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Ueber einen in congenitaler beziehungsweise 
acquirirter Coordinationstiirung sich kennzeich- 

nenden Symptomencomplex. 
V o n  

Dr. Nonne  
in Hamburg. 

V o r  drei Jahren theilte ich (Dieses Archiv, Bd. 22, 1891) Beobachtun- 
gen mi~, die sich auf drei Briider bezogen, welehe an einem eigenartigen 
Complex von Krankheitssymp~omen litten, der manche der ffir eine 
Atrophie des Kleinhirns als charakteristisch geltenden.~Zfige darbot; auf 
Grund meiner damaligen klinischen und - -  auf der makroskopischea 
und mikroskopischen Untersuehung des centralen und peripheren Nerven- 
systems des einen zur Obduction gekommenen Falles fusseI1den - -  
anatomischen Studien konnte ieh zu dem Schlusse gelangen: ,Es giebt 
eine angeborene, auf familiarer Anlage boruhende Kleinheit des Central- 
Nervensystems bei normalen histologischen Verhliltnissen, deren klinische 
Symptome denen der Atrophie des Kleinhirns am Ni~chsten kommen." 

Ein ganz gleiches Symptomenbild war his damn noch nicht be- 
schrieben worden; ieh setzte in meiner Arbeit des N~iheren auseinander, 
in welehen Punkten das vorliegende Krankheitsbild v~ der Fr  i e d r e i c h- 
schen Ataxie und yon dem yon Menzel*) fast gleiehzeitig mit mir be- 
schriebenen eigenartigen Falle abwieh, weshalb es sieh nicht um eine 
,Forme fruste" yon multipler Sclerose handeln konnte, ebensowenig wie 
um die yon Westphal**)  beschriebene eigenartige Form yon Neurose, 
sowie dass auch die wenigen als ,Cerebellar-Atrophie" publicirten F~lle 
hiervon gesondert werden mfissten. 

*) Diesos Archiv Bd. XXII. 
**) Dieses Arohiv Bd. XIV. Heft 1. 

Archly f. Psychiatrie. XXVlI. 2. Heft. 31 
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Die Aetiologie meiner F~ille lag aussehliesslich in der famililiren 
Disposition: nicht nur waren die drei Briider Stfiben yon derselben 
Krankheit befallen, sondern bei einer Reihe anderer Mitglieder der weit- 
verzweigten und yon mir der Mehrzahl nach untersuchten Familie fan- 
den sieh einzelne ,Stigmata" der ausgesprochenen Krankheit der drei 
Leidenden. 

Mit Schul tze*)  und F r i e d r e i c h  musste ich in der anatomisch 
yon mir nachgewiesenen Kleinheit und Zwerghaftigkeit der ~Nerven- 
elemente (Hirn, Rfickenmark, Medulla oblongata, ein Theil der periphe- 
risehen Nerven resp. extraspinalen Riickenmarkswurzeln) ,,als in einer 
durch ungenfigende Entwieklung bed!ngten Formation der l~erventheile, 
den sichtlichen Ausdruek der heredit~ren Krankheitsdiathese" erblicken. 

Die yon mir beschriebene Krankheitsform schloss sieh somit der 
schon nieht mehr kleinen Zahl yon heredit~iren resp. familii~ren Krank- 
heiten an, wie wir sie als F r i ed re i ch ' s che  Krankheit, als Thomsen-  
sche Krankheit, als die verschiedenen Formen der heredit~ren und fa- 
miliaren, myopathischen, spinalen und neurotischen (Erb, Ho f fmann  
etc.) Muskelatrophien~ der hereditfiren spastischen Spinalparalyse (Bern-  
h a r d t ,  S t r f impe l l ) ,  der Chorea hereditaria (H u n t in g to n ,  Huber~ 
Hoffmann) ,  des Diabetes insipidus (Wel l )  etc. etc. kennen. 

Seither haben eine Reihe yon Autoren aaf diesen yon mir beschrie- 
benen Symptomencomplex Bezug genommen und haben deren Sonder- 
stellung anerkannt, zuni~chst B e r n h a r d t  1891 (Virchow~s Archly, 
Bd. 126) bei Gelegenheit des Berichtes fiber eine Familie, in der meh- 
rere Mitglieder an den Symptomen der ,spastisehen Spinalparalyse" 
litten, in zweiter Linie Destr~e (Journ. de m~d. de Braxelles, 1892), 
gelegentlich der Pablication eines Falles yon F r i ed re i ch ' s che r  Krank- 
heit; ferner widmete P i e r r e  Marie in seinem schSnen Buche ,Vor- 
lesungen fiber die Krankheiten des Riickenmarks" (1893) beim Capitel 
der Differenzialdiagnose derFr iedre ich ' schenKrankhei t  dieser ,,beson- 
deren Krankheitsform" eine kurze Bemerkung. P i e r r e  Marie  sagt: 
,wit wissen nieht, welche Affection da eigentlich vorlag~ trotzdem sol! 
man an neuen Thatsaehen nicht vorfibergehen . . . .  " In allerneuester 
Zeit ist die Krankheit der Gebrfider Stfiben - -  so war der Name meiner 
Kranken - -  in einem literarisehen Streit, de~" zwischen S e n a t o r  und 
Schu l t ze  ausgefochten wurde (Berl. klin. Woehenschr. 1893. No. 21, 
1894. No. 28 und 33, Deutsche Zeitschrift fiir Nervenheilkunde Bd, V. 
Heft 1 und 2), des 5fteren erwi~hnt worden: ich komme darauf welter 
unten zurfick. 

'~) Virehow~s Archly Bd. 79. Heft 1. 
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1893 War es M e @ r u m P i e r r e  Marie,  der in einem Aufsatze in 
der Semaine medicale (1893, 5[o. 56) aus den Beobachtungen yon 
Fraser":), Nonne**), Sanger-Brown***) ,  K l i p p e l  und Durante~ ' )  
die Krankheitsgruppe der ~iA/axie h6r6ditaire c6r6belleuse a abstrahirte. 
Als die vorwiegend charakteristischen Momente hob er einmal die (cere- 
bellare) Ataxie und zweitens die tleredit~tt hervor~ im Gegensatz zur 
Friedreieh 'schen~Ataxie handele es sich hier eben nm H e r e d i t ~ t ,  
d. h. direete Vererbung , weil die Kranken, da  sie zuweilen erst spliter 
erkrankten, sich noeh hi~tten verheirathen und Kinder erzeugen k6nnen, 
w~thrend bei der Fr iedre ich!schen  Krankheit eine eigentliche Ver -  
e r b u n g  fehle, well schon im Kindesalter dis Krankheit manifest werde. 
Wenn P i e r r e  Marie  die Krankheitsbilder, die d i s  geuannten Autoren 
beschrieben haben und die den Lesern dieser Zeitschrift - -  aus den 
Originalen oder aus Referaten - -  bekannt sind, als eine zusammenge- 
hOrige Krankheitsgruppe betrachtet mid beschreibt, wenn e r  auch meine 
Falle mit einbegreift in seine ,A~axie hgr~ditaire c6r6belleuse", so darf 
doch meinerseits nicht nnerw~ihnt bleiben, dass er den Rahmen des 
Bildes etwas welt nimmt: es finden sich in seiner Form n~tmliCh Fi~lle 
mit Sensibilitatsst6rungen und ohne Sensibiliti~tsst6rungen, ebenso ein- 
zelne Falle mit St6rung der Pupillenfnnction, unter denen - -  der Mehr, 
zahl - -  mit intacter Pupillarreaction; das scheinen mir doch - -  bis 
dargethan worden ist, dass diese Symptome nicht wesentlich sind 
principielle Grenzen zu sein, die yon uns nicht fiberschritten werden 
sollten ohne das Bewusstsein, dass wir uns von einem Gebiet in ein 
anderes begeben; jedenfalls abet bleibt das Verdienst yon P i e r r e  
Marie  unantastbar, auf die ffir viele Punkte zu Recht bestehende Aehn. 
lichkeit der verschiedenen einsch]iigigen Krankheitsbilder hingewiesen 
zu haben und die Frage, ob bier Verwandtschaften yon bisher yon ei~- 
ander gesonderten Krankheitsbildern vorliegen, angeregt zu haben. 

Undin  der That l~sst sich nicht verkennen, dass in neuerer Zeit 
die Kliniker danach streben, bisher gesondert gestellte Krankheitsbilder 
und Symptomengruppen mit einander in gemeinsame Gruppen zu bringen, 
so hat E r b ' ~ )  mit Erfolg die versehiedenen myopathischen Formen der 
Amyotrophieen yon einem gemeinsamen Gesichtspunkt aus betrachtet 
und die fliessenden Uebergange zwischen den einzelnen ,Typen" nach- 

*) Glasgow reed. journ. 1880. Fase. 1. 
**) 1. c. 

***) Brain 189~, Part LVIII. 
t )  tier. de m6d. octobre 1892~ p. 745 und Semaine mgd. 1892~ p. 467. 

"~-) Deutsche Zeitschr. fiir Nervenhei]k. Bd. 1. 
31 * 
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gewiesen; S t r t impel l*)  ist dann noeh welter gegangen und will aueh 
diejenigen Formen der Amyotrophieen, in denen nachgewiesenermaagsen 
gewisse Absehnitte des Nervensystems erkrankt sind, nicht principiell 
yon den ,myopathischen" Formen gesondert wissen. In seinen Bemer- 
kungen**) fiber die heredit~re Krankheitsanlage gewisser ,,Systeme" 
des Centralnervensystems hat S t r f impe l l  ebenfalls dankenswerthe An- 
regungen gegeben, und fast will es mir seheinen, als ob auch in den 
mannigfach anregenden Bemerkungen, die in den polemischen Artikeln 
der Herren S e hu l t z e  und S e n a t o r  9.*) enthalten sind, sich Manches 
finder, was ffir die Theorie der eongenitalen Krankheitsanlage gewisser 
,Systeme '~ verwerthet werden kann. 

