
XXXI. 
Ueber eine eige.thiimliche Form spastischer hiih- 
mung mit Cerehralerscheimmgen a.f heredifiirer 

Grundlage. Ohdtiple Sklerose.) 
Yon 

Dr. Fr. Pelizaeus, 
Dirlglrendcm Arzt des Staillbades und tier Wasserheilaustalt  Augustusbad bci Dresden. 

D i e  erbeblichen Fortschritte der Neuropathologie in den letzten Jahr- 
zehnten sind nicht zum wenigsten darauf zuriickzuffihren, dass man 
bestrebt gewesen ist, aus der Unzahl der wechselnden Krankheits- 
bilder einzelne Krankheitsgruppen genauer abzugrenzen, zu pV, tcisiren 
und dann auf Grundlage der klinisehen Beobachtungen die patholo- 
gisch-anatomischen Ursachen der klinischen Erscheinungen zu erfor- 
schen. Wenngleich ich nun nicht in der Lage bin fiber Sections- 
ergebnisse berichten zn k6nnen, so scheint mir doeh das eigeuthiim- 
]iche Krankheitsbild, welches ich auf Grund yon mehreren, genau 
nntersuchten Fallen zu entrollen versuchen werde, interessaut und 
wichtig genug, um es schou jetzt zu veriiffentlichen. u ge- 
lingt es, spi~ter das Versi~umte nachzuholen. 

Es handelt sich um f/inf typisch verlaufende Fi~lle bei ffinf Mit- 
gliedern derselben Familie, yon 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 Enge lmann ,  ist fiir sein Alter mii ssig entwickelt, yon 
starkem Knochenbau und sind Spuren einor fibe]'standexlen Rhachitis nicht zu 
beinerken. Das Fettpolster dot ~usseren Haut ist schwach, die Hautfarbo 
etwas blass~ die Haare diinn~ blond, der Schi~del ist symmetrisch gebiIdot, 
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loieht doliehoeephal, Knoehenauflagorungen, Vortiofungon odor Narbon sind 
nicht zu findon. Gr6sster Stirnumfang 51 Ctm., yon Ansatz dor einon Ohr- 
musehel zur andoren 26 Ctm., die Ohron normal gobildot~ die Ziihno regcl- 
miissig, des Gaumendach gut gowSlbt. 

Die Bowegungen dor Gesiehtsmuskulatur geschehen prompt und krEftig, 
wonn auch etwas langsam, des Mienenspiol ist nicht sohr lebhaft, der Gesichts- 
ausdruek otwas blSdo; die Zungo wird gorado horausgostrockt, ohno zu zittern 
und weicht naeh koinor Seito hin ab, das Gaumonsogol hobt sieh gut und 
gloiehm:~issig. Pfeifen kann Patient noeh nieht, or hat os noch nieht gelernt, 
,,weft or in allen solehon Sachon sohr ungesehiekt ist". 

Die Sprache ist langsam, die oinzelnon Worto werdon sohr deutlieh in 
einem einf6rmigen Tonfall dureh kurzo Pauson von oinandor gotrennt horvor- 
gebraeht. (Bradylalia naeh Kussmaul . )  Das Sproehen strongt den Knaben 
an und geht aus der Art der Sprache eino deutlioho Vorsehwendung motori- 
schor Impulse horror. Das I(auon und Schluckon ist nioht orsohwort. Die 
AugS=pfel sind gut gewSlbt, koino Triibungon derOornea siehtbar, die Pupillon 
reagiron in normalor Weiso, die Augon worden loicht goSffnot und prompt 
gosehlosson. 

Beido Augen sind ebenso wohl bei yeller Ruho als auch, wonn Patient 
dora vorgehaltenon Finger mit den Augen nach allen tlichtungen folgt, in 
einor symmetrischeu, regelmiissig oseillironden Bowogungen in horizontalor 
Riohtung bogriffen. Boidersoitiger horizontalor Nystagmus. 

Bei VerSmderung der Bliekrichtung wordon die angogobenen Bowegungon 
cher et'~as schw~eher als st~':ker. Die Excursionsfiihigkoit bolder Bulbi ist 
in keiner Weise behindert. Die Sehsch~irfe ist so welt sieh das bei dem geistig 
etwas besehr~nkten Knabon constatiron liisst, normal, keinen Falls oin hSherer 
Grad von Sehst6rung vorhanden. Die ophthalmoskopische Untersuchung er- 
giebt oin zwar blesses, abor sonst normales Bild dos Sehnorvonointritts. Der 
iibrige Augenhintorgrund normal. Die Haltung des Kopfes ist oine etwas 
steife, leicht nach rechts geneigt, die Bewegungsf~higkeit in keiner Weise bo- 
sehriinkt, doch sind die Bewegungen des Kopfes langsam und ungeschickt. 

Die Muskulatur dos OberkSrpers ist dora allgemoinen KSrperbau ent- 
sprechend gut ausgobildot, die Kraft dot Muskulatur gut, mit Sicherheit jodo 
weitergehendo Atrophie auszuschliessen. Der Thorax ist etwas flach, Horz 
und Lunge gesund, die Wirbels~iulo leicht nach vorn gokriimmt zoigt in ihrem 
Brusttheil eine schwacho Biegung yon vorn nach links, im Lendentheil um- 
gekehrt. 

