
XL. 

Ein weiterer anatomischer Befund bei einem Fall 
yon familiiirer Kleinhirnataxie. 

Ueber  die Berech t igung  der Einthei lung des Morbus Fr iedre ich  
in eine spinale und cerebel lare  Form.  Casuist ische kl inische 
Beitr~ige zur  congeni ta len  F o r m  der Kleinhirnataxie  und zur  

, ,acuten Ataxie". 

Von 

Dr. M. ~Nonn% 
Oberarzt am Allgemelnen Krankenhaus Hamburg-EppendorL 

(Hierzu 7 Figuren im Text.) 

Naehdem F r a s e r ,  Nonne ,  S a n g e r - B r o w n ,  Kl ippe l  und 
D u r a n t e  and Menzel  ihre F~tlle besehrieben hatten~ fasste bekannt- 
lieh im Jahre 1894: P i e r r e  Marie diese zusammen unter dem Namen 
Ataxie h6%ditaire e6%belleuse~ indem er~ absehend yon einzelnen ab- 
weiehenden klinisehen Punkten (StGrungen der Sensibilitat, Reaction der 
Pupillen), das ihnen 6emeinsame hervorhob. Das Gemeinsame und 
Wesentliehe war die CoordinationsstSrung, der eerebellare Charakter 
derselben und das herediffire resp. famili~re Vorkommen. 

In einer ausfiihrlichen Monographie fiber ,:H~r~do-ataxie eGrG- 
belleuse" verbreitete sieh dann Marie 's  Schiller L o n d e  1895 tiber 
das neue -Krankheitsbild~ das dutch Marie's glfiekliehe~ weil den Kern 
der Saehe treffende and kurze Bezeiehmmg sieh in der Wissensehaft 
Bfirgerreeht erworben hatte. Wir finden in der Arbeit Londe 's  eine 
treffliehe differential-diagnostisehe Bespreehung tier H@Gdo-ataxie eGrG- 
belleuse gegentiber der Atrophie des gleinhirns: tier Fr iedre ieh ' sehen  
Krankheit~ der multiplen Skleros% der heredit~tren spastisehen Spinal- 
paralyse and der Diplegia eerebralis~ die im Wesentlichen zu denselben 
Resultaten kommt wie die differential-diagnostisehen Ueberlegungen~ 
wie sehon fKiher ieh sie und dann P i e r r e  Marie angestellt batten. 

Auf Grand des his 1895 vorliegenden Materials~ d.h. der Ffdle 
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yon F r a s e r ,  Nonne ,  S a n g e r - B r o w n ,  K l i p p e l - D u r a n t e ,  Menzel ,  
Erb ,  S e e l i g m t i l l e r  und eines eigenen, zusammen mit B r i s s a u d  be- 
obaehteten Falles eonstatirte Londe ,  dass zu dem yon P. Mar ie  ffir 
die Diagnose ,Ataxie h~r~ditaire e~rSbelleuse" geforderten Krankheits- 
bild gehOre: 

1. Auf dem Gebiet der Motiliffit: St6rung der Equilibrirung, aueh 
eino Misehung yon Ataxie und Intentions-Tremor, eventuell aueh da- 
neben ehoreiforme Zuekungen, Muskelspannungen, Avaxie der Mimik, 

2. Anf dem Gebiete der Sensibilitltt keine wesentliehen St(irungen, 
speeiell Intaetheit des Mnskelsinns: Par~isthesien und leiehte Sehmerzen 
kommen hie and da zur Beobachtung. 

3. Im Gebiet der Hirnnerven oft - -  nieht immer - -  Sehsehwitche, 
beruhend auf einer partiellen Atrophic der Nervi optiei; ferner h~iufig 

- -  ebenfalls nieht immer - -  StO;'ungen im Gebiet der Augenmuskeln 
in Gestalt yon Nystagmus und Parese der Bulbu~s-Muskeln; Pnpillen- 
stOrungen seien nut einmal (Sange r -Brown)  beobaehtet. 

4. StOrung der Intelligenz. 
5. Lebhaftigkeit der Sehnem'eflexe. 
6. lntaetheit der Sphineteren. 
7. geredit~it oder familiS~re Anlage. 
Es zeigte sieh, dass die Krankheit in die Erseheinung treten kann 

in der zweiten Kindheit, im Jfinglingsalter und im erwaehseuen Alter, 
nber naeh den bisherigen Beobaehtungen nieht naeh dem 45. Lebens- 
jahre. 

Eine auslOsende Ursaehe war entweder fiberhaupt nieht naehweis- 
b:~r oder sic liess sieh finden in einem physisehen oder psyehisehen 
Tcauma; in letzterem Fall war der Beginn ein neuter, sonst abet ein 
langsamer und allm~tliger. 

Der Verlauf konnte ein unaufhaltsam progredienter sein; er konnte 
zu langen Stillst~tnden fiihren, im Ansehluss an eine acute Krankheit 
ein sehnelleres Tempo annehmen und endlich aueh mehr oder weniger 
weitgehende Remissionen zeitigen. 

Die Dauer der Krankheit, die Londe  in drei Stadien eintheilen 
will (Periode der Ataxie, tier Astasie und der impotence mortice com- 
plgte), ist eine sehr versehiedene: in einem Fall F r a s e r ' s  wurde eine 
Dauer yon 27 Jahren beobaehtet. Die Dauer hfmgt aber nieht yon der 
Krankheit als soleher ab, sondern meistens setzen eomplieirende Krank- 
heiten - -  vorwiegend die Tubereulose - -  dem Leben des Kranken und 
damit tier Krankheit ein Ziel. 

Aus Obigem ergiebt sieh bereits, dass individuelle Sehwankungen 
im Krankheitsbild vorkommen, und interessant ist die Thatsaehe, dass 
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ill einzelnen d e r  besehriebenen familiftren F~ille diese F~lle eben 
speeielle ,,Farailien-Stigmata ~' zeigten, so Ptosis ( S a n g e r - B r o w n ) ,  
Propulsion (Fraser ) ,  Augenmuskelparesen im Sinne der seitliehen Be- 
wegungen tier Bulbi (Nonne),  Klmnpfuss (Erb), Kyphose und Skoliose 
(Classen) .  

Die easuistisehen Beitrgge kamen dann nieht sp'~rlieh: 1896 
wurden yon S p i l l e r  4 P~dle raitgetheilt, yon denen allerdings Fall 2 
einer strengen Kritik nieht ganz Stand halten dtirfte, indem er wahr- 
seheinlieher als multiple Sklerose zu deuten ist, und yon denen Fall 4, 
der zur Section kam, insofern keineswegs ,~rein ~' war, als sieh eine 
Complication zeigte mit einem grossen Defect im Corpus eallosum and 
einer Atrophie der linken Grosshirnhemisphgre (aueh B r u n s  bezweifelt 
ill seinem t{eferat Neurol. Centralbl., 1898, S. 227 die ZugehSrigkeit 
dieses Falls zur H6r~do-ataxie e~rdbelleuse). 

1897 wurde ein Fall kliniseh yon K n g p f e l m a c h e r  besehrieben. 
1898 publieirte C 1 a s s e n einen interessanten easuistisehen klinisehen 

Beitrag: Drei Vettern boten das ,klassisehe a Bild der H6r~do-ataxie 
e~rgbelleuse; in dieser ,~Familie:' fand sieh aueh als ~,Pamilien-Stigma" 
durehgehend Skoliose and Kyphose. 

Ira gleiehen Jahre theilte aueh M i u r a  aus  Tokio seine Beob- 
aehtung mit, die er an drei Gesehwistern gemaeht hatte; seine P~lle 
dfirfen aueh als ,~klassisehe" gelten. 

Noeh aus dem Jahre 1898 stammt ferner eine Mittheilung yon 
R o s s o l i m %  die die klinisehe Beobaehtung yon vier an unserem 
Symptoraeneomplex leidenden Gesehwistern darstellt. 

1900 beriehtete R o r a a n o w  fiber eine einsehl~igige Familie, in der 
yon aeht Geseh~,~istern drei den Symptomeoraplex der Cerebellar-Ataxie 
zeigten. 

1901 publieirte C l a r k e  die Krankheitsgesehiehte zweier Brfider~ 
bei denen sieh das reine ,:eerebellare Symptomenbild ~ ira Ansehluss an 
ein Trauma entwiekelt hatte; ferner B ~ u m l i n  gleiebfalls dasselbe 
Krankheitsbild bei zwei Gesehwistern, die --  neben drei gesunden Ge- 
sehwistern - -  aus einer Blutsverwandten-Ehe stammten. Bgmmlin  
nennt die ,~Ildrgdo-ataxie e6rgbelleuse ~ das ,~spastisehe Gegensttiek a der 
P r i e d r e i e h'sehen Krankheit. 

In einem Fall P a r a v i e i n i ' s  lag keine Hereditat and kein weiterer 
Familien-Pall vor, die PatelIarreflexe fehlten~ im Uebrigen war alas Bild 
das geforderte. 