Die U e b e r g a n g s f o r m e n  zwischen seharf abgegrenzten Krankheits- 
bildern sind es stets gewesen, die die Symptomatik einzelner Krankheiten 
vertieft haben, die uns lehrten, weniger engherzig in einzelne Systeme 
unsere Erfahrungen einzupressen und die uns immer yon Neuem lehrten, 
fiber den Einzelheiten die grosse gemeinsame Zusammengeh6rigkeit nicht 
zu vergessen. So hat auch neuerdings (1. e.) P i e r r e  Marie bereits bei 
der Aufstellung des Krankheitsbilds der , A t a x i e  c6 r6be l l euse  h6r6- 
d i t a i r e "  uns Uebergangsformen gezeigt; als solehe betraehtet er den 
Fall v~ S e e l i g m f i l l e r t )  und yon Menzel  (1. e.). 

Bei Gelegenheit seiner neuesten Bemerkungen fiber die F r i e d r e i e h- 
sche Krankheit ist yon Schu l t z e  hervorgehoben worden, dass bei dieser 
Krankheit Romberg ' s  Symptom fehlen kann ,  dass es in spi~teren 
Stadien zu Sensibiliti~tsstSrnngen kommen kann;  dass der familiare 
Charakter fehlen kann~ bewies schon Fr iedr '# ich  selbst in seiner be- 
kannten Originalarbeit, und nach ihm bewiesen es die Arbeiten yon 
B l o c q t t ) ,  B a r n a b e i ' ~ t )  uud Besold~t).  Dass auch die reine Form 
der Fr iedre ich ' sehen  Krankheit sich in f r f ihem Kindesalter bereits 
documentiren kann ,  geht aus der Literatur hervor and ist noeh ]fin@st 
�9 on Besold  (l. c.) betont worden. Schu l t ze  selbst bringt neuerdings 
drei Fi~lle, die er, weil neben den Cardinalsymptomen --  fami- 
lii~res Auftreten, Entstehung in der Puberti~tszeit, progressive Tendenz 
des Leidens, Ataxie, sehwankendes Gehen und Stehen, Fehlen der 

9) Deutsche Zeitschr. f~ir Nervenheilk. Bd. II1. 
99] Ibid. Bd. V. 

9 9 . )  1. o. 
d') Dieses Archiv Bd. X. 

i t )  Arch. de neurol. 1887. 
tt-~) L~ riform~ medie~ 1888. 

*t) Deutsche Zcitschr. fiir Nervenheilk. Bd. u Heft 2. und. 3. 
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Sehnenreflexe, i Skoliose, Sprachst6rung, nystagmusartige Zuekungen, 
keine Sensibilit~tts-, keine Sphincteren,StSrung - -  d a r in  eine Abweiehung 
bestand, dass die Ataxie sehr wenig hervortrat, das Krankheitsbild so- 
zusagen nicht beherrschte, als eine Abart der F r i e  d rei  eh'schen Krank- 
heir beschreibt. Auch Beso ld ,  nlichst S c h u l t z e  und S e n a t o r ,  der 
jiingste Autor fiber F r ied  rei eh'sche Krankheit, betont, dass bei dieser 
Krankheit ,,Ueberg~tnge und Mischformen" vorkommen. 

Dass  es nun wiede r  eine , U e b e r g a n g s f o r m "  gieb t zwi -  
sehen  den s ich in v i e l en  P u n k t e n  g l e i c h e n d e n  K r a n k h e i t s -  
b i l d e r n  der  F r i e d r e i c h ' s c h e n  K r a n k h e i t ,  der  K l e i n h i r n a t r o -  
ph ie ,  der  M a r i e ' s e h e n  A t a x i e  c g r ~ b e l l e u s e  h 6 r ~ d i t a i r e ,  dem 
yon m i r  s. Z. b e s c h r i e b e n e n  S y m p t o m e n c o m p ! e x ,  sowie  den 
b i s h e r  a ls  , , N i s c h f o r m "  r u b r i c i r t e n  F a l l e n ,  se l l  von mi r  j e t z t  
an der  Hand  e ine r  Re ihe  yon F a l l e n  geze ig t  werden.  

Fal l  1. 

Else E ggers~ 5 Jahre ult~ Fruohth~indlerskind~ am 7. April 1892 zuerst 
yon mir untersucht. 

Patientin s tammt  yon ganz gesul~den El tern  ab - -  ffir Lues fehtt 
jeder Anhalt--~ deren s~mmtl iehe  Geschwis ter  auch wiederum nor- 
mal sind;  zwei Geschwister (Brfider)sind normal~ einer nur etwas za~'t. 
Patientin wurde yon einer gesunden und kr~ftigen Amme genghrt; im ersten 
Lebensjahr fielder Mutter, so lunge keine Steh-und Gehversuche gemaeht wur- 
den~ keine Anomalie bei den Kinde auf; in der zweiten Hglf te  des zwei- 
ten Lebens j~hres  muehte Patientin Masern durch und bald nuchher wurde 
die Abnormit~.t im Stehen und Gehen bemerkt ;  ein hurtn~ckiges Eezem 
bestand im Anfa~lg des zweiten Lebensiahres , wurde yon speeialistiseher Seite 
zur Heilung gebraeht. 

Die Uns ieherhe i t  im Stehen und Gehen nahm unaufha l t s am zu, 
so dass Patientin sehon in der Mitre ihres vierten Lebensjahres nicht mehr 
ohne Unterstfitzung stehen and gehen konnte; niemals bestanden Sehmerzen; 
niemals Sphincterensthrungen; P~tientin lernte reehtzeitig sprechen, sprueh 
aber yon verne herein uuf fa l lend  ungeseh ick t  und schwer versthndlieh; 
ge i s t ig  entwiekelte sie sich n ich t  ganz ihrem Alter  en tspreehend~ ulle 
vegetativen Functionen wuren durehuus normal. 

Ieh fund ein m~ssig gut gen~ihrtes Kind, nieht an~imiseh~ mit normalen 
inneren Orgunen; leicht rhaehitiseher SehhAelbau; was zuniiehst is die Augen 
fiel, war die hoehgrudige s tu t i sehe  Ataxie; Patientin konnte sieh nur mit 
Miihe und mit den Al~en in der Luft bulaneirend~ auf den Beinen hMten~ und 
auch so war si% unter starkem Schwanken des gumpfes~ stets der Gefahr aus- 
gesetzt zu f~llen. Beim Gehen zeigte sie eine lgoti l i t~i tsstbrung tier un- 
teren Extremith~ten~ welehe die Mitre Melt  zwischen dem a t ae t i s ehen  
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S c h l e u d e r n  nnd der . . I n t e n t i o n s t i i r n n g " ;  es war deutlich ersichtlieh, 
class beim schwankenden Gehen eine Anzahl yon 5Iuskeln in Action ~ra~en. 
deren Innervation nicht beabsiehtig~ war: es entstand auf diese Weise ein com- 
plicirtes Bild tier Gehst~irung; die kleine Patientin sah ingstlieh anf den Bo- 
des bet ihren Gehversuchen. 

In dot Ruhe zeig~en sich keine abnormen Mnskelbewegungen. 
Die S p r a c h e  war lallend and k r a m p f h a f t ;  die einzelnen Worte wur- 

den gewissermassen .&erausgeschleudert": Patiengin ..athmet falsch" beim 
Sprechen: dabei zeig~en sich zahlreiehe Mi tb ewe gun g e n in den m i m i s  oh e n 
M u ske ln :  der Mund wurde verzerrt, die Augen weir aufgerissen etc. 

Die A u g e n  zeig~en naeh keiner P~i&tung eine erheblichere St~rung~ nut 
liess sieh constatiren, dass die B e w e g u n g e n  tier B u t b i  die E x t r e m s t e l -  
l u n g e n  n i c h t  mehr  zu e r r e i c h e n  v e r m o c h t e n  und ein germger Grad yon 
Ny st agm u s zuweilen bemerkbar war. 

Das Sehvermggen war~ soweit sich dies bet der Kleinen priifen liess, in- 
tact; der ophthalmoskopisehe Befand war beiderseits normal, Anomalieen im 
Bereiehe der Pnpillen bestanden nicht. 

An den unteren ExLsemitibn zeigten sieh die S e h n e n r e f l e x e  sehr  
1 eb h af t ;  links deutlicher ale reehts~ liess sich eine Andeutung yon Fusselonns 
nachweisen; eigentliche ,Spannungen bet passiven Bewegnngen :~ bestanden 
nicht~ doeh vermochte die gleine die Muskeln  nut s c h w e r  ~md oft nut un-  
v o l l k o m m e n  zu e n t s p a n n e n .  

S e n s i b i l i t i i t s s t i i r u n g e n  feh l ten~  ebenso l~Iuskelatrophien etc. 
In den obe ren  E x t r e m i t : i t e n  bestand zweifellos auch ein% wenn auch 

nnr recht g'ering% C o o r d i n a t i o n s s t i i r u n g .  
Die I n t e l l i g e n z  en t sp rach~  wie eine lingese Beobaehtung in Ueber- 

einstimmung mit den Angaben des Mutter ergab, n i e h t  ganz  i h r e m  A l t e r .  
Eine sehr sorgfiltig% unter der Controlle des anfopfernden Eltesn aasge- 

fiihrte Behandlung mit Hydrotherapi% Massag% Z an d e r '  scher Masehinengym- 
nastik niitzte ebenso wenig wie ein Auferi~halt an der See (1892) und in Nau- 
l~eim (Dr. Grtidel~ 1893). 

Der Zustand blieb im Wesentlichen in den zwei and dsei viertel Jahren 
meiner Beobachtung derselbe: zeitweise Besserungen der CoosdinationsstSrung 
wechselten mit Yerschlechterungen~ die Sprache behielt ihren ,explosiven" 
Charakbr, die Coordinationsst~irung des oberen Exlremitgten trat wieder deut- 
lieher hervor~ als Patientin zn sel~reiben anfing (s. untenstehende Schriftprobe 
veto October 1891)~ die Stiirung der Intelligenz trat deutlicher hervor~ als Pa- 

vorgesehrieben. 
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tient[n Privatunterricht in den AnfangsNehern --  Lesen~ Sohreiben~ Reehnen 
= bekam. 

Anfang November 1894 untersuehte ich die Kleine zum lotzten 1gale and 
fend des Symptomenbild im Prineip unver~indert; quantitativ hatten sich alle 
St~irungen etwas mehr ausgebildet. 