Die oberon Extremitiiton sind kriiftig ausgobildet, dor Knoehenbau zeigt 
keine Abnormitiiten, die Muskulatur krS~ftig, die Kraft derselbon gut. 

Die Gelenko sind froi hewoglich, s~mmtlioho Bewegungon gesehehon 
jedoeh langsam, ungeschickt und unsichor, ohne class jedooh Zittern odor un- 
coordinirte Bewegungen bemorkbar wiiren. Die Geschickliohkeit dos Patienton 
in kleinen Handgriffen ist eine geringe und haben die AngehSrigen dos Kna- 
ben es sehon yon der Geburt an bemerl~t, dass derselbo nicht so gut und sichor 
z~zugreifen vormag wie die anderon Kinder; was or abor einmal gut gefasst 
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hatte, hieR or auoh lost, konnto aber nieht so gut damit spielon, os aus oinor 
[]and in die andoro nehmon, wio sonst die Kinder. Wenn der Knabe oine 
51adel yon other glatten Unterlago aufnehmen sell, so kann er das ganz gut, 
er greift nioht daneben, nur maoht er es ]angsam und unsioher, es ist als ob 
er es nioht rooht gelernt habe, die oberon Extremit~tten gut zu gebrauohen. 

Bet gesohlossonen Augon werdon die Bewegungen der Arme nioht ver- 
iindert, auch ist er bet passiven vorsiohtigen Bewegungen, die mit densei- 
ben gemacht werdon, fiber die Lage und tlaltung soiner Arme ganz genau 
orientirt. 

SensibilitiitsstSrungen fohlen durchaus, aueh localisirt Patient prompt 
und richtig. 

Die mochanischo, galvanisoho und faradischo Erregbarkeit der Muskeln 
ist durchaus normal, die einzolnon Zuokungon schnoll und krM~ig. Der Tri- 
copssohnonrofiox ist loioht hervorzubringon. 

Die Untorloibsorgano sind normal, StSrungen in der Function dos Vor- 
dauungscanals nicht vorhandon, dagogen sell die Harnentleerung nach Aus- 
sago dor Mutter des Knaben nioht tremor ganz gleich yon Station gohen; 
manohmal muss der Knabo liingere Zeit stark prossen, oin andores Mat goht 
os wiedor ganz sohnell. 

Die unteron Extromit~ten sind im H/iff- und Kniegolenk gobeugt, die 
Oberschenkol sind hart aneinander gepresst und nut mit Anwendung 5usserer 
Gowalt von oinander zu entfernon. Die Kniee in boinaho reohtwinkeliger Bou- 
gung lasson sich mit Anwendung einiger Gowalt fast ganz gerado streoken. 
Die Ffisse stohon in ausgosproohoner Varo-equinus-Stellung, der linko stiirker 
als dorrochte. Boide Ffisso lassen sich mit Gowaltanwendungin eine zumUnter- 
schonkel rechtwinkoligo Stellung bringen; oine woitore Bougung golingt nieht 
in Folge der starken Spannung der Aohillessehno. 

Wedor oinzelno Zuckungen noch Dorsalolonus tritt bet diesen Bewegun- 
gon auf, gloichgiiltig, ob diosolbon briisk und plStzlioh odor langsam und 
allmiilig ausgefiihrt werden, auch nicht, worm man mittelst Druck gogon die 
Fusssohlen die Ffisso li~ngoro Zeit in roohtwinkoligor Stelung erhiilt. 

Bet langsamer Streckung dor Boine im Kniogolenk getingt diesolbo un- 
ter Anwondung dor n6thigon Gewalt loioht and gloiohmS~ssig. Versueht man 
unter Anwendung grSssorer Gewalt eino sohnello Streokung, so gelingt die- 
solbo im orsten Dritttheilo der Excursionsbreito der Bewegung gleiehmSssig 
und gut, dann vormehrt sich der entgegenstohondo Widorstand, giobt dann 
plStzlich mit einom guck naoh und dor nooh fehlende Thoil der Streckung ist 
loicht zurtickgelegt. Mit dora Nachlassen der iiusseron Gowalt kehron die 
Gliedor sofort, jedooh nioht sohnollond in die alto Lago wieder zuriick. Die 
Muskulatur in beiden Boinon ist stark und kr~iftig, fiihlt sich derb an und 
springon die gespannton Sohnen besondors an der Untersoito dos Kniogolonkes 
sehr doutlioh horror. 

Dor gr6ssto Umfang der rechtsn Wade betr~gt 19 Ctm., dot linken 
18~4 Ctm. Dot Umfang tier Oborschonkol 10 Ctm., oberhalb dor Patella 
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rechts 27,0 Ctm., links 26,5 Ctm. Die mechanisehe galvanisohe und fara- 
dische grregbarkeit der Muskulatur der unteren ExtremitS.ten ist normal�9 

Active Bewegungen der Beine hSchst unbedcutend, lqar wenn Patient 
auf de m Sopha lang bingestrockt liegt, gelingt es ibm die Boine im Knio- und 
Biiftgelenk langsam und mit grosson Anstrengungen zabeugen, und wenn man, 
urn die Reibung der Fusssohlo an dot Unterlago aufzuhoben, diese ein wenig 
hebt, each wioder zu streeken, jodoeh langsam, und augenseheinlioh untor 
grosson Anstrengungen. Active Bewegungen der Fiisse gar nieht mSglioh. 
Sonsibilitfts- und LocalisationsstSrungon an den Beinen nieht vorhandon. 

