
III. 

Ueber eine eigenartige famili~re Entwiekehmgs- 
hemmung vornehmlich auf motorischem Gebiet. 

Von 

Dr. Pelizaeus 
i l l  Suderode  a m  Harz .  

Der Gate des Herrn Dr. I h l e f e l d t  in Quedlinburg verdanke ieh die 

naehfolgende interessante Beobaehtung, als deren Bezeiehnung Herr 
Oeheimrath H i t z i g  die obige vorsehlug. 

K r a n k e n g e s e h i e h t e .  

Paul W e n d e m u t h  aus @edlinburg ist 81/2 Jahre alt und stammt VGn 
einem gesunden, noch lebenden rater. Vier Geschwister leben noch, Gin Bru- 
der, das zweite Kind in der Ehe der Eltern, starb mit 20 Jahren an der Lun- 
genschwindsucht. Paul ist alas j~ingste der sechs Geschwister. Die vier noch 
lebenden sind gesund und gut entwickelt. Die Mutter des Knaben starb an 
Phthise, als der Kranke 21/2 Jahre alt war. 

Als die Stiefmutter, deren Angaben ich folge~ den Vater des I(naben 
heirathete, war derseIbe 31/2 Jahre alt. Er machte auf die Frau damals einen 
etwas vernachl~ssigten Eindruck, konnte erst einige Worte sprechen, war un- 
sauber und sass, ohne einen Versuch zu machen sigh fortzubewegen, in einer 
Eeke des Zimmers, fiel aberauch, wenn er sass~ leieht urn, wenn er night dureh 
Kissen gestfitzt war. Sogar in seinem Kinderstuhl konnte er ohne ringsum 
gestopfte Kissen night sitzen. Der I(nabe wurde dann yon der Stiefmutter sehr 
gut gepflegt~ nahm Leberthran~ win'de gebadet und nahm sehr an Gewieht 
zu. Er sass aber immer noeh still auf einem FleGk nnd machte gar keinen 
Versuch sigh fortzubewegen oder aueh zu stehen. Dabei sohielte er deutlich, 
und zwar mit beiden Augen naeh inuen. Erst naeh Vollendung des fiinften 
Jahres ring er an auf Hgnden und Fiissen umher zu kriechen nnd brachte es 
allmiilig zu einiger Gewandtheit darin. Die Spraehe hatte sieh langsam ge- 
bessert~ war aber auch im 6. Jahre noeh sehr nndeutlieh. Gegen Ende des 
6. Jahres ring er vorsichtig an sigh aufzuricbten und lernte ganz langsam in 
der WGisG gehen~ wie er es jetzt macht. Die Mutter meint~ er habe damals 
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genau so unsicher angefangen zu stehen und zu gehen~ wie sonst ein Kind yon 
1--11/~ Jahr~ welches die erstenGehversuche macht. Jedoch sei er bet weitem 
ungeschickter gewesen und h~be vor Mlen Dingen es niemMs versucht~ wie es 
sonst Kinder bet den ersten Steh-undGeh-Versuchen thuen~ olme festen Stiitz- 
pankt set es mit den Hiinden~ sei es mit dem Riicken zu stehen oder zu gei~en. 
Zuni~chst kroch er auf den Knieen herum~ sp~iter in der naehher n~her be- 
schriebenen Weise. 

S t a t u s  p r a e s e n s  am 24. Februar~ an welchem Tage Herrn Geheimrath 
H i t z i g  der Kranke in Halle vorgestellt wurde. 

Der Knabe ist far sein Alter wenig entwickelt~ tier Gesiehtsausdruck 
wenig intelligent. Er ist sehr schiichtern und unbeholfen~ begreift aber ganz 
gut~ was man ihm ~agt nnd giebt prompte Antworten. Er ist geistig zurtick- 
geblieben~ weiss sein Alter nicht anzugeben~ jedoch meint die Mutter~ das 
komme wohl daher~ class er sehr wenig mit anderen Kindern zusammen ge- 
kommen set. 

An der Stirn verschiedene Narben~ (lie auf friihere Verletzungen zuriiek- 
zufiihren sind. Die Stirn erscheint stark gewiilbt. Das Beklopfen des ScMidels 
wird Ms empfindlich bezeichnet. 