Betreffs der Augen best~itigte Dr. Beselin den oben geschilderten Be- 
fund (November 1894). 

In dem soeben besehriebenen Falle eonstatiren wir: 

1. Spontanen (oder nach Masern entstandenen resp. manifest ge 
wordenen) frfihzeitigen (zweites Lebensjahr) Beginn. 

2. Keine Hereditf~t. 
3. Eine Coordinationsst(irung, welche sowohl Zfige der loeomotori- 

sehen - -  spinalen - -  Ataxie als der IntentionsstSrung, als aueh der 
,,cerebellaren Ataxie, entlehnt; diese CoordinationsstSrung betrifft die 
Extremit~ten, den Rumpf, die mimisehen Muskeln. 

4. Sti~rkeres Ergriffensein der unteren Extremit~ten. 
5. Abnorme Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe. 
6. Neigung der Extremitlitenmuskeln zu Rigiditltt. 
7. Eine ,,phonische" St6rung der Lippen-, Zungen- und gehlkopf- 

muskeln, die zum Sprechact dienen. 
8. Geringe Insuffieienz der exterioren Augenmuskeln und Andeutung 

von Nystagmus. 
9. Leichte St0rung der Intelligenz. 
Dem gegenfiber ke ine  Pupillensttirungen und keine Alteration der 

Sensibiliti~t, keine SphincterenstSrungen, keine Atrophie des Nervus 
optieus. 

Man sieht, dass man, d i f f e r : e n z i a l d i a g n o s t i s c h  den Fa l l  be- 
t r a e h t e n d ,  ausschliessen musste: 

1. Die reineForm der Pr iedre ich ' schen  Ataxie (Fehlen des fami- 
li~ren Moments, anderer Charakter der Ataxie der Extremitaten, Leb- 
haftigkeit der Sehnenreflexe, sehr friihzeitiger Beginn). 

2. Die ~:reine Form" der Kleinhirnatrophie (in den bisher be- 
schriebenen P~tllen wurden eonstatirt: Motiliti~tsst~irungen - -  Hu p p e r t*), 
Kohts ,  Sehultze**),  Fraser*":"*), Sepp i l l i t )~  K i r e h h o f f t t ) ,  

*) Dieses Archly Bd. VII. 
**) Virchow's  Archly Bd. 108. H. 2. 

***) E r] e n m ey er'  s Centr~lb]. 1880. 
~') Ibidem 1880. 

~'#) Dieses Arehiv Bd, X!I. Heft 3, 
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Claus*),  Ferrier**) - - ,  Anomalien der Augenbewegungen --  
Fe r r i e r ,  Schu l t ze ,  Budge,  Wagner  -- ,  Spraehst(irungen --  Hup- 
per t ,  Sehul tze ,  F ra se r ,  Sepp i l l i ,  K i r chhof f ,  Sommer***)-- ,  
ein diesem Fa l l e  ana loges  S y m p t o m e n b i l d  nicht.  Es konnte 

3. eine abnorme Form der multiplen Sclerose nicht in Frage kommen, 
da, abgesehen yon der Intactheit des Nervus optieus, die Sprachst(irung 
und die CoordinationsstSrung einen anderen Charakter trug. 

4. Von Marie 's  ,,Ataxie c~%belleuse h~%ditaire" trennt sieh obiges 
Krankheitsbild durch den Mangel der Hereditat sowohl wie durch den 
friihzeitigen Beginn der Erkrankung. 

5. Yon dem yon mir besehriebenen Symptomen-Complex (Stiiben) 
unterseheidet sich wieder tier vorliegende Fall durch das Fehlen der 
famili~iren Anlage~ den Beginn in frfiher Kindheit und das Fehlen der 
Opticusatrophie. 

6. Bei Gowers ' t )  ,,atactiseher Paraplegie" treten zuerst die Sym- 
ptome der spastischen Paraplegie auf, dann kommt die Ataxie, die 
Sphincteren sind dabei nicht selten paretisch, der Beginn der Erkran- 
kung fallt meistens erst ins 30.--40 Jahr. 

7. Vonder ,,Uebergangsform" S ee l igmi i l l e r ' s  (1. e.) unterscheidet 
sich der Fall einerseits dadurch, dass bei dieser keine Sprachst(irung 
vorliegt, dass andererseits bei S.'s Fall BlasenstSrungen da waren, in 
Menzel ' s  Fall (l. c.), aueh als ,Uebergangsform" aufzufassen, traten 
hoehgradige Contraeturen der Extremiti~ten auf, die Augenbewegungen 
blieben ganz normal, es bestand Romberg ' s  Symptom. 

Demgegenfiber hat der besehriebene Fall sehr viele gemeinsame 
Ziige mit 1. derFriedreich~schen Ataxie, 2. dem Bilde der als ,,Klein- 
hirnatrophie" beschriebenen Falle, 3. meinen Fallen Stiiben, 4. der 
Marie'schen hereditaren Cerebellarataxie, 5. mit den eben erwahnten 
,,Uebergangsf~illen." 

Was nun das ana tomisehe  Subs t r a t  der klinischen Symptome 
des vorliegenden Falles betrifft, so kann es sich nach dem, was wir 
auf Grund des bisherigen Erfahrungen gelernt haben, handeln: 1. um 
eine combinirte Systemerkrankung im Rfiekenmark mit Erkrankung des 
Kleinhirns (Menzel), 2. nur um eine Erkrankung des Kleinhirns, in 
Form einer mangelhaften Anlage oder Sclerose der nervOsen Elemente 
des Kleinhirns (s. o. Autoren bei Erwi~hnung der Kleinhirnatrophie), 

*) Dieses Archiv Bd. XII. Heft III. 
**) Neurol. Centr~lbl. Bd. YI. 1887. S. 185. 

***) Dieses Archly 1884. 
~-) Lehrbuch der Nervenkrankheiten. 
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3. um eine mangelhaffe Ausbildung des gesammten nervSsen Central- 
o r g a n s -  ,,abnorme Kleinheit" (s. Nonne).  

B e s t i m m t e r  kSnnen  wir  uns ob igem F a l l e  gegenf ibe r  n i c h t  
a u s s p r o c h e n .  

Ich wtirde es ffir falsch halten, fiir diesen Fall eine klinische Sonder- 
stellung zu verlangen, sondern ich m~chte ihn in die IV[itte jenes oben 
erw~hnten Krankheitsbildes stelien. Will man unseren Fall - -  u n d e r  
kommt in der That dam Symptombild der Gebrtider Stfiben am n~ch- 
sten - -  zu dem van mir s. Z. beschriebenen Symptomencomplex reehnen, 
so muss man sagen: Dieser Symptomeneomplex kommt ebenso wie die 
F r i e d r e i c h ' s e h e  ,,heredit~re" Ataxie, ebenso wie die S t r t impel l ' sehe  
,,eongenitale spastische Spinalparalyse" auch isolirt, d. h. nicht in fami- 
li~rer Haufung vor, Ich meinerseits mSchte in diesem Punkt, n~mlich 
der familiSren Anl~ge einerseits (Fall Staben), sowie in dem anderen 
Punkt, nSmlieh dem friihzeitigen Beginn der Krankheit andererseits (Fall 
Egge r s )  Grund genug erbliekn, diesen neuen Fall nicht mit den 
Fallen Stfiben zu identifieiren. 

Fa l l  2. 

Anna Plambeck~ 17 Jahre, B[irgermeisterstochter aus Marne (unter- 
sueht 7. Juli 189"2). 

Die Elternleben und sind ganz gesund:  auch bei deren Yerwand-  
t e n s i n d i r g e n d w e l e h e n e n n e n s w e r t h e h r e u r o p a t h i e n  n i e h t v o r g e -  
kommen; zwei Gesohwister der Patientin sind gesund. Die Patientin ist 
rechtzeitig geboren; sie lernte das Gehen znr reehten Zeit: wurde zur rechten 
Zeit reinlieh und begann auch znr reehten Zeit zu spreehen; doeh so l ange  
sie denken kann~ konnte  s i e , n i e  reeh t  mit" beim S p i e l u n d  Umgang 
mit  anderen  Kindern;  sie war yon ~orne herein ,wacke l ig  und un- 
geschickt"  aaf  den Beinen; ebenso hatte sie yon Beginn an einen eigen-  
t h f i m l i e h e n F e h l e r b e i m  Spreehen ,  indemsie dieWortehasfig hervor- 
stiess~ andere Worte versohlu@te und dadm'ch schwer ~'erst~ndlieh war; a uoh 
mit den H~.nden war sie yon Anfang an ungeseh ick t ,  yon Handarbeiten 
konnte sie nur grebe verriehten, die gandsehrift ist stets nngelenkig und etwas 
zittrig geblieben (s. beistehende Schriftprobe). Aueh ge is t ig  s tand sie 

n i e h t a n f d e m s e l b e n N i v e a u m i t i h r e n g l e i c h a l t r i g e n G e n o s s i n n e n ~  
sie lernte sehr sohwer und man liess sie ,nur aus Mitleid" mit ihren Mitsohii- 

. lerinnen dieselben Kl~ssen durehmachen, 
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Der ganze Zustand hat bisher keine eigentliehe Progression gezeigt. 
Die vegetr~tivenFunetionen wasen normal; sic wurde mit funfzehn dahren 

,nenstruist. F/Jr Lues in tier Familie durehaus kein Arihalt. 

S t a t u s  p r a e s e n s .  

Patientin ist klein~ graeil~ ehlorotiseh. 
Am Cot der typisehe Befund einer sehweren Chlosose; ,ehlorotisehes 

Venensansen, am Halse. 
L u n g e n  ganz normal. 
A b d o m i n a l o s g a n e  ohne Besonderheit. 
Urin ohne Albumen nnd Saeeh. 
Die S p r a c h e h a t  den Charak te r  des U n b e r e c h n e t e n  u n d M a s s -  

1 o s on; manehmal kommt ein West lauter heraus Ms es sollt% gewissermassen 
heransgestossen~ manehmal wird eine Silbe hastig versehluekt; ohne ~.ussere 
Veranlassung ist aueh die Respiration dabei nioht gleiehm~issig und suhig~ 
sondern oft seufzend, oft sehnappend 7 aber anders als man es bei des Chorea 
sieht; beim Spreehen  sieht man hie und da Mitbewegung 'en  in der Ge- 
s i e h t s m u s k u l a t u r .  