Die Haut der Untorsehonkel und Passe ist etwas bl~ulioh verfiirbt und 
fiihlt sich kalt an. Das Kniephiinomen ist beiderseits erhSht and nicht alloin 
dureh loises Klopfen auf die Patellarsehne leioht zu erzeugen, sondern auch 
durch Klopfen auf die Patella und des obore Dritttheil dot Tibia. Dooh go- 
lingt es nieht durch sohnellore tleihenfolge tier einzelnen Schl~igo Tetanus zu 
erzeugen. 

])as Achillesph~nomen ist deutlieh und ]eicht hororzurufen. Wenn der 
I(nabo sitzt, so bougt or den 0berkSrper leioht vor und sitzt ohne Unter- 
stiitzung nnsieher. Die unteren Extremitiiton sind gegen einandor gopresst, 
die Untersehonkel gewShnlieh gekreuzt, gingestellt,  so dass or sieh halten 
kann, stohL or auf dem vordoren /iussoren gande tier F/isse und nur links ge- 
]ingt es ihm mit 5,usserer Naehh{ilfo mit dom vordoren Thoil dor Planta pedis 
aufzutreten. 

Gehen kann Patient gar nichg; hebt man ihn so both, dass or mit don 
Fiissen den Boden beriihrt, so sehiebt or mohr durch Bewegungen dos Rum- 
pfcs als dureh die dor Beino, dieso langsam sohleifend, vor, ebonso wonn or 
an dora Sopha steht and an diesem sich halton resp. sieh auflehnon kann. 

Fass t  man das ganze Krankheitsbi ld zusammen, so findet sich 
horizontaler Nystagmus bi la teral is ,  eine leichte Sprachstdrung,  eine 
Innervat ionsstdrung der oberen Extremiti i ten und eine spast ische L~th- 
mung der unteren Extremit/ i ten,  ohne Atrophic ,  ohne Sensibili t~ts- 
stSrungen, mR erhaltener faradischer und galvanischer  Er regbarke i t  
der  Muskeln und gesteigerten Sehnenphlinomenen. 

Die Entwickelung der Krankhei t  anlangend,  so wurde der Knabe 
leicht und schnell geboren und war dem Anseheine n a c h g a n z  ge- 
sund, als er zur Welt kam. Das erste, was bemerkt  wurde, war  der 
Nystagmus, der  J/4 Jahr  nach der Geburt  ganz allmi~lig auf t ra t  and 
sieh in kurzer Zeit his zur jetzigen Stiirke entwickelte.  

Dann bemerkten die AngehOrigen, als das Kind anfing um sigh 
zu greifen, also etwa ira zweiten halbert Jahre,  (lass seine Bewegun- 
gen ungesehickt waren und das Kind insbesondere die Beinchen nieht 
so gut bewegen konnte,  wie andere Kinder, sic nicht mit den Hii.nden 
fasste, nicht mit denselben s t rampel te ;  er hiel t  die Beine moist ruhig 
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in gestreckter  Hal tuog,  doch konnte er ganz krMtig damit stossen, 
nur nicht sehr schnell. 

Als die ersten Gehversuche mit dem Kinde angestel l t  wurden, 
zeigte sich ba ld ,  dass es die Beinchen nicht in seiner Gewalt hatte,  
und alhnAlig im Verlauf des zweiten Jahres  nehmen sie die geschil- 
derte Stellung an. Ers t  mit Beginn des dritten Jahres  lernte el' am 
Sopha s tehen,  fiel aber  sehr leicht am, konnte sich dann nur mit 
grosset  Mfihe mit Hiilfe tier H/tnde an einem festen Gegenstande auf- 
r ichten und sich sehr mfihsam, wenn anch noch etwas besser fort- 
bewegen als jetzt ,  ,,viel anders  war es abet  auch nicht% Das Spre- 
chen lernte er im Laufe des zweiten Jahres  so gut wie die anderen 
Kindern und sprach ouch ganz natfirlich. Erst  veto Ende des dri t ten 
Jahres an wurde die Sprache wieder schlechter und allmMig so wie heute. 

S O a m m -  
F r i e d r i c h  E i c k h o l d ,  Fuhrworkbositzor 

Caroline verb. St/Sssel Thoroso vorh. BrSmol August 
sehr junger Sohn Tochtor verh. Emma vorh. Engol- l i be r t  (Amorika ~-) 

t Mous mann 28 Jahr 32 Jaht'o alt 
tSoha 25 c.Jahre J ~ Kinder Her- Ernst Mota 

~ "  gestorbon. alt 2 TOchtor (Zwil- mann 8Jahr 5Jahr  
lingo) gest. + l l  Jahr 

Der erste Fal l  yon Erkrankung kam vor unter den Kindern des 
Fuhrunternehmer  E i c k h o l d ,  des Urgrossvaters des geschilderten 
Kranken. 

