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Weitere Beitr~ige zum Studium der Friedreich- 
schen Krankheit. 

Von 

Dr. Giov. Mingazzini~ 
Professor der ~Teuropathologie an der Universit~it Rein. 

(Hierzu Taf. XII und ein Facsimile.) 

Oa ich kfirzlich mit Herrn Collegen Dr. P e r u s i n i l )  Gelegenheit ge- 
habt habe~ klinisch einen neuen Fall yon F r i e d r e i c h ' s e h e r  Krankheit 
und das Rfiekenmark eines anderen Falles derselben Krankheit (31)veto 
vergangenen Jahre mit neuer Glia-F~irbungsmethode zu studiren, habe 
ich die Gelegenheit wahrgenommen~ um auf die Frage der Genesis 
dieser Krankheit noch einmal zurfickzukommen~ deren Stellung in der 
Nervenpathologie noch nicht sicher festgestellt ist. 

Ich range damit an~ den neuen klinischen Fall zu erlliutern. 

Fattaroli Battista~ 40 Jahr% aus Samolaco (Sondrio) gebiirtig. 
Vater sell an Ictus apopleetious~ Mutter an Lungenkrankheiten gestorben 

seth. Sonst wird jede Belastung bestritten. Vier Geschwister sind sehon seit 
Jahren nach Amerika ausgewandert. Ueber die Jugend des Patienten ist sehr 
wenig bekannt. Bis zum 18. Jahre sell Patient immer vSllig gesund gewesen 
sein und normal sich entwickelt haben; dann erkrankte er an Typhus und 
w~hrend odor kurz naeh diesor Erkrankung~ muss der jetzige krankhafte Zu- 
stand begonnen~ dann langsam zugenommen haben. Der Patient giebt an 7 
er merkte zuerst eine zunehmende Schwiiche der Beine~ spgter konnte er 

1) Ich danke hiermit 5ffentIieh Herrn Collegen Porus in i  ffir seine Hfilfe, 
die er mir bet dieser Arbeit geleistet hat, zu der er den gr5ssten Theil beige- 
tragen hat. Aus fiberm~issiger Beseheidenheit wollte er nieht mit seinem N~men 
bet dieser Arbeit figuriren. 
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nut mit Hiilte yon zwei StSckcn, ,ganz 5.hnlich wie ein Betrunkener" g'ehem 
Seit 22 Jahren leichte lancinirende Schmerzcn an den Bcinen, am Baueh~ an 
tier Brusk Seit 8 Jahren sullen die SprachstSrungen~ seit 5 Jahren ein Hin- 
derniss in feinen Hiindebewegungen und die Skoliosis begannen haben. Seit 
3 Jahren kann der Patient weder gehen noah stehen. 

Lues, Abusus spirituosarum und Onanie negirt: tier Patient sell hie 
sexuellen Verkehr gehabt haben. Seine Potenz sall aueh seit 5 odor 6 Jahre~ 
abgencmmen (Erection sehwS~aher und yon kiirzerer Dauer) haben. Nie StS- 
rungen veto Darm~ Blase und Augen. 

0 bj e ai ive r B e fun d. Mittelgrosse Parson ; gentigender allgemeiner Er- 
niihrungszustand. Anthrapalogiseh nicht vial zu merken: auffgllige Degenera- 
tionserseheinungen fehlen. Gate Z~hne. gelixrand umgebogen; Schiidel yon 
ganz regelmiissig avaler Form. 

Die Untersuehung des Herzens, der Lungen, der Verdauungs- und der 
Urogenitalorgane f~illt negativ aus: nur die tterztSnc etwas sehwaah. Sanst 
Pulsus klein, regelmiissig~ 80 in der Minute. Athembcwegungen regelmiissig~ 
20 in der Minute. Mittelgradige Seoliasis carvico-dorsualis dextra. 

Die Angen sind naeh allen Richtungen frei beweglich: kain Nystagmns~ 
keine nystagmusartigen Zu&ungen. Zunge wird gerade herausgestreckt, zittert 
ziemlich stark: keine Differenz in der Faeialisinnervation. Kein typisaher 
Nystagmus faciei: es ist nur zu bemerkan, dass tier Kapf, wenn der Patient 
sitzt~ ein rhythmisches Zittern and hgufige bestS~ndige vertieale Ersehiitterungen 
zeigt. Zittert tier Patient cusser mit dem Kopf nosh mit seinem ganzen KSr- 
per~ so sieht es oft aus, als miisste er jaden Augenbliak vom Stuhl herunter- 
fallen. Weder die aberen, naeh die unteren Extremitiiten zeigen besondere 
Hypotraphie. Passiven Bewegungen setzen sic keinen deutlichen Widerstand 
entgegen: der Patient ist im Stande: jede active Bewegung mit den aberen 
Extremitiitan auszuf~ihren: nur die feinsten Fingerbewegungen sind etwas atac- 
tiseh and sahwierig, so dass die Gegenst~nde dem Patienten oft aus der Hand 
fallen. Trotz des Zitterns erweisen sich diese Bewegnngen yon keinem wirk- 
lichen Intentionszittern begleitet. 

Muskelkraft nicht deutlich vermindert. An den unteren Extremitg~ten be- 
merkt man typische F r i cd re ioh ' s che  Fiisse, fast unmSglich jede active Be- 
wegung. In Falge dessert Ataxie (besanders statisehe) und Romberg  nieht z u  
priifen. 

Pupillen gleich, raagiren prompt und gut. An den aberen Extremiti~ten 
lassen sich die tiefen l~eflexe nicht hervorrufen. I-Iypagastrische and epi- 
gastrisahe Bauah- und Cremasterreflexe lebhaft: P a t e l l a r r e f l e x a  be ide  
l e b h a f t :  lebhafter vielleieht links. Keine Spur des Babinski ' sehen Phiino- 
mens. Kein Fussclanus. Die Tast- and Schmerzempfindlichkeit ist am ganzen 
I(5i'per narmalerweise erhalten: die Sensibilitas traehealis, testieularis and 
epigastrica dagegen stark abgeschw~cht. 

Die Funationen tier Sinnesorgane sind niaht variindert. Augengrnnd nor- 
mal. Eine oberfliichliehe Gesiehtsfeldpriifung ergiebt keinen Defect. 
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Die Spraohe ist Mcht skandirt. Die Handschrift unrogelmi~ssig zitternd 
(vergl. Figur A). (Namo, Vorname, Gehurtsort.) Patient ist vS|lig orientirt~ 

Figur A. 

ruhig, giebt auf Fragen richtige Antwort. Es ist rim' ein plStzliches Lachen 
zu merken, nicht vom spastischen Typus, sondern ein ganz sinnloses. 

Bevor wir uns genauer mit den Beziehungen zwischen Atrophien 
u. s. w, cerebellaren und spinalen beseh~ftigen~ seien hier einige allge- 
meine Merkmale ganz kurz erwahnt und zwar 

a) Was fiir eine Bedeutung k6nnen wit den sogenannten Entartungs- 
zeichen in diesen krankhaften Zust~nden zuschreiben? So wenig Werth 
man auch auf Degenerationszeichen legen mag, so viel Vorsicht, wie 
N~cke (34) es will, muss man bei ihrer Erkenntniss haben, ihr ziem- 
lich hi~ufiges Vorkommen ist nlcht zu leugnen. Wollen wir auch ganz 
mit Nficke fibereinstimmen und nur fiir die Degenerationszeichen eine 
Gruppe iibrig lassen: die Entwicklungshemmungen~ die Agenesien~ 
Hypoplasien, Hypertrophien and die wahren Atavismen, so ist es sicher, 
dass wir z. B. eine Kleinhirnagenesie als inneres Degenerationszeichen, 
eventuell verbunden mit vielen ~usseren, betrachten kiinnen. That- 
sachlich ist alas oft der Fall, wirklich aber nicht immer, und ich babe 
schon andernorts mit meinen Schfilern (30, 10~ 43) yon beider Typus 
reichliehe Beispiele dargeboten. Es bleibt ja immer fraglich, ob z. B. 
eine Kleinhirnagenesie als inneres Degenerationszeichen betrachte~, iiber- 
haupt mit vielen ~iusseren sich verbinden muss: beobachten wir eine 
Reihe solcher Kranken~ so sehen wit jedenfalls, dass die Sache sich sehr 
verschieden verhalt, dass es neben den angeborenen schwachsinnigen 
Menschen solche, die Vsllig gesund his zu einem gewissen Lebensalter 
sich entwickeln, giebt. 

Da, wie es ganz mit Recht Ni~cke behauptet, fiberhaupt keinen 
Normalen ohne Stigmen zu finden sei, da eine anthropologische Unter- 
suchung einer grossen Reihe soleher Kranken mit besonderen Schwierig- 
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keiten verbunden ist (da diese Krankheitsformen ziemlich splirliche sind~ 
da die Untersucher fast nie nach gleichem Schema arbeiten~ so dass 
man unvergleichbare Zahlen erzielt), im Grossen und Ganzen scheint 
mir das vielfarbigste Aussehen, das diese Krankerikategorie darbietet~ 
ein Zeiehen des verschiedensten Inhaltes~ i~tiologisch, pathogenetiseh 
u. s. w. auch his zu einem gewissen Punkt nicht sein kann. 

b) Was filr eine Bedeutung kiinnen wir den Herzkrankheiten in 
dieser Krankenkategorie zuschreiben? Besonders die fi'anzSsischen 
Autoren haben sich mit dieser Frage beschi~ftigt und ordnen sich 
zwanglos in drei den Gegensatz der Anschauungen deutlich ilIustrirende 
Gruppen. Zu der ersten gehSren di% wie u. A. A u b e r t i n  (3)~ die al[es 
zum angeborenen Herzfehler, zu der zweiten gehoren 'die, wie u. A. Pic 
und B o n n a m o u r  (44) und ihr Schiller Gueno t  (21), die alles auf Skle- 
rose der grauen Substanz in Oblongata~ zu der dritten gehSren di% wie 
unter Anderen L a u n o i s  und P a r o t  (25) und Sattry (51), welche 
alles auf einen vorhergegangenen infectiSsen Process beziehen wollen. 
Die erste Auber t in ' sche  Meinung ist zweifellos unbegrfindet, da m wenn 
A u b e r t i n  glaubt~ dass ein angeborener Herzfehler ein gutes Zeichen 
der Angeborenheit der F r i e d r e i c h ' s c h e  Ataxie sein kann~ man nie 
vergessen muss~ dass diese angeborenen Herzfehler jedenfalls sehr spar- 
]iche und immer sehr fragliche sind. Selbstversti~ndlich ist, dass in 
diesen Fallen der angeborene Herzfehler als inneres Entartungszeichen 
in Betraeht kommen kSnnte. 

Die zweite Gruppe besitzt sicher einen besseren~ wenn auch un- 
genilgenden Grund. Die anatomischen Untersuchungen spinaler, cere- 
bellarer u. s. w. Atrophien sind nicht nut recht sparliche, sehr oft auch 
ganz mangelhafte : da in der That einige auf viele Jahre zarilckzufilhren 
sind, andere den Herzbefund ganzlich vernachlassigen, ist unser patholo- 
gisches Material ein recht ungenilgendes. Da der anatomische Process 
immer die Oblongata zu ergreifen seheint, and da einige klinische Er- 
scheinangen sich yon einer StSrung des Vagus erkl'~ren'lassen, so muss 
man eine solche Meimfng in bestimmten Fallen vor Augen haben~ was~ 
wie schon 1894 G u i z z e t t i  (22) es wollte, besonders~ wenn ein Kranker~ 
an F r i ed re i ch ' s che r  Ataxie Leidender plStzlich stirbt, in Betracht 
kommen kann. Endlich sei hier noch die sogenannte ,,Syndrome bulbaire" 
yon Gueno t ,  Pie  und B o n n a m o u r  und R a y m o n d  (s. u.) erwahnt. 