Des Gang ist etwas unsieher; Patientin geht etwas bse i tbe in ig~ leieht 
s e h w a n k e n d ~ i m , S e e m a n n s g a n g " ;  sieheftet, wenn sic sehnell gehen 
will~ die Angen auf den Boden; beina S tehen  mit gesehlossenen Augen be- 
ginnt des R u m p f  n n r u h i g  zu worden~ abet es bosteh~ kein Romberg 'sehes 
Symptom;  die B e w e g u n g e n  tier oberon E x t r e m i t i t e n  sincl nnge-  
s ehi ekt ~ haben etwas ,Krampfhaftes~ sind nieht eigentlieh ataetiseh~ ihneln 
aueh dusehaus nieht dem ,Intentionstremor". 

Die Sehnen re f l exe  sind s~mmtlieh a u f f a l l e n d  lebhaft~ doeh nieht 
mit Sieherhei~ als pathologisoh erh@t anfzufassen; kein Aehilleselonus; k e in e 
Con t sae tu ren .  

Die Augen ,  im Uebrigen naeh jeder g i e h t u n g -  aueh speeiell olohthal- 
mosk~)pisch - -  normal~ k6nnen n ieh t  ganz no rma l  weir  nach  oben he- 
wegt werden~ w~thrend sic naeh unten und naeh des Seite (innen und aussen) 
die Extremstelhmg erreiehen; kein Nystagmus~ Pupillarreflexe normal. 

Keine Sensibilititsstgrungen; keine Sphineterenst~rungen. 
Pati entin kam naeh Hamburg~ nm die Z an d or '  sehe Masehinengymnastik 

zn treiben; ieh sah und untessuehte Pgtientin nut einm~l in meiner Spreeh- 
stunde. Ihre I n t e l l i g e n z  erschien mis ale ,beschs~nkt :  5 sic hatte etwas 
Blades im Gesiehtsausdruek. 

Patientin ging nngebessert in ihre Heimath zusiiek; am 26. Februar 1893 
erhielt ieh yon dem Yater einen Brief~ in dem er mis mittheilt~ dass des Zu- 
s~and seiner Toehter sieh atteh imLanfedesHesbstes undginters nieht gegndert 
hittt% und dass dieselbe Mitre Febsuar ganz pi~tzlieh ,yon einer Ohnmaeht 
befallen" worden s@ ,aus der sic trotz sofortiger [irztlieher Htilfe nieht mehr 
erwaehte". 

In diesem Falle sehen wit: 
1. 8pon~anen frtihzeitigen Beginn. 
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2. Keine Heredit~t. 
3. Eine m~issig sfarke resp. geringe, am moisten der ,cerebellaren 

Ataxie" gleichende Coordinationsstiirung der unteren und der oberon Ex- 
tremit~tten. 

4. Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe, ohne Muskelspannungen. 
5. Ph0nische Sprachst/3rung und Mitbewegungen tier mimischen 

Muskeln. 
6. [ntellectuelle Minderwerthigkeit. 
7. Geringe Insufficienz einzelner exteriorer Augenmuskeln; kein 

Nystagmus, keine Opticusatrophie, keine Pupillenst6rungen. 
8. Sensibilit'~t und Sphincteren normal. 
9. Chlorose mit Gefi~sssystemssysmptomen. 
Also nut dureh die geringe Rigidita~ der Muskeln, die ,Andeutung 

yon Nystagmus" SoMe durch den h6heren Grad 'der CoordinationsstS- 
rung - -  in der Behinderung des Gehens zum Ausdruck kommend - -  
unterscheidet sich der erste Fall - -  Fall Eggers - -  yon diesem Fallel 

Was ich betreffs der diagnostischen Wtirdigung dieses Falles s agen 
kann, habe ich beim ersten Fall bereits gesagt; nicht uninteressant ist 
hier noeh die typisehe Chlorose; es ist ja bekannt, dass gewisse Formen 
der Chlorose yon Vi rch0w und nach seinem Vorgang auch yon vielen 
Anderen auf eine abnorme Kleinheit des gesammten Gefasssystems zu- 
riickgeffihrt werden; im Hinblick auf die MOglichkei t ,  dass diesen 
zwei Fallen eine ,abnorme Kleinheit des Centralnervensystems r zu 
Grunde liegt, gewinnt eben diese Chlorose-ein besonderes Interesse. 

Fall 3. 

Paul G orb er~ 5 Jahre, Colonialwaarenh~indlerssohn. 
Die Mutter ist ,nervSs"~ der Vater gesund -- war nicht syphilitisch --; 

ein Bruder starb~ vier Wochen alt~ an ,Schlucklghmung und Lghmung' der 
rechten Seite" (der Arzt sag't% das Kind wiirde~ wenn lebend~ idiotisch gewor- 
den sein), ein anderes Kind lift an halbseitiger L~.hmung in Folge yon .@e- 
hirnenfziindung"'. Patient selbst ist zur rechten Zeit, spontan (ohn e Forceps) 
geboren~ yon der Mutter gestillt; hat keine nennenswerfhe Krankheit bisher 
durchgemacht. Als er anf ing- -xech tze i f ig - -zuge] len~  f i e l d i e A n o ,  
malie der Gehbewegungen auf; e r  fiel fortwgkrend hin; auch das 
S t e h e n w a r n n s i c h e r ;  d i e S p r a e h e  warundeut l ich~ ,iunordentlich"; 
die Infelligenz soll intact, d. 11. dem Alter des Xindes ganz onfspreehend ~ sein. 
Das Kind zahnte reehtzeitig'~ wurde zur re&ten Zei~ reinlieh. 

S t a t u s  p r a e s e n s  (9. November 1894). 

Gut geniihrtes~ durehaus normal aufgewecktes gind~ mif normalen 
flmeren Organen, 
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Leiohter Strabismus coneomitans convergens; kein Nyst~gmus; die 
Augenbewegungen gehen nach oben~ aussen and innen nicht  ganz ad 
maximum yon Statten,  Patient sieht und hSrt normal; ophthalmoskopisch 
normaler Befund (yon Dr. Beselin bestitigt); Pupillen hash jeder I~iehtung 
normal. 

Patient s teht  unsicher~ nur mit gespreizten Beinen kann er sich sioher 
halten~ aueh dabeileichtes S e h w a n k e n d e s K S r p e r s ;  sehr charakte-  
terisLiseh ist alas yon Charcot  zuerst besehr iebene  Spiel der dorsa l -  
f l e e t i r t e nZe he n ;  der Gang ist aueh etwas brei tbeinig~ unsioher :  
sehleoht  Squi l ibr i r t ,  Patient stolpertleicht. Die Sehnenre f lexe  sind 
lebhaft~ kein Achillesclonus. Patient kann die Nuskeln sehwer cut-  
s p an n e n 7 wodureh zeitweilig ~Spannungen bei passiven Bewegungen" vorge- 
tguseht werden. 

ge ine  Sensibilititsstbrungen. Kein Romberg'sches Symptom. 
Die oberon Extremit~iten sind in ihren Bewegungen ungeschiekt~ 

,sehlecht bereehnet" (siehe beistehend die einem vorgezeiehneten Kreis nach- 
gezeiehneb Figur). 

Die Spraehe ist stossend~ ungleichm~issig in tier Betonung tier 
WSrter und Silben. 

Sph ine te ren  intact. 

Dieser Fall zeigt uns: 
1. Spontanen fdihzeitigen Beginn. 
2. Kein gleicher Fall in der Familie, in der zwei andere Kinder 

an Encephalitis gelitten zu haben scheinen. 
3. ,,Statisehe" Ataxie und ,eerebellare" StSrung des Gehens some 

geringe CoordinationsstSrung der oberen Extremititen. 
4. Lebhaftigkoit der Sehnenreflexe und Neigung der Muskeln zu 

Rigiditit. 
5. ,,Explosive" Art des Sprechens (leiehte ,phonisehe" StSrung). 
6. Geringe Insuffieienz einzelner exteriorer Augenmuskeln; kein 

Nystagmus, keine Opticusatrophie; keine PupillenstSrungen. 
7. Keine StSrung der Sensibilitit, der Sphineterenfunetion. 
8. Intelligenz normal .  
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Das heisst also: Bei i n t a e t e r  Intelligenz sehen wir im Uebrigen 
fast ganz dasselbe Bild, wie es uns der zweite Fall (Fall Plambeck) 
bietet; aber hier haben wir wieder eine Andeutung yon Mnskelrigidit~tt 
wie im Fall 1 (Fall Eggers), yon dem sich dieser dritte Fall, ausser 
dureh die Intactheit der Inteltigenz, dutch das Fehlen jedes Nystagmus 
unterscheidet: man sieht, durch jeden weiteren Fall wird die ,,FIfissig- 
keit der Ueberg~tnge" immer deutlicher illustrirt. 

Fal l  4. 

Carla T eifke, 7 Jahre, Landmannskind aus Uetersen. 
Die Eltern des Kindes leben und sind gesund -- fiir Lnes kein Anhalt - -  

ebenso zwei ~tltere and zwei jtingere Geschwister; in der ganzen Verwandt -  
s c h a f t i s t e i n ~ h n l i e h e r F a l l n i c h t  vorgekommen.  DasKind istzur 
rechten Zeit~ spontan geboren, entwickelte sich angeblich ganz normal bis 
zu 11/2 Jahren, war zur re&ten Zeit reinlieh. Ats es 18 Monate alt  war~ 
maehte es die Masern dureh~ die sehr sehwer ver l iefen;  es lag mehrere  
Tage ganz s t i l l  d% hatte aber keine Kr~mpfe nnd kein Erbre&en. 

Zn gehen nnd zu sprechen begann es erst  naeh den Masern~ and 
dann wurde sofor t  die Anomalie  bemerkt; ge i s t ig  entwiekelte sich das 
l(ind ziemlieh gut~ hlieb aber doeh hinter  anderen Kindern ihres Alters 
zuriick; irgend welchemoralischeDefecte warden nicht bemerkt; die Sprach e 
war s tets  sehwier ig ;  ,s ie hi l f t  oft mit dem Gesiehte naeh" (Ausspruch 
des Vaters). 