Den Fall yon S t i s swe in  a us dem Jahre 1903, der.unter dem Titel 
,,Ein Fall yon subaeuter spinoeerebellarer Ataxie mit anatomisehem Be- 
unde" 1903 besehrieben wurd% diirfen wir hier nieht mitzghlen, weft 
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es sieh nach dem ganzen Verlauf (aeuter spontaner Beginn bei einem 
71j~ihrigen arteriosklerotisehen Individuum) um eine wesensver-  
schiedene Erkrankung handelt und weil AnfNle yon Sehwindel lind 
Erbreehen den Fall, abgesehen vom Fehlen der Patellarreflexe, sehon 
kliniseh in eine andere Kategorie weisen~ und weft tier an Kleinhirn 
und Rfiekenmark erhobene pathologiseh-anatomisehe Befund neben 
iilteren~ mit der Arteriosklerose zusammenhStngenden Vergnderungen~ 
eine acute Erkrankung betraf. S. selbst sieht die Ursaehe der yon ihm 
gefundenen mannigfaehen anatomisehen Ver~inderungen in dem Einfluss 
des Seniums, der Arteriosklerose, des Marasmus und der zugleieh vor- 
handenen Lungentubereulose (Befunde yon Pa l ,  Summa,  P ick ,  
Beeker~ Ransohof f ) .  

Deljenig% der diese seit L o n de '  s Arbeit ersehienenen einsehlfigigen 
Publieationen fiber alas Thema der H6%do-ataxie e6%belleuse liest~ er- 
kennt~ dass die Ffdle untereinander sieh nieht vOllig gleiehen, dass 
einmal die Heredit~it oder das famili~tre Vorkommen fehlt, dass einmal 
der Beginn der Krankheit sieh aeut~ im Ansehluss an ein Trauma oder 
ein infecti6ses Moment~ ein anderes ,~Ial seheinbar spontan, allm~ilig 
und sehleiehend~ sieh darstellt~ dass Symptome Seitens der Augen- 
muskeln, der Optiei nieht in allen Fi~llen 4a waren, dass aueh das 
Verhalten der Sehnenreflexe nieht immer das tier Steigerung resp. Leb- 
haftigkeit war, dass hie und da SensibilitgtsstSrungen und Anomalien 
der Pupilleninnervatioi1 vorhanden waren. 

Dass fliessende Ueberg~tnge existiren zwisehen den Fitllell yon 
Kleinhirnatrophi% yon I-I6r6doataxie e6%belleus% yon atypisehen Fr ied-  
reieh-F~illen und den UebergangsfNlen yon See l igmt i l le r~  Erb  u.A., 
das hatte ieh sehon im Jahre 1894 betout, und zwar hatte sieh mir 
diese Ueberzeugung aufgedrangt an der Hand meines eigenen Beobaeh- 
tungsmaterials. Die Arbeit ist von don moisten der sptiter sieh mit 
der klinisehen Stellung der H6%doataxie eerebelleuse besehtiftigenden 
Autoren tibersehen women, wohl deshatb, weil der Titel der Arbeit: 
Ueber einen in eongenitaler bezw. aequirirter CoordinationsstSrung sieh 
,kennzeiehnenden Symptomeneomplex" ungltieklieh gew~ihlt war~ insofern 
als er jedenfalls auf den wesentliehen Inhalt der Arbeit nicht hinwies. 
Dieser war der~ dass es eine ~,Uebergangsform" giebt zwisehen den sieh 
in vielen Punkten gleiehenden Krankheitsformen der F r i e d r e i e h ' s e h e n  
Krankheit, der Kleinhirnatrop}fie, der Marie 'sehen Ataxie e6r6b, h6r6d., 
den F~llen yon eongenitaler Kleinheit des Centralnervensystems, sowie 
den bisher als ~Misehform" rubrieirt~n F~illen. Dies hatte ieh naeh- 
gewiesen an der Hand yon F~illen~ aus denen sieh ableiten liess: ,~Es 
giebt ein Symptombild~ welches sieh zusammensetzt ans einer der 
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cerebellaren Ataxie am meisten gleichenden CoordinationsstSrung der 
Extremit~iten~ des Kopfes~ des Rumples, der phonischen~ dem Sprechact 
dienenden~ sowie der mimisehen Musketn~ bei welchem St6rungen der 
Ausgiebigkeit der Augenbewegungen vorkommen~ w~ihrend die Function 
der Pupillen normal bleibt und der Nerv. opticus keine Degeneration 
zeigt, bei welehem die Inte]ligenz minderwerthig sein kann~ bei dem 
die Sehnenreflexe sieh lebhaft oder abnorm gesteigert zeigen~ Muskel- 
rigidit~iten in die Erscheinung treten kSnnen~ bei denen StSrungen der 
Sensibilit~it, sowie der Function tier Sphineteren sich nieht einstellen. 
Dieser Symptomeneomplex kann sieh in frCiher Kindheit spontan all- 
m~lig elltwickeln~ er kann naeh aeuten Infectionskrankheiten entstehen 
bezw. manifest werden; famili~tre Anlage oder Heredit~t fehlt dabei. 
Der Verlauf ist entweder ein eminent langsamer oder as tritt, nachdem 
sieh schon in frfiher Kindheit das Symptombild herausgebildet hat, ein 
Stillstand ein." 

Zweitens ergab sieb mir sehon damals aus der Betrachtung der 
bisher vorliegenden anatomisehen Befunde die Ueberzeagung, dass alle 
diese in einzelnen Ztigen yon einander differirenden~ sich der Itaupt- 
saehe naeh aber zu einer grossen Gesammtheit vereinigenden F~lle eine 
Erkrankung erkennen liessen in der grossen spino-eerebellaren Balm: 
Ieh fiihrte dann aus: ,Ieh kann mir nun sehr wohl denken~ dass ein- 
zelne Details im Gesammtbild weehseln k6nnen~ je naehdem der eine 
oder andere The[1 dieser Bahn mehr gelitten hat~ ebenso wie die Ent- 
stehung der Krankheit ein anderes Gepr~ge tragen muss, je nachdem 
ein heredit~rer Einfluss sich geltend maeht oder eine Ursaehe yon 
aussen einwirkt. Ieh kann~ um es anders anszudrficken, den Gedanken 
nieht ganz yon der Hand weisen~ dass die oben genannte spino-eere- 
bellare Bahn erkranken kann in Folge congenitaler - -  zum Theil fami- 
li~rer - -  Einfliisse. Wir h~ttten dann das Bild der F r i e d r e i e h ' s e h e n  
Krankheit und ihrer Abarten, das der Nar ie ' schen  Kraukheit und das 
der Uebergangsformen~ versehieden unter sich, je nach der Loealisation 
der Noxe. Es kSnnte ferner in anderen F'Xllen die ganze  Bahn 
--  ebenfalls in Folge famiti'~tr-hereditf~rer Einflfisse - -  im Zustande der 
Subevolution sich befinden: wit h~ttten dann das klinisehe Bild~ als 
dessen Repr~sentant die 3 frfiher yon mir beschriebenen Brfider Stfiben 
gelten kSnnen. Wir k~imen damit zu dem erst jfingst von v. S t r f impe l l  
aufgestellten Begriff der aequirirten und der eongenitalen System- 
erkrankung. Dass die Isolirtheit der F~lle an sieh noeh nieht gegen 
die ,~eongenitale Aetiologie" sprieht, das betont noeh neuerdings 
v. S t r f i m p e l l  bei Gelegenheit seiner Bemerkung fiber die eongenitale 
spastische Spinalparalyse". 

Archiv  f. Psychia t r ic .  Bd.  39. Hef t  3. 79 
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Endlich zeigte ieh an zwei weiteren F~llen in derselben Arbe~t 7 
dass derselbe Symptomeomplex aueh als Residuum einer acuten Gehirn- 
erkrankung sieh darstellen kann. ,Es bleibt die Thatsaehe interessant 7 
dass auf dem Boden einer ganz anderen Aetiologie ein im Wesentliehen 
gleieher Symptomencomplex zu Stande kommen kann." 

Ieh habe die Sehlussfolgerungen meiner Arbeit aus dem Jahre 1894 
hier reeapitulirt, weft neuere Arbeiten zu denselben Resultaten kommen, 
ohne sieh auf meine Arbeit zu beziehen, naehdem schon nach dem Er- 
seheinen meiner Arbeit 1.895 L onde bei der Bespreehung der klinisehen 
Aehnliehkeilen und Uebergange zwisehen der eigentliehen F r i e d r e i e h -  
sehen Krankheit und der Marie 'sehen H~r~doataxie c~r~belleuse die 
Frage anfgeworfen hatte, ob das cerebello-medullare System nieht ein- 
real vorwiegend im cerebellaren, einmal in seinem spinalen und endlieh 
einmal im ganzen eerebello-spinalen Theil seiner Bahn erkranken k6nne. 
Londe  ffihrte den Gedanken weiter aus~ indem er meint% in der 
F r i e d r e i e h ' s e h e n  Krankheit sei die primare Erkrankung der C la rke -  
sehen Siiu]en, in der It~r~doataxie c6rgbelleuse die Erkrankung des 
K]einhirns die Hauptsache. 