Dorselbo stammt aus ganz gosundcr Familie und obenso dosson Frau. 
Von Goistos- odor Iqorvenkrankheiten ist in den beidersaitigen Familien nichts 
bekannt gowosen. Auch verwandt waron beide nicht mitoinander. Wie os 
dos Geschiift des Mannos mit sich brachto, sell dorsolbo zwar manchmal Spi- 
rituosen in grSsserer Menge getrunken habon, war jedoch ontsehiedon koin 
Potator. Er war gesund und riistig his zur Mitre tier fiinfziger Jahre. Do- 
reals ging durch den Bau der Eisenbahn soin Gesch~ft zuriiek; or wurde miss- 
muthig, bosass nicht mehr die Enorgio otwas Andoros anzufangon~ wurde 
trfibsinnig und sass boi seinon erwachsenen ~achkommen arbeitslos horum, 
jedoch ohne irgondwio Spuren goistigor St6rung zu zoigon, und starb 60Jahr 
air ~mbekannt woran.. Die Frau war gesund his in ihr hohes Alter und starb 
fast 70 Jahro alt. 

Diesos Ehepaar Eickhold hatte 7 Kinder, 4 SShne und 3 T6chter. Die 
/iitesto Tochter Caroline war immor gesund, war mit einem kSrperlich durch- 
arts gesunden, goistig otwas eigenthiimlichon Manne verheirathet. Dorselbe 

*) Die fottgodruckton lqamon ~ind die Erkrankton. 
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Geistig, glaubt  Mutter und Grossmutter,  s e i d e r  Knabe ganz nor- 
mal gewesen, und nur dadurch,  dass sich Niemand um ihn gekiim- 
mort habe, auch andere Kinder kaum mit ibm gespielt~ etwas dnmm 
geblieben. 

Jetzt  macht  er einen etwas schwachsinnigen Eindruck,  kann 
nicht schreiben,  nicht ]esen und kennt die Zahlen nur his 5 odor 6. 
Das Gediichtniss ist gut. 

So inieressant  nun auch die Vereinigung der angeffihrten Er- 
scheinuugen und der Entwickelungsgang an sich schon ist,  so ge- 
winnt der FaU doch noch mehr an Interesse dadurch,  dass ftinf Fa l l s  
dieser Erkrankung in genau denselben geradezu auffallend gleichen 
Formen und genau derselben Entwickelung' bei ffinf Mitgliedern der- 
selben Famil ie  vorgekommen sind. 

b a u m .  

Ehofrau C h r i s t i a n e  gob. F l e m m i n g .  

[fermann Carl Louis 
wild~ Eho 32 Jahro ~- 4 Kinder 
5 Kinder Alle gesund. 

hlle gesund. 

Honrietto, verb. Hotzer 
5 Kinder ~f 

5 Kinder am Leben 
Ida, Selma, Carl, Emma, Clara. 

~-23 Jahr 

hatto allorloi meehanische Talento, wollto grosso Erfindungen machen, vor- 
nachl~ssigte soinGesch~ft als Uhrmaohor und wurde sp~ter otwas ,vordroht". 
Das iilteste, ganz gesunde Kind aus dieser Eho starb mit vier Jahron an einec 
Kinderkrankhoit. 

Das zweite Kind dioser ~ltesten Tochtor dos alton Eickhold starb mit 
25 Jahren und litt an gonau dorsolbon Krankhoit, wie der ldeiao Engolmann. 
Bei diesom Kranken trat das Spiolen dor Augon - -  wie dot l~ystagmus yon 
dor Familio bezeichnot wurdo - -  erst gogon das Endo dos ersLen Jahres auf~ 
na,~hdom hoftigo Zahnkr~mpfo vorausgegangon waron. 

Er hatto an don Armon und Beinen diesolben BewegungsstSrungon wio 
dot Engoimaun, l~rnte nie laufon wie andere Kinder, konnto sioh aber mit 
Hfilfo eines Stoekes his zu seinem 10. Jahr etwa miihsam an don Hiiusorn 
entlang zur Schule fortbowegen, sparer wurde es genau so wie bei dem be- 
sehriebonea Kranken. Es war goistig geweektor als dieser, lernte in dot 
Sohule gut, lernte sogar schreibon, wenn auoh sohr miihsam und verlernte es 
sparer ganz wieder. Die Entwickolung und sp~tero Ver~,ndorung dot Spraoho 
war geaau wio bei Engelmann. 

Oas Spielen dot Augen vorschwand gegen das 14. Jahr bin und trat 
nur noeh solten auf; ob und warm es ganz aufgeh~irt hat, ist nieht mehr zu 
eruiron. 
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Die Sehwestor dieser Kranken war ganz gesund und zeugte in ihror 
Eho mit einem gesundon Manna droi gesunde Techter und oinen gesundon 
Knaben. 

Die zweite Tochter dos alton Eict~hold, voroheliehte BrSmel lobt noch, 
ebonso wie ihr Mann. Beide sind durchaus gesund und trotz ihros Alters yon 
60 Jahren noah sohr rfistig. Sic sind nicht mit einander verwandt. Von die- 
ser Frau r(ihron die moisten Angabon fiber die einzelnen Kranken her, und 
ist die Richtigkeit um so wenigor zu bezweifeln, als dieselbe von Jugend auf 
bei ihrem Brudor, dem ersten Kranken in der Familie, die einzolnen Krank- 
heitserseheinungen zu beobaohten Gelegenheit hatte, und dann genau dasselbe 
Krankhoitsbild noeh bei vier anderen ihrer AngehSfigon sieh entwiekeln sah. 
Sie ist gewohnt, bei jedem neugeboronen m~nnliehen Individuum genau auf 
alle Erseheinungen zu aehten. 