S t a t u s  p r a e s e n s  (9. 5uli 1892). 

M~ssig gut geng~hrtes, nicht an~imisches~ nioht rhachitisches Kind~ mit 
normalen inneren Organen. 

Im Si tzen and im Stehen f~llt sehon ein Waekeln des Kopfes, des 
Halsesnnddesgumpfesauf;  d ieBewegungen  der oberon undun te ren  
Extremitgtenzeigeneine deut l iehe  Coordina t ionss t / J rung ,  dienieht 
rein ataetiseh ist, sondern mit einem leieht spastisehen Moment vermischt ist; 
beim Gehen waekel t  des Kind wie ein Bet runkener  und droht oft um- 
zufallen (,,f~illt bei jeder Oelegenheit"); kein nennenswerther Untersehied bei 
Augenschluss; d i e B e w e g u n g e n d e r o b e r e n  Ex t remi t~ ten  sindtlnge- 
sehickt~ Patient folgt ihnen stets mit den Angen (siehe umstehende Linien- 
zeichnung. 

Patient sieht und h~irt gut; tier ophthalmoskopisehe BeNnd ist normal~ 
bei Bewegnngen der Augen zeigt sieh ein s t a rke r  a t ae t i s ehe r  lgystagmus,  
trod zwar naeh alien II, iehtungen; die Pupillenfunctionen sind ungestSrt. 

Die Spraehe geht mit e rheb l i ehe r  L u f t v e r s c h w e n d u n g  vor sich~ 
ohne eigentliehe artieulatorisehe StSrnngen, aber mit ataetiseher Stiirung der 
i~ltmd-~ Backen- trod Lippenmuskeln; ab and an zeigen sieh , ,Mitbewegun- 
gen" in den Ges ieh t smuske ln .  



492 Dr. Nonne, 

~orgesehrieben. n~ehgesehrieben. 

Die Sehnenref lexe  der unterea und oberen Extremit~ten sind sehr lob- 
haft ;  ab and an 7~Andeutung yon Achillesclonus" (d. h. der dorsalfleetirte 
Fuss wiederholt die Flexioaen mehrere Male and kommt dana zur Ruhe). 
Patient kann die Muskeln der unteren Extremitgten schwer  entspannen~ 
es bestehen abet keino eigentlichen Coatraeturen. 

Sens ib i l i tg t ,  soweit bei dem Kinde zu prtifen i a i eh t  gcistSrt. 
Die In te l l igenz  vielleieht ni eht ganz de@aigen eines 7jghrigen l(in- 

des en tspreohend .  
Hinterhaap~sehgdel auffallend klein. 
Naeh eiaem am 29. November 1894 veto Yater erhaltenen Berieht hat 

sieh tier Znstand tier Patientin langsam versehleehtert: ,,Die Krankheit :ist yon 
Zeit zu Zeit immer noeh schleehter gewordea~ und jetzt ist sie soweit herun- 
ter~ class das Kind ohae Fiihrung keinen Sehritt mehr allein laufen kann~ Much 
nicht mehr selbst Nahruag zu sieh nehmen kana, sondern yon uns gefiittert 
werden muss, da dgs Zittern tier Glieder viol starker geworden ist. Im Uebri- 
Men ist das Kind gross unk krgftig geworden, ist anch sieht geist~g zuriick...% 

Wit eonstatiren im vorliegenden Fall demgem'~ss: 
1. Begins in frtihsr Kindheit, m 6 g l i e h e r w e i s e  Entstehung der 

Krankheit wahrend resp. in Polge sehwerer Masers. 
2. Progression des Leidens. 
8. Keine famili~re odor heredlt~re Anlage. 
4. 8tatisehe und loeomotorisehe Coordinationsst/Srnng veto Charak- 

ter der eerebellaren Ataxie, in den Extremit~ten sowohl wie an Kopf 
und Rumpf. 

5. Kein Rom berg ' s ehes  Symptom. 
6. Starker ataetiseher Nystagmus, bei normalem Verhaiten des 

N. optieus ,undder Pupillenfunetionen. 
7. ,Phonische Spraehst6rung" und auf Ataxie der mimisehen Mus- 

keln beruhendes Grimassiren. 
8, Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe; Schwierigkeit die Muskeln zu 

entspannen, ohne eigentliche Muskeleontraeturen. 
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9. Keine SensibilitatsstSrungen; keine Sphincterenst6rungen. 
1 0 .  Keine sichere Intelligenzst6rung. 
Dem vorhergehenden Fall gleicht dieser Fall in ganz ausserordent- 

licher Weise, er unterscheidet sich nur durch das Vorhandensein yon 
Nystagmus; auch hier ist die Intelligenz intact, wodurch der Fall sich 
ausserdem vom ersten und zweiten Fall unterscheidet. Dutch das Fch- 
len von IntelligenzstSrung und yon Opticusatrophie einerseits, dutch die 
Isolirtheit des Falles und den Beginn in frfiher Kindheit andererseits 
unterscheidet er sich yon meinen Fallen Stfiben; zusammengefasst: es 
liegt hier ein neuer Fall vor, der in keinem einzigen wesentlichen Punkte 
yon den bisher in diesem Aufsatz beschriebenen drei Fallen sich prin- 
cipiell unterscheidet. 

Diese r  Fa l l  Te i fke  beweis t ,  dass das W e s e n t l i c h e  des ffir 
uus h ie r  i n R e d e  s t ehenden  S y m p t o m e n c o m p l e x e s  nach  e iner  
schweren  I n f e c t i o n s k r a n k h e i t  des K i n d e s a l t e r s  - -  hier Ma- 
s(~rn - -  zue r s t  man i f e s t  werden  kann.  

In diesem Punkte beriihren wir uns wieder mit der F r i e d r e i c h -  
sehen Ataxie, die erwiesenermaassen- bei R i i t i m e y e r ' s  Fallen Schar- 
lach und Tyhus, in B e r n a b e i ' s  Fall Masern, in Bes01d's Fallen In- 
fluenza bezw. eine nicht niiher zu bestimmende acute Krankheit - -  im 
Anschluss an acute Krankheiten zuerst in die Erscheinung treten kann 
(citirt nach Besold ,  I. c. S. 178). 

Die Uebersicht obiger vier Fi~lle diirfte uns lehren: ,Es g iebt  ein 
S y m p t o m e n b i l d ,  welches  sich z u s a m m e n s e t z t  aus e iner  der 
c e r e b e l l a r e n  Atax ie  am mei s t en  g l e i c h e n d e n  C o o r d i n a t i o n s -  
s tSrung  der E x t r e m i t a t e n ,  des Kopfes ,  des Rumpfes ,  d e r  pho- 
n i schen ,  dem S p r e c h a c t  d i enenden ,  sowie der mimischen  Mns- 
ke ln ,  bei we lchem S tS rungen  der  A u s g i e b i g k e i t  der  Augen-  
bewegungen  vo rkommen ,  w a h r e n d  die Fu n c t i o n  der P u p i l l e n  
no rma l  b le ib t  und der Nervus  op t i cu s  ke ine  D e g e n e r a t i o n  
z e i g t ,  bei we lehem die I n t e l l i g e n z  m i n d e r w e r t h i g  sein kann,  
bei dem die S e h n e n r e f l e x e  s ich l e b h a f t  oder  abnorm ges te i -  
ge r t  zeigen,  M u s k e l r i g i d i t a t e n  in die E r s c h e i n u n g  t r e t e n  
k 6 n n e n ,  bei dem S tS rungen  tier S e n s i b i l i t a t  sowie der Func-  
t ion  der S p h i n c t e r e n  s ich  n i ch t  e in s t e l l en .  

Diese r  S y m p t o m e n c o m p l e x  kann  s ich in f r f iher  K i n d h e i t  
spon tan  a l l m a l i g  e n t w i c k e l n ,  er kann  naeh  acu ten  I n f e c t i o n s -  
k r a n k h e i t e n  en t s t ehen  bezw. m a n i f e s t  werden;  f a m i l i a r e  An- 
lage  oder  d i r e e t e  H e r e d i t a t  f eh l t  dabei .  

Der Ve r l a u f  is t  e n t w e d e r  ein e m i n e n t  l a n g s a m e r -  die 
Entwicklnng yon Paralysen und Contracturen ist dabei bisher noch 
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nicht constatirt worden; da die F~lle jedoeh, in denen sieh unser Gym- 
ptomencomplex spontan und allm~lig entwickelt hat, bisher nur einige 
Monate resp. eine kurze Reihe yon Jahren beobaehtet worden sind, so 
bleibt die MSglichkeit weiterer Erfahrungen hier often - -  oder  es 
t r i t t ,  n a c h d e m  sich schon in  f r i iher  K i n d h e i t  das S y m p t o m e n -  
bi ld  h e r a u s g e b i l d e t  ha t ,  ein S t i l l s t a n d  ein. 

Einzelne dieser Zfige kSnnen im Bilde fehlen, so z. B. brauchen 
keine AugenmuskelstSrungen da zu sein, so k~nnen Muskelrigidit~tten 
fehlen, so kann die Intelligenz intact bleiben, so kann die Coordinations- 
stSrung auf die Extremit~iten beschr~nkt sein: diese Untersehiede genfi- 
gen jedoeh nieht, um die F~lle prineipiell von einander zu trennen. 

Entwickelt sieh obiges Symptomenbild nach Vollendung der Kiad- 
heit resp. des Jfinglingsalters spontan und ist der Fall in der Familie 
nieht isolirt, so haben wir das Bild, welches ich gelegentlich der P~lle 
St~iben zuerst gezeichnet habe und welches P. Marie mit unter die 
,,Ataxie c6r6belleuse h@6ditaire" - -  yon tier ich, wie bereits oben be- 
merkt, F~ille mit PapillenstSrungen und Sensibilit~itsstSrungen ausge- 
nommen wissen m6chte - -  einbegreift. 