Es bleibt nun die dritte Kategorie, die offenbar yon den neuen 
Ansichten fiber die infectiOse Aetiologie der F r i edre ich ' schen  Ataxie 
beeinflusst ist. Und die Autoren, die dieser Kategorie angehOren, gingen 
viel zu weit. So meinte Launo i s  (25), dass die meisten chronischen 
Herzkrankheiten, die wir in F r i ed re i ch ' s che r  Ataxie beobaehten kSnnen, 
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nur eine Folge des infectiiisen Processes im Kindesalter sind~ dass diese 
chronischen Herzkrankheiten und die Degeneration im Riickenmark sich 
gleichlaufend entwickeln~ und dass man die Spinale Erkrankung und 
die Herzkrankheit als doppelto Erscheinungen yon einem und dem- 
se]ben infectiSsen Process betrachten sollte. Endlich legen sich 
Launo i s  und S a u r y  die Frage vor~ ob die sogenannten an- 
geborenen Herzfehler nicht als Folge eines infecti0sen Processes 
im fStalen Leben durchgehend zu erklliren sind. Die letzte Frage 
ist ebenso wichtig wie unlSslich. Unterscheiden wir also mit N~cke, 
was ist eingeboren oder schon im Keim vorhanden~ was ist angeboren 
oder erst im Verlaufe des Intrauterinlebens~ eventuell nur kurz nach 
der Geburt entstanden~ und was ist erworben oder im Extrauterinleben 
d,lrch Krankheit u. s. w. verursach~ so mtisseE~ wir auch~ wie N~cke  
selbst es will, zugeben~ dass diese Falle alle vorkommen~ ja sogar nicht 
selten miteinander verbunden sind. Man hat schon fiber einen Fall yon 
famili~irer Ataxia cerebellospinalis mit einer Stenosis mitralis ver- 
bunden~ andemorts berichtet (10). Da in diesem Fall der objective 
Befund ganzlich mit einer typischen Stenosis mitralis iibereinstimmt I 
da man in der Anamnese keine Spur yon infectiiisen Proeessen nachweisen 
konnte, so sagten die hutoren~ dass es sieh wahrscheinlicher Weise um 
eine Stenosis mitralis congenita handeln kSnnte. Dass abet auch in 
der Stenosis mitralis congenita die infectiSsen Processe die Haupt- 
rolle spielen und immer vorhanden sind, hat schon~ wie es mir scheint. 
Bar i~(4)  geniigend demonstrirt und der Process bleibt immer (oder 
fast immer) eine gewShnliche infectiSse Endocarditis~ di% wenn sie im 
Verlauf des Intrauterinlebens vorkommt~ miiglicher Weise andere Schluss- 
folgerungen erfordert als eine Endocarditis, die ein schon erwachsenes Indi- 
u befiiI]t. Were1 wir nicht nut die sogenannte Stenosis mitralis conge- 
nita~ sondern auch andere endocarditischen Processe als infectiSse betrachten 
kSunen, kSnnen wir aber in Folge dessen die oben angeffihrten Meinungen 
Launois '~ S a u r y ' s  u. s. w. besti~tigen? Es scheint mir im Gegentheil~ 
dass die Frage ~mmer und immer gleich ungel(ist~ vielleicht unlSsbar 
bleibt. Die neue sorgfliltige Arbeit yon Saury  hat mit grosser Geduld 
20 Falle mit anatomischem Befund und 15 ohne anatomischen Befund 
aus der Literatur zusammengefasst. Leider kann ieh mich hier nicht 
genauer mit der Analyse solcher F~ille besehliftigen. Wenn S a u r y ' s  
Schlusssatze ebenso lauten wie die Launois~: so ist mir die Weise~ wie 
sein Material diese Schlusssi~tze gestattet~ wirk]ich nicht ganz klar 
geworden. Seit 1901 haben S c h S n b o r n  (52) und Weber  (68)~ seit 1902 
Demoul in  (11) auf diesen vorhergegangenen iafecti0sen Process auf- 
merksam gemacht: gleichzeitig aber merkte Weber~ dass es ein Irrthum 
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w~re~ zuviel Werth auf denselben zu legen. Thats~ichlieh: wie- 
viele Kinder haben keine infectiSse Krankheit durchgemacht? Nut dann 
k6nnen wit die Saury ' schen  Schiusssatze bestatigen, wenn reichliehe 
und sorgf~itige pathologiseh-anatomische Uutersuchungen demonstriren 
kSnnten, in welchen Fallen das Herz und sein nerv6ser Apparat selbst~ 
in welchen seine Muscu]atur u. s. w. erkrankt waren. Und jeder Schluss- 
satz muss unbedacht scheinen~ wenn man sich erinnert, dass S a u r y  
seIbst zugiebt~ dass in keinem einzigen Falle die Ganglia cardiaca 
untersucht worden sind. Desto seh]immer, wenn man ffir erwiesen 
halten will~ dass die ehronisehen Herzkrankheiten und die Degeneration 
im Rfiekenmark gemeinsame Erscheinungen eines und desselben infeeti6sen 
Processes sind. 1) 

e) S k o ] i o s i s .  Von abnormen Wirbels~tuleformeu kommen bier 
fast nur Skoliose und Kyphose in Betracht. Da es gut bekannt ist, 
dass in allen h6heren 6raden yon Skoliose neben derselben eine Ky- 
phose vorkommt~ so lasst sich das h~ufige u yon Kypho- 
skoliosen ganz leicht erklaren. Was ist aber der Ursprung derselben? 
Mannigfach disponirende Momente versehiedener Art wirken sicher mit 
(Bleichsucht, Rhachitis~ Pneumonie u. s. w.): jede schwaehende Krank- 
heit iiberhaupt kOnnen wir als solche betrachten. Sicher aber k6nnen 
wir eine Skotiose nut als rein patholegischen Process ohne jede 
Entartungszeiehen betrachten~ nut auf eine bestimmte Form mfissen wit 
hier aufmerksam maehen und zwar auf die sogenannte myelopathisehe 
Skoliose. Hier kommt aber ein gewisses Itinderniss hinzu, da fast alle 
Autoren sich damit begntigen~ das Vorhandensein resp. Fehlen einer 
Skoliose zu constatiren, so dass wit wirklich so gut wie nicht wissen~ 
ob in einzelnen F~llen eine Sko]iose als myelopathisehe anzusehen ist. 
Noch bemerkenswerth in dieser Beziehung scheint mir die schon alte 
1)oetorarbeit yon M o n s a r r a t  (32) zu sein: Wenn wir in Uebereinstimmung 
mit M o n s a r r a t  als myelopathisehe Skoliose nut die betrachten~ die 
ihren Ursprung in einer gtickenmarkskrankheit hat und gleiehzeitig 
ein Zeiehen derselben ist, so miissen wir logischer Weise, wie Mon- 
s a r r a t  es will~ an eine trophische SpinaIstSrung und einen muskul'Xren 
Einfluss denken. Und die F r i e d r e i c h ' s c h e  Ataxie scheint ein gutes 

1) Der Fall yon Lo tu l l e  und Vaquez (26) bietet uns wahrscheinlicher 
Weise ein Beispiel yon Stenosis mitralis congenita in dem oben genannten 
Sinne dar. Es ist ja nicht zu leugnen, dass man d~r Persistentia foraminis 
Boialli~ foraminis ovalis~ aperturae septi interventricularis u. s. w. vielleicht 
einen ganz anderen Werth zusohreiben k5nnte; so viel ich aber weiss~ fehlen 
solche Beispiele mit anatomischem Befund ggnzlich. 
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Beispiel dieser Pathogenese zu  sein. Fassen wir also unseren anam-, 
nestischen Daten zusammen, so sehen wir~ (lass in unserem jetzigen Fal} 
die Skoliose el'st 17 Jahre nach Beginn der Krankheit aufgetreten ist; 
sieht man yon den reichliehen Fallen ab~ wo zweifellos rhachitische 
u .s .w.  Symptome mit myelopathischen Skoliosen vermischt sind~ so 
kann man dem Fehlen resp. dem Vorhandensein einer Skoliose jeden- 
falls keinen Werth ffir die Differentialdiagnose zwischen, einer spinalea 
und einer cerebellaren Form der Ataxie zuschreiben. 

d) Das f a m i l i a r e  A u f t r e t e n .  Besonders D e m o u l i n ( 1 1 )  be- 
mtihte sich zu demonstriren~ dass~ wo das familifire Auftreten fehlt~ 
immer ein infectiSser Process vorhanden ist. Im Gegentheil meint 
Fraulein Olenoff(39)~ dass es sich hier immer um hereditlire krank- 
hafte Zustande und zwar fast immer am eine ,organische" patholo- 
gische Herediti~t handelt. Es hat sich mir oben Gelegenheit dargeboten~ 
wie vorsichtig man in der Beurtheilung Vorhergegangener infectiSser 
Processe sein soll: dass man dagegen auch dell Schlusssittzen yon 
O l e n o f f  keinen absoluten Worth zuschreiben darf~ dfirfte heutzutage 
klar sein. Wenn auch thatsi~chlich viele nervSs und geistig Gesunde 
sicher hereditar belastet sind, so giebt es doch Fi~lle von F r i e d r e i c h -  
scher Ataxie (in weiterem Sinne), wo kein famili~res Auftreten: keine 
Spur yon neuropathischer Belastung nachweisbar ist. Das sind also 
reine isolirte Formen und ganz mit Recht kSnnte man heute, was 
schon 1901 Biro (7)meinte~ wiederholen: ,~Die Heredit~t erleichtert 
die Diagnose: ihr Fehlen erschfittert dieselbe nieht . . . das famili~ire 
Moment, hat ebenso wie das hereditare~nur dann einen diagaostischen 
Werth~ wenn es eruirbar ist: sein Fehlen kann hie die Diagnose 
erschiittern." In welchem Sinne aber ist die Hereditlit und das 
familiare Moment za betrachten? Kommen wir fiir einen Augen- 
blick zu unserem jetzigen Beispiel zuriick. Wir haben einen vSllig 
gesunden Mensehen, der in seinem 18. Lebensjahre einen Typhus durch- 
gemacht; jetzt erkrankte er an seiner Ataxie mit ausgesprochener pro- 
gressiver Tendenz. Soll yon  s o l c h e n  K r a n k h e i t e n  k e i n e  S p u r  in 
seiner Familie vorhanden sein: erstens ist diese eine isolirte Form? 
Was ftir eine Antwort kann man auf diese Frage geben, wenn es sicb 
um einen Bauern handelt, der yon seinen Verwandten so gut wie nichts 
weiss~ wenn - -  wie es bier der Fall ist - -  die Geschwister des Pa- 
tienten schon Jahre lang fort sind? Zweitens: ist sie eine Form heredit~rer 
Belastung? Die Antwort ist j% wenn wir die hereditlire organische 
Belastung im Sinne yon Frliulein O l e n o f f  betrachten (da der Vater aa 
Ictus apoplecticus gestorben sein soll), dagegen ist die Antwort nein~ 
wenn wir uns erinnern: dass in der Anamnese jeder gesunde Mensch 
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oft solche oder ~hnliche Krankheiten in der Vater- oder Mutter-Familie 
finden kann. Ich habe mein Beispiel angeffihrt i es ware leicht~ viele 
andere aus der Literatur zu wahlen. 