Eigenartige Abweichungen zeigen die Zghn% oben sind nur die mit~leren 
Sehneidezghne~ die auffallend breit sind~ vorhanden~ ihre Schneide ist sehr 
abgesehliffen und zeigt deutlich zwei Einkerbungen. Die zwei untereren mitt- 
leren Schneideziihne sind sdhr schmM und zeigen ebenfMls Einkerbungen und 
senkrechte giefen. Die zwei gusseren unteren Sehneidez~ihne sind in der Ent- 
wieklung zuriiekgeblieben. Am linken Auge leiehter Strabismus convergen% 
tier Kranke folgt dem Finger mit den Augen nicht ganz naeh links und reehts. 
Kein Nystagmus. Die Untersuchung des Augenhintergrundes ergiebt folgendes: 
iinks kleiner Conus nach unten~ Papille scharf umgrenzt~ Gefi~sse normal~ die 
temporale Papillarh~lfte erseheint leieht grau verfiirbt~ besonders im unteren 
Quadranten. Reohls: Die Papillargrenzen nicht ganz seharf~ die temporale 
Papillarh~ilfte etwas starker abgeblasst~ die defiisse normal. Die Puioillen sind 
gleich~ reagiren gut. 

Die Innervation des Faeialis beim Bewegen der Gesiehtsmuskulatur links 
st~irker als rechts: die Zunge weicht dentlich naeh links ab. Die Spraehe ist 
etwas uudeuttieh~ lets% der Kranke vermeide~ schwierige Worte und Laute und 
sagt z. B. stat~ Sehlassel ,,LiittelK St(irungen anderweiter Gehirnnerven sind 
nieht vorhanden. 

An den oberen ExtremitSten keine Sensibilitgts- und Motilit~tsstbrungen: 
die Bewegungen derselben sind krSftig und gewandt. 

Untere ExtremitSten: Beide Beine leieht naeh aussen gekriimmt~ die 
Muskulatur ist yon mittlerer Entwiekelung~ spastische Erseheinungen nieht 
vorhanden~ Patellarreflex beiderseits gesteigert, kein Fussclonus: die Sensibi- 
liter ist durchaus intact. Der Knabe kann ohne Unterstatzung nicht stehen 
und nieht gehen. Er fi~llt: wenn er mit Untersttitznng geht oder steht und der 
Stiitzpunkg fortfs so%rt um und zwar naeh der Seite, naeh weleher der 
KSrper das Uebergewicht hat. Mit Untersttitzung ist Gehen und Stehen m~ig- 
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Iich~ jedoch sehr unsicher. Der Kranke setzt die Fiisse beim Gehen ungesehickt 
auf~ zieht dieselben etwas nach und bleibt manchmal mit der Spitze des einen 
Fusses hinter dem andern hacken. Atacfisch ist der Gang dagegen nieht~ aueh 
nicht spastiseh. Ist tier Kranke gut anterstiitzt~ so kann er mi~ gesehlossenen 
Augen ebenso gut gehen wie mit offenen. Der gnabe beweg't sich sowohl 
wenn die Augen offen~ als wenn sie gesehlossen sind~ sehr gut in der Weise 
auf dem Boden vorw~rts~ dass er sieh auf die gestreckten Arme stfitzt~ and 
die F~isse mit grossen sichern~ nieht sehleudernden Bewegungen vorwgrts 
setzt. Er erhebt dabei die Beine ziemlich hoeh. AiIe Bewegnngen sind dieser 
Art des Fortbewegens durehaus angemessen~ sieher and kr~iftig. Aueh beim 
Augenschluss wird die intendirte Riehtung gut inne gehalten. 

Sitzt der Knabe am Boden~ so kann er ohne Hiilfe oder einen Stiitzpunkt~ 
den er mit den H:~tnden fassen l(ann~ sieh nieht aufrichten. Er steht aber: 
wenn er einen solehen Punkt~ das Bein oder den Rand eines Tisches erfassen 
l~ann, ziemlich gesehiekt auf. Gegen einen Tiseh oder die Wand gelehnt~ kann 
er gehen und stehen. Er geht~ indem er sieh entweder mit den HSnden am 
Tiseh anldammert~ oder indem er sieh mit dem Riieken an die Wand lehn~ und 
sich nun an derselben entlang schiebt. Wenn tier Knabe sitzt oder liegt~ so 
fiihrt er jede gewollte Bewegung mit den Beinen gut aus~ trifft mit den Fuss- 
spitzen gut den vorgehaltenen Finger und gut mit der Ferse des einen Beines 
alas andere Knie. Die I~iutger des Enaben behauptet mit aller Bestimmtheit, 
dass das Gehen in letzter Zeit immer besser geworden sei. Der Enabe mfisse 
sich nur ordentlich Miihe geben. 