In obigen, wie man sieht, weitgefassten Rahmen lassen sieh auch 
die ,Uebergangsformen" einbegreifen. Der einzige wesentliche Unter- 
schied gegen[iber den F~llen der Fr iedre ich ' schen  Ataxie, die in der 
Tha t  auch i h r e r s e i t s  un te r  s ich eben so lehe  U n t e r s c h i e d e  
ze igen ,  wie die oben b e s c h r i e b e n e n  F~ille un te r  e i n an d e r  
d i f f e r i r e n ,  besteht darin, dass bei den echten F~llen F r i e d r e i c h -  
scher Krankheit der P a t e l l a r r e f l e x  fehlt; im Uebrigen sind die posi- 
riven und negativen Merkmale obiger F~lle dieselben wie die der 
,Gruppe" ,,F r i e d r e i ch'sche Krankheit." 

Ich glaube gezeigt zu haben, dass in klinischer Beziehung eine un- 
unterbrochene Kette yen Ueberg~ngen existirt yon den als ,Cerebellar- 
atr0phie", beschriebenen F~llen dutch die Categorie meiner F~lle yon 
, congenitaler Kleinheit des Centralnervensystems", welter dutch Mar i e's 
,Ataxie e@6belleuse h6r~ditaire" zu den ,Uebergangsfiillen" Men zel 's  
und See l igmf i l l e r ' s ,  und zu den in diesem Aufsatz besehriebenen 
F~llen, und e s  kommt somit in Rficksieht auf die F r i ed re i eh ' s che  
Krankheit nur darauf an, welehe Bedeutung resp. welchen Werth man 
dem Untersehied im Verhalten der Sehnenreflexe beilegen will, und da 
ist ja gerade in allerneuester Zeit ein Streit ausgefoehten worden zwi- 
schen S c h u l t z e  und Sena to r  (l. c.): Sehu l t z e  legt auf das Moment 
des Fehlens der Sehnenreflexe ein ausserordentliches Gewicht, und richtig 
ist ja zweifellos, dass in den ,chemisch reinen" F~llen, um Schu l t ze ' s  
Ausdruck zu gebrauchen, die Patellarreflexe fehlen; immerhin hat schon 
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im Jahre 1880 See l igmi i l l e r  (1. c.) bei Gclegenheit der Publication 
der Fiille seiner heredit~ir-atactischen Kranken, die, in vielen wesent- 
lichen Punkten dem Fr iedre ieh ' schen  Bilde gleichend~ in einzelnen 
Punkten yon jenem Bilde sieh unterscheiden, gerade in Betreff der Pa- 
tellarreflexe bemerkt - -  dieselben waren in S.'s FMle vorhanden --,  
dass diese Frage nach seiner Meinung keine principielle Scheidung be- 
dingen dfirfe, und See l i gmf i l l e r  hat damals - -  soweit ich sehe - -  
unwidersproehen, trotz der Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe in seinen 
Fallen, diese Fiille der Fr iedre ich ' schen Gruppe angegliedert. Seither 
sind diese Falle stets und noch neuerdings yon P i e r r e  Marie als 
,Misch- und Uebergangsformen" zur Fr iedre ich ' sehen Ataxie rubricirt 
worden. Wenn man ferner bedenkt~ dass auch in Menzel 's  Fall, der 
intra vitam lebhafte Patellarreflexe bet, eine combinirte Systemerkran- 
kung im Rfickenmark sich vorfand, die derjenigen der F r i e d r e i e h -  
schen Krankheit sehr nahe kam, so scheint mir in der That, dass man 
einen p r i n c i p i e l l e n  Werth dem Verhalten der Sehnem'eflexe da, we 
a l l e  anderen Cardinalsymptome vorhanden sind, nicht beizumessen 
brauch t .  

Gehen wir nun, nach Besprechung der k l i n i s e h e n  Seite uuseres 
Themas, zur Betraehtung der a n a t o m i s c h e n  Verhi~ltnisse fiber, so lehrt 
uns die Durchsicht der Literatur folgendes: 

Nur im Ri i ckenmark  sind Veranderungen gefunden worden bei 
den reinen Fallen F r i e d r e i e h'scher Krankheit. 

Nur im K l e i n h i r n  sind Veranderungen constatirt worden (in 
Fallen, welehe in klinischer Beziehung den unsrigen i~hnlich waren): 
von Otto*) (sehr kleines, verkfimmertes Kleinhirn), yon Lal lement**)  
(Atrophie der tinken Kleinhirnhemisphlire), von H u p p e r t  (l. c.) (hoch-  
gradig verkleinertes, aber in allen seinen Theilen regelmassig gebautes 
und entwickeltes Kleinhirn), yon Sommer  (1. c.) (zurfiekgebliebene Ent- 
wickelung des Kleinhirns). Die Fi~lle yon Sepp i l l i ,  K i r e h h o f f ,  Claus 
ffihre ieh nicht an, weil die klinisehen Symptome ganz andersartig 
waren, den Fall yon S c h u l t z e  (1. c.) nicht, weil die anatomischen 
Verlinderungen in diesem Fall wahrseheinlich auf einer, auf alkoholi- 
seher Basis entwiekelten, Arteriosklerose beruhten; ebensowenig geh0rt 
der Fall Arnd t ' s  ~**) in den Kreis unserer Betraehtungen. 

Im Ri iekenmark  und im K l e i n h i r n  land Menzel (l. c . ) in  
seinem zu den ,Uebergangsformen" zu reehnenden Fall anatomische 

*) Dieses Archiv Bd. IV. S. 730ff. 
**) Citirt bei Nothnagel~ Top. Diagnostik. S. 45. 

***) Dieses Archiv Bd. XXVI. Heft 2. 
Archiv f. Psychiatric. XXVlI. 2. Heft. 32 
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Ver~nderungen, und nur eine K l e i n h e i t  des K l e i n h i r n s  und 
R t i c ke nm a r ks ,  bei normalem mikroskopischem Verhalten, konnte ich 
in meinen oft erw~hnten F~llen Sttiben feststellen. 

In allen diesen F~llen, we das Kleinhirn abnorm gefunden wurde, 
handelte es sich um Entwiekelungs- odor Bildungshemmungen, theils 
congenital, theils durch eine acute Nervenkrankheit --  wie in H u pp e r t's 
Fall: Verlangsamung des sonst regelm~ssigen Wachsthums, hervorge- 
rufen dutch eine im dritten Lebens]ahr iiberstandene Nervenkrankheit 
bedingt; es handelte sich in keinem dieser Falle am eine jener Er- 
krankungsformen, die sieh uns bei anderen chronischen Erkrankungen 
dieses Organs - -  ich folge bier der sorgf~ltigen Zusammenstellung, die 
uns Arnd t  (1. c.) in seiner sehgnen Arbeit: ,Zur Pathologie des Klein- 
hirns ~ gegeben hat - -  in Gestalt yon gleichm~ssiger Degeneration yon 
Rinde und Marklager, yon Degenerationen, die vorwiegend das Mark- 
lager oder solehen, die vorwiegend die Rinde betreffen, entgegen- 
stellen. 

Es ergiebt sieh somit, dass in allen anatomisch untersuehten F~llen, 
die die wesenflichen Ztige des uns hier beseh~ftigenden Symptomenbildes 
gezeigt hatten, sich palpable Anomalien an mehr weniger ausgedehnten 
Partien jener grossen Bahn zeigten, welche yon den Kleinhirnstr~ngen 
des Riickenmarks, dutch die Oliven, das gekreuzte Corp. restiforme ins 
Kleinhirn - -  Vliess - -  und yon dort weiter dutch die Bindearme ins 
Grosshirn ffihrt*). Die Unversehrtheit dieser Bahn maeht man bekannt- 
lich ftir die Erhaltung des K/Srpergleichgewichts nnd der Coordination 
verantwortlich. 

In einer Reihe yon F~llen waren auoh die Hinterstr~nge ver~tndert, 
und es muss noeh weiteren Forschungen iiberlassen bleiben, auszumaehen, 
ob in der That das Befallensein dieser Theile des Rtickenmarks fiir die 
klinisohen Symptome yon wesentlichem Einfluss ist. 

Dass nicht nur bei das Rtickenmark und das Kleinhirn selbst be- 
treffenden Erkrankungen Coordinationsstfrungen vorkommen, sondern 
auch bei Affectionen anderer, dem Cerebellum nahe gelegener Itirntheile, 
wie Pens, Medulla oblongata, Corpp. quadrigemina, Crura cerebelli ad 
pontem etc., ist allgemein bekannt, ebenso wie auf Grund vielfacher 

*) Ob nieht in FSllen dieser Categorie auoh die Grosshirnrinde ,~anato- 
miseh minderwerthig ~' ist~ m~ssen weitere Untersuehungen zeigen; erst die 
neuesten Nethoden (Kul tsehi tzky-Wolters)  sind im Stande~ feinere Ano- 
m~lien tier Systeme der Nervenfasern der Grosshirnrinde zu zeigen, und hat uns 
K~ts in seinen miihevollen aber dankbaren Arbeiten bier den Weg gezeigt. 
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Falle - -  Eps te in*) ,  WitkowskiS*) ,  M osier***), H e b r a f ) ,  O g i l o c e t t )  
u. A. - -  es feststeht, dass Erkrankungen - -  Hemmungsbildungen, Tu- 
mores, Abscesse, Erweiehungen etc. - -  des Kleinhirns symptomlos 
verlaufen k6nnen: ffir uns g i l t  es h ie r  nu t ,  f e s t z u s t e l l e n ,  dass  
in d e n j e n i g e n  F a l l e n ,  die s ich der H a u p t s a e h e  nach  in u n s e r e  
S y m p t o m e n - G a t t u n g  e i n r e i h e n  l a s s e s ,  e ine a n a t o m i s e h e  Ano-  
ma l i e ,  sei es H e m m u n g s b i l d u n g ,  sei es e ine  e h r o n i s e h e  Dege" 
n e r a t i o n ,  sei es eine C o m b i n a t i o n  be ide r  (wie in Menzel ' sFal l )  
in j e n e r  s y s t e m a t i s e h e n  Bahn (systematiseh, well gemeinsam einer 
Function dienend) be s t eh t .  