Das Ehepaar BrSmol hat zwoi Kinder, eine Toehter und einen Sohn. 
Die Tochter ist die Mutter dos kranken Ernst und verehelicht mit dem gesun- 
den, aus gosunder Familie stammenden und ihr nicht verwandten Schuh- 
reacher Engelmann. Dieser Eho sind drei Kinder entsprossen; der ~lteste 
Knabe, Hermann, I I Jahro alt, ist durehaus gesund und gut entwickelt; 
das jiingste Kind, Meta, ebenfalls, 5 Jahre alt und das zweite Kind ist der 
kranke Ernst. 

Dor Onl~el dieses Krankeu Albert, das zweite Kind und der einzige Sohn 
der Thereso BrSmel, lebt noeh, ist 28 Jahro alt und leidet an genau derselben 
Krankheit wie sein Neffo Ernst und der obon genannte getter. 

Als dieser Knabe goboren war, bemerkte die Mutter sofort don Nystag- 
mus, tier dann his zum 15. Jahro anhielt, dann allmSlig geringer wurde und 
nut noeh bei st~irkerer Erregung und Anstrengungen tier Augenmuskoln ein- 
tritt. AIs Patient, dessen fibriges Gebahren mit [I~nden und Ffissen genau 
so war wio bei Ernst, 1/4 Jahr alt war. ring or an, don Kopf in einer eigen- 
thtimliehen Woise regolmiissig hin und her zu bowegen, his gegen das ffinfte 
Jahr, zu weleher Zeit die Bewegungen allmSlig aufherten. Es war naeh dem 
Aussprueh der Mutter ,mit dam Kopf ganz dioseibe Geschiehte wie mit don 
Augen". 

Die Untersuehung dos Kranken ergiebt Folgendes: 
Krii, ftig gebauter, eher grosser als Ideinor Mann, yon starkem Knoehen- 

bau und kr~ftig ausgebildeter Muskulatur. Kopfumfang 56, yon Ohrmusehel 
zu Ohrmusehel 28 Ctm. Die Bewegungon der Gesiehtsmuskoln, der Zungo, 
dos Gaumens wie bei Ernst. Spraehe fast ebenso, nut etwas langsamer und 
schwerf~lliger. 

Bulbi folgen dem Finger gut naeh, die Augen bewegen sieh in horizon- 
taler giehtung gleiehmS, ssig auch wenn Patient naeh rechts odor links, oben 
odor unten sioht, wghrend der ganzen Dauer der Untersuelmng hin und her. 
Naeh Angabo der Mutter sell die Bewegung der Augen, wenn Patient sieh 
ganz ruhig verhielt und. sieh unbeachtot glaubte, nieht mehr vorhanden sein. 
Der Kranke rutscht wS.hrend der Untersuehung unruhig auf seinom Stuhl hin 
und her, machto aueh mit dam Kopfe eigonthiimliohe, an Chorea orinnorde 
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Bewegungen, deeh sell das naeh hussage der AngehSrigen nur Ausdruck sol- 
nor Ver|egenheit sein. Die Muskulatur an den oberon Extremit~ten ist kr~ftig 
ausgebildet, Patient kann die H~nde gut und schnell 6ffnen und sehliessen, 
doch hat die Bewegung etwas Eigenthiimliehes und wird nieht ganz gloieh- 
mSssig ausgefiihrt, sendern wenn Patient die Hand 5finer, geschieht des zuerst 
langsam, und dann springen die Finger plStzlieh mit cinem Ruck auf, wei~ 
gesproizt und in l[yperextonsion. Bei irgend welchen Verriehtungen sind die 
Bewegungen der ltiinde langsam, tappend und unbehol%n. Wenn Patient 
z. B. Karteffeln sehiilen soil, so nimmt er die Kartoffel langsam und krampf- 
haft ip. die Itand, ebenso des Messer in die andere und schiilt dann langsam, 
versiehtig und mit Aufbietung unnSthiger Kraft die Sehale herunter. Kar- 
toffelsehiilen und ganz grebe N~,harbeiten sind fast die einzigen Leistungen, 
zu denen tier Kranke brauehbar ist. 

Haut- und MuskelsensibilitS~t in keiner Weise gestSrt. 
Tricepssehnenreflex sehr deutlieh und leieht hervorzurufen. Die moeha- 

niseho Erregbarkeit tier Muskeln gut. Die Stellung der Beine bei sehr krSf- 
tiger Muskulatur und gespannten Sehnen ist genau dieselbe wio bei Patient 
Ernst, jedeeh sind die Beine noch sehwerer zu strecken, die Piisse kaum his 
zum reehten Winkel zu beugen. KniephSmomen wie bei Ernst erhSht. Son- 
sibilitStsstSrungen, trotzdem sich die Fiisso und Untersehonkel wohl in Folge 
ungoniigender Bekleidung und dot Bewegungslosigkeit eiskalt anf6hlon, gar 
nieht vorhanden. 