Wenn man das hier skizzirte Krankheitsbild noeh ein Mal km'z 
zusammenfasst, so wird man nieht umhin k6nnen zu sagen~ dass es 
sieh um eine eigenartige~ noeh nieht beschriebene Krankheitsform han- 
delt. Aueh die Entwiekelung der Krankheit  ist eine eigenartige. Ein 
Kind~ anseheinend gesund geboren~ zeigt bald einige St6rungen eere- 
bralen Ch,~raeters. Es sehielt: die Entwiekelung der Intelligenz ist 
eine langsam% es lernt erst im Laufe des dritten gahres einigermassen 
spreehen und noeh im neunten Jahr~ bei der Untersuehung, ist die 
Spraehe undeutlieh wie im frfihen gindesalter ,  daneben St6rungen in 
der Entwiekeleng der Zfihn% Differenz in der Innervation des Faeialis 
and ein an multiple Sklerose erinnerndes Bild des Augenhintergrundes. 
Am eigenartigsten sind die motorisehen StOrungen. Die Gesiehts- 
muskeln sind bis auf die genannte Paeialis-Differenz frei~ ebenso die 
oberen Extremit~ten. Dagegen zeigen die nnteren Extremit~tten sieh 
der Aufgabe der Locomotion in keiner Weise gewaehsen~ trotzdem die 
Muskeln kraft ig sind und der Kranke anderweite Bewegungen mit ihnen 
gut ausfiihren kann. 

Es llisst sieh nieht leugnen~ dass auf den ersten Anbliek die Geh- 
stSrtmg sowohl an (lie Mar i e ' s ehe  eerebellare Ataxi% als aueh an die 
dieser verwandte F r i e d r e i e h ' s e h e  Ataxie erinnerte. Eine genauere 
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Beobaehtung ergiebt aber, dass weder die Entwickelung der Erkrankung 
noch die einzdnen Symptome derselben mit den beiden genannten 
Krankheiten tibereinstimmen~ insbesondere kann der Gang weder als 
ein spinal- noch cerebellar-atactischer bezeichnet werden. Am meisten 
Aehnlichkeit besteht, sowohl was die Entwickelnng der Krankheit als 
auch die einzelnen Symptome anlangt, mit jenen angeborenen Bewegungs- 
st~Srungen famili~trer Art, wie ich 1) sie beschrieben und damals auf den 
Vorschlag W e s t p h a l ' s  als multiple Sklerose bezeichnet habe. Mit 
Recht, wie mir scheint, nimmt aber O p p e n h e i m  2) al b class GS sich in 
diesen Fttllen um eine congenitale Entwickelungshemmung gehandelt. 
Dass es sich aber bei der Krankheit des Karl Wendemuth nicht nur nm 
eine Entwickelungshemmung eigenthtimlicher Art, sondern um eine 
familiar auftretende Erkrankung, wie bei der Marie 'schen und F r i e d -  
r e i ch ' sehen  Ataxie handelt, das beweist eine Beobaehtnng aus der 
Halleschen Rervenklinik, deren Erw~thnung mir Herr Geheimrath H i t z ig  
gtitigst gestattet hat, deren genanere VerSffentlichung spSter erfolgen 
wird. Es handelt sigh um zwei Briider, der eine 6, der andere 8 Jahre 
alt. Beide bieten genau das selbe Krankheitsbild wie der kleine Wende- 
mnth, versehiedene cerebrale StOrnngen: dieselbe Art der GehstOrung 
bei intaeten oberen Extremit:~tten nnd genau dieselbe Entwiekehmg des 
Krankheitsbildes. Ieh mSehte night unerw~thn~ lassen, dass die hier be- 
schriebene Krankhdtsform eine Eigenthiimliehkeit zeigt, durch die sie 
sieh von den anderen heriditfiren Erkrankungen des Nervensystems fthn- 
licher Art unterseheidet, das ist die Tendenz zur Heilung oder wenigstens 
zur Besserung, wghrend alle anderen, M a r i e ' s  eerebellare Ataxi% 
F r i e d r e i c h ' s  Ataxie, meine friiher beschriebenen F~lle sich immer 
mehr'verschlimmern~ das GehvermOgen zuletzt ganz schwindet. Speciell 
die beiden in der Halleschen Klinik beobachteten Kranken batten sich 
in den seehs Monaten ihres dortigen Aufenthalts erheblieh gebessert. 
Ebenso sind alle StOrungm b die der Spraehe, das Schielen und die Geh- 
stSrungen bei unserem Kranken immer besser geworden. 

Es kann mithin keineln ZwGifG1 unter]iegon, dass kS sieh in allen 
drei F'allen um dieselbe eigenartige: dureh Entwiekelung und gefnnd 
wohl eharacterisirte Erkrankung handelt: ftir welche die yon Herrn 
Geheimrath H i t z i g  vorgeschlagene Benelnmng als durehaus richtig er- 
seheinen muss. 

1) Dieses Archiv Bd. XVI. Heft 3. 
2) Lehrbuch der Nervenkrankeiten. S. 243. 