Schon andernorts (30) habe ich eine solche Trennuug zwischen 
heredit~r-familii~ren und isolirten Formen vorgebraeht: das hat uber be- 
sonders einen didaktischen Zweck und gar keinen absoluten~ d a e s  ja 
uumSglich ist~ in der Praxis kiinisch eine solche Trennung zu machen, 
dagegen muss man behaupten~ dass, wenn man fiber die Entstehung 
solcher Krankheiten im KIaren sein wird~ dann wird eine solche 
Trennung gitnzlich fiberfliissig erscheinen. Wir werden unten auf die 
Frage zurfickkommen. 

e) So viel ich weiss~ ist die sogenannte Knochenempfindlichkeit 
(u hie genau in solchen krankhaften Zust~nden untersucht 
worden. Dagegen sind besonders yon P i t r e s  und yon seinen Schiilern 
die sogenannten tiefen Anaigesien (Analg. testicularis~ mammaris~ epigas- 
trica, trachealis~ ocularis) bei Tabetikern untersucht wurden. 1905 
hat P a u l y  (41) die Analgesia tendinis Achil]is~ wenn auch an einem 
recht ungenfigenden Material, sorgfaltig beobachtet und sein Verhalten 
resp. sein Fehlen mit dem fibrigen Symptomeneomplex verglichen. Ob 
wir dieser letzten Art yon Analgesi% wie P a u l y  es will~ einen be- 
sonderen Werth in der Tubes zusehreiben sol]en~ ist noch nicht zu ent- 
scheiden. Beobachtungen bei Fr ied  rei  ch'scher Ataxie fehlen vollsti~ndig. 
Was aber die Analgesia tracbealis~ testicularis und epigastrica betrifft, 
so fund lob nicht nur bei memem jetzigel~ Patienten~ sondern auch in einer 
Reihe yon anderen typischen und atypischen Formen cerebello-spinaler 
Ataxien eine mehr oder weniger ausgesprochene Abschwachung der- 
selben~ sodass ich mit Ces tan  und Sicard~ die solche Analgesien 
ghnlieh wie die yon Tabikern finden~ fibereinstimmen kann. Es bleibt 
immerhin eine merkwfirdige Thatsache diese Herabsetzung yon tie- 
feren Empfindlichkeiten~ wenn, wie es bei meinem Patienten der Fall 
ist: die oberfi~chliche Tast- und Schmerzempfindlichkeit am gauzen 
KSrper normaler Weise erhalten ist. Die Art und Weise wie diese 
tiefen Ana- oder Hypoalgesien sich in verschiedenen Krankheiten ver- 
halten~ sind sehr wenig bekannt und man kiinnte ihre Untersuchung 
mit besonderen Schwierigkeiten und groben Fehlerquellen verbunden 
annehmen. Das ist vielleicht der Fall~ wenn der Patient schwankende 
Antworten giebt und wenn die Hypalgesie eine solche leichteren Grades 
ist. Beobaehten wir dagegen Fall% wo eine wirkliche starke Herab- 
setzung derselben bis zur Analgesie besteht~ so besitzen wir im Ge- 
gentheil einen Befund~ der objeetiv, ganz abgesehen yon den Anga- 
ben des Patienten~ controlirbar ist. Und es seheint mir, dass diese 
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besondere Art wie sieh (event. in der F r i ed r e i eh ' s ehen  Ataxie) diese 
tiefen, im Gegensatz zu den gew6hnliehen oberfiachlichen Analgien, 
verhalten, kann ein zu beachtendes Symptom in der Differentialdia- 
gnose'zwischen Tabes (event. juvenilis) und F r i e d r e i c h ' s c h e r  Ataxie 
darbieten - -  Mischformen, oder besser gesagt~ Formen~ in der die Dia- 
gnose eine sehwankende bleibt~ sind meiner Ansicht nach viel h~iufiger~ 
als man gewShnlich zuzugeben scheint. Diese schon 1897 yon R a y :  
mond (45)geansserte Meinung wurde neuerdings yon R o t b m a n n  (49) 
in der Berliner Gesellschaft ffir Psychiatrie und Nervenkrankheiten be- 
statigt: auf allen Fallen, sagt R o t h m a n n ,  wo uns nicht erkennbar ist, 
ist die Diagnose yon Tabes juvenilis nut mit grosset Skepsis aufzu- 
stellen. 

Was nun die Beziehungen zwischen der M ar ie 'schen H~r~doataxie 
c6r~belleuse, der F r i e d r e i c h ' s c h e n  Ataxie und der Uebergangsformen 
betrifft 7 so giebt es noch manche Autoren. die auf Grund des Verhaltens 
der Refiexe zu der Marie 'sehen tt6r6doataxie c6r~belleuse bestimmte 
Falle rechnen und yon der F r i ed re i ch ' s chen  Ataxie seheiden wollen 
[z. B. Haes]e r (23) ] .  Eine so]che strenge Scheidung nimmt zweifel]os 
aber von Tag zu Tag ab. Wie ich schon anderwarts gesagt babe, wenn 
man auch vom klinischen Gesichtspunkt aus das Syndrom einer cerebellaren 
Heredoataxie im Sinne P. Mar i e ' s  nicht mehr gelten lassen kann, so 
sind wir doch diesem scharfsichtigen Beobachter zu Dank verpflichtet~ 
weil er zuerst die Aufmerksamkeit auf die MSglichkeit einer Yererbung 
der Atrophien and Agenesien des Kleinhirns gelenkt bat. Mit meiner 
Meinnng fibereinstimmend, hat neuerdings R a y m o n d  (46)sieh geSussert 
und ganz mit Recht behauptet er, dass es so haufig Zwischenformen 
seien, dass man fragen k6nnte, ob die reinen Formen a]s Ausnahme zu 
hetrachten w a r e n . -  Weder das Lebensalter, in welchem die Krankheit 
beginnt, sagt R a y m o n d ,  wader die trophischen StSrungen, die oeul~iren 
Symptome, noch die Reflexe k(innen ftir eine Diagnose dienen. - -  Wie 
sehon 1902 Se i f f e r  (53) es haben wollt% wurde yon den letzten Autoren 
Bing  (5), Wern ieke  (67), Nonne (38) u. A. eine solche seharfe Tren- 
hung bestritten. So kSnnte man also die Frage als eine ganz abge- 
schlossene halten; es bleibt aber, im klinisehen Sinn% noeh in einem 
Punkt Naheres zu bespreehen. Es ist wirklich yon R a y m o n d  und yon 
vielen anderen Autoren behauptet worden, dass sich der sogenannte 
Mar ie ' sehe  Typus in den sogenannten F r i ed re i eh ' s ehen  Typus bezfig- 
]ieh der Absehwi~ehung resp. des Versehwindens der Patellarreflexe an- 
dern k6nnte. Niemand aber, soviel ieh wenigstens weiss~ hat die Frage 
angegriffen: Kann der Patellarreflex, der einmal fehlte, wieder vorhanden 
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sein? Nachdem einm~l der Begriff der klinischen Zwischenformen 
zwischen der cerebellaren tteredoataxie und der Fr iedre ieh ' schen  Ataxie 
eingeffihrt war m versteht man teicht~ wie sich die Beispiele yon atypi- 
schen und anormalen Pormen bald hauften. Trotzdem gehen zweifellos 
zuweilen Atrophien des Kleinhirns mit StSrungen einher, die vollkom- 
men spinalen Atrophien entsprechen und umgekehrt, es ist leicht zu 
verstehen~ was ffir einen Werth Formen, die ohne ocul~re Symptome 
st. s. w,  also reinen anatomischen Atrophien entsprechend, darbieten. 
In diesem Sinne babe ich mein jetziges Beispiel dargeboten; einem 
Kranken gegenfiber, der~ 40 Jahre alt, schon 22 Jahre krank~an einer 
reinen spinalen Symptomatologie (incl. bulb~ren)mit Vorhandensein, 
event. Steigerung der Reflexe leidet~ mtissen wir uns fragen: Sind die 
Patellarreflexe immer vorhande% sind sie wiedergekehrt? 

Obwohl meinem Patienten gegentiber die Frage ungel5st bleibt, 
seheint es mir theoretisch nichts destoweniger hoch interessant. 

Was die Tabes betrifft~ wurde neuerdings die Frage yon Dona th  
(16) studirt. Dona th  hat fiber einen Fall yon einem fiber 4 Jahre in 
Beobachtung stehenden Tabiker berichtet~ bei dem die Kniephfinomene 
alhnalig zurfickgekehrt sind und seit zwei Jahren wieder bestehen, ohne 
dass tIemiplegie, paralytische Anf~lle oder spastisehe Erscheinungen 
aufgetreten w~ren~ aber parallel mit der allgemeinen Besserung der 
Krankheitserscheinungen. Nach Ansicht Donatb's~ lehrt seine Be- 
obachtung, was ,,in den Lehrbtiehern - -  mit Annahme des D~jer ine-  
s c h e n -  bisher nieht fibergegangen ist~ dass das Knieph~nomen bei 
Tabes dorsalis wiederkehren kann". Thats~ehlich sagt D6je r ine  (15) 
in seinem Lehrbueh% dass bei Tabes die Kn[eph~nomen% wenn anch 
verschwunden, wiederkehren kSnnen, und zwar besonders, wenn eine 
Atrophia papillaris auftritt. In diesem Falle kann man auch~ sagt 
D~jer ine ,  die MSglichkeit einer Sklerosis lateralis vor Augen halten. 
So wichtig also f~r die Semiologie der Tabes die Donath 'sche Beob- 
achtung sein mag, so sind die Symptome in der F r i ed re ieh ' sehen  
Ataxie in ganz versehiedener Weise zu betrachten. Wenn auch vielleiceht 
nicht einer eehten combinirten Systemerkrankung, so ist die F r i e d r e i c h -  
sehe Ataxie wohl immer den combinirten Strangdegenerationen zuzu- 
rechnen und nur mit gewisser Vorsicht kann man mit Schmaus  z. B. (5~), 
(dass es sich um eine combinirte Degeneration in mehreren Str~ngen 
der Rfickenmarkes gleicbzeitig und in ann~hernd gleicher Intensit~t 
handelt~ so dass die Ver~nderungen der einzelnen Strange als ungeffihr 
gleichwerthig betr~chtet werden darf) fibereinstimmen. Im Gegentheil~ 
die patho]ogischen Ver~inderungen sind ganz verschieden in Hinter- und 
Seitenstr~ngen vertbeilt. Da schon pathologisch die combinirten Strang- 
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degenerationen und die combinirten Systemerkrankungen nicht Streng 
yon einander trennbar sind, da viele Thatsachen klinisch zuweilen die 
Hinterstrangerkrankung in den Vordergrund treten lassen: so bleibt ja 
immer die Mfiglichkeil~ dass eine spinale Ataxie dem Fr i ed re i ch ' s chen  
Typus entsprechend mit einer Hinterstrangdegeneration begonnen, sich nun 
im u der Krankheit mit einer Seitenstrangdegoneration compliciren 
kann. Wo ist aber die Grenze ffir das Auftreten yon spastischen Er- 
scheinungen mit Steigerung der Kniephlinomene? Mit anderen Worten: 
wie eine gewShnliche combinirte Strangdegeneration ebenso mit oder 
ohne~ mit mehr oder weniger ausgesprochenen spastischen Erscheinungen~ 
mit oder ohne Steigerung der Kniephanomene verlaufen kann, so muss 
man zugeben, dass in der combinirten Strangdegeneration entsprechend 
dem F r i e d r e i c h ' s c h e n  Typus, es zwei M6glichkeiten giebt and zwar, 
dass die Kniephanomene immer gesteigert resp. vorhanden bleiben~ dass 
sie einmal verschwunden resp. abgeschwi~cht, wieder vorhanden resp. 
gesteigert sein kSnnen. Selbstverstandlich kSnnen ebenso gut die Knie- 
phiinomene einmal vorhanden resp. gesteigert wieder vorschwinden resp. 
sich abschwi~chen~ wie es uns die F~lle yon Menzel (vergl. 30) und 
der yon F r a n c o i s  Haud~ yon u  (vergl. 30) und S w i t a l w s k i  
(vergl. 30) untersucht, lehren. 