Oersalclonus niehL zu erzengen, dech giebt die Mutter an, class dann 
und warm wenn Patient in hochgradige Erregung kommt, die Beine anfingen, 
zu zittern und etwas zu hiipfen. Priiher, als der Kranke etwa 1 5 - - 2 0  Jahro 
air war, trat des Zittern aueh wehl ganz von selbst ein. Geistig maeht der 
Kranke den Eindruek eines schwachsinnigen Mensehen, doch moint die Mutter, 
des sei nicht so sehlimm, nur falle ihm des Sprechen schwer, or kenne aueh 
eine genge Notre nicht, aber yerstehe hlles reeht gut. 

Ueber Sehmerzen irgend weleher Art hat Patient nio geklagt, war auch 
immer ganz gesund. 

Das dritte Kind des alten Eiekold war ein Knab% der durchaus gesund 
heranwuchs, und als krgftiger Mann in einer Sciflacht dos amerikanischen So- 
cessionslerieges fiel. Seine Kinder waren alle gosund. Ebenso war es mi~ dem 
vierten Kinde Hermann, der Vator yon drei gesunden Knaben und zwei go-. 
sunden Miidehen isL 

Des fiinfteKind dos Eiekold Carl, das erste an der Familienkrankheit er- 
krankte, zeigte genau dieselben Krankheitserscheinungen wio die schon ge- 
schilderten Kranken und starb im 32. Jahr% woran, ist nicht mehr zu eruiren. 

Der Nystagmus war naeh der bestimmten Anssage seiner Sehwester, der 
vereheliehten BrSmel schon bei der Geburt vorhanden und hat in unveriinder- 
ter Weiso bis zum Tode fortgedauert. 

l)er ~'ierte Sohn des Eickeld Louis war selbst gesund und ~benso seine 
vier Kinder, zwei Knaben und zwei Miidchen. 

Das jiin.gste Kind des Eickold war Itonriette, die selbst durehaus gesund 
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mig einem ebenfalls gesunden Manne zehn Kinder zeugte. Von diesen sind 
f[inf sehon fr~h gestorben, und zwar wurdean allen kein Zeiohen der in Retie 
stehenden Erkranl~ung bemerkt. Es leben vier durehaus gesunde TSchter und 
ein Sohn Carl ist vergangenenWinter im AtCer yon 23 Jahren an einer aeuten 
Lungenentziindung gestorben. 

Dieser war wohl das am sehlimmsten yon allen erkra]~kte. Nystagmus 
yon der Geburt an bis zum Tode, geistig sehwachsinnig, lernte nieh~ ordent- 
lieh spreehen, da er kaum angefangen haLte ztl spreehen, als auch sohon die 
Spraehe eigenth~imlieh wurde, sell nieht ordentlieh sehen l@men und war mit 
den H~inden so ungesehickt, dass er kaum allein essen konnte. Die Unge- 
sehicklichkeit der Arme nahm allmSIig zu, desgleichen die Sprachst6rung. 

Dass es sich naeh Gesagtem um eine exquisit hereditSre oder 
besser gesagt famili~re Erkrankung dos Nervensystems handelt, ist 
wohl kaum zweifelhaft, 

Nimmt man den Vater des zuerst erkrankten Carl Eiekold, don 
Fuhrunternehmer Fr. Eiekold als den Stamra-eater der erkrankten 
Familie an, so sind erkrankt  ein Sohn, drei Enkel mid bis jetzt ein 
Urenkel. 

In keinem der F~lle kann yon einer direeten Vererbung die Rede 
sein, ebenso wenig yon Inzucht und schwerlich yon anderweit in die 
Familie hineingetragenen Sch~dlichkeitem 

S~mmtliche Kranke sind m~tnnlichen Geschlechts, yon den an 
Zahl die m~nnlichen fiberwiegenden weiblichen Familienmitgliedern 
ist keines erkrankt. Dagegen sind mit Ausnahme dos ersten Kran- 
ken, des Carl Eickold, s~mmtliehe Kranke Nachkommen gesunder 
weiblicher Familienmitglieder, whhrend die Kinder der m~nnliehen 
alle gesund sind. ,Die Krankheit geht dnrch die Mutter, thut dieser 
aber nichts", ist tier Ausspruch der Familie selber tiber die ihr eigen- 
thtimliche Krankheit. 

Fassen wit kurz die haupts~tchlichsten Symptome der Erkran- 
knng zusammen, so finden wir doppelseitigen Nystagmus, eine eigen- 
thtimliche SprachstSrung, eine spastische Lahmung tier unteren Ex- 
tremit~tten, eine ~hnliche, wenn auch nut andeutungsweise vorhaaden, 
der oberen Extremit~ten, der R~icken- und Gesichtsmuskulatur, ohne 
jede Atrophie, erhShte Sehnenph~anomene bei vollst~tndig erhaltener 
Haut- und Muskelsensibilit~t und einem m~ssigen Grade yon Schwaeh- 
sinn. Dieses Krankheitsbild hat unzweifelhaft die grSsste Aehnlich- 
keit mit der multiplen Sklerose, wenngleieh der geradezu typische 
Verlauf der einzelnen Krankheitsf~lle ungemein auffailend ist, bei 
einer Erkrankung, der C h a r c o t  das Pr~tdicat ,,polymorphe par excel- 
lence" beilegt. 
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Neben diesem typischen Verlauf sind es insbesondere zwei Eigen- 
thiimlichkeiten, die besonders in's Auge fallen, erstens die Hereditiit, 
zweitens die Entwickelung im frfihesten Kindesalter. 