1902 verSffentlichte dann S e i f f e r  eine interessante Studie ,fiber 
die F r i e d r e i c h ' s c h e  Krankheit und ihre Trennung in eine spinale und 
eerebellare Form"; S e i f f e r  kommt in dieser Arbeit durch die Analy- 
sirung yon ~ Fallen zu der Ueberzeugung~ dass man bei der Diagnose 
der F r i e d r e i e h ' s c h e n  Krankheit kein Ausschlag gebendes Gewieht 
legen dfirfe auf einze]ne Symptom% wie z. B. das Fehlen der Patellar- 
reflex% den Nystagmus: die pathologische Fussste]lung ( , F r i e d r e i e h -  
seher Fuss")~ etwaige leichtere Sensibilitatsst6rungen; vielmehr k6nne 
jedes einzelne Symptom fehlen~ charakteristiseh sei nur die Gesammt- 
heir des Krankheitsbildes. Ebenso habe sich die sehematisehe Darstel- 
lung der Marie 'schen Krankheit nieht bewfihrt, wie mannigfache 
Uebergangsformen bewiesen~ und es sei zu empfehlen: naeh dem Vor- 
gange yon Londe  und E d i n g e r  die F r i e d r e i c h ' s c h e  und Mar i e -  
sche  Fo rm z u s a m m e n z u f a s s e n  u n t e r  dem S a m m e l b e g r i f f  der  
h e r e d i t ~ r e n  ode r  v i e h n e h r  f a m i l i a r e n  Ataxie .  Das sei das 
Resultat der dureh Sena to r ' s  und Sehu l t ze ' s  Controverse fiber die Be- 
deutung yon Anomalien des Kleinhirns ffir die Genese der F r i e d r e i e h -  
schen Kraukheit in Fluss gekommenen klinischen Untersuehungen. Zu 
demselben Resultat ffihrten aber auch die patho]ogiseh-anatomisehen 
Erfahrungen~ d. h. auch hier sei das Sehematisiren und Eintheilen in 
eerebellare Erkrankung einerseits, spinale Erkrankung andererseits nicht 
alas den naekten Thatsachen Entsprechend% sondern aueh hier zeigtela 
fliessende Ueberg~tnge die WesenszusammengehSrigkeit der F r i e d r e i c h -  
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schen und Mar ie ' schen  Krankheit. Somit kommt S e i f f e r  zu dem 
Schluss~ dass der M o r b u s  F r i e d r e i c h  die  s p i n a ] e  und  der  Mar ie-  

s e h e  S y m p t o m e n c o m p l e x  die c e r e b e l l a r e  F o r m  de r  h e r e d i -  
t ~ r e n  ( f a m i l i ~ r e n )  A t a x i e  d a r s t e ] l e .  

Man sieht~ class S e i f f e r  d a m i t  zu d e r s e l b e n  A u f f a s s u n g  
k o m m t ,  de r  i ch  b e r e i t s  1894 A u s d r u c k  g e g e b e n  h a t t e ,  und 
zwar auf Grund eines Materials, das sich seit 1894 zwar vermehrt hatte~ 
das aber ztt neuen Gesichtspunkten nicht hatte ffihren kSnnen~ denn es 
bestatigte nur in erfreulicher W else den sehon yon Mar ie  klargelegten, 
yon mir und yon L o n d e  welter durchgeffihrten Nachweis des Vorkom- 
mens yon Uebergangsformen jeg]icher Art. 

Neben dem Verdienst: das S e i f f e r  dadurch sich erwarb~ dass er 
den bisher in Vergessenheit gerathenen Gedanken wieder ausspraeh~ er- 
warb er sich ein weiteres Verdienst dadurch~ dass er auf die Arbeit 
yon S t c h e r b a c k  ausdrficklieh verwies und zeigte, dass dessen Dar- 
legungen sehr dazu geeignet seien~ die Einheitlichkeit der Auffassung 
der Falle yon F r i e d r e i c h ' s c h e r  und Mar ie ' scher  Krankheit zu fSr- 
dern. St. nimmt an 7 dass die Degeneration in den Seitenstrangbahnen 
bei F r i e d r e i c h ' s e h e r  Krankheit als eine Degeneration der Pyramiden- 
bahnen nur vorgetauscht werde, und dass in Wirklichkeit es sich hier 
handle um die Degeneration centripetal leitender (wohl cerebellarer) 
Fasersysteme im intermediaren Bfindel der Py.-S.-Str.-Bahnen. Damit 
ist nach S t c h e r b a e k  die F r i e d r e i c h ' s c h e  Krankheit keine combi- 
nirte, sondern eine rein selbstst~ndige Systemerkrankung der centri- 
petalen und centrifugalen spinalen Hinterstrang- und Seitenstrangbahnen~ 
welche mit dem Kleinhirn in Verbindung stehen: die eerebellipetalen 
Hautfasern laufen nach S t ch er back  in den Kleinhirnseitenstr~ingen und 
dem Gowers ' schen  Biindel, die cerebellipetalen Tiefenfasern in den 
Gol l ' schen  Str~ngenl). [st dies richtig~ so ware in der That auch 
vom anatomisehen Standpunkt aus es berechtigt, die beiden Krankheits- 
gruppen nur als verschiedene Localisation der Erkrankung des einen 
grossen spino-cerebellaren Systems zu betraehten, a n d  da ln i t  w a r e  
man  j a  d a r a u f  z u r i i e k g e k o m m e n ,  was i ch  in m e i n e r  A r b e i t  
aus dem J a h r e  1894 s c h o n  a u s g e s p r o c h e n  ha t t e .  

An der Hand dieser Unterordnung der zwei so oft umstrittenen 
Gebiete unter einen gemeinsamen Gesichtspunkt gewinnen nun die bis- 

1) Diese Darstelhngen gewinnen noch an Interesse und an Actualitat 
durch die j0ngste Ver5ffentlichung R o t h m an n ~ s .fiber die LeitUngsbahnen 
des Berfihrungsreflexes unter Berfiaksichtigung der Hautreflexe des Menschen:'. 
Archly fiir Anat. und Physiologie 1904. 

79* 
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herigen Sectionsbefunde der H~rSdoataxie e6%belleuse sehr an ]nteresse: 
Die 4 ersten Beobaehtungen~ die Marie  zur Aufstel]ung seines ,Typus r 
veranlasste und die Londe  in seiner Monographie die ,observations 
fondamentales:' nennt~ sind die yon Fraser~ Nonne ,  Sange r -Brown~  
K l i p p e l  u n d D u r a n t e .  Als P i e r r e  Marie  auf diesem Material seine 
Ansicht aufbaut% lagen nur zwei Obduetionen vor~ n~mlieh eine yon 
F r a s e r  und eine yon einem der drei yon Nonne  besehriebenen Brtider. 

In Fraser~s Fall fund sich nu t  eine A n o m a l i e  im K l e i n h i r a  
und zwar eine Reduction des Kleinhirns auf die Hi~Ifte~ dabei abet 
eine Reduction der grauen Rinde des Kleinhirns mit Cystenbildung in 
der ~iberziehenden Pin mater~ eine Verminderung der Purk in je ' s chen  
Zellen, Ver~nderung ihrer Structur, ihrer Form und eine Rarefication 
des Fasernetzes in tier weissen Substanz; mit andern Worten: es land 
sich eine abnorme Kleinheit des Cerebellums in toto und eine mikro- 
skopiseh naehweisbare Erkrankung verschiedener eonstituirender Zell- 
uud Faser-Elemente. 

In Nonne ' s  Fall fund sieh eine abnorme Kleinheit des Kleinhirns 
und des R f i c k e n m a r k s  7 ein Ueberwiegen tier feinen Fasern in den 
extraspina]en hinteren und vorderen Wurze]n~ im Uebrigen mikroskopiseh 
nile Elemente normal~ also lediglieh ein ,.nieht zu voller GrSsse Ge- 
deihen yon Him und Rfickenmark". Ausserdem fund sich eine partielle 
prim~re degenerative Atrophie der Nn. optici. 

S a n g e r : B r o w n  konnte erst im Jahre 1897 einen Fall yon den. 
zahlreiehen (24) in der yon ihm besehriebenen Familie vorgekommenen 
Ffillen obdueiren. Der Seetionsbefund ist yon Ado l f  Meyer publieir~ 
worden. Es ergab sieh~ class das K l e i n h i r n  s e l b s t  n i c h t  s i c h e r  
n a e h w e i s b a r  a f f i c i r t  war~ doeh nmss hierbei beriieksichtigt werdel b 
dass die mikroskopisehe Untersuehung eine tmvollkommene war~ welt 
das Pr~parat mange]haft gehhrtet war. Es ergab sich feraer, dass im 
R i i c k e n m a r k  p a l p a b l e  Y e r ~ n d e r u n g e n  vo r l agen~  und zwar 
zeigte sich im Lenden- und Dorsaltheil eine Verminderung der dicken 
Fasern tier PySStr, im Halstheil eine Yerminderung tier Zellen tier 
Cla r ke'schen S~ulen und eine Degeneration der directen Kleinhirn-SStr.~ 
die auch in die Medulla oblongata uud bis ins Corpus restiforme hinein 
noch degenerirt waren. Eine besondere Kleinheit des Central-Nerven- 
systems konnte n i ch t  festgestellt werden. 