Diese rein theoretischen Bemerkungen k6nnen uns erstens ganz 
gut das so verschiedene Verhalten der Kniephfmomene in einer reinen 
spinalen Ataxie erkliiren helfen, zweitens - -  und das ist noch eine 
wichtigere Frage --. sind nach dieser Annahme vie]e der sogenannten 
Zwischenformen viel leichter verstandlich. Da ni~mlich die Kniephlino- 
nome an und ffir sich erhalten bleiben k6nnen, ohne irgendwelche an- 
dere cerebrale Complic'ttion, versteht man leicht~ wie viele Kranke nur 
vmn klinischen Standpunkte aus beobachtet, zum M arie 'schen Typus 
gerechnet werden kiinnen, wenn z. B. ein Strabismus odor ein anderes 
ocu]iires Symptom sich nicht yon der Anamnese a]s angeborenes~ yon 
dem Krankheitsbilde unabhfmgiges, wie es in der That sein mag, er- 
kl~tren l~tsst. 

Da ich schon anderwarts (im Jahre 1904) fiber die Fi~lle yon Atrophien 
und Agenesien, spinalen und cerebrospinalen~ ausffihrlich berichtet hab% 
seien bier nur kurz einige im Jahre 1905--1906 besonders bemerkens- 
werthe Arbeiten erw~hnt. Thei]s habe ich schon oben fiber die Ray-  
mond'schen neueren Ansichten berichtet: es sei hier noch ganz kurz 
daran erinnert, dass der Raymond ' schen  Ansicht nach die H~%do- 
ataxie c~r~belleuse weder yon der Topographie der Degenerationen: noch 
von dem histotogischen Typus derselben individua]isirt werden soil. 
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Sehr werthvoll ist der Obductionsbefund eines zweiten jener drei F~tlle: 
die iNonne 1894 beschrieben hat~ und den er 1895 mittheilt. Der Be- 
fund zeigt~ dass das reine klinische Bild der H6r6doataxie c~r~belleuse 
]ediglich durch abnorme Kleinheit des Cerebellums zu Stande kommen 
kann~ wobei die yon diesem Centralorgan fiir die KSrpercoordination 
ausgehenden und die ihm zulaufenden extracerebellaren Bahnen ganz 
normal sein kSnnen. Der Fall lehrt auch, dass in derselben Familie, 
deren Mitglieder dasselbe Krankheitsbild boten~ anatomische Variafionen 
der pathologischen Verhaltnisse vorkommen kSnnen. Wir kSnnen heute 
sagen (so iiussert sich ~onne)~ dass sich Klinik und pathologische 
Anatomie der Fiille yon heredit~rer resp. familiarer Ataxie in befriedi- 
gender Weise deeken und dfirfen wir besonders auch daran festhalten~ 
dass den klinisehen Thatsachen der ,fliessenden Ueberglinge" auch die 
versehiedensten ,Ueberg~nge" im anatomisehen Bilde entsprechen (37). 
N o n n e ' s  Ansicht nach die strenge Scheidung in eine cerebel]are und 
eine spinale Form der hereditaren Ataxie entsprieht also nieht immer 
der Wirklichkeit. Auch Bing(5~ 6) ist der Meinung~ dass besonders 
unter Annahme der Ersatztheorie die strenge Scheidung yon der M a r ie -  
schen H6r6doataxie c6r~belleuse nieht nothwendig sei and demnach eine 
befriedigende Erk]arung ffir die Uebergangsformen gegeben ist. Mit der 
Anwendung der Ersatztheorie an der F r i e d r e i c h ' s c h e n  Ataxie und 
~hnliehe Krankheitsformen werden wit uns unten niiher beschaftigen. 

Von grossem Interesse ffir dieses schon jetzt so abnorm weite Syn- 
drom der familP, tren Ataxi% sind die Mittheilungen yon St r '~unler  
(61~ 62), Ich will dieselben bier etwas in extenso folgen lassen. 

Der Fall betrifft ein 36j~ihriges M~dehen: ein Bruder der Kranken soil 
wegen eines ,T0bsuchtsanfalles" gelitten haben; Mutter an Gehirnschlag 
gestorben. Die Kranke ist yon neun Kindern das dritt% entwickelte sich 
normal~ lernte in der Schule mittelmfissig. Die Patientin erkrankte in 
ihrem 35, Jahre und hat neben einer, durch Aufregungszust~nde und 
intellectuelle Sehw~che charakterisirten Psychos% gewisse Symptome 
einer Kleinhirnerkrankung. Linke Hand viel schmMer als die rechte, 
Muskeln des Daumenballens stark atrophisch. Muskulatur des linken 
Beins schwi~eher. Knieph~tnomeu beiderseits gleich~ nicht gesteigert. 
Im Stehen kein Schwanken~ auch nicht bei geschlossenen Augen~ ge- 
biickte schlaffe Haltung. Gang langsam~ vorsichtig~ ohne zu schwanken, 
die Sprache ist langsam~ die Worte werden in Absi~tzen hervorgestossen 
und sind undeutlich articulirt~ verwaschen, Dutch zwei Tage l~sst die 
Patientin Stuhl und Harn nnter sieh: manchmal war die kiinstliehe Ent- 
leerung der Blase nothwendig. Ungef~hr ein Monat nach der Aufnahme 
(17. XII. 1903) in die Klinik: Patellarreflexe viel]eicht etwas sehw~icher~ 
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Gang langsam, mit kurzen Sehritten, anseheinend unsieher, aber ohne 
Schwanken. Augenhintergrund normal. Sprache verwaschen; die Worte 
werden unter tiefen Inspirationen hervorgestossen; manchmal wird dabei 
die gauze Lippe innervirt. Die Zunge hebt sieh beim u 
Die Kranke macht einen sehr dementen Eindruck. Exitus an Erysipel 
(25. Juli 1903). 

Der KGrperbefund ausser dem Nervensysteme ergab bei tier Un- 
tersuchung nichts Erwi~hnenswerthes. Die Meningen des Grosshirnes 
etwas verdickt, wenig getrfibt. 

,Es besteht eine leiehte Atrophic der Grosshirnrinde, eine sehr 
starke Atrophie des Kleinhirns mit bedeutender Verkleinerung des Organs 
im Ganzen und eine abnorme Kleinheit des Hirnstammes~ der Medulla 
oblongata und des Riickenmarkes. Die Verkleinerung des Cerebellum 
ist dutch eine starke Verktirzung und Versehmiilerung der Li~ppehen und 
Windungen verschuldet, welehe sich auf alle Gebiete des Kleinhirns 
erstreeken mit Ausnahme des Nodulus und Floeealus: in den ~Ter~tnder- 
ten Partien fehlen die Ganglienzellen der Moleeularsehichte~ die KSrner- 
sehiehte mangelt vollstandig und ebenso die Ganglienzellen derselben. 
Die Purkinje-Zellen sind in grSsseren Abstlinden als normal vertheilt~ 
und zieht man die Kleinheit der Windungen in Rechnung~ so ergiebt 
sieh eine bedeutende Abnahme gegeniiber der normalen Anzahl. 

Die eentrale Markmasse, mit dem Corpus denf, atum, entspricht da- 
gegen in ihrer Ausdehnung einem normalen Kleinhirn, in Bezug auf die 
Dichte der Markfaserung aber fibertrifft sit noch die Norm. Die in 
die verkleinerten L~ppchen und Windungen sieh verastelnden Mark- 
leisten zeichnen sieh durch eine ungewGhnliche Breite and Diehte aus 
und in den Endverzweigungen nimmt die Markfaserung die ganzen Win- 
dungen mi~ Ausnahme der Molecularschichte, also aueh den sonst yon 
den KGrnern eingenommenen Raum, als diehtes Gefleeht ein; ja es dringen 
sogar an einzelnen Lappchen starke Markfaserstr~nge in die Molecular- 
sehiehte und verlaufen der Peripherie der Windungen als ,tangentiale" 
Biindel." 

Aueh im Hirnstamm, in der Medulla oblongata und im Riicken- 
mark fallt die ausserordentliche Diehte des Markfasernetzes auf; die 
Weigert~sche Markfaserf~rbung ergiebt eine ungewGhnliche Intensitlit 
der Dunkelfiirbmlg, besonders deutlieh in der grauen Substanz, welche 
theilweise auf einer Verdickung der einzelnen Fasern~ vielmehr aber 
auf einer zur Ausdehnung der Fli~che unverh:~tltnissm:~tssig grossen Zahl 
yon Fasem beruht, w~thrend die Gangliei~ze]len in den verschiedenen 
Kernen keine Vermehrung, auch keine diehtere Anordnung: welche dem 
ihnen zugewiesenn kleineren Raum entsprechen wiirde~ zeigen. 

Arch.iv f. Psychiatrie, Bd. 42. Heft  3. 60  
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Im Rfickenmark findet sich eine Hinterstrangdegeneration, welche 
in ihrer Vertheilung yon der tabisehen abweieht: die unteren Oliven 
sind klein, vielleieht kleiner als es dem ganzen Quersehnitte der Me- 
dulla ob]ongata entsprieht. Die Corpora restiformia eher starker, die 
Pyramidenbahn ist im Verhaltnisse zur Gr~sse der Oblongata stark ent- 
wickelt und einen ganz besonderen Umfang erreichen die quergetroffenen 
Bfindel der Brfieke. Die Brfickenfaserung ist deutlich schwaeher, be- 
sonders ira Stratum superficiale, welches auf einen schmalen Strung 
reducirt ist, der Ausfall ist jedoeh nicht dureh Degeneration bedingt: 
das Brfiekengrau hat eine geringe Ausdehnung. Die Kleinhirnstiele 
zeigen eine starke Entwiekelung; machtig erscheint er beiderseits im Ver- 
Mltnisse zum ganzen Querschaitt des Hirnschenkelfusses. 

