wie bei Engelmann.

Das Spielen der Augen verschwand gegen das 14. Jahr hin und trat
nur noch selten auf; ob und wann es ganz aufgehdrt hat, ist nicht mehr zu
eruiren.
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Die Schwester dieser Kranken war ganz gesund und zeugte in ihrer
Ehe mit einem gesunden Manne drei gesunde Tdchter und einen gesunden
Knaben.

Die zweite Tochter des alten Eickhold, verehelichte Brémel lebt noch,
ebenso wie ihr Mann. Beide sind durchaus gesund und trotz ihres Alters von
60 Jahren noch sehr riistig. Sie sind nicht mit einander verwandt. Von die-
ser Frau rihren die meisten Angaben iber die einzelnen Kranken her, und
ist die Richtigkeit um so weniger zu bezweifeln, als dieselbe von Jugend auf
bei ihrem Bruder, dem ersten Kranken in der Familie, die einzelnen Krank-
heitserscheinungen zu beobachten Gelegenheit hatte, und dann genau dasselbo
Krankheitsbild noch bei vier anderen ihrer Angehdrigen sich entwickeln sah.
Sie ist gewohnt, bei jedem neugeborenen minnlichen Individuum genau auf
alle Erscheinungen zu achten.

Das Ehepaar Bromel hat zwei Kinder, eine Tochter und einen Sohn.
Die Tochter ist die Mutter des kranken Ernst und verehelicht mit dem gesun-
den, aus gesunder Familie stammenden und ihr nicht verwandten Schuh-
macher Engelmann. Dieser Ehe sind drei Kinder entsprossen; der #lteste
Knabe, Hermann, 11 Jahre alt, ist durchaus gesund und gut cntwickelt;
das jiingste Kind, Meta, ebenfalls, 5 Jahre alt und das zweite Kind ist der
kranke Ernst.

Der Onkel dieses Kranken Albert, das zweite Kind und der einzige Sohn
der Therese Bromel, lebt noch, ist 28 Jahre alt und leidet an genau derselben
Krankheit wie sein Neffe Ernist und der oben genannte Vetter.

Als dieser Knabe geboren war, bomerkte die Mutter sofort den Nystag-
mus, der dann bis zum 15. Jahre anhielt, dann allmilig goringer wurde und
nur noch bei stirkerer Erregung und Anstrengungen der Augenmuskeln ein-
tritt.  Als Patient, dessen tibriges Gebahren mit Hinden und Fiissen genaun
so war wie bei Ernst, Y/, Jahr alt war. fing er an, den Kopf in einer eigen-
thiimlichen Weise regelmissig hin and her zu bewegen, bis gegen das fiinfte
Jahr, zu welcher Zeit die Bewegungen allmilig aufhorten. Es war nach dem
Ausspruch der Mutter ,mit dem Kopf ganz dieselbe Geschichte wie mit den
Augen“.

Die Untersuchung des Kranken ergiebt Folgendes:

Kriiftig gebauter, eher grosser als kleiner Mann, von starkem Knochen-
bau und kriftig ausgebildeter Muskulatur. Kopfaumfang 56, von Ohrmuschel
zu Ohrmuschel 28 Ctm. Die Bewegungen der Gesichtsmuskeln, der Zunge,
des Gaumens wie bei Ernst. Sprache fast ebenso, nur etwas langsamer und
schworfalliger.

Bulbi folgen dem Finger gut nach, die Augen bewegen sich in horizon-
taler Richtung gleichmissig auch wenn Patient nach rechts oder links, oben
oder unien sieht, wihrend der ganzen Dauer der Uniersuchung hin und her.
Nach Angabe der Mutter soll die Bewegung der Augen, wonn Patient sich
ganz ruhig verhielt und sich unbeachtet glaubte, nicht mehr vorhanden sein.
Der Kranke rutscht wihrend der Untersuchung unruhig auf seinem Stuhl hin
und her, machte auch mit dem Kopfe eigenthiimliche, an Chorea erinnerde
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Bewegungen, doch soll das nach Aussage der Angehérigen nur Ausdruck sei-
ner Verlegenheit sein. Die Muskulatur an den oberen Extremitaten ist kvéftig
ansgebildet, Patient kann die Hinde gut und schnell 6ffnen und schliessen,
doch hat die Bewegung elwas Eigenthiimliches und wird nicht ganz gleich-
missig ausgefiihrt, sondern wenn Patient die Hand 6ffnet, geschisht das zuerst
langsam, und danu springen die Finger plétzlichk mit einem Ruck auf, weit
gespreizt und in Hyperextension, Bei irgend welchen Verrichtungen sind die
Bewegungen der Hinde langsamn, tappend und unbeholfen. Wenn Patient
z. B. Kartoffeln schiilen soll, so nimmt er die Kartoflel langsam und krampf-
haft in die Hand, ebenso das Messer in die andere und schilt dann langsam,
vorsichtig und mit Aufbietung unnéthiger Kraft die Schale herunter. Kar-
toffelschdlen und ganz grobe Naharbeiten sind fast die einzigen Leistungen,
zu denen der Kranke brauchbar ist.