Endlich kam einer yon den F~llen yon K l ippe l  und D u r a n t e  
erst im Jahre 1901 zur anatomisehen Untersuchung. Klinisch ging er 
dutch alas Vorhandensein yon nicht unerheblichen Sensibitit~ttsstSrungen 
aus dem eigentlichen Rahmen tier H~r6do-ataxie c~r6belleuse heraus 
(K~Ite- und W'~rme-Anasthesie an den unteren Extremitfiten), spfiter 
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trateu noch Kreuzschmerzen auf~ und schliesslich gesellte sich eine 
paraplegische Contractur der Beine hinzu. Der Kranke starb an Lungen- 
tubereulose. Die anat0mische Untersuchung wurde vorgenommen und 
publieirt yon T h o m a s  und C. Roux. Es fand sieh eine a l l g e m e i n e  
K l e i n h e i t  des C e n t r a l - N e r v e n s y s t e m s ~  b e s o n d e r s  des Ri icken-  
m a r k s  und der  R f i c k e n m a r k s w u r z e l n ; .  ausserdem wurde noch 
nachgewiesen eine Atrophie der grauen VorderhSrner, der C la rk  e'schen 
Saulen und des SStr.-Kerns in der Oblongata, eine Degeneration der 
Goll ' schen Strange im Halsmark~ eine Degeneration des Gowers 'sehen 
Biindels und der KI.-HSStr. im Halsmark, sowie den mittleren Parthien 
des Corpus restiforme. Der Fall einer Sehwester, also eines weiteren 
Falles der K l ippe l -Duran t e ' s chen  Falle wurde dann noch yon 
u  und Vi to l sk i ,  2 Schfilern yon P i e r r e  Mar ie ,  anatomiseh 
untersucht, hier fund sich ebenfalls sowohl eine Kleinheit der ganzen 
7~axe c~r~bro-spinaP ~ als auch mikroskopiseh Degenerationszustlinde im 
gesammten cerebrospinaleu System. 

Wie waren  somi t  die a n a t o m i s c h e n  G r u n d l a g e n  der  , f u n -  
d a m e n t a l e n "  F~l le  d e r M a r i e ' s e h e n  H ~ r ~ d o a t a x i e  c e r ~ b e l l e u s e ?  

1. Abnorme Kleinheit lediglich des Cerebellums und Erkran- 
kung der constituirenden Zell- und Faserelemente der Rinde und be- 
nachbarten weissen Substanz des Kleinhirns. 

2. Abnorme Kleinheit des Cerebellums, des Rfickenmarks und der 
extraspinalen Wurzeln, bei mikroskopiseher Intaetheit beider Theile des 
Centralnervensystems. 

3. Eine Degeneration derjenigen Theile des Rfickenmarks~ die wir 
bei der F r i ed re i ch ' s chen  Krankheit als erkrankt zu finden gewohnt 
sind, bei nicht nachgewiesener Erkrankung des Cerebellums, jedenfalls 
aber keine abnorme Kleinheit des Cerebellums oder des Riickenmarks. 

4. Allgemein~e Kleinheit yon Kleinhirn und Rfiekenmark, beson-  
ders  abe r  des R i i c k e n m a r k s ,  neben einer Degeneration jener Partien 
des Riiekenmarks, die in den ,klassischen" Fallen des Morbus Fried- 
reich krank sind. 

Es ergiebt sich somit, dass schon in den Gruud  l e g e n d e n  
B e o b a c h t u n g e n  der  , ,Ataxie c~ rSbe l l euse  h ~ r g d i t a i r e  ~ in 
d e n k b a r  s c h ~ r f s t e r  Weise tier , , f l i essende  U e b e r g a n g "  auch  
auf der p a t h o l o g i s c h - a n a t o m i s e h e n  Sei te  der  F r a g e  zum 
A u s d r u c k  kam. 

Und so ging es welter in den sp~ter publieirten einschlagigen 
F~illen : 

In Menze l ' s  Fall, der der H~%doataxie naher steht als dem 
,~echten Friedreich", fand sich zun~chst eine allgemeine Kleinheit yon 
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Medulla oblongata, eino Volumreduction des seitlichen Feldes der Sub- 
stantia reticularis, der S. Str.-Kerne, der Haupt-Oliv% der KI.-H. S. 
Str.-Bahnen, des Corpus restiforme, der Peduneuli cerebelli. Ferner 
war das Kleinhirn in seiner GrUsse stark redueirt. Daneben aber fund 
sich ausserdem mikroskopisch eine Rareficirung der Elemente der Rinde 
des Kleinhirns aa Zellen und Nervenfasern; es fand sich des Weiteren 
eine Atrophie des Hypoglossus- und Facialiskerns und eadlich eine aus- 
gesproehene combinirte Strangerkrankung im Riickenmark, besonders 
eine Degeneration der Go]l'schen und Burdach 'schen Strange, der 
Py.-Str~nge und der directen Kleinhirnstr~nge~ neben einer Erkrankung 
der Clarke 'sehen Sftulen. 

In Miura ' s  Fall zeigte sich, dass abnorm klein war: Rinde~ Me- 
dulla oblongata, Rfickenmark und Kleinhirn; mikroskopiseh fand sieh 
A]les normal~ nur in den Nn. optici vielleicht eine leichte Atrophie. 

Dies ist Alles, was ieh fiber die pathologisch-anatomisehen Erfah- 
rungen auf dem Gebiete der H~r~doataxie eer~belleuse habe finden 
kOnnen, abet es genfigt, u m  uns zu zeigen, dass es sich immer handelt 
um Abnormit~ten im Gebiet jener Bahnen, die im Kleinhirn und 
Rfickenmark der Function der Aequilibrirung und Coordination dienen. 
Die vorliegenden Untersuchungen zeigen, dass diese Bahnen in ihrer 
Gesammtheit oder in einem ihrer Theile abnorm sind~ und ferner, dass 
diese Abnormitat entweder nur in einer abnormen Kleinheit, einer Sub- 
evolution, oder in einer anatomiseh nachweisbaren Degeneration bestehen. 

Ich  bin nun j e t z t  in der Lage ,  den O b d u c t i o n s b e f u n d  
eines zwei ten  j e n e r  drei  Fa l ]e  zu v e r ~ f f e n t l i c h e n ,  die ich 
1894 u n t e r s u c h t  und b e s e h r i e b e n  habe. Selbstverstandlich hatte 
ieh die F~lle nicht aus den Augen verloren; die beiden fiberlebenden 
Brfider habe ich yon Zeit zu Zeit wieder untersucht. 

Der zweite der drei Brfider, Fritz Stfiben, blieb in seinem Nerven- 
status w~hrend der 8 Jahre his zu seinem Tode unverandert. Ieh will 
bier nur meine damalige Zusammenfassung recapituliren: 

Der charakteristische Zug des Krankheitsbildes ist wieder die Coordina- 
tionsstSrung cerebellaren Charakters. Die unteron Extremit~ten sind so stark 
ergriffen, dass die Locomotion ohne Htilfe nut in sehr beschr~nktem M~asse 
mSglich ist. In den oberen Extremit~Lten gest~ttet die St5rung zwar noah die 
:~fSglichkeit zu den einfachsten H~ntirungen, zu allem fiber dies bescheidene 
Maass Hinausgehenden ist Patient aber unf~hig; die Spracbe hat einen stark 
explosiven Char~kter, beruhend auf einer falschen Berechnuug des Innervations- 
maasses; der psyehisehe Defect tritt hier mehr in den Vordergrund in Gestalt 
einer~ w~nn auch nicht hoehgradigen Imbeeillit~t. Dieselbe Sehschw~ehe, 
auch hier beruhen4 auf einer partiellen Atrophie des Optieu% auch hier die- 
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sclbe Functionsschw~che derselben Aug~nmuskeln (d. h. in Bezug auf den 
Status der zwei Briider.)" (Ausffihrlichen Status siehe 1. c. S. 6--9). 

Alle Symptome waren s t a r k e r  ausgesprochen als bei dem iilteren, 
1894 yon mir anatomisch untersuchten Bruder. 

Er ging an einer Lungentubercuiose zu Grunde~ und ich ver- 
danke Herrn Dr. Zippel~ dem Oberarzt am hiesigen ,Werk- 
and Armenhaus" die Gelegenheit, dell Kranken za obduciren 
und das Nervensystem zu untersuchen. [ch spreche auch an dieser 
Stelle Herru Dr. Z i p p e l  fiir sein liebenswfirdiges Entgegenkommen 
me inen besten Dank aus. 

Von Seiten der innerca Organo sei nur crwi~hnt einc ulcerSse Lungen- 
tuberculose~ eiue geringe arteriosklerotische Erkrankung der Art. coronaria 
cordis und des Anfangstheils der Aorta sowie eine durchaus nicht hochgradige 
fleekweise bindegewebige Ver~nderung des Herzfieisehes. 

Der S chiidel war klein, abet yon normaler Configuration~ die WSlbung 
des Seh~deldaches liess keine Anomalie erkennen~ der hintereTheil des Schi~del- 
raumes zeigte ein leichtes Missverhiiltniss zu den iibrigen Theilen des Sch/idels~ 
indem er zn klein erschien. Die Knochcn des Sch/idels waren normal~ die 
N~ihte ebenso. Die zwei Gruben flit das Klcinhirn fanden sich auffallend klein~ 
aber symmetrisch. 

Das Gehirn  ist ebenfalls klein~ nicht einem ausgewaehsenen Manne yon 
mittlerer GrSsse entsprecheud. Das Gewicht des Grosshirns betrug bei der 
Section 1030g (1150--1170g normal naeh Schwalbe) .  Das Kleinhirn mit 
Pons~ Medulla oblongata and Grosshirnstielen 110 g (160--170 g normal nach 
Sch walbe). Die harte and weiche Hirnhaut wax nach jeder Richtung uormal~ 
eb~nfalls die Hirnsinus normal. 