Was zuniiehst das Vorkommen der multiplen Sklerose auf here- 
ditlirer Grundlage resp. bei Mitgliedern derselben Familie anlangt, so 
sind darfiber einige Beobaehtungen in der Literatur*) vorhauden. 

D u c h e n n e  sah erbliche Uebertragung in einem Falle ebenso 
Erb.  F r e r i c h s  und E r b  beobachteten beide dieKrankheit  be iGe-  
schwistern. Jedoch handelte es sich in allen diesen Fallen um Ent- 
wickelung der Krankheit im reiferen Lebensalter. 

Die einzigen Fiille, in denen das Entstehen des Leidens bei Ge- 
schwistern in frfihester Kindheit beobachtet wurde, sind die beiden 
Fiille yon D r e s c h f e l d .  Beide Kranke waren Knaben, bei dam 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 yon HSde-  
maker:**) neben einer Besprechung der einschl~igigen Literatur zwei 
eigene Beobachtungen, denen sich aus der neueren Zeit noch zwei 
Falle von Pol lak***)  anreihen. 

In dem ersten der yon H f d e m a k e r  besprochenen F~tlle - -  Beob- 
achtung von Schf i le  - -  traten die ersten Symptome im 7. Lebens- 
jahre auf, der Ted erfolgte im 14. Befund intra vitam, Schfitteln 
yon Kopf und Extremitliten, skandirte Spraehe, Liihmungen, jedoch 
mit Muskelatrophie, psychische Schwliche und Schwindelanf~ille, post 
mortem eine mehr diffuse Sklerose des Centralnervensystems, nut im 
Gehirn ,,neben einer ausgebreiteten diffusen Entartung an der Peri- 
pherie der diffus entarteten Massen einige isolirte Herde <'. 

Von den yon H i i d e m a k e r  aus der englischen Literatur citirten 
Fallen sind nur die zwei oben schon berfihrten Fiille von D r e s c h -  
fe ld  genauer beschrieben. 

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

*) E r b, Riickonmarkskrankheiten p. 490. 
**) Deutsehes Archiv fiir klinisehe Medicin. 23. Bd. p. 442. 

***) Desgl. 24. Bd. p. 404 ulad dieses Archly Bd. 12. p. 157. 
hrehiv  L Psychiatrie. XVI. 3. Heft. 4 6  
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phie, Contracturen, an den unteren ExtremitKten Muskelspannungen 
Parese, Extensionsstellung, erhShte Sehnenphitnomene, Abnahme der 
psychischen Functionen. 

Im zweiten Falle D r e s c h f e l d ' s  bei dem Bruder des vorigen 
die ersten Erscheinungen, Schw~.che und Zittern in den Beinen, im 
4. Lebensjahre. Allmiilige Verschlimmerung und im 7. Jahre folgen- 
der Befund: Kopfschfitteln, Nystagmus, jedoch bloss beim Fixiren, 
skandirte Sprache, in den oberen Extremitaten Schiitteln, in den un- 

te ren  Muskelspannungen, Extensionsstellung, deutliche Sensibilitats- 
st6rung, Schwaehsinn. 

Der erste der van H ( i d e m a k e r  beschriebenen Falle zeigte bis 
auf geringe Abweichungen die grSsste Aehnlichkeit mit den hier be- 
schriebenen ffinf Beobachtungen. 

Der Zustand des acht Jahre alten Knaben ist folgender: Kopf- 
schfitteln, Nystagmus horizontalis bilateralis, skandirte Sprache, in- 
tentionszittern, sieifer Gang, Sehnenphanomene an den oberen wie 
unteren Extremitaten erhSht, Dorsalclonus, Muskel- wie Hantsensibi- 
litlit nirgends gestSrt, massiger Grad yon Schwachsiun. 

In noch auffallenderem Grade als in den klinisehen Erscheimu~gs- 
formen ahnelt dieser Fall in dem Entwickelungsgange den yon mir 
besehriebenen Fallen. 

Der Kranke begann mit dem Ende des ersten Jahres das Laufen 
zu lernen, jedoch viel langsamer und ungeschickter als die Ge- 
schwister ,,es war van Anfang an eine Steifigkeit in den Beinen vor= 
handen <̀ . Wahrend des Zahnens AnfMle yon Bewusstlosigkeit mit 
Convulsionen, nach denen ffir einige Zeit Schielen zuriickblieb, jedoch 
erst spater Nystagmus sich entwickelte. Die Hande sollen immer 
etwas schwiicher als bei anderen Kindern gewesen seien. Zu spre- 
then begann der Knabe in dem gewShnlichen Alter, jedoch yon vorn- 
herein langsamer und eintSniger als die Geschwister. Die Zunahme 
der Erkrankung war eine ganz allm~tlige, die einzelnen Symptome 
steigerten sich und es trat noch Schfitteln der oberen Extremitli.ten 
und des Kopfes hinzu. 

In dem zweiten Falle von H S d e m a k e r  begann die Erkrankung 
im 8. Lebensjahre. Sehwi~che der Beine mit Muskelspannungen, er- 
hShte Sehnenphlinomene, Schwachsinn. 