Im Kleinhirn, Medulla oblongata und Rfiekenmark besteht eine 
sehr starke Zunahme der Gli% sowohl in der grauen, wie in der weissen 
Substanz. 

Ueber das ganze Centra]nervensystem verbreiten sich die eigen- 
artigen Zellveranderungen, in st~rkster Ausbildang tilden sie sich jedoeh 
im Rtiekenmark, in der Medulla oblongata und im K]einhirn. 

Wir habea nun ein Kleinhirn vor uns, welches, wie aus der ein- 
gangs gegebenen Darstellung des Allgemeinbefuades bervorgeht; 
auf Grund einer embryonalen Entwickelungsanomalie in den Rinden- 
theilen atrophirt und in den einzelnen Elementen (KSraerschicht) defect 
ist. Die Purk in je -Ze l len  sind schoa relativ, d.h. im Verh~ltnisse zu 
den kieinen L~ppchen sparlich, besonders aber in Anbetracht normaler 
Verhaltnisse; die Ausdehnung und Dichte der centralen Markmassen ent- 
spricht aber zumiudest der Norm, die Markverzweigungen in den Lapp- 
chert sind im Yerhaltnisse zur GrSsse tier ]etzteren und zur Anzahl der 
Zel]eu ausserordentlich vermehrt. Ziehen wir noeh in Betracht, dass 
dieser so k]einen Oberflaehe die entsprecheaden Functionen des Klein- 
hirns oblagen, so ergiebt sieh jedenfalls eine erhShte Inanspruchnahme 
der Pur  kinje-Zellen und diese findet ihren Ausdruck analog wie unter 
den physiologischen u des Seniums im Auftreten yon Pig- 
ment und welter in den Aufblahungen der Dendriten und der Axen- 
cylinderfortsatze: as muss hier darauf hingewiesen werden, das im No- 
do]us und Floeculus 7 wo die KSrnerschiehte erhalten ist und die Mark- 
faserung sich in normalen Grenzen bewegt, weder Pigmentirung der 
Zellen, noch Erweiterung der Forts~tze auftreten. 

Mit Rficksicht auf die embryonale WaehthumsstSrung, kann man 
ohne weiteres auch eine schwaehere Aniage der Zellen hier wie im 
fibrigen Nervensystem annehmen. 
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Der urs~chliehe Zusammenhang der Zellenver~nderuugen mit einer 
Mehrleistung 1/~sst sieh aueh bezfiglieh der fibrigen Zellen wahrsehein- 
lich machen; an der charakteristischen Zellver/tnderung nimmt tier mo- 
torisehe Apparat hervorragenden Antheil: die Vorderhornzellen im 
Riickenmark: die moisten Kerne der motorischen Hirnnerven und die 
grossen Pyramiden der motorischen Hirnregion. Ich habe auch die ver- 
h-~ltnissm~tssig starke Entwickelung der Pyramidenbahn hervorgehoben. 
Wie ich nun noch a. O. anffihren will, scheint der motorische Apparat 
eompensatoriseh fflir das defeete Kteinhirn einzutreten und damit den 
motorischen Zellen eine Mehrleistung aufzubfirden. 

Im Rtiekenmark erstreekt sich die Zellveranderung in hervorragen- 
dem Maasse auch auf die Zellen der centripellalleitenden Bahnen, die 
Clarke 'sehen S~ulen and die Hinterhornzellen; in der Oblongata auf 
die ttinterstrangkerne and die Oliven, also Apparate~ welche in ongen 
Beziehungen zur Kleinhirnfanetion stehen; aus der Constatirung hoeh- 
gradiger Veranderungen in den kleinen Zellen der ItinterhOrner des 
Rtiekenmarkes geht zu gleicher Zeit hervor: dass die Gr6sse tier Zellen 
bet tier Auswahl der Erkrankung keine bestimmende Rolle spielt. 

Es ergiebt sieh die mit tier Ansicht S c h a f f e r ' s  fibereinstimmende 
Schlussfolgerung, dass die Zellver~nderangen auf einer Abntitzung bo- 
ruhen~ welcho in unserem Falle durch eine schwaehe Anlage und durch 
eine Mehrleistung bedingt ist. Es eombiniren sieh also zwei zur Er- 
kl~rung yon primarer Degeneration der 1%rvenelemente herangezogene 
Momente: Die mangelhafte Entwickelung, auf welehe yon Sehu l t zo -  
F r i e d r o i e h  speciell ffir die F r i ed re ich ' sehe  Krankheit, yon Kah le r  
and Pick f~r die eombinirte Systemerkrankung hingewiesen wurde und 
eine Mehrleistung, mit welcher ein grSsserer Aufbraueh (Edingor)  ver- 
bunden ist." 

Was die nosologische Stellung des Falles betrifft:' so nimmt der 
Verfasser an~ dass ,es nach dem anatomischen Befunde keinem Zweifel 
unterliegen kann~ dass derselbe unter die heredit~ren Erkrankungen 
des spinocerebellaren Systems einzureihen ist~ und zu den sehon zahl- 
reichen Combinationen bezfiglieh der Localisation im cerebellaren and 
spinalen Antheil der Bahn und beztiglieh der Art der Erkrankung~ als 
eine neue Variation hinzutritt". 

Wir haben ~lso eine Krankheit vor uns~ die streng genommen als 
isolirte zu betrachten ist. Die Erkrankung hat im vierten Decennium des 
Lebensalters begonnen~ trotzdem das Kleinhirn, wie S t r i tuss le r  es will~ 
auf Grand einer embryonalen Entwickelungsanomalie in den Rindentheilen 
atrophirt and in einzelnen Elementen (KSrnerschicht) defect ist. Wenn 
wir auch im klinischen und pathologisch-anatomisehen Sinne mit N0nne 

60* 
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fibereinstimmen, dass der klinisehen Thatsache der ,,fliessenden Ueber- 
gange" aueh die verschiedensteu ,Uebergange" im anatomischen Bilde 
entsprechen, so bleibt immer die so eigenthfimliche Zellverlinderung 
tibrig. Die vom Verfasser beobachteten Zellveranderungen fund erin keinem 
Palle yon Kleinhirnatrophie verzeichnet, mit einer Ausnahme, vielleicht 
da ,k6nnten wir eine Andeutung derselben Swita lski ' sehen Befunde 
einer starken Pigmentirung der Purkinje ' schen Zellen, welehe der 
Autor als gew6hnliches Untersuchungsergebniss hinstellt~ und in der 
Constatirung einer fettig-pigment6sen Degeneration in den Zellen der 
Clarke'schen Siiulen dutch Menzel  erblieken". 

Es ist ja wohl allgemein bekannt, dass wit u  (63) ver- 
danken~ uns neben den" classischen Fallen yon amaurotischer Idiotie 
(Gruppe I) Falle kennen gelernt zu haben, die (Gruppe II) man vielleicht 
als die juvenile Form der infantileu (yon Sachs and Waren  Tay) 
gegenfiberstellen kann. Zwar sind diese, der Gruppe II angehSrenden 
Falle, yon gleichem Verlauf und in allen wesentlichen Punkten mit der 
Gruppe I vollstandig iibereinstimmend, da alle die charakteristischen 
Momente sich in beiden Gruppen finden (Aetiologie und Symptome 
Blindheit, L~,thmung und YerblSdung). Die Falle der Gruppe II charak- 
terisiren sieh als familiare cerebrale Diplegie yon progressivem Verlauf 
mit Blindheit and Demenz nieht im S~iuglingsalter einsetzend, sondern 
in den spateren jugendlichen Jahren. Es sollen aber Uebergange naeh 
Alter und Verlaufsart zwischen beiden Gruppen existiren. Aueh die 
yon S p i e l m e y e r  (58) beschriebenen Palle~ stehen dan u nahe. 

S t r a u s s l e r  schreibt also, ,dieser Zellbefund bei zweien in 
ihrer Localisation und Symptomatologie so verschiedenen Erkrankungen~ 
wirft sowohl auf die amaurotische Idioti% wie auf die hereditaren Er- 
krankungen des cerebello-spinalen Systems eiu interessantes Licht, er 
weist auf die enge Verwandtschaft aller hereditaren Formen hin und 
stfitzt die yon E d i n g e r  ausfiihrlich begriindete Aufbrauehstheorie fiir 
diese Erkrankungen". Bevor wir uns aber mit der Auslegung eines 
solchen eigenthiimlichen Zellbefundes bei zwei so verschiedenen Er- 
krankuugen besehaftigen, sei hier noch tibet" die Art und Weise der 
Gliavermehrung in Fr iedre ich ' scher  Ataxie kurz berichtet. 

Urn diese Prage zu studiren~ habe ich reich des anatomischen 
Matet'ials eines an F r i ed r e i ch ' s ehe r  Krankheit verstorbenen Patienteu 
bedient. Der Status und die feinen im centralen Nervensystem gefun- 
denen Veranderungen wareu schon Gegenstand der Untersuchungen yon 
Dr. Pe rus in i  und mir (31). Ich fasse hier die hauptsachiichen Resul- 
rate zusammen. 

Es handelt sich hier am einen 17j~hrigen Jfingling, der aus einer 
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ausserordentlieh belasteten Familie stammt. Vater Potator: Blutver- 
wandtschaft der Eltern, Bin Bruder Hydrocepbalieus, eine Sehwester an 
Fr iedre ich ' seher  Ataxie leidend. Manche Blutverwandte nervSs~ bezw. 
geisteskrank; Kinder eines OJlkels ]itten an familiiirer cerebellarer Affec- 
tion. Der Patient litt mit 3 Jahren an Typhus: blieb dann bis zum 
10. Lebensjahre gesund. Dann Unsicherheit in den Beinen: leichte 
lancinirende Schmerzen. Sp~ter Unffihigkeit allein zu stehen und zu 
gehen~ Nystagmus, Spracbe leieht scandirend; Reflexe fehlen. Pupillen: 
Sensibiliti~t: Blase intact. Tod in Coma diabeticum. 

Das Kleinhirn nieht vermindert~ das Rfickeamark dagegen wesent- 
lieh unter dem Normalmaass. )iit Weigert :  Degeneration der Hinter- 
strange mehr im Gol]'scllen~ als im Burdach'schen Strang; ersterer 
besonders stark in der Cervicalregion ergriffen. 

Wurzelzone und Lissauer 'sehe Zone stark degenerirt. Leichtere 
Degeneration der Pyramidenfasern und der Fasiculus cerebello-spinalis. 
Mittelhirn: Cortex und Cerebellum fi'ei. 