Der Windungstypus des Grosshirns erschien nicht abnorm~ nur waren 
auch in diesem Fall~ wie bei dem friiher (1889) yon mir beschriebenen Bruder~ 
die einzelnen Windungen, entsprechend der Kleinheit des Hirns~ ziemlieh 
schmal~ verglichen mit den normalen Hirnwindungen eines 52j~ihrigen~ ungeffthr 
gleichgrossen Mannes. Die Hirnsubstanz wies iiberall mittlere Consistenz und 
mittleren Blutreichthum auf. Die graue Hirnrinde hob sich fiberall deutlich 
yon der weissen Substanz ab and war in ihrer Dieke durchaus proportional. 
Der Balken und die Commissuren boten keine Anomalie~ die Seitenventrikel 
und SeitenhSmer waren nicht erweitert~ die Plexus chorioidei~ die grossen 
Hirnganglien makroskopisch nieht ver~ndert nach Consistenz und Blutreieh- 
thum~ die Yierhfigel~ die Hirnsehenkel~ Pons und Medulla oblongata waren in 
ihrer GrSsse proportional der des Grosshirns. 

B e s o n d e r s  k le in  7 and zwar abnorm klein ,  imVerh~i l tn i ss  zu 
den anderen  b i she r  g e n a n n t e n  H i rn t he i l c n  e r sch ien  d~,s Klein-  
hirn.  In der Besehreibung des Sectionsbefundes halte ich reich an die Be- 
schreibung des Befundes bei dem fl'fiher yon mir obducirten Bruder. 



1236 Dr. M. Nonne, 

Maasse der reehten Kleinhirnhemisphiire: 

6 cm breit, 
3 cm lang, 
'4 cm hoeh, 
2,5 em grSsste Ausdehnung des Wurms yon vorn nach hinton ia 

dor Medianlini% 
3 em GrSsse des Wurms. 

Maasse bei dem fraher obduoirten Bruder: 
8 em breit, 
3~5 em lang, 
4~5 cm hoch~ 
3 em grSsste Ausdehnung des Wurms yon vorn naeh hinten in 

der Medianlini% 
3~4 em HShe des Wurms. 

Normalmaasse nach S c h u i t z o : 

11,5 -12~5 em breit~ 
5,25-- 7~5 cm lang', 

6 em hoeh, 
4 - -  5,5 em grSsste Ausdehnung des Wurms yon vorn nach 

hinten in der Medianlini% 
3 - -  4 em HShe des Wurms. 

Im Uebrigen zeigt auch des Kleinhirn durshaus normale allgemeine Con- 
figuration; es erscheint lediglieh als ein Kleinhirn en miniature. Die ver- 
schiedenen L p p e n  ]assen sieh unschwer abgrenzen, das Verh~iltniss des Wurms 
zu den Hemisphgren sowie die verschiedenen Abtheilnngen des Wurms unter 
einander, des Verh~iltniss der Kleinhirnstiele zum Kleinhirn selbst, das GrSssen- 
verhi~ltniss zwischen dem L~ings.~ Quer- und HShendurohmesser ist durehaus 
normal; die Sulci der Windungen sind nieht abnorm flaeh. Der graue Rinden- 
belag ist tiberall vorhanden and entspreehend normal breit. Auf Durchschniten 
pr~isentirt sieh die Ver~istelung des Arbor vitae normal~ ebenso der Nucleus 
dentatns und die Olive. 

Der 4. Ventrikel erscheint im Vergleioh zum Kleinhirn gross, ist regel- 
m~ssig, das Ependym normal~ die Proeessus ad pontem und die tibrigen Ver- 
bindungsstr~inge sind regelmgssig und der Gr5sse der Medulla oblongata ent- 
spreehend. Die Consistenz des Kleinhirns ist nirgends wesentlich vermehrt 
odor vermindert, die Pia mater ist fiberall glatt abziehbar. Die s iim m t l i  e h e n 
G ' e h i r n n e r v e n  e r s e h e i n e n  a u f f a l l e n d  diinn~ b e s o n d e r s  wird dies Mar 
an den Nn. o c u l o m o t o r i i  und a b d u e e n t e s ,  sowie denNn,  op t i c i .  Die 
beifolgenden Abbildungen zeigen den Unterschied zwisehen der GrSsse der 
genannten Nerven und der yon Controllnerven eines 52j/ihrigen Mannes yon 
mittlerer GrSsse: (Siehe Fig. 1.) 
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Pigur 1. 

n. op t ious  

Control-Fall 
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n. op t i cus  

Fall Stiiben 

n. ocu lomoto r tu s  

a Fall Sttiben 

b Control-Fall 

a b 

Im Gegensa tz  zu d ieser  K l e i n h e i t  des G r o s s h i r n s  u n d  u n v e r -  
h ~ l t n i s s m ~ , s s i g e n K l e i n h e i t d e s  K l e i n h i r n s  e r sch ien  dasgf ickor~-  
mark yon n o r m a l e r  GrSsse. 

l~laasse: 
Cervicalanschwellung: 

14,5 mm breit 
8~5 cm hoch. 

Mittleres Dorsalmark: 
1075 mm breit~ 
8 cm hoch. 

Lendenanschwellung: 
10~5 mm breit, 
8 cm hoch. 

Maasse des fr/ihor o b d u c i r t e n  Brude r s :  
Cervicalanschwellung : 

11 mm breit, 
6 cm hoch. 

Mittleres Dorsalmark: 
8 mm breit, 
6 cm hoch. 

Lendenansohwellung: 
9 mm breit, 
7 cm hoch. 
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N o r m a l m a a s s e :  
Cerviealansohwellung: 

15 mm breit~ 
9 cm hoch. 

Mittleres Dorsalmark: 
11 mm breit~ 
8 cm hoch. 

Lendenansohwellung: 
11 mm breit, 
875 ant hoch. 

Figur 2. 

g i i e k e n m a r k .  

St/iben I. Stiiben II. Control-Fail. 

Die Configuration des l%iickonmarks liess auf Durchschnitten nur normale Ver- 
h~ltnisse erkennen~ auoh Consistenz und Blutreiohthum war normal 7 die Pia 
mater normal. 

Es soll noch hervorgehoben werden, dass die BlutgefSosse des gesammten 
Gontralnervensystems in ihrer Verthoihmg und in ihrem sonstigen makro- 
skopisohen Verhalten niohts Abnormes erkennen liessen. 

Zusammengefasst ergab also die makrosk0Pische Besichtigung des 
gesammten Centralnervensystems als e i n z i g e  A n o m a l i e  e ine  K l e i n -  
h e i t  d e r  aus  V o r d e r -  und  M i t t e l h i r n  s i c h  e n t w i e k e l n d e n  
T h e i l e  u n d  e i n e  u n v e r h ~ l t n i s s m ~ s s i g e  K l e i n h e i t  de s  Ce re -  
b e l l u m s ,  w ~ h r e n d  M e d u l l a  o b l o n g a t a  f a s t  n o r m a l  g r o s s  u n d  
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das  R t i c k e n m a r k  d u r c h a u s  n o r m a l  g r o s s  e r seh ien .  Es fand 
sich kein Umstand, der sieh dafiir hi~tte verwerthen lassen, "class diese 
~bnorme Kleinheit, speeiell des Kleinhirns, die Folge eines entziind- 
lichen Processes war. Es b l ieb  somi t  nur  f ibr ig ,  den a b n o r m e n  
Befund a u f z u f a s s e n  a ls  A u s d r u e k  e ine r  m a n g e l h a f t e n  A n l a g e  
specie11 des K l e i n h i r n s .  

Ieh will bei dieser Gelegenheit ~och einmal darauf hinweisen, dass 
in der Yerwandtschaft des Kranken ich seinerzeit bei einer auf alle 
erreichbaren Familienmitglieder sich erstreckenden Untersuehung weitere 
Hemmungsbildungen in Gestalt yon Palatoschisma nnd Asymmetrie tier 
6esiehtsh~tlften mehrfaeh vorgefunden hatte. 

Einer mikroskopischen  Unte rsuchung  wurde @osshirn, Kleinhirn, 
Pons, Medulla oblongata, Riickenmark, Nerv. cruralis, Nerv. medianus, Nerv. 
oculomotorins, Nervus abducens der rechten Seite und beide Nn. optici unter- 
worfen. 

Von der Grosshirnrinde wurde ein Stiick der linken vorderen Central- 
windung und ein Stii.ck yore linken 0ccipitalpol untersucht. Es wurde gefi~rbt 
nach Weigert ,  g e i g e r t - P a l ,  van Gieson und mit Eosin.H~matoxylin, 
ferner einzelne Stiicke aus der t~inde des Grosshirns und Kleinhirns sowie arts 
Hals- und Lendenanschwellung des Riickenmarks nach Nissl. 

Der Befund lautete kurz: Nach keiner g i e h t u n g  wurde an Zellen: 
markha l t igen  Nervenfasern :  an der Glia und an den Blutgefi issen 
i rgend eine nennenswer the  Anomalie entdeckt ,(mit  andern Worten: 
der mikroskopische  Befund War normal;  auch der Befand an den oben 
genannten peripherischen Nerven wich nicht yon der Norm ab, speciell land 
sich bei Vergleich mit den entsprechenden normalen Nervenstiimmen hier kein 
sicheres Uebel'wiegen der feinen Fasern. 