Die Falle yon P o l l a k ,  in denen sich die Erkrankung congeni- 
tal, jedoch ohne hereditare Grundlage entwickelte, zeichnen sieh durch 
ein ausserordentlich hochgradiges Auftreten aus. 

In dem ersten Falle wurde schon in den ersten Lebensmona- 
ten eine fast vollstandige Bewegungslosigkeit der Arme constatirt, 
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gegen den fiinften Monat hin fingen die bis dahin bewegungslosen 
Armc an zn schfitteln und zu schlotteru, im sechsten Mount Schfitteln 
des Kopfes, mit 11/~ Jahr schwache und ungesclfickte Gehversuche. 
Im 3. Lebensjahre fand sich Starrheit der Gesichtsmuskulatur, leich- 
ter Nystagmus bei Bewegungen der Augeu Strabismus con- und di- 
vergens bei Fixationsversuchen, Gang plump und schnellend, Inten- 
tionsschtitteln des Rumpfes, Kopfes nnd dcr Arme, vollstandiger Defect 
der Sprache, dabei aber in den Lauten, die das Kind in der Erre- 
gung ausst6sst, und die an das B16ken eines Schafes erinnern, ein ge- 
wisses Skandiren nicht zu verkennen, hochgradige geistige Schwiiche. 

Unter der Ueberschrift ,>Congenitale multiple Herdsklerose mit 
partiellem BalkenmangeV< beschreibt P o l l a k  einen zweiten dem ersten 
sehr ~hnlichen Fall,  in dem die Diagnose durch die Section bestli.- 
tigt wurde. 

D i e  St6rungen waren in k6rperlicher wie geistiger Beziehung 
gleich hochgradig. Mit Ausnahme sehr schwacher Bewegungen des 
Kopfes fast vollstandige Bewegungslosigkeit des ganzen Kiirpers. 
Nystagmus mit Strabismus wecbselnd. Starungeu der  Pupillarbewe- 
gungen, absolutes Fehlen der Sprache~ Unm6gIiciikeit in normaler 
Weise zu schlucken, erhahte Sehnenphlinomene. 

Die Autopsie ergab eine fast vollstandige Durchsetzung des Gross- 
hirns mit linsen- bis apfelkerngrossen sklerotischen Herden, die an 
der Oberfi~che resp. beim Einschneiden zum Theil hervorragten, zum 
Theil Yertiefnngen bildeten, das Kleinhirn war durchans frei, die 
Medulla oblongata, - -  das Rfickenmark selber konnte nicht untersucht 
werden, - -  mit meist prominirenden Herden, stellenweise his zur Gon- 
fiuenz derselben durchsetzt. Veto Balkan aus ein mit zahlreichen ein- 
gestreuten Herden versehenes Fragment vorhanden. 

Soweit die vorhandenen tleobachtungen fiber multiple Sklerose im 
Kindesalter, "denen die beschriebenen ffinf F$lle sich anreihen wfirden. 

Das, was diese ffinf Fiille auszeichnete, die Hereditiit, finden wir 
nut in den F~tllen von D r e s c h f e l d ,  und die Entwickelung yon der 
Geburt an nur in den beiden Fallen yon P o l l a k  und mit griisster 
Wahrscheinlielikeit in dem ersteu Falle yon H a d e m a k e r .  Von den 
Erscheinungen, die in den angegebenen Fiillen sich ausgepri~gt finden, 
sehell wir in unseren Fallen fast alle vorhanden, jedoch an Stelle 
des yon Schf i l e ,  D r e s c h f e l d ,  H / i d e m a k e r  und P o l l a k  hie 
vermissten Intentionsschfitteln des Kopfes und der Arme sehen wir 
in unseren F~llen eine Verlangsamung und Tragheit der Muskelbewe- 
gung, die den Charakter einer spastischen Staruug nicht verleugnen 
kann. Ein eigentliches rhythmisches Kopfschfitteln wurde nur bei 

46* 
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dam einen Knaben Albert BrSmel vom ersten Vierteljahr bis zum 
fiinften Jahre beobachtet und schwand dann allmlilig. 

Im hSchsten Grade auffallend und bisher in der Weise noch nicht 
beschrieben, bleibt freilich das typische, man mSchte fast sagen, 
identische Krankheitsbild, welches wit aueh, was die Entwickelung 
anlangt, bei den ffinf Kranken finden. 

Wir mfissen wohl annehmen, dass es eine gewisse bei diesen 
derselben Familie angehSrigen Kranken auf heredit/irer Eniwickelung 
beruhende Anlage zur Erkrankung einzelner Partien des Centralner- 
vensystems ist, die dieses typisehe Krankheitsbild verursaeht hat. 

Von anderweiten Hirnerkrankungen, die unter Umsti~nden einen 
i~hnlichen Symptomencomplex erzeugen kSnnte, wiirde hier nur noch 
Hydrocephalus in Frage kommen k6nnenn, doch ist diese M6glichkeit 
nach dem Befunde an den 8chi~deln der beiden noch lebenden Kran- 
ken wohl mit Bestimmtheit auszuschliessen. 

Schliesslich verfehle ich nicht, Herrn Dr. H e l l b a c h  in Stadt 
Ilm, dessen Cliente| diese F~,tlle angehSren, meinen besten Dank aus- 
zusprechen. 