Ueber diesen Fall andern Orts genauer die Topographie der De- 
generationen berichtend: sagte ieh: dass: da mein Material in M filler'scher 
Plfissigkeit fixi,'t worden war: es mir unmOglich schien: die feinen histo- 
logischen Veranderungen zu beschreiben. So gab ich nur die gewShn- 
lichen Resultate, die die Weigert 'sche ffir die Markscheiden~ die van 
Gieson 's  Farbung u. s. w. erlauben kSnnen. Es ist mir jedoch ge- 
lungen: an versehiedenen Stellen des Rfickenmarks das u der 
Gtia~ indem ich die Stiicke mit Weigert 'scher electiver Gliaf~rbung 
behandelte, zu studiren. Diese F~rbung ist fiberall gut gelungen: 
trotzdem dass die Stficke aus Mfiller'scher Flfissigkeit stammen. Kein 
einziger Axencylinder~ keine Spur von Bindegewebe blau gefarbt; die 
Farbung also ist wesentlich auch hier eine ganz elective. Betrachten 
wir unsere Schnitte mit schwaeher VergrSsserung (Taf. XiI, Fig. 1)7 
so sehen wir eine ausserordentlich dunkelblaue Fiirbung in dem ganzen 
Gebiet der Hinterstr~nge, ein hellerer Fleck breitet sich fiber die Seiten- 
strange aus: theilweise den Pyramidenstr'~ngen entsprechend: theilweise 
dem Fasciculus cerebe]lo-spinalis dorsalis und dem dorsalen Theil der 
Gowers'schen Bfindel; es giebt aber jedenfalls keine scharfe Grenze. 
Auch die ganze sog, gliSse Randzone des Rfickenmarks ist in toto viel 
dunkeler blau als normaler Weise geflirbt, sie sieht vielleicbt sehon 
mit schwacher VergrSsserung etwas dicker aus. Die mediale und ven- 
trale Randzone des Vorderstrangs sind jedenfalls nicht so stark als die 
fibrigen Thei|e ergriffen; selbst der dorsale und ventrale" Theil der 
Seitenstrangrandzone ist weniger als die dorsa]e und mediale Randzone 
des tIinterstranges ergriffen. In den hinteren Wurzeln grobe, blaue 
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F1Qck% sind aueh ausserhalb des Rtiekenmarks vorhanden. Dieselben 
beobachtet man aueh in der Lissauer~sehen Zone. Eine solche grob% 
wirklich colossale Sklerose der Hinterstr~,~nge ist fiber die gauze HShe 
des Riickenmarks verbreitet~ nut in einem ganz kleinen Fold, ent- 
spreehend dem lateralen Theil der u bleiben wenige Fasern 
you der Contrastf~rbung versehont~ andere spitrliche Fasern finden sieh 
vereinzelt mediatw~rts der HinterhSrner. Am st~rksten ist die Glia- 
wucherung im Cerviealmark, im G oll'sehen Strange. 

Betrachten wir nun unsere Prliparate mit Immersionslinsen (Tar. XII~ 
Fig. 2)~ so sehen wir~ dass iiberall~ wo sehon mit sehwacher VergrSsse- 
rung blaue Flecken zu eonstatiren waren, sich auch eine colossale An- 
h~ufung yon dieken Fibrillen, dick nebeneinander liegend~ oft in Form 
yon wirkliehen Wirbeln findet. Im Allgemeiuen abet finden sich 
ausserh~lb der Septa .viol mehr quergetroffene als llingsgetroffene 
Fasern; dieses Bird ist besonders in dem Goll'sehen Strang deutlich. 
Grosse Monstrezellen mit gelblichem Protop]asma sind selten zu 
finden; man muss sagen~ dass~ wo die Anh~ufung yon dieken Fibrillen 
eine sehr starke ist~ diese kaum in der eolossalen Anh~iufung zu unter- 
scheiden sind. Eehte Monstrezellen dagegen finden sich~ wenn aueh nieht 
h~ufigz neben der gliSsen Randzone des Hinterstranges; dick% plumpe 
Kern% wo die Fibrillen nicht so eng nebeneinander liegen, sind oft 
vorhunden. Besondere Beziehungen zwischen der Gliasepta und der 
fibrigen Sklerose werden nieht beobaehtet. Am geeignetsten f/it die 
Darstellung des Isomorphismus der' Sklerose stellen sich die L~ngs- 
schnitte dar (Taf. XII~ Fig. 3). Die Fibfillen laufen senkreeht and eine 
zur anderen parallel; jedenfalls ist dieser Verlauf yon ziemlich zahl- 
reichen Wirbeln unterbrochen. Meistens stehen diese Wirbel~ wenn auch 
night immer~ in Bezlehungen zu den Geflissen. Recht sp~irlich sind 
die Corpora amyl~ee% besonders in den peripheren Theiten des Hinter- 
stranges. Eine dicke Fibrillenhiiufung finder sich entsprechend den 
C 1 arke'schen S~iulen; die ~uclei funieuli graeilis et cuneati siud eben- 
falls mit dicken Fibrillen gedeckt. 

Vergleieht man jetzt die Sklerose der Hinterstrlinge mit der, die 
in den Seitenstrlingen vorhanden ist~ so sehen wit eine deutliche Ver- 
schiedenheit des Grades~ trotzdem auch in den Seitenstr~tngen die 
Sklerose eine ziemlieh stark% eine Hyperplasie also mit einer Hyper- 
trophie der Fibrillen verbunden ist. Echte Monsterzelten sind aueh hier 
ziemlich selten; auch bier giebt es~ wio uns Quer- und Liingsschnitte 
zeige% eine isomorphe Sklerose, trotzdem sie yon Wirbeln unterbrochen 
ist. Stellen mit besonders sklerotisch verdichteter Gila sind gut er- 
kennbar~ und~ wie es der Fall im Hinterstrange war, entspreehen diese 
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Stellen der gewbhnlichen perivascul~tren Gliawucherung oder scheinen 
ganz van den Gefi~ssen unabh~tngig zu sein. 

Was die graue Substanz und die fibrigen Strange ausser den 
saeben beschriebenen betrifft~ so scheint die Glia nieht wesentlich ver- 
mehrt zu sein. Es ist ja fl'aglich, ob es eine leichte Gliavermehrung 
giebt in dem u und besonders entsprechend dem Centralcanal, 
diese Letztere an der Oblangata scheint eine ausgesprochenere zu seiu. 

Allsserhalb dcr Oblangata ist die Sklerose schwer zu verfalgen; 
eine scharfe Grenze ist jedenfalls nicht zu geben. Im Kleinhirn sind 
vielleieht weniger Fibrillen als narmaler Weise gefarbt; vereinzelte 
Elemente seheu vielleieht vergr6ssert aus, framer abet recht splirlich. 
Da die Bergmann'schen Fasern gut gefgrbt sinfl~ mfissen wir die 
Farbung als eine gehmgene betrachten. Eine schwere Gtiose ist jedeu- 
falls zu bestreitel b und eine sp~irlich% fragliche Hyperplasie vereinzelter 
Gliazellen scheint nach dem Krankheitsbilde (Cama diabeticum) ganz 
ahne Werth zu sein. 

Die FMIe van Fr iedre ich ' scher  Ataxie~ in welcher die Weigert-  
sche Gliafarbung angewendet worden ist~ sind recht spiMiche. Das 
Verhalten des Stfitzgewebes bei Tabes ist dagegen seit den Ausffihrungen 
Storch 's ,  Red l i ch ' s  und der jiingsten so sorgfi~ltigen Arbeiten Sp ie l -  
meyer ' s  (59) im Wesentlichen bekannt. - -  Wenn wir unsere heutigen 
Kenntnisse fiber die pathalogische Neuraglia der Anwendung der Wei- 
gert~schen Methode besonders verdanken, verdanken wir aber seinen 
Launch die grosse Seltenheit guter G/iafaserpr~parate. Die Sklerose: 
die ich beschrieben hub% bleibt im Grossen und Ganzen eine isomorphe: 
da aber mein Material van einem ziemlich alten Fall stammt und be- 
sonders frisehe Falle, wo die Sklerose eine nicht sa starke ist, zum 
Studium geeigaet sind, so muss ieh einen Vergleich zwischen der Sklerose 
bei gew6hnlieher Tabes und bei F r i e d r e i  c h'scher Ataxie for tiberfifissig 
halten. In der That~ wo die Sklerose eine sehr alte ist, sind die 
primitiven Verb~ltnisse' ganz geandert and in einer dicken, co- 
lassalen Sklerose (Taf. XII, Fig. 4), wie wir vor Augen haben, kaum 
zu untersuchen. So g]aubt S p i e l m e y e r ,  dass nicht a]lein die Rich- 
tung der zu Grunde gegangenen Nervenfasern, sondern vor Allem aueh 
statische Momente ffir die Anordnung der Neurogliafasern maass- 
gebend sind~ da ,scheint auch bei der Tabes auf den ersten Bliek der 
Ersatz des Nervenparenehyms durch Glia der Riehtung der untergegan- 
genen Fasern zu entsprechen~ so flnden sich doch ausserdem noch davon 
unabb~ngige Gliawucherangen, die einer iiberwiegenden L~ngss~eltuag 
des Gliagerfistes das Gegengewicht halten k6nnen." Diese Gliawuehe- 
rungen 7 yon der Richtung der untergegangenen Fasern unabhangig, die 
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in unserer isomorphen Sklerose sind, will ich hier genauer betrachten. 
Fast alle oben genannten Autoren bestritten~ dass es in der F r i ed -  
reieh 'schen Ataxie eine primate Gliawucherung giebt. Diese prim'~re 
Gliawueherung sollte yon D~jer ine  und L e t u l l e  (13, 14) behauptet 
worden sein. Trotzdem gebe ich sehr gem Weiger t  (66) zu, dass 
die D~ je r ine -Le tu l l e ' s chen  Auseinandersetzungen ebenso wie die 
gegentheiligen yon Bloeq und Mar inesco  (vgl. 31) nieht ganz klar 
sind; der oben erw~hnte Widersprueh der Autoren hat in der T h a t  
keinen Grund, und das einfach deshalb~ well D~jer ine  und L e t u l l e  
nie yon einer prim'~rea Gliose gesprochen haben. D~ Weiger t  uns 
1895 erst die MSgliehkeit erSffnet hat~ das mesodermale Gewebe scharf 
yon dem ektodermalen auseinanderzuhalte% so w~ire es gar nicht merk- 
wfirdig~ dass die Meinung~ die 1890 D6jer ine  hatte, irrthfimlich w~re. 

Es ist ja allgemein bekannt~ dass wir heute eine primate und eine 
seeund~re G]iawucherung unterscheiden kSnnen. Ob im Gehirn die 
Sclerosis tuberosa einer prim~ren Gliose entspricht~ ist noch eine offene 
Frage; im Riickenmark jedenfails~ um mit Schmaus  (54)zu redenund 
Missverst~ndnisse za vermeiden: kSnnen wir yon Gliastiften (centrale 
Gliose, primgtre eentrale Gliose) und Sklerosen (reparatorisehen Glia- 
wucherungen~ also Narbenbildungen) sprechen. 

Zwischen Gliastiften and Gliomen giebt es zweifellos Uebergangs- 
formen: nichtsdestoweniger ist die Syringomyelie das einzige schwere 
Beispiel der prim~ren Gliose. Nit der multiplen Herdsklerose brauchen 
wir uns hier nicht zu befassen. Was also die Sklerosen betrifft~ so 
bleibt im Grossen und Ganzen das Weigert 'sche Gesetz iibrig, und 
zwar~ dass fiberall~ wo dm'ch del~ Untergang yon functionstragendem 
nervtisem Gewebe Wachsthumswiderstande beseitigt sind~ ja die Glia 
strebt~ diese Liicke auszuftille% so dass das Gliabild das ,Positiv" des 
Nervenfaserbildes ist. Was fiir eine Bedeutung den sogenannten 
Alzheimer ' schen (1) AmOboidgliazellen zuzuschreiben ist und was ffir 
ein Vortheil es sein mag: mit Nissl (36) yon nicht nervOsen Elementen 
ektodermaler Natur zu sprechen, das sind noch offene Fragen. Und ich 
glaub% dass 7 trotzdem, wie Luga ro  (27) annimmt~ es oft unmSglieh 
ist, zu entscheide~ b in welchem Grade die Gliaver~mderuagen yon der 
Entartung der Nervenelemente: und in welchem Grade sie yon dem 
pathologischen Reize direct abh~ngig sind. Diese Schwierigkeiten sind 
am geringsten in den langsam verlaufendeu Processen. 