Im Hinblick auf meine frfiheren Befunde bei dem Bruder soll aueh be- 
senders darauf hingewiesen werden, dass in den extraspinalen Wurzeln das 
Verhiiltniss der feinen zu den dicken Fasern keir, abnormes war, sondern den 
Si e merling'schen Tabellen entspraeh. 

Im Gegensatz hierzu fand sich in dem Nerv. op.tieus eine deutliehe De- 
generation, wie das beifolgende Bild zeigt. (Figur 3.) 

Die beistehenden Photographien des Hirns des Falls ]s~ritz Stiiben and 
desjenigen eines ebenfalls 57 .Iahre alten: ungefi~hr gleich grossen i~Iannes, 
welshes ebenfalls gleieh in Formol eingelegt war und nur 8 Tage l~inger 
(33 Tage gegeniiber 30 Tage bei Fall Stiiben) in Formol gelegen hart% illu- 
striren am besten das GrSssenverhiiltniss des gleinhirns zum Grosshirn, zu 
.~Iedulla oblongata, Pons, Pedunculi eerebelli et cerebri etc. (Figur 4 u. 5.) 

Weitere Photographien zeigen das GrSssenverhi~ltniss des Kleinhirns in 
diesem Fall nnd dem Fail des 1889 yon mir beschriebenen Bruders gegeniiber 
einem Control-Kleinhirn. (Figur 6.) 
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Figur 3. 

Opticus Stfiben 15/1. 

Figur 4. 

Normalos Hirn. 
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Figur 5. 

Him yon Fritz Stiiben (St~iben II). 
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St{iben Fall II. 

FJgur 6. Kleinhirn. 

Control-Fall. 

Stfiben Fall I. 
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Der mitgetheilte Befund seheint mir gerade im gegenw~,trtigen Sta- 
dium der Lehre yon der H6r6do-ataxie e6r6belleuse wiehtig zu sein: 
Er zeigt erstens, dass das r e i n e  k l i n i s e h e  Bi ld  de r  H e r 6 d o -  
a t a x i e  e 6 r 6 b e l l e u s e  zu S t a n d e  k o m m e n  k a n n  l e d i g l i e h  d u t c h  
e in  a b n o r m e s  K l e i n h i r n  des  C e r e b e l l u m s ,  also des Centralorgans 
ffir die K6rper-Coordination~ und dass  d ie  yon  d i e s e m  C e n t r a l -  
o r g a n  a u s g e h e n d e n  und  in es h i n e i n m f i n d e n d e n  e x t r a e e r e -  
b e l l a r e n  B a h n e n  ganz  n o r m a l  se in  kSnnen.  Dieser Befund war 
bisher noeh nieht erhobeu worden, denn in P r a s e r ' s  Fall war zwar 
aueh nur das Kleinhirn abnorm und zwar abnorm klein, abet bier lagen 
aueh degenerative Proeesse in diesem Organ vor. 

Mein Fall beweist zweitens, dass in dem anatomisehen Befund 
meines ersten Falles~ des ~lteren Bruders, die Kleinheit des g e s a m m t e n  
Nervensystems and speeiell des Kleinhirns und  R f i e k e n m a r k s  n i e h t  
das  W e s e n t l i e h e  war, sondern dass das  W e s e n t l i e h e  eben  die  
K l e i n h e i t  des  C e r e b e l l u m s  war~ und zwar beweist es dies umso- 
mehr~ als das k l i n i s e h e  Bi ld  d i e ses  Falles quantitativ s t a r k e r  aus- 
gesproehen war als das des ersten Falles. 

Der Fall beweist endlieh drittens, class s o g a r  in d e r s e l b e n  
Fami l i e~  deren Mitglieder das gleiehe Krankheitsbild darboten, a n a -  
t o m i s e h e  V a r i a t i o n e n  der  p a t h o l o g i s e h e n  Y e r h M t n i s s e  vor -  
k o m m e n  k6nnen .  1) 

1) A n m e r k u n g :  Es muss dies besonders hervorgehoben werden im Hin- 
bliek auf die interessante und anregende Arbeit yon Bing  (,,Die Abniitzung 
des tldiekenmarks"), die auf Veranlassung yon E d inger  geschrieben worden 
ist. B ing  sagt: Aus dem grSsseren odor geringeren Grade der Hypoplasie 
des I~ekenmarks, eombinirt mit der st~rkeren odor sohwiieheren Inanspruch- 
nahme desselben, erkliiren sich die betr~ehtlichen Unterschiede im Zeitpunkt 
des Auftretens dot ersten Symptom% die grossen Sehwankungen in der Dauer 
des ,,Latenzstadiums" tier Krankheit. Da ist es interessant, darauf hinzuwoisen, 
dass in meinem ersten Fall, in dem Kteinhirn u n d Igii e k e n mar k hypoplastiseh 
waren, die I(rankhoitserscheinungen sehon im 10. Lobensjahre, und dass sie 
bei dem zweiten Fall i bei dem nur  das K le inh i rn  hypoplastiseh und das 
t~/iekenmark normal gross war, erst im 14. Lebensjahre manifest wurden. Der 
Satz Bing's~ dass es a priori wahrscheinlich ist, ,,dass der angeborene Grad 
der Unterentwickelung des Rtickenmarks fiir die einzelnen befallenen Ge- 
sehwistergruppen ann~ihernd derselbe sein wird", stoht mit tier an moinen 
F~llen erwiesenen T h a t s a e h e  in Widersprueh. 

B ing  selbst betont gerade auf Grand dor Tbatsaohe, dass in dem hypo- 
plastisehen gCiekenmark meines (ersten) Falles es n ieh t  zu anatomiseher 
Degeneration gekommon war, wie Ed inge r ' s  Ersatztheorio ,,noch nicht die 
gauze geihe der Erscheinungen deckt". Dieser zweite Fall yon mir roprSsen- 
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Nach dieser Erfahrung wfirde ich nicht fiberrascht sein - -  wenn- 
gleieh die anatomische Untersuchung zweier der K l ippe  1-Durante 'schen 
F'~lle gleiehartige Befunde (s. oben) ergeben hat: wenn die anatomische 
Untersuchung des dritten~ heute noch in meiner Beobachtung stehenden 
Bruders wieder einen abweichenden Befund ergi~be~ etwa wieder eine 
allgemeine Kleinheit des gesammten Centralnervensystems bei mikro- 
skopisch normalem Befund, oder eine combinirte Strangerkrankung des 
Riickenmarks neben dieser abnormen Kleinheit~ oder vielleicht nur eine 
abnorme Kleinheit des Riickenmarks: oder neben der Kleinheit des 
Cerebellums aueh noeh mikroskopische Degeneration des Organs u. s. w.; 
denn die bisherigen:, oben citirten anatomisehen Befunde der Autoren 
beweisen ja, dass alle diese anatomischen Befunde bereits bei der 
H6%doataxie e6%belleuse gemacht worden sind. hn Uebrigen zeigt der 
Umstand, dass auch bei dem zweiten Bruder - -  wie bei dem e r s t e n -  
die an. optici anatomisch erkrankt waren, die Gleichartigkeit der 
Familienkrankheit. 

Jedenfalls scheint meine bier mitgetheilte Beobachtung durchaus 
geeignet: die Richtigkeit dessen zu illustriren~ was ich in meiner zweiten 
Arbeit aus dem Jahre 1894 ausgesprochen habe und was~ wie oben 
dargelegt, zuletzt yon Se i f f e r  pracise formulirt worden ist: dass irgend- 
we die cerebello-spinale Bahn erkranken - -  oder in der Entwiekelung 
zurfiekbleiben - -  kann und dass yon der Lokalisation der Erkrankung 
resp. Entwickelungshemmung die einzelnen klinischen Details i m G e -  
sammtbild der Krankheit abhangen. A b e r  g e r a d e  d iese  2 F~l le  
de r  2 Brf ider ,  die das  q u a l i t a t i v  d u r c h a u s  g l e i c h e ,  nur  
q u a n t i t a t i v  e twas  v e r s c h i e d e n e  K r a n k h e i t s b i l d  ze ig t en ,  be-  
s t S t i g e n ,  dass  die s t r enge  Sche idung  in eine e e r e b e l l a r e  und 
s p i n a l e  Fo rm der h e r e d i t l i r e n  Atax ie  n i ch t  i m m e r  der n a c k t e n  
W i r k l i c h k e i t  e n t s p r i c h t ,  denn d a s s e l b e  K r a n k h e i t s b i l d  in 
d e r s e l b e n  F a m i l i e  war  h ie r  e i n m a l  nur  cerebell~ar,  e i n m a l  
c e r e b e l l o - s p i n a l  (Zur~ickbleiben in der Entwiekelung einmal nut von 
Kleinhirn: einmal yon Kleinhirn und Riickenmark) bed ing t .  