Ieh kann mir nun sehr wohl denken, class einzelne Details im Ge- 
sammtbild weehseln k6nnen, je nachdem der eine oder andere Theil 
dieser Bahn mehr gelitten hat, ebenso wie die Entstehung der Krank- 
heir ein anderes Geprage tragen muss, je naehdem ein heredit~trer Ein- 
fluss sieh geltend maeht oder eine Noxe yon aussen einwirkt; ich kann, 
um es anders auszudrfieken, den Gedanken yon vornherein nieht ganz 
yon der Hand weisen, class obige Bahn erkranken kann in Folge eongeni- 
taler (s. A n m e r k . ) -  zum Theil famil i i~rer-  Einflfisse: wit hatten dann 
das Bild der P r i ed r e i ch ' s ehen  Krankheit und ihrer Abarten, das der 
Marie 'schen Krankheit und das der Uebergangsformen, versehieden 
unter sich je nach der Localisation der Noxe; es k(innte ferner in an- 
deren Fi~llen yon vornherein die ganze Bahn - -  ebenfalls in Folge fa- 
mililir-hereditarer Einflfisse - -  im Zustand der ,Subevolution a sieh be- 
finden: wit hi~tten dann das klinischeBild, als dessen Repriisentant die 
Brfider Stfiben gelten k6nnen; wit kamen damit zu dem erst jfingst 
von S t r f impe l l  anfgestellten Begriff der aequirirten und tier eongeni- 
talen Systemerkrankung. 

Obgleich ieh mir bewusst bin, dass der Vergleich ein gewagter ist, 
so m6chte ieh doeh bier eine Parallele ziehen zu einem yon Strf im- 
pe l l  gelegentlieh einer Bespreehung fiber progressive Muskelatrophie 
gei~usserten Gedanken: S t r fi mp ell  t t t )  meint, es hi~nge nut vonder Lo- 

Anmerk. Dass die Isolirtheit der Falle an sigh nooh nieht gegen die 
,,congenitale Aetiologie ~' spricht, das Joetonte noch neuerdings Strfimp ell bei 
Gelegenheit seiner Bemerknngen fiber die congenitale spastische Spinalpara- 
lyse (1. c.). 

*) Virehow~s Archly Bd. 49. S. 115. 
**) Dieses Arch Bd. XIV. S. 115. 

***) Deutsches Arehiv f. klin. Med. XV. S. 229. 
t )  Vierteljahrssehr. f. Dermat. end Syph. III. S. 608. 

mr) Brain 1885. Oct. p. 405--408. 
t i t )  Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. III. 

32* 
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calisatien des Krankheitsagens ab, ob das Bild der chronischen Ophthal- 
moplegie, der chronischen Bulbirparalyse, der progressiven MuskeL 
atrophie, der amyotrophisehen Lateralsklerose zu Stande kommt; 
aueh diese Krankheitsformen kSnnen ,spontan" entstehen und kSnnen 
aueh die Folge einer Noxe - -  Infection resp, I n t o x i c a t i o n -  sein. 
Analog kSnnte man - -  mutatis mutandis - -  annehmen, dass s ich  die 
gnterschiede im klinischen Krankheitsbild gestalten mfissen, je naehdem 
nur im Kleinhbn, nur im Rfickenmark, oder in beiden zusammen die 
anatomisehen Anomalien loealisirt sind, und je naehdem die einen oder 
die anderen Bahnen im Rfiekenmark yon der - -congeni ta len  oder 
aeqairirten - -  Noxe mehr betroffen sind. 

Im Anschluss mSchte ieh noch zwei Krankengeschichten verSffenb 
lichen, die illustriren sollen, dass  de r s e l be  S y m p t o m e n c o m p l e x  
a u c h  a ls  R e s i d u u m  e iner  acu ten  G e h i r n e r k r a n k u n g  s ich dar- 
s t e l l e n  kann :  in d i e sem i t i o l o g i s c h e n  Moment  e ine r  a c n t e n  
E r k r a n k u n g  des Hi rns ,  sowie  in dem U m s t a n d ,  dass  das Sym-  
p t o m e n b i l d ,  einmal ausgebildet, s t a b i l  b l e i b t ,  liegt selbstverstind- 
lich a u s g e d r f i c k t ,  class die P a t h o g e n e s e  eine a n d e r e  i s t  als in 
den Fallen, deren Aetiologie in der eigenen Tendenz des Nervensystems 
znr Erkrankung liegt, welche Tendenz auch in den] p r o g r e s s i v e n  
C h a r a k t e r  der  K r a n k h e i t  zum Ausdruek kommt: trotz der 61eieh- 
artigkeit des ausgebildeten Symptomenbildes muss somit die A u f f a s s u n g  
des K r a ' n k h e i t s b i l d e s  eine a n d e r e  sein als in den oben beschrie- 
bench vier Fallen. Es bleibt darum doch die Thatsaehe interessant, dass 
auf dem Boden einer ganz anderen Aetiologie ein im Wesentliehen 
gleicher Symptomencomplex zu Stande kommen kann. 

Fal l  5. 

Johann Kiihl~ 20 Jahi'% aus Hamburg. 
D ieE l t e rnund  Geschwist.er sind ganz gesund;  aueh fiber die 

f ibrigen Verwandten  weiss Patient - -  spiter wurden mir seine Angaben 
yon einer seiner verheiratheten Sehwestern, die ieh aufsucht% best~tigt - -  yon 
keiner  Nervenkrankhe i t  zu berichten; Patient war niemals syphilitiseh 
infieirt (hat/iberhaupt noeh nieht eoitirt); kein Potatorium oder sonstige ehro- 
nisehe Intoxication naehweisbar; als Kind war Patient im Wesentliehen stets 
gesund~ lernte Gehen, Spreehen zur reehten Zeit; zahnte rechtzeitig und war 
rechtzeitigreinlieh; im 12. Lebens j ah r  maehte  Pa t i en t  eine sehwere 
,~hi tz igeKrankhei t"  dareh~ die die S c h w e s t e r m i r  a l s , G e h i r n e n t -  
z fin d u n g" s e h i 1 d e r t e: Patient flehert% hatte ,Krimpfe am ganzen KSrper", 
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war mehrere Tage besinnungslos; als P a t i e n t  naeh l a n g s a m e r  tl, eeon- 
va le seenz  wieder  a u f s t a n d ,  zeigten sieh B e w e g u n g s s ~ S r u n g e n  an 
den vier  Extremit~Lten in Form yon 7~Kriimpfen"; sein Ver s t and  hat sioh 
seither n i ch t  normal  en twieke l t ,  er blieb ,dgsig" und konnte bisher nut 
als Viehhirt verwerthet werden. Niemals hatte er Schmerzen oder Paristhe- 
sien~ die Sinnesfunctionen blieben gut~ ebenso die Function tier Sphineteren; 
niemals nennenswerther Kopfschmerz oder Sehwindel. Patient wurde yon sei- 
nero Sehwager in die Poliklinik des Herrn Dr. Cordna  gebraeht; auf Veran- 
lassung yon Herrn Dr. Cordna  nntersuchte ieh den granken. 

S t a t u s  p r a e s e n s  (7. November 1889). 

Ziemlieh robnster junger Mann; Hinterhauptsschiidel auffallend klein. 
Patiellt ist g e i s t i g  abnorm stumlof. 

Beim Stehen wacke l t  der  ganze  Menseh etwas; das Sehwanken be- 
trifft den gopf, den l~umpf~ die Extremititen; das yon Charco t  besehriebene 
Balanciren mit den Zehen ist sehr ausgesprochen; ein nennenswertber Unter- 
sehied tritt bei Augenschluss n ieh t  auf. Beim Gehen zeigt sich die S tS rnng  
zung~chst als Schwanken~ dann abet aueh in einer Form, die theils~ durch 
die ausfahrende Art~ an Ataxie erinnert, theils dutch nnwillktirliehe krampf- 
hafte Mnskeleontractionen e~was durchaus Atypisches erh~ilt; in den ob er en 
Extremitg,  ten besteht d i e ; e l b e  Art  tier C o o r d i n a t i o n s s t S r u n g ;  Patient 
f~hrt unsicher und auf Umwegen auf sein Ziel zn~ kann Hand und Finger aber~ 
am Ziel angekommen~ ruhig halten (s, folgende Sehriftprobe~ am 10. October 
1894 erhalten). 

Die A u g e n b e w e g u n g e n  zeigen keinen Nyst~gmus, wohl aber sind sie 
n ioht  ganz su f f io i en t ,  d. h. die ExtremstelNngen - -  naeh allen gichtun- 
g en - -  werden nieh~ erreioht; Patient muss dann Dreh~lngen des Kopfes mit 
zu Hiilfe nehmen~ um dem extrem gefiihrten Object mit den Augen folgen zu 
kgnnen; alle Pnpillenfanetionen sind normal; ophthalmoskopiseher Befund 
normal. 

D i e S p r a e h e i s t s t o s s e n d u n d  heftig~ dieser Charakter istbedingt 
dureh ~falsehes"~ d .h .  mangelhaft moderirtes Athmen; eine eigentlieh arti- 
eulatorisohe Spraehstbrnng besteht n i e h t; k e i n e Mitbewegungen in der Mimik; 
die Zungenbewegungen sind anseheinend normal. 

Kauen~ Sehlueken etc. normal. 
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Sehen, HSren, Riechen, Schmesken normgl. 
Die sgmmtlichen Sehnenre f lexe  sind sehr lebhaft~ ohne mit Sioher- 

heir als pgthologisch gesfeigert angesprochen werden zu kSnnen. Die Haut- 
reflexe sind normal. Die Muskelcontouren springen rigide vor; eigentliche Con- 
traetaren --- Spannnngen bei passiven Bewegungen - -  fehlen. 

Velum der Muskeln~ grebe Kraft etc. norm~fl. 
Sphineteren normal. 
Am 10. October 1894 suchte ich Patient~ fiber dessert Verhalten ich~ mit 

diesem Thema besehi~ftigt~ reich orientiren wollt% wieder auf. Er war in WiN 
ster in der Marseh als Yiehhirt angestellt. 

Ieh land ganz dasselbe Bild~ nnr war die StSrang des Gehens vielleieht 
etwas hoehgradiger geworden; sein Herr ~usserte~ class sein Knecht nut sehr 
langsam veto Fleeke k~me und jeder Ausdauer entbehre; auch sei seine Intelli- 
g'enz sehr gering~ so class er ibm durehans niehts Verantwortliches anver- 
trauen kSnne. 