Was am Wesentlichsten bleibt~ das ist: dass~ wie S t o r c k  
(60) es will~ die einfaehste und anatomisch am besten eharakteri- 
sirte Form der Sklerose die isomorphe Sklerose isk Welcher Art 
sind die D ejerin:e'schen Ansichten bezSglich tier Sklerose bei Tabes 



Weitere Beitr~ige zum Studium der Friedreioh'schen Krankheit. 937 

und bei F r iedre ich ' scher  Ataxie~ die wit beide als isomorphe kennen 
gelernt haben? De je r i ae  unterscheidet eine ,reine Sklerose" (une 
scl4rose nSvroglique pure) mit Bildung zahlreicher Wirbel (Tourbillons), 
die our in F r i ed re i ch ' s che r  Ataxie~ und die vasculfiren Sklerosenl)~ 
die in allen anderen Degenerationsprocessen vorkommen sollen. In 
seinem Handbuch hat De je r ine  (15) zugegeben, dass die Tourbillons 
ouch in andcren Krankheiten vorkommen kSnnen, im Wesentlichen abet 
hat er' seine erste Meinung bestatigt und besonders~ ich wiederhole das~ 
hat er hie von einer ,primliren" Gliose gesprochen. Die Resultate einer 
neueren (33) unter WeigerCs Leitung ausgeffihrten Untersuchungsreihe 
haben gezeigt, dass die nach Erweichlmgen etc. im Gehirn sich bil- 
denden Narben grSsstenthei]s nicht aus Bindegewebe, sondern aus Glia 
zusammengesetzt sind~ und besonders, dass fiberall da~ wo man im Ge- 
him solide, narbenlihnliche Massen finder, der alleinige oder zumindest 
weitaus wesentlichste Bestaudtheil nicht Bindegewebe, sondern Neuro- 
gtia ist. Miiller (33) jedenfalls und selbst Weiger t  (66) haben zu- 
gegeben, dass sich das Bindegewebe allerdings nieht vSllig passiv ver- 
hfitt; die Wucherungen desselben treten nur selten merklich gegenfiber 
derjenigen der Neuroglia zurfick. Es wiire also ein Irrthum, yon der 
Betheiligung des Bindegewebes abstrahiren zu wollen. Man muss also 
fiir ein richtiges Verst~indniss der Dejerine'schen Meinungen erst die 
Pia, zweitens die Gef~tsse genauer betrachten. Was nun die Pia be- 
trifft, so sind die Beziehungen zwischen derselben und tier weissen Sub- 
stanz des Rfickenmarkes noch besser, als mit der Weigert 'schen oder 
mit der Benda:schen Methode zu studiren. Am einfachsten aber sind 
die Weigert 'sche Modification der van Gieson'schen Farbung und 
vielleicht noch Gefrierschnitte geeignet. Schon die Anwendung dieser 
Methoden liisst keinen Zweifel fibrig, dass die Septa reiner gliSser 
Natur sind und dass dos Septum medianum posterius und: am oberen 
Theil des Rfiekenmarks: dos Septum paramedianum fiberhaupt keine 
Spur yon Pia enthalten. Von der Randzone also setzen sieh in radi'5,rer 
Richtung Gliasepten in dos Innere der Rfickenmarksubstanz hinein fort, 
welche in immer feinere Verastehmgen sich auflSsen und auch inner- 
halb der Gefi~sse enthalten sind, welche yon der Pia her in das 
Rfickenmark einstrahlen. Was nun die Pia und die Gef~isse zusammen 

1) Scl6roses 5~ la lois n6vrogliques et eonjonctives dans lequelles existent 
toujours des alterations vasoulaires. Bien que~ dons eette derni6re classe, la 
sol,rose vasculaire soit constitu6e presque exclusivement par du tissu n6vro- 
glique 5~ morphologie sp6ciale~ nous croyons devoir lui ajouter encore l'@i- 
thdle de eonjonctive ~ par le fair m6me quolle est d~origine vasoulaire. 
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betrifft, so mfissen wir erstens feststellen, dass ,~die Meningitis im 
tabischen Rfickenmark keine ganz eonstante Erseheinung ist und nieht 
bloss bei initialen Formen, sondern selbst in ziemlieh vorgeschrittenen 
F~illen so gut wie fehlen kann" [Selmans (54)]. Dass, wie Nonne 
und Luee  (88) es wollen: bei den prim~tren Systemerkrankungen die 
Gef~sse nut geringe oder auch keine Ver~nderungen zeigen~ und bei dell 
secund~iren Degenerationen die Blutgei'~sse keine ttolle spiel en, kann 
ich nicht zugeben. Ja, so ansprechend die Vassale'sehen Ansichten 
sein mOgen~ sind dieselben nieht ohne Weiteres zu best/itigen und die 
Gegenannahmen sind leieht zu verstehen: wenn sie, wie Luga ro  (27) 
es will, uns erinnern, dass, je st~trker oder je mehr loealisirt eine 
Sch~dliehkeit wirkt~ desto mehr der primate Process yon einem secun- 
d~iren begleitet ist oder sieh in denselben umwandeln kann. Obgleich 
sich die Gef~sse gewOhnlich bei Tabes einfach ill ihrer Wand verdiekt 
zeigen, hyalin und kernarm, seltener yon reichlichen Kernen durehsetzt, 
ist bei raseh verlaufenden~ sogenannten subacuten F~llen yon Tabes der 
entziindliehe Charakter ausgesproehener: die [nfiltrationen umfangreieher 
und l~isst sich der entztindliche Charakter der Meningitis wohl fiir viele 
F~lle nicht in Abrede stellen (50: 54). Einer infiltrativen Form gegen- 
fiber~ wo wanderungsf~ihige Elemente vorhanden sind~ als AbkOmmlingen 
yon Bindegewebszellen kommt diesen letzteren aber aaeh die FSthigkeit 
der Oewebsbiidung, d. h. der Bildung einer faserigen Intereellularsub- 
stanz zu (547 S. 224). 

Die grosse Mehrzahl des Tabiker-Rfiekenmarkes ist nicht mit elek- 
riven Gliaf~rbungen untersueht: da aber aueh mit den gew0hnliehen 
Diffusf'5.rbungen in sehr vielen F~tllen die Gliafasern - -  abgesehen yon 
ihrem VerhSJtniss zu den Zellen - -  gentigend seharf hervortreten, so 
bleibt nur die Bindegewebsfasern von Gliafasern zu unterseheiden fibrig. 
Soll das thats~ehlieh, wie S t o r e h  (60) es will~ Sache der grfahrung 
sein? Naeh S to r ch ' s  Ansieht sollen erstere gewellt verlaufen, wie 
gekniekt oder gebrochen sein~ und sich als mehr oder weniger breite 
Bg.nder pr~sentiren; letztere meistens gerade, nur in gr6sseren Bfindeln 
wellig~ h~ufig seharf geknickt und gebroehen, drehend sein. So wichtig 
diese Differential.diagnose ftir g.rosse Bfindel sein mag, muss man jeden- 
falls behaupten~ dass die Unterseheidung zwisehen feinen vereinzelten 
Bindegewebsfaserenden (in infiltrativen Formen im obigen Sinne) und 
Gliafasern mit nieht eleetiven Ffirbungen eine reeht schwierige ist. 

Es ist uns bekannt~ dass, w~ihrend ein Uebergreifen yon Infiltraten 
der GefasswS.nde und ihrer Lymphr~ume yon den letzteren aus auf das 
umgebende Nervenparenehym bisher ,,ohne Bedenken als Thatsaehe an- 
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genommen wurde" (55, S. 341), eh~e solche Thatsache gegen die Nissl- 
schen Meinungen verst6sst. Nissl selbst hat sieh jedenfa]ls in seiner 
letzten Arbeit (36) gegen die sogenannten St~behenzellen seiner so 
geliebten ,biologischen Grenzsc[leide" ausgesproehen - -  meiner Ansicht 
nach wird, so lange in prim~tren und seeund~iren Degeneratiouen im 
Rtickenmark Khrnchenzellen (und dies ist eine unbestreitbare Thatsache) 
vorkommen werden, die ,,biologische Grenzscheide" im Sinne Degen-  
k o 1 b- N i s s I's eine ganz unverstandliche bleiben. 

So k6nnen wir jetzt also die Dejerine'sehen Ansichten noch ge- 
nauer erklhxen. Und zwar, da selbst bei Tabes keinesfalls die Ver- 
~nderungen am Gef~ssapparat yon der Art sind, class man sie als Nittet- 
punkt der histologiseheu Ver~nderungen betraehten und eine vasculare 
Form der Tabes annehmen khnnte, ist zweifellos die Dejer ine 'sehe 
Behauptung einer ,,vaseulltren Tabiker-Gliose" in jedem Sinne eine un- 

r ieht ige,  ebenso wie die Behauptung einer solehen ,,Gliose" in 
Seitenstriingen des Fr iedre ieh ' sehen Rfiekenmarks. Da aber aueh, wie 
wir gesehen haben, sieh das Bindegewebe nieht v611ig passiv ver- 
halt, kann man verstehen, wie e~ne ,reine ~ Gliawueherung you einer 
Sklerose, wo das Bindegewebe theilnimmt, zu unterseheiden sein mug. 
So welt ieh aber weiss, soll eine solehe Betheiligung des Bindegewebes 
eine sehr seltene und immer eine sehr geringe sein. Untersuehen wir 
auch sehwere infiltrative Formen mit geeigneten Methoden~ vergleiehen 
wir die Weigert 'schen Pr~iparate z. B. mit den van Gieson'sehen 
oder mit den Ribbert 'sehen,  so sieht man, dass bei Tabes eine solehe 
Bindegewebswueherung fast immer um die Gef~isse bezw. diePiabesteht und 
gut yon der Glia abgegrenzt ist. Einer eolossalen Sklerose gegeniiber, wo 
keine Spur yon Meningitis oder yon Gefassveranderungen naehweisbar 
war, hat De j e r i ne  yon einer ,,reinen Gliose" gesproehen, und nieht, 
wie viele Autoren zu glauben seheinen, yon einer ,prim~iren Gliose". 
Ist abet dieser Zustand tier Pia und der Gefasse immer in der Fr ied-  
reieh'sehen Ataxie der Fall? Die Erfahrung ist sieher eine zu sp~tr- 
liehe und vielleieht ist die lakonisehe Skepsis yon Hom~n (24) rich- 
tiger. Was nun meinen Fall yon Fr iedre ieh ' seher  Krankheit betriff b 
kann ieh nut, was ieh sehon andernorts gesagt babe, wiederholen: es 
handelt sieh hier um eine einfaehe Verdiekung und Vermehrung der 
Bindegewebslagen in der Pia~ den Charakter einer Bindegewebshyper- 
plasie aufweisend. Ebenso zeigen sich die Geflisse in ihrer Wand 
etwas verdiekt, mit sparlichen Kernen durehsetzt. 