Dieser zweite Fall Stf iben ist aber auch geeignet~ die Ansicht yon 

tirt jedenfalls wieder eine Ausnahme, denn aueh hier war das l%fickenmark~ 
trotzdem Patient ca. ,i7 Jahre lang (er war 61 Jahre alt geworden) manifest 
atactiseh gewesen war ~ anatomisch nicht naehweislich krank resp. abgenfitzt: 
also trotzdem bei der Hypoplasie des Kleinhirns den ,cerebellaren" Bahnen 
des Rfickenmarl~s besonders viel zugemuthet wnrde. Dass das Kleinhirn selbst 
mikroskopisch-anatomisch intact war: begreift sieh ffir diesen zweiten Fall auf 
dem Boden der Ersatztheorie leiehter, da ein normales, nicht hypoplastisehes 
Kfickenmark neben ibm funetionirte. 
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Fr. S c h u l t z e  gegen Sena to r  za unterstfitzen: Letzterer spraeh es be- 
kannt]ieh sehr bestimmt aus~ dass das Wesen t l i che  in tier anatomischen 
Grund]age der Friedreich~sehen Krankheit die Hypoplasie des Cere- 
bellums sei, und hiergegen machte Sehu l t ze  Front: nun, in dem hier 
vorliegenden Fall haben wir ausschliesslich eine Anomalie des Klein- 
hirns, umd man wird nieht behaupten k6nnen~ dass das klinische 
Symptombild das des ~:echten F r i e d r e i e h "  war. 

Aueh K o s h e w n i k o f f  hatte, wie wir im Hinblick auf die von mir 
gemachte Erfahrung heute behaupten kSnnen~ n i ch t  Reeht, wenn er 
gelegentlieh der Discussion fiber d e n  Vortrag R o s s o l i m o ' s  fiber 
Hgrgdoataxie e~r~belleuse behauptete, in den Fallen yon hereditarer 
eerebelIarer Ataxie mfisse neben einer mangelhaften Entwickelung des 
Kleinhirns stets auch eine solche anderer Theile des Nervensystems 
vorhanden sein. 

Wit  kSnnen heute  sagen ,  dass sich g l i n i k  und pa tho -  
l o g i s c h e  A n a t o m i e  der F~l le  yon h e r e d i t g r e r  reap. famili ' ,krer 
Atax ie  in b e f r i e d i g e u d e r W e i s e  decken  und d f i r f e u b e s o n d e r s  
aueh  daran  f e s t h a l t e n ,  dass der k l i n i s c h e n  T h a t s a c h e  der  
, , f l iessenden Uebe rg~nge"  aueh die v e r s c h i e d e n s t e n  ,,Ueber- 
g~nge"  im a n a t o m i s e h e n  Bilde en t sp rechen .  

Es sind bereits F~lle yon H~rSdoataxie c~r6belleuse publieirt 
worden~ die hn Anderen den Marie~schen Forderungen entspraehen~ 
aber die Heredit~t resp. das familiare Vorkommen vermissen ]lessen; 
dasselbe ist aueh des Oefteren an der Fr iedre ich ' schen  Krankheit 
naehgewiesen worden. 

Ich be0bachte seit 10 resp. 8 Jahren 2 F~ll% deren Znstandsbild 
in die Symptomgruppe der Ataxie c6r6belleuse passt; in beiden fehlte 
d~s hereditgre resp. famili~re Moment~ andererseits sind Neuro-und 
Psyehopathien in den resp. Familien vorhanden; sie gleichen sieh auch 
dnrin, dass beide F~lle schon in tier Kindheit manifest wurden. In 
beiden Ffillen sind die Optici intact. 

Fall  1. Das 40j~hrige Fraulein Sch. kenne ich seit ]0 Jahren. In 
ihrer Famitie sind mehrfach~ psychischo Abnormit~ten vorgekommen, und 
zwar bei Geschwistorn desVaters. Eine Schwester leidet seit ca. 10 Jahren an 
schworer Cerebrasthenie, ein Bruder~ im 45. Jahre verstorben, bet das Bild 
eines ,psychisch Degonerirten"~ ebenso ein Vetter und eine Cousine v~ter- 
lichorsoits. Sie selbst wurde Ends des 8. Monats geboron und kam sehr 
schwg~chlich zur Welt. Sie entwickelto sich kSrperlich und geistig sp~t und 
hatte yon Anfang an einen unsichoren Gang. DiG Spracho entwiekelte sich 
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sp~t~ Pat. zeigte sich bald als imbecill. Bei meiner Untersuchung vor 10 Jahren 
fend ich: 

Patientin ist yon mittlerer GrSsse~ hat einen auffallend kleinen Sch~idel, 
und speciell ist der Hintersch~idel stark abgeflacht. Beim Stehen zeigt sich 
ein leichter Wackeltremor des ganzen KSrpers. Sie geht unsicher~ leicht 
sehwankend, die Beweguag~en der oberen Extremit~iten zeigen ein leichtes 
Intentionsschwanken, die Augenbewegungen sind nach allen Richtungen nicht 
ad maximum mSglich~ in den Endstellungen treten nystagmusartige Zuckungen 
auf~ die Pupillen verhalten sich nach jeder Richtung normal~ die Optici er- 
scheinen oplhthalmoskopisch normal. Beim Sprechen tritt die Mimik abnorm 
stark in Action~ und verf~illt Pa~ientin dabei in eine Art yon Grimmassiren. Die 
Sprache tr~igt den Charakter des ,Explosiven"; die grebe Kraft ist tiberall 
intact~ die Sensibilit~tt~ ffir alle Qualit~iten untersucht, ebenfalls~ die Sehnen- 

"und Hautreflexe sind !ebhaft~ ohne eine mit Sicherheit als pathologisch autzu- 
fassende Steigerung zu zeigen; Romberg fehlt, Sphincteren intact. 

Eigentliche kSrperliche Degenerationsstigmata fehlen. 
Dasselbe Bild s011 Patientin schon so lange wie die AngehSrigen sie 

kennen gebeten haben. Es hat sich in den 10 Jahren~ seitdem ich Patientin 
kenne, nach keiner gichtung ver~indert. 

Fa l l  2. Der 46j~ihrige Handler S. kam zuerst im Eppendorfer Kranken- 
hause in meine Beobachtung vor 5 Jahren. Er kam zur Aufnahme wegen 
gastrischer StSrungen~i und fend sich bei dieser Gelegenheit folgendes Bild: 
Cerebellare Ataxie g~ringen Grades in allen 4 Extremit~iten~ slatische und 
]ocomotorische Ataxie beim Stehen und Gehen~ UnmSglichkeit~ dan Kopf und 
Rumpf ruhig zu halten~ sondern fortw~ihrendes leichtes rhythmisches Wackeln 
yon Kopf und Rumpf. Grebe Kraft am ganzen KSrper norm@ Sensibilit~t ftir 
alia Qualit~ten normal~ exquisite Lebhaftigkeit s~mmtlicher Sehnen- und Haut- 
reilexe~ nystagmusartige Unruhe be[ intendirten Augenbewegungen~ welcbe 
nicht ad maximum ausffihrbar waren, Intactheit der Oiotici~ Sphincteren gut. 

Die Sprache exquisit explosiv~ dabei fibermiissige Action der mimischen 
Muskeln~ ebenso auch fiber das Maass hinausschiessende Action beim Essen 
und Kauen. Intelligenz zweifellos herabgesetzt~ trotz ausgesprochener Schlau- 
heit in allen seinen Eg0ismus befriedigenden Dingen~ mangelhafte Beherrschung 
der Affecte. 

Die Anamnese ergab~ dass er schon als Kind unsicher auf den Beinen 
gewesen und beim Spielenimmer hintenan gestanden habe~ dass er in derSchule 
zuriickgeblieben sei und veto Milit~r zurtickgewiesen war. Eine erbliche Be- 
]astung liess sich nut insofern nachweisen~ als verschiedene Verwandte yon 
Mutter und Vater geisteskrank und ,sehr nervSs" waren; speciell aber negirte 
er~ dass ein gleicher crier ~ihnlicher Fall wie er bei seinen Verwandten vorge- 
kommen sei. Es sell aber hervorgeheben werden~ dass seine Angaben in 
dieser Beziehung nicht als ganz zuver!iissig gelten kSnnen. Da seine gamilie 
yon Hamburg welt entfernt und zerstreut wohnte under  fiber dieselbe auch 
wenig orientirt war~ so war es mir nicht mSglich, die Riehtigkeit seiner An- 

Archly L ]~sychiatrle. Bd. 39. Heft  3. 8 0  
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gaben zu controlliren. In den seit meiner ersten Untersuchung verstrichenen 
5 Jahren ist eine Aenderung im Status nicht eingetreten. 

Figur 7. 