Wir eonstatiren in diesem Fall: 
Im Anschluss an eine acute, unter eerebralen Erseheinungen ver- 

laufene Krankheit entwickelt sich, ohne familiare oder hereditare Dis- 
position, ira zwSl f t en  L e b e n s j a h r :  

1. Eine loeomotorisehe CoordinationsstSrung der vier Extremit~t- 
ten, die die Mitte halt zwisehen Ataxie und Intentionstremor; statisehe 
Ataxie. 

2. Eine Sprachst6rung yon phonischem Charakter, auf einer glei 
chen CoordinationsstSrung der zum Sprechaet unentbehrlichen Respira- 
tionsmuskeln beruhend. 

3. lnsufficienz exteriorer Augenmuskeln, bei normalem Verhalten 
der Pupillen und normaler Function des Nerv. optieus. 

4. Deutliche, mittelgradige Defecte der Intelligenz. 
5. Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe mit leiehter Rigiditiit der Mus- 

kulatur. 
6. Fehlen yon StSrungen der Sensibilitat und der Sphineteren. 
Also wiederum ein S y m p t o m e n b i l d ,  w e l c h e s  im W e s e n t l i c h e n  

a l l e  d i e se lben  Ztige b i e t e t  wie Fa l l  1--4, some die Fi~lle St i iben 
und die der Ataxie c6rgbelleuse h~r~ditaire M a r i e ' s ;  es fehlt: 1. die 
herediti~re Anlage, 2. die Atrophie des Nerv. opticus und 3. - -  und 
das  i s t  h i e r  tier p r i n c i p i e l l e  U n t e r s c h i e d  - -  die K r a n k h e i t  
ha t  s ich n a c h w e i s l i c h  aus  e ine r  a c u t e n  K r a n k h e i t ,  die am 
Hi rn  sich a b g e s p i e l t  ha t ,  e n t w i c k e l t .  

War mir dieser Fall schon  g e r a d e  wegen  d ieses  l e t z t en  
P u n k t e s  sehr bemerkenswerth erschienen, so bot sich mir naeh dem 
Gesetz der Duplicitlit tier Fiille wenige Monate nach der Untersnchung 
dieses Falles ein analoger Fall dar. 
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F a l l  6. 

Carl R o s e n b e r g, 29 Jahr% I;aufmann. 
Patient stammt aus gesunder Familie; speciell sind i r g e n d w i e  n e n -  

n e n s w e r t h e  N e U r o p a t h i e n i n  der  F a m i l i e  n i c h t  v o r g e k o m m e n ;  er 
win" friiher im Wesentlichen stets gesund. Keine Lues 7 kein Tripper; kein 
Alkoholismus etc. Patient war in Chile als t(aufmann aufhgltlich; v e t  c i r c a  
5/4 J a h r e n  mach{e P a t i e n t  be i  g r o s s e r  Hi tze  in der N~he yon Valpa- 
raiso einen sehr a n s t r e n g e n d e n g i t t ;  sehr  he i s s  g e w o r d e n  u n d k S r -  
p e r l i e h  e rma t t e t~  nahm er u n m i f t e l b a r  n a c h d e m  er naeh  H a u s e  ge-  
k o m m e n  war~ ein k a l t e s B a d .  Noch am s e l b e n A b e n d  stell tensieh 
h e f t i g e  K o p f s c h m e r z e n  ein nnd Uebe lke i t~  am n ~ e h s t e n  T a g e  war 
der Kopfsehmerz noch heftiger~ es traten D e l i r i e n  auf und Patient fiel in B e- 
w u s s t l o s i g k e i t ~  welche tiber drei Woehen dauerte. Als Patient wieder zu 
sieh kam~ musste er eine Zeit lang katheterirt werden. Dazu hatte sieh eine 
U n s i e h e r h e i t  in den v ie r  E x t r e m i t i i t e n  e i n g e s t e l l t ~  Patient k o n n t e  
wegen grosserSehw~che und wegen,Waekligkeit" der Beine n i e h t  gehen  nnd 
st  eh en ; geringe Pargsthesien bestanden in Hgnden nnd Fingern and in den 
Fiissen. Psych% Intelligenz, Gediichtniss war normal geblieben. Dutch einen 
mehrmonatlichen Landaufenthalt erholte si& Patient ganz ausserordentlich, 
so dass er nach einigen Monaten an zwei St@ken zu gehen vermoehte. Aueh 
die S p r a c h e  h a t t e  s i ch  g e ~ n d e r t ,  sic hatte etwas auffallend Stossweises 
bekommen; die Exurese wurde allmglig normal. Die vegetativen Functioneu 
waren sgmmtlich ungest@t. Patient ist seit circa 3 Monarch in Deutschland~ 
nachdem eine weitere Besserung sigh nicht eingestellt hatte. 

S t a t u s  p r a e s e n s .  

gr~ftig gebauter~ gut genghrter junger Mann. 
I n n e r e  O r g a n e  normal; Ur in  ohne Zueker und Eiweiss. 
Patient kann s t e h e n  nur in der Weise, dass er sieh auf zwei Stgeke 

stiitzt und die Augen auf den Boden heftet: dabei zeigt sieh ein S e h w a n k e n  
und W a c k e l n  im Rumpf~ Nacken and Kopf~ beim Gehen  muss er ebenfalls 
vorsiehtig beide StScke gebrauohen und darf d ie  A n g e n  n i e h t  veto Boden  
heben ;  er setzt die Be ine  b r e i t b e i n i g  u n d w a c k e l n d  auf; es ist kein eigent- 
liehes Stampfen und Sehleudern wie bei der spinalen Ataxie; dureh Contrac- 
tion solcher Muskeln~ in die ein Willensimpuls un fr ei wi l  li  g gesehickt wird: 
w[rd offenbar dieser Charakter der GehstSrung erzielt. 

Die o b e r e n  Extremitiiten zeigen d i e s e l b e  StSrung~ wenngleich in 
viel geringerem Masse (s. vorstehende Schriftprobe). 
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Die grebe Kraf t  sgmmtlicher Muskeln ist durchaus normal. 
Beim Sprechen kann Pa t i en t  die Stg~rke tier Laute  nicht  m o -  

deriren;  er poltert nnd baster beim Spreehen~ athmet dabei auch in nieht 
ri&tig abgemesseneI Weise; eine eigentlich artieulatorisehe StSrung der 
Sprache besteht nicht;  Mitbewegungen in den mimisehcn Muskeln fehlen. 

Bet der Untersuchung der Augenbewegungen Nllt auf~ dass die Maxi- 
mals te l lungen  der Bulbi nut  fiir kurze Momente and unter ruckwei- 
sere Zucken eingehal ten werden kSnnen; eigentlicher Nystagmus feblt. 
Die Pupillen funetioniren in jeder Beziehang normal; Nervus opticus normal. 

Die Schnenref lexe  sind an alien vier Extl"emit~ten abnorm lebhaf t ;  
hchillesclonus ist rechts angedeutet (nleht typisch); die Periostreflexe sind 
ebenfalls sehr lebhaft; es bestehen keine ~Iuskelspannungen bet passiven Be- 
wegungen. Nirgends Muskelatrophie; durchaus keine Sensibilitg~tsstSrungen 
ffir eine eingehende nnd anf alle Qualit~iten der Sensibilitg, t sich erstrcckende 
Untersuehung. 

Der Schgdel ist normal~ nirgends empfindlich auf Bcldopfen. 
Keine Seh-~ keine I-ISrstSrungen; giechen~ Schmecken~ Kauen~ Schlucken~ 

intact. 
Die Sphinc te ren  functioniren jetzt normal. 
Die In te l l igenz  sowie alas Gedg, chtniss sind nicht  gestSrt. 
Bis zum December 1894 hat sich der Status (naeh Aussag'e des Hansarz- 

tes) nicht nennenswerth ge~ndert. 

Bet diesem Kranken entwickelte sich, ohne dass in der Familie 
eine herediti~re Disposition vorlag, im Ansch luss  an eine Geh i rn -  
e r k r a n k u n g ,  die wir  als Fo lge  e the r  s chweren  I n s o l a t i o n  
a u f t r e t e n  sehen ,  folgendes, die w e s e n t l i c h e n  Ziige des uns j e t z t  
b e r e i t s  gent igend b e k a n n t e n  S y m p t o m e n e o m p l e x e s  t r a g e n d e ,  
K r a n k h e i t s b i l d :  

1. Eine statische und locomotorische, nieht rein ataetische Coor- 
dinationsstSrung der Extremiti~ten, des Rumpfes, der ,phonisehen" 
Sprachmuskeln, bet intacter Mimik. 

2. Insuffieienz der exterioren Augenmuskeln bet normalem Verbal- 
ten der Pupillen und bet Fehlen yon Nystagmus und Opticusveri~nde- 
rungen. 

3. ErhShung der Sehnenreflexe, ohne~Rigiditiit der Muskeln. 
4. Fehlen yon SensibilitlitsstSrungen und Sphincterenst(irungen. 
5. Intactheit der Intelligenz. 
Also aueh in d iesem F a l l e  ha t  s ich  der uns h ie r  i n t e r -  

e s s i r ende  S y m p t o m e n e o m p l e x  im Ansch luss  an eine acu te  
H i r n e r k r a n k u n g  en twicke l t .  Wie im vorhergehenden Fall (Fall 
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Kfihl) ist es zum Stillstand der Krankheit gekommen: wit haben es in 
diesem und im vorhergehenden Fail mit dem abgeschlossenen Folge- 
zustand einer Krankheit zu than, die eine das Him befallende, yon 
aussen gekommene Noxe geschaffen hat. 

Weitere Mittheilungen yon antteren Seiten werden vielleicht zeigen, 
dass der hier geschilderte Symptomencomplex gar nicht so selten ist, 
speciell dass 5fret als man bisher gewusst hat, derartige Falle bei 
Kindern isolirt in Familien vorkommen, und dass es somit keine zufiil- 
lige Hiiufung sehr seltener F~lle war, die reich obige Beobachtungen 
machen ]iess: ich mSchte die Anrcgung zur Mittheilung derartiger 
Fi~lle hiermit gegeben haben. 

Hamburg, December 1894. 