Haut- und Muskelsensibilitit in keiner Weise gestdrt.

Tricepssehnenreflex sehr deutlich und leicht hervorzurufen. Die mecha-
nische Erregbarkeit der Muskeln gut. Die Stellung der Beine bei sehr krif-
tiger Muskulatur und gespannten Sehnen ist genau dieselbe wie bei Patient
Ernst, jedoch sind die Beine noch schwerer zu strecken, die Fiisse kaum bis
zum rechten Winkel zu beugen. Kriephinomen wie bei Ernst erhoht. Sen-
sibilititsstérungen, trotzdem sich die Fiisse und Unterschenkel wohl in Folge
ungoniigender Bekleidung und der Bewegungslosigkeit eiskalt anfihlen, gar
nicht vorhanden.

Dorsalclonus nicht zu erzeugen, doch giebt die Mutter an, dass dann
und wann, wenn Patient in hochgradige Erregung kommt, die Beine anfingen,
zu ziltern und etwas zu hiipfen. Friiher, als der Kranke etwa 15—20 Jabre
all war, trat das Zittern auch wohl ganz von selbst ein. Geistig macht der
Kranke den Eindruck eines schwachsinnigen Menschen, doch meint die Mutter,
das sei nicht so schlimm, nur falle ihim das Sprechen schwer, er kenne auch
eine Menge Worte nicht, aber verstehe Alles recht gut.

Ueber Schmerzen irgend welcher Art hat Patient nie geklagt, war auch
immer ganz gesund.

Das dritte Kind des alten Eickold war ein Knabe, der durchaus gesund
heranwuchs, und als kriiftiger Mann in einer Schlacht des amerikanischen Se-
cessionskrieges fiel. Seine Kinder waren alle gesund. Ebenso war es mit dem
vierten Kinde Hermann, der Vater von drei gesunden Knaben und zwei ge- .
sunden Médchen ist.

Das fiinfteKind des Eickold Carl, das erste an der Familienkrankheit er-
krankte, zeigte genau dieselben Krankheitserscheinungen wie die schon ge-
schilderten Kranken und starb im 32. Jahre, woran, ist nicht mehr zu eruiren.

Der Nyslagmus war nach der beslimmten Aussage seiner Schwester, der
verehelichten Bromel schon bei der Geburt vorhanden und hat in unverinder-
ter Weise bis zum Tode fortgedauert.

Der vierte Sohn des Rickold Louis war selbst gesund und ebenso seine
vier Kinder, zwei Knaben und zwei Midchen.

Das jiingste Kind des Eickold war Henrielte, die selbst durchaus gesund
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mit einem ebenfalls gesunden Manne zehn Kinder zeugte. Von diesen sind
fiinf schon frith gestorben, und zwar wurdean allen kein Zeichen der in Rede
stehenden Erkrankung bemerkt. Es leben vier durchaus gesunde Tdchter und
ein Sohn Carl ist vergangenen Winter im Aller von 23 Jahren an einer acuten
Lungenentziindung gestorben.

Dieser war wohl das am schlimmsten von allen erkrankte. Nystagmus
von der Geburt an bis zum Tode, geistig schwachsinnig, lernte nicht ordent-
lich sprachen, da er kaum angefangen hatte zu sprechen, als auch schon die
Sprache eigenthiimlich wurde, soll nicht ordentlich sehen kénnen und war mit
den Hinden so ungeschickt, dass er kaum allein essen konnte. Die Unge-
schicklichkeit der Arme nahm allmilig zu, desgleichen die Sprachstérung.