Die Literatur tiber die . a c u t e  A t a x i e "  ist zuletzt vor 11/2 Jahren 
yon Lf i th j e  zusammengestellt worden; ieh kann deshalb bier auf eine 
Wiederholung d e r s e l b e n -  ieh habe alle wichtigen einsehlligigen Ar- 
beiten gelesen - -  verziehten. L t i t h j e  kommt an tier Hand des ihm 
vorliegenden Materials zu der Ueberzeugung~ dass man unter$cheiden 
mfisse in eerebrale und cerebrospinale Form der Ataxie; auf die Be- 
theiligung des R fi cke  nm a r k s zu beziehende Symptome seien : Sphineteren- 
ti~hmung~ Sensibiliti~tsstSrungen: soweit sie nicht ins Gebiet der Stereo- 
gnosie fielen~ und Fehlen der Sehnenrefiexe. LtLthje  hat ebenso wie 
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vor ihm D i n k l e r  in seiner Arbeit die FMle iibersehen~ die ich 1895 
in melner oben yon mir citirten und in der Literatur  nut  ausnahms, 
weise - -  Miura - -  verwertheten Arbeit besprochen habe; es handelte 
sich hier zunlichst um einen ganz reinen Fall acut entstandener Ataxie yon 
cerebellarem Charakter, der als Restsymptomencomplex verblieb yon einem 
schweren cerebralen Zustand~ d e r  die Folge einer Insolation war. Es 
fand sich: 

1. eine statische und locomotorisch% nicht rein atactische Coordi- 
nationsstSrung der Extremitliten~ des Rumples, der ,phonischen" Sprach- 
muskeln~ bei intacter Mimik; 

2. Insufficienz der exterioren Augenmnskeln bei normalem Ver- 
halten der Pupillen und bei Fehlen ~;on-Nystagmus und Opticusver- 
anderungen; 

3. ErhShung der Sehnenrefiexe , ohne Rigiditlit der Muskeln; 
4. Fehlen yon Sensibiliti~tsstSrungen und Sphincterenst6rungen; 
5. Intactheit der Intelligenz. 
In einem anderen, yon mir inderselben Arbeit publicirten Falle 

hatte sich im Anschluss an eine acute~ unter schweren cerebralen Er- 
seheinungen im 12. Lebensjahre verlaufene Krankheit entwickelt: 

1. eine locomotorische Coordinationsstiirung der 4 Extremit~iten, 
die die Mitre hielt zwischen Ataxie und Intentionstremor; statische 
Ataxie; 

2. eine Sprachst6rung yon phonischem Charakter~ auf einer gleichen 
Co0rdinationsstSrung der zum Sprechact unentbehrlichen Respirations- 
muskeln beruhend; 

3. Insufficienz exteriorer Augenmuskeln: bei normalem Verhalten 
der Pupillen und normaler Function der Nervi optici; 

4. deutlich% mittelgradige Defecte der Intelligenz; 
5. Lebhaftigkeit der Sehnenreflexe mit leichter Rigiditlit der Mus- 

kulatur; 
6. Fehlen yon StSrungen der Sensibilitat und der Sphincteren. 
Endlich hatte ich 1901 in meiner Arbeit ,Zur Pathologie der nicht- 

eitrigen Encephalitis" auf Grund der Beobachtung zweier weiterer Falle 
gezeigt, dass ein rein cerebellares oder vorWiegend cerebellares Krank- 
heitsbild dutch eine .Encephalitis zu Stande kommen kann. 

Ich theile nun heute wieder einen Fall mit, der in diese Arbeit 
sich passend einfiigt, well er die wesent[ichen Zfige des Zustandsbildes 
zeig L welches die Ataxie c~r6belleuse charakterisirt. Ich gebe ihn aber 
auch deshalb bekannt: well er eine weitere Stfitze ist ffir die schon 
1895 yon mir aufgestellte Behauptung~ dass jener Symptomencomplex 
auch acut entstehen - -  also acquirirt werden - -  kann. Endlich scheint 

80* 
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mir die Mittheilung deshalb erwtinscht, weil L f i t h j e  in den yon ihm 
gesammelten Fallen yon acuter Ataxie als Aetiologie nur Intoxication, 
speeifischo Infection und gemisehto Infection fand~ neben einem Fall~ 
in dem (Leyden)  ein Trauma voranging und einigen F~illen~ in denen 

e i n e  Aetio]ogie nieht auffindbar war ( K a n n e n b e r g ~  V i e r o r d t ,  
D ink ie r ) .  Wit dfirfen hinzuftigen, dass auch Insolation des grank- 
heitsbild tier ,aeuten Ataxie ~ auslSsen kann. 

Der jetzt zu berichtende Fall zeigt~ dass auch dureh Einwirkung 
abnormer ttitzegrade die ,~acute Ataxie" (Westphal~ L e y d e n  7 Len-  
h a r t z  ete.~ s. die Literatur bei L t i th je )  entstehen kann: 

Der 44jghrige Matrose B. war erblich nash l~einer Richtung belastet, 
h-iiher im Wesentlichen stets gesund gewesen, war nicht syphilitisch inficirt 
gewesen and hatts keinen Alkoholmissbraush getrieben. 

p. B. arbeitete am 8. August 1902 Vormittags im Heizraum bei einer 
Temperatur yon 420 C. Er wurdo vom 3. Maschinisten gegen 12 Uhr Mittags 
bewusstlos aufgefunden. Der Schiffsarzt eonstatirte tlitzsohlag und liess p. B. 
ins Schiffshospital bringen, yon we er ins Cuxhavener Krankenhaus transferirt 
wurde. Aus dam dort gefiihrten und mir freundlishst zur Verftigung gestellten 
(Physicus Dr. Meinhard Schmidt )  Krankenjournal ergab sich, dass er zu- 
n~ichst bewusstlos war, sp~ter grosso Sehlummersuoht zeigt% dass er erst nach 
mohreren Tagen wieder yell zur Besinnung kam und zun~ohst deutliehe In- 
tolligenzdefeste zeigte: fsrner bestand sine StSrung der Sprashe sowie sine 
StSrung in der Bewsgungsf~ihigkeit der oberon und unteren Extremitiitsn. Nash 
ca. 6 Woohen wurde Patient aus dsm Cuxhavener Krankenhaus entlassen~ 
nachdem des Krankheitsbild sish fixirt butte, p. B. kam am 10. November 
1902 zur Aufnahme auf msiner Abtheilung. 

Seine Krankheit bestand~ kurz gesagt, in einer CoordinationsstSrnng 
der gesammten Museulatur. Das Stehen und Gehen war unsicher und 
waekelnd~ und zwar gleiehmgssig bei offenen und bei gesehlossenen Augen, 
die einzelnen Beweguugen der oberon und unteren Extremit~ten waren unge- 
ordnet~ fiber des Ziel hinaussehiessend~ nieht auf die zu der betreffenden Be- 
wegung nSthigeu Muskelgruppen besohr~nkt. Ebenso war die Einstellung der 
Augenaohsen eine nioht eoordinirt% der Bulbus konnte hash keiner Rishtung 
ad maximum bewegt werden~ und kam as bsi dem betreffenden Vorsueti zu 
nystagmusartigenZuekungen und rollenden Bewegungen der Bulbi~ fsrner war 
des Spreehen dureh sine Coordinationsstgrung der Lippen-~ Mund- and Zungon- 
mussulatur sowie der Stimmbiinder behindort. Die Spraeho bekam dureh diese 
CoordinationsstSrung stwas Ungeordnetes~ ,~sehleeht Bereshnetes ~ und Explo- 
sives. Die Sensibilit~t war am ganzen KSrper ungestSrt~ die Sehnen- und 
Hautreflexe iiberall gleiehm~issig lobhaft~ das Yerhalten der Pupillen und dos 
Augenhintergrundes war normal~ die Intelligenz nisht merklieh herabgesstz% 
Blasen- und MastdarmstSrungen fehlten. Die inneren Organs verhielten sieh 
s~mmtlieh normal. 
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Der Status blieb wiihrend tier 5monatlichen Beobachtung unver~indert 
und hat sich in den seither verflossenen Jahren, wie ich bei einer vor Kurzem 
vorgenommenenNachuntersuchung festgestc]lt habe i auch nichtweitcrver~ndert. 

Wir dfirfen ftir diesen Fall annehmen~ dass nicht eine disseminirte 
Eneephalo-Myelitis (Bruns) die anatomische Grundlage des klinischen 
Bildes darstellte~ sondern dass im Wesentlichen jedenfalls nur in Gross- 
und Kleinhirn sich der Process abspie]te; fiir die Betheiligung des ,  
Grosshirns sprach abet nur  die langdauernde Benommenheit. Alles ; 
Andere liess sich unschwer beziehen auf eine E r k r a n k u n g  des Klein-  
hirns .  Ffir die Annahme einer Betheiligung des R f i c k e n m a r k s  fund 
sich kein Anhalt~ denn die Sehnenreflexe feb]ten nicht~ eine StSrung 
der Sensibilit~t und der Sphincteren lag nicht vor und die Coordinations- 
stSrung trug n ich t  den Charakter der s p i n a l e n  Ataxie. Nit B e c h t e r e w  
nehme ieh deshalb ffir diesen Fall an~ class eine acute Affection des 
Kleinhirns, wahrscheinlieh vascul~iren Ursprungs einsetzte , deren Folgen 
in Gestalt der Functionsst6rung cerebellaren Charakters sich documen- 
tirten. 

W/ihrend in den meisten Fallen der acuten infectiSsen Ataxie die 
StSrungen sich zurtickbildeten oder nur in geringen Spuren restirten~ 
so ist in diesem Falle sowohl wie in den frtiher yon mir beschriebenen 
F/illen (1895) die Functionsst5rung eine dmlernde geblieben: yon meinen 
ersten F/illen weiss ich das seit 9 Jahren~ yon dem hier mitgetheilten 
seit einem Jahr. Ftir die Prognose der durch Ueberhitzung entstandenen 
Ffille yon ,aeuter Ataxie a scheint deshalb diese Erfahrung nicht ml- 
wichtig zu sein. Weitere F/~lle m/issen zeigen~ ob die Prognose ftir 
die Restitu'~ion der Function stets so ungiinstig ist~ oder ob es - -  was 
ja  an und fiir sich durchaus nicht unwahrscheinlieh ist - -  auch bier, 
entsprechend etwa einer geringeren Intensit/~t der Temperatur-Nox% 
gfinstigere Verlaufsformen giebt. 

Hamburg~  April 1904. 
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