Es bleibt noeh zu bestimmen: was ti~r eine Bedeutung die soge- 
nannten Dej erine'sehen ,,Tourbillons" in der Fr iedre ieh ' sehen  Ataxie 
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haben kSnnen. Es ist allgemein bekannt, dass im gesunden Rfickenmark 
jede Nervenfaser yon mehreren Gliafasern begleitet wird, so dass auf dem 
Quersehnitte jede Strangfaser yon einer Reihe blauer feiner Punkte 
umgeben erseheint. Das oben genannte Weiger t ' sehe Oesetz sehliesst 
nieht aus~ wie A l z h e i m e r  (1) sagt, dass unter manehen Verhgltnissen 
die Glia fiber das Maass des Ersatzes hinauswuchern kann. Wir haben 
sehon oben gesehen, dass die Reihe blauer feiner Punkt% die jeder 
Oliafaser entsprieht~ colossal vermehrt war~ trotzdem im Grossen und 
Ganzen, besonders im G oll 'sehen Strang, am Csrvikalmark, die Skle- 
rose eine reeht isomorphe sehien. Dieser Isomorphismus ist yon De- 
j e r i n e  selbst, wo er yon ,,fibrilles de tout longueur" sprieht~ beob- 
achtet worden: Es sollen nut die ,Tourbillons" einen solchen Isomorphis- 
mus unterbreehen und De je r ine  vergleieht diesenBefund mit dem yon 
Chas l in  im Gehirne der Epileptiker beobaehteten. Ist thatsgch- 
lieh der Vergleich gfinstig~ so bleibt immer seine Erkl~rung frag- 
lieh. Wie aus den so genauen Alzhe imer ' sehen  (2) Untersuehungen 
hervorgeht~ finden wir oft auch in unseren Pr~tparaten die GefS.sse yon 
straffen, der Gef~tsswand parallel laufenden 61iafaserbfindeln begleitet. 
Es bleiben jedoch vide bogenfSrmig verlaufende Fasern, die den Deje-  
rine'sehen Tourbillons entspreehen und in welehen fiberhaupt keine 
Beziehungen zu den Gef~ssw~tnden zu erkennen sin& Entsprieht dieser 
Befund dem. was gewShnlieh in jeder alten Sklerose gefunden werden 

kann? 
Der leider so fl'fih verstorbene Prof. S e h m a u s  hatte die Freundlich- 

keit, seine gauze Sammlung mir zur Untersudmng zu fiberlassen. Yon 
allen diesen Pr'aparaten war es mir gegliickt, einen einzeluen Fall zu 
finden, in dem die Sklerose der F r i ed re ich ' sehen  Ataxie entspreehen 
kOnnte, und handelt es sich in diesem einzelnen Fall um eine sehr alte 
Tabes~ die mehr als 20 Jahre gedauert hat. 

Neben diesem Befund stehen thatsachlieh andere Pr~parate, wo die 
Oliafasern eine mehr oder weniger ausgesproehene Neigung zur Tour- 
billonsbildung zeigen; es treten dieselben aber nie deutlieh hervor. 
De je r ine  selbst hat das Vorkommen yon ,Tourbillons" in anderen 
Sklerosen mit Ausnahme der F r i ed re ieh ' sehen  Ataxi% wie G u i z z e t t i  
(22) z. B. sehon 189~ es wollt% bestgtigt~ in Wirkliehkeit hatte diese 
Beobaehtung keinen anderen Werth~ wenn sie nieht zur grklSxung der 
Natur der P r i ed re i eh ' s ehen  Ataxie brauehbar wgre. g a y m o n d  legt 
z. B. der unbestreitbaren heredit'aren Prgdisposition bei F r i ed re i eh ' s ehe r  
Ataxie der hinteren Theile des Riiekenmarks besonderes Gewieht bei~ 
und S c h m a u s  u. a. nimmt an~ dass w i r e s  mit einem yon Itaus aus 
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nicht normalen Rfickenmark zu thun haben, und dass wir eine nicht 
normale Riickenmarksanlage auch ftir die F r i ed re ieh ' sche  Krankheit 
zugeben mfissen. Ffir diese Auffassuag --  trotzdem Oppenhe im (40) 
hehauptet, dass die tlngewShnliche Kleinheit eines Organs noch kein 
Beweis seiner Leistungsunffihigkeit ist - -  sollte vor Allem aueh die 
regelm~ssig vorhandene Kleinheit und Schmiichtigkeit des Markes 
sprechen. Angeborene Momente, wie Weige r t  sagt, bedingen eiae 
geringere Widerstandsfithigkeit der nervSsen Theile und verursachen so 
die Wueherang der Neuroglia. Endlieh sei bemerkt, dass dem Feh]en 
einer Sklerose im Kleinhirn, entgegen den Meinungen, die im Kleinhirn 
den Ursprung der Krankheit suchen wollen~ ein wirklieher Werth zu- 
kommt. Dieses Fehlen ist noeh bemerkenswerther nach den Weiger t -  
sehen (64) Beobaehtungen fiber die Kleinhirnver~tnderungea bei der 
Tabes dorsalis, wo hie eine sehr diehte Anordnung umsehriebener 
Partien entsprechend dem zu Grunde gehen des aerv6sen Materials der 
Molecularschieht fehlen sollte. 

Zusammenfassung. 

Trotzdem maache Autoren auf die sog. Entartuagszeichen bei der 
F r ie d r eic h'schen Ataxie, bei der Atrophie des Kleinhirns u. s. w. keinen 
besonderen Werth zu legen scheinen, ist es sicher~ dass in gut beob- 
achte~en Fiillen dieselben sehr oft vorkommen. Ieh brauche hier yon 
den letzten Mittheilungea nur die an z. B. yon Mendel (29). Degenkolb  
(12), F e r e ne z i  (17), S t r~us s l e r  (61), Oppenhe im (40) u. s. w. 
besehriebenea zu erinnera. Bis zu einem gewissen Punkt muss man 
zugeben, dass diese Entartuagszeichen resp. diese Missgestalten mit 
angeborener krankhafter Anlage~ resp. mit StOrungen in der Ent- 
wicklung oder im Bau des Centralnervensystems verbundea sein k6nnen, 
vielleieht yon dem gleichen Krankheitsprocess verarsaeht, iNeben Formen 
cerebellarer Atrophien oder Agenesien, spinalen Atrophien~ cerebello- 
spinalen Atrophien oder Agenesien~ die eine Anzahl yon Mitgliedern der- 
selben Familie eder eine Reihe yon Geschwistern befallen (wean auch 
nicht in identiscber Form)~ giebt es auch Falle~ die rein isolirt zu sein 
seheinen. Wenn auch eiue directe Vererbung uagewShn!ich ist, sind 
solehe F'glle [Mendel (29)7 Pe ipe r  (42)] nicht zu vergessen: denn 
es kann das Leiden bei Zwillingen auftreten [Bouchard (9)]. 

Angeborene Herzfehler scheinen ganz selten za sein; es ist fraglich, 
was ffir eine Bedeutung man den Infectionskrankheiten zuschreiben 
daft, da, wenn auch eine solebe vorhanden ist and uns dieselben 
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eventuell dell Herzfehler erklgren 7 bleibt immer das gauze Symptomen- 
bild der Ursache gegeniiber unverhliltnissmassig. Es  ist ja sehr wahr- 
scheinlich, dass vie]e sog. isolirte Formen es nur dem Scheine nach 
sind, seies,  dass die Anamnese eine recht ungenfigende odor die here- 
ditftre Belastung unerkennbar ist. Lehrt uns mein Fall [Fail I[ (31)], 
dass ein Patient, heredit~tr belastet, eine sehwere Infectionskrankheit 
durchmachen kann and erst viel sp~ter seine Ataxie beginnt, so lehrt 
noch der Fall yon S t r a u s s l e r ,  dass ein angeborener Kleinhirndefeet 
ohne irgendwelche Symptome bis zum 4. Decennium verlaufen kann. 

Weder klinisch noeh pathologisch-anatomisch ist die Marie:sche 
H~%doataxie you der F r i e d r e i c h ' s c h e n  Ataxie zu trennen: es giebt 
vielmehr, wie Nonne es will, vide fiiissige Ueberg~nge. Es ist eine 
besondere Vorsicht~ besonders dem u bezw. bei dem Fehlen 
des Knieph~inomens, strengstens zu beachten. 

Der Strf~ussler ' sche Fall lehrt uns~ dass die u der 
Ganglienzellen~ welche wir bei der amaurotischen Idiotie beobachten, 
ebenso gut i n  angeborenen Kleinhirndefecteil vorkommen kann~ d. h. 
meiner Ansicht nach solche Ver'~tnderungen iiberhaupt ke ine  spee i -  
f i s chen  sind. Die pathologische Anatomie, die Art der Sklerose, dass 
wit es mit einem yon Haas nicht normalen Riickenmark zu thun haben, 
best~tigte dies. In diesem Sinne~ and nicht wie viele Autoren dieselbe 
Thatsache auslegen, ist die alto De je r ine ' s che  Meinung als ganz an- 
nehmbar zu betrachten. 

Wenn aueh die spinale bezw. cerebellare u. s. w. Atrophie oder 
Agenesio immer auf eine angeborene Ursache zurfickzufiihren w'~re, kom- 
men wit hiermit auf die Frage nach dem Wesen der Krankheit. Eine an- 
geborene krankhafte Anlage bezw. eine Pr~tdisposition wird immer bei 
fast jeder Nervenkrankheit beschuldigt. So hat auch neuerdings N~teke 
(31) die Lehre yon der Gehirninvaliditftt der moisten Paralytiker ge- 
nauer betrachtet: es soll auch nach B i t to r f (8 )  die Tabes nut bei 
einem angeborenen abnormen minderwerthigen gtickenmark entstehen. 
Es handelt sieh also nach N~tcke nicht nut um eine angeborene, son- 
dern vermuthlich aueh speeifisehe Disposition: die Lues sell eben bei 
specifiseher und moist angeborener Disposition zur Paralyse eine weitere 
und die h~ufigste Vorbereiterin des Leidens seien, gewShnlich abet nicht 
mehr. Da mehrere Individaen Tabes resp. Paralyse auf Grund einer 
aus derselben Quelle stammenden Syphilis bekommen [vergl. Literatur 
bei P o u r n i e r  und R aym ond  (18), Sack i (50) ] ,  muss jedenfalls die 
Lues eine specifische odor die specifische Disposition eine sehr verbrei- 
tote sein, und hierher gehSren selbstverst~ndlich auch die Falle von Tabes 
resp. Paralyse bei Ehepaaren. Es scheint uns~ dass man der Frage wird 
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ein besondores Gewieht beilegen mtissen~ da aueh bei P r iedre ich ' scher  
Ataxie die Lues tier Eltern obwohl ausnahmsweise in Betracht kommt; 
hierher geh6ren einige Fglle yon Fraulein Dr. Olenoff(39)  und die 
yon Bayer  beschriebenen. Handolt es sieh hier um Zwisehenformen 
und kann vor Allem eine Tabes juvenilis ohne Lues hereditaria vor- 
kommen? Zwei P~tlle, die Nonne z. B. anffihrt~ zur Illustrirung dot 
Sehwierigkeit, die Syphilis anamnestiseh festzustellen, das Fehlen 
der Lumbalpunetion, nehmen an dem neulich