Dass. es sich nach Gesagtem um eine exquisit hereditire oder
besser gesagt familisve Erkrankung des Nervensystems handelt, ist
wohl kaum zweifelhaft.

Nimmt man den Vater des zuerst erkrankten Carl Eickold, den
Fuohrunternehmer Tr. Eickold als den Stammvater der erkrankten
Familie an, so sind erkrankt ein Sohn, drei Enkel und bis jefzt ein
Urenkel.

In keinem der Falle kann von einer directen Vererbung die Rede
sein, ebenso wenig von Inzucht und schwerlich von anderweit in die
Familie hineingetragenen Schidlichkeiten.

Simmtliche Kranke sind minnlichen Geschlechts, von den an
Zahl die minnlichen tberwiegenden weiblichen Familienmitgliedern
ist keines erkrankt. Dagegen sind mit Ausnahme des ersten Kran-
ken, des Carl Eickold, simmtliche Kranke Nachkommen gesunder
weiblicher Familienmitglieder, wihrend die Kinder der minnlichen
alle gesund sind. ,Die Krankheit geht durch die Mutter, thut dieser
aber nichts®, ist der Ausspruch der Familie selber {iber die ihr eigen-
thiimliche Krankheit.

Fassen wir kurz die hauptsichlichsten Symptome der Erkran-
kung zusammen, so finden wir doppelseitigen Nystagmus, eine eigen-
thitmliche Sprachstérung, eine spastische Lihmung der unteren Ex-
tremititen, eine dhnliche, wenn auch nur andeutungsweise vorhanden,
der oberen Extremitaten, der Riicken- und Gesichtsmuskulatur, ohne
jede Atrophie, erhohte Sehnenphinomene bei vollstindig erhaltener
Haut- und Muskelsensibilitit und einem missigen Grade von Schwach-
sinn. Dieses Krankheitsbild hat unzweifelbaft die grosste Aehnlich-
keit mit der multiplen Sklerose, wenngleich der geradezu typische
Verlauf der einzelnen Krankheitsfille ungemein auffallend ist, bei
einer Erkrankung, der Charcot das Priadicat ,polymorphe par excel-
lence“ beilegt.



Ueber eine eigenthiimliche Form spastischer Lihmung etc. 707

Neben diesem typischen Verlauf sind es insbesondere zwei Eigen-
thiimlichkeiten, die besonders in’s Auge fallen, erstens die Hereditiit,
zweitens die Entwickelung im frithesten Kindesalter.

Was zunichst das Vorkommen der multiplen Sklerose auf here-
ditirer Grundlage resp. bei Mitgliedern derselben Familie anlangt, so
sind dariiber einige Beobachtungen in der Literatur®) vorhanden.

Duchenne sah erbliche Uebertragung in einem Falle ebenso
Erb. Frerichs und Erb beobachteten beide die Krankheit bei Ge-
schwistern. Jedoch handelte es sich in allen diesen Fillen um Ent-
wickelung der Krankheit im reiferen Lebensalter.

Die einzigen Fille, in denen das Entstehen des Leidens bei Ge-
schwistern in frithester Kindheit beobachtet wurde, sind die beiden
Fille von Dreschfeld. Beide Kranke waren Knaben, bei dem einen
zeigten sich die ersten Krankheitserscheinungen im 14. Monate, bei
dem zweiten im 4. Lebensjahre.

Was nun den zweiten Punkt, das Auftreten der multiplen Skle-
rose im Kindesalter anlangt, so finden sich in einer Arbeit von Hode-
maker®*) neben einer Besprechung der einschligigen Literatur zwei
eigene Beobachtungen, denen sich aus der neueren Zeit noch zwei
Fille von Pollak***) anreihen.

In dem ersten der von Hodemaker besprochenen Fille — Beob-
achtung von Schiile — traten die ersten Symptome im 7. Lebens-
jahre auf, der Tod erfolgte im 14. Befund intra vitam, Schiitteln
von Kopf und Extremititen, skandirte Sprache, Lihmungen, jedoch
mit Muskelatrophie, psychische Schwiche und Schwindelanfille, post
mortem eine mehr diffuse Sklerose des Centralnervensystems, nur im
Gehirn ,neben einer ausgebreiteten diffusen Entartung an der Peri-
pherie der diffus entarteten Massen einige isolirte Herde®.

Von den von Hodemaker aus der englischen Literatur citirten
Fillen sind nur die zwei oben schon beriihrten Fille von Dresch-
feld genauer beschrieben.

Beginn der Erkrankung im 14. Lebensmonat mit Convulsionen
und nachfolgender Schwiiche und Zittern der Glieder. Von da an
allmilige Verschlimmerung, bis im 10. Jahre folgender Befund vor-
handen war: Kopfschiitteln, Nystagmus, skandirte Sprache, an den
oberen Extremititen Intentionsschiitteln, Parese ohne deutliehe Atro-

*) Erb, Rickenmarkskrankheiten p. 490.

**) Deutsches Archiv fiir klinische Medicin. 23. Bd. p. 442.
**%) Posgl. 24. Bd. p. 404 und dieses Archiv Bd. 12. p. 157.
Archiv f, Psychiatrie, XVI, 3. Heft. 46
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phie, Contracturen, an den unteren Extremitiiten Muskelspannungen
Parese, Extensionsstellung, erhohte Sehnenphiinomene, Abnahme der
psychischen Functionen.

Im zweiten Falle Dreschfeld’s bei dem DBruder des vorigen
die ersten BErscheinungen, Schwiche und Zittern in den Beinen, im
4. Lebensjahre. Allmilige Verschlimmerung und im 7. Jahre folgen-
der Befund: Kopfschiitteln, Nystagmus, jedoch bloss beim Wixiren,
skandirte Sprache, in den oberen Extremititen Schiitteln, in den un-
‘teren Muskelspannungen, Extensionsstellung, deutliche Sensibilitiits-
stérung, Schwachsinn.

Der erste der von Hodemaker beschriebenen Fille zeigte bis
auf geringe Abweichungen die grisste Aehnlichkeit mit den hier be-
schriebenen fiinf Beobachtungen.

Der Zustand des acht Jahre alten Knaben ist folgender: Kopf-
schitteln, Nystagmus horizontalis bilateralis, skandirte Sprache, In-
tentionszittern, steifer Gang, Sehnenphinomene an den oberen wie
unteren Extremititen erhoht, Dorsalclonus, Muskel- wie Hantsensibi-
litit nirgends gestdrt, missiger Grad von Schwachsinn.

In noch auffallenderem Grade als in den klinischen Erscheinungs-
formen #hnelt dieser Fall in dem Entwickelungsgange den von mir
beschriebenen Fillen.

Der Kranke begann mit dem Ende des ersten Jahres das Laufen
zu lernen, jedoch viel langsamer und ungeschickter als die Ge-
schwister ,es war von Anfang an eine Steifigkeit in den Beinen vor-
handen“. Wiahrend des Zahnens Anfille von Bewusstlosigkeit mit
Convulsionen, nach denen fiir einige Zeit Schielen zuriickblieb, jedoch
erst spiter Nystagmus sich entwickelte. Die Hande sollen immer
etwas schwicher als bei anderen Kindern gewesen seien. Zu spre-
chen begann der Knabe in dem gewdhnlichen Alter, jedoeh von vorn-
herein langsamer und eintoniger als die Geschwister. Die Zunahme
der Erkrankung war eine ganz allmilige, die einzelnen Symptome
steigerten sich und es trat noch Schiitteln der oberen Extremititen
und des Kopfes hinzu.

In dem zweiten Falle von Hodemaker begann die Erkrankung
im 8. Lebensjahre. Schwiche der Beine mit Muskelspannungen, er-
hiohte Sehnenphinomene, Schwachsinn.

Die Falle von Pollak, in denen sich die Erkrankung congeni-
tal, jedoch ohne hereditire Grundlage entwickelte, zeichnen sich durch
¢in ausserordentlich hochgradiges Auftreten aus.

In dem ersten Falle wurde schon in den ersten Lebensmona-
ten eine fast vollstindige Bewegungslosigkeit der Arme constatirt,
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gegen den fiinften Monat hin fingen die bis dahin bewegungslosen
Arme an zu schiitteln und zu schlottern, im sechsten Monat Schiitteln
des Kopfes, mit 1Y/, Jahr schwache und ungeschickte Gehversuche.
Im 3. Lebensjahre fand sich Starrheit der Gesichtsmuskulatur, leich-
ter Nystagmus bei Bewegungen der Augen Strabismus con- und di-
vergens bei Fixationsversuchen, Gang plump und schoellend, Inten-
tionsschiitteln des Rumpfes, Kopfes und der Arme, vollstindiger Defect
der Sprache, dabei aber in den Lauten, die das Kind in der Erre-
gung ausstésst, und die an das Bloken eines Schafes erinnern, ein ge-
wisses Skandiren nicht zu verkennen, hochgradige geistige Schwiche.

Unter der Ueberschrift , Congenitale multiple Herdsklerose mit
partiellem Balkenmangel“ beschreibt Pollak einen zweiten dem ersten
sehr dhnlichen Fall, in dem die Diagnose durch die Section besti-
tigt wurde.

"Die Stérungen waren in korperlicher wie geistiger Beziehung
gleich hochgradig. Mit Ausnahme sehr schwacher Bewegungen des
Kopfes fast vollstindige Bewegungslosigkeit des ganzen Korpers.
Nystagmus mit Strabismus wechselnd. Storungen der Pupiliarbewe-
gungen, absolutes Fehlen der Sprache, Unmdglichkeit in normaler
Weise zu schlucken, erhohte Sehnenphinomene.

Die Autopsie ergab eiue fast vollstiindige Durchsetzung des Gross-
hirns mit linsen- bis apfelkerngrossen sklerotischen Herden, die an
der Oberfliiche resp. beim Einschneiden zum Theil hervorragten, zum
Theil Vertiefungen bildeten, das Kleinhirn war durchaus frei, die
Medulla oblongata, — das Riickenmark selber konnte nicht untersucht
werden, — mit meist prominirenden Herden, stellenweise bis zur Con-
fluenz derselben durchsetzt. Vom Balken aus ein mit zahlreichen ein-
gestreuten Herden versehenes Fragment vorhanden.

Soweit die vorhandenen Beobachtungen iiber multiple Sklerose im
Kindesalter, ‘denen die beschriebenen finf Fille sich anreihen wiirden.

Das, was diese finf Falle auszeichnete, die Hereditit, finden wir
nur in den Fillen von Dreschfeld, und die Entwickelung von der
Geburt an nur in den beiden Fillen von Pollak und mit grosster
Wahrscheinlichkeit in dem ersten Falle von Hodemaker. Von den
Erscheinungen, die in den angegebenen Fillen sich ausgepragt finden,
sehen wir in unseren Fillen fast alle vorhanden, jedoch an Stelle
des von Schiile, Dreschfeld, Hodemaker und Pollak nie
vermissten Intentionsschiitteln des Kopfes und der Arme sehen wir
in unseren Fillen eine Verlangsamuug und Trigheit der Muskelbewe-
gung, die den Charakter einer spastischen Stérung nicht verlengnen
kann. Ein eigentliches rhythmisches Kopfschiitteln wurde nur bei

46%
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dem einen Knaben Albert Bromel vom ersten Vierteljahr bis zum
fiinften Jahre beobachtet und schwand dann allmilig.

Im hLochsten Grade auffallend und bisher in der Weise noch nicht
beschrieben, bleibt freilich das typische, man mochte fast sagen,
identische Krankheitsbild, welclies wir auch, was die Entwickelung
anlangt, bei den fiinf Kranken finden.

Wir miissen wohl annehmen, dass es eine gewisse bei diesen
derselben Familie angehérigen Kranken auf hereditirer Entwickelung
beruhende Anlage zur Erkrankung einzelner Partien des Centralner-
vensystems ist, die dieses typische Krankheitsbhild verursacht hat.

Von anderweiten Hirnerkrankungen, die unter Umstinden einen
ahnlichen Symptomencomplex erzeugen konnte, wiirde hier nur noch
Hydrocephalus in Frage kommen konnenn, doch ist diese Moglichkeit
nach dem Befunde an den Schideln der beiden noch lebenden Kran-
ken wohl mit Bestimmtheit auszuschliessen. '

Schliesslich verfehle ich nicht, Herrn Dr. Hellbach in Stadt
IIm, dessen Clientel diese Fille angehéren, meinen besten Dank aus-
zusprechen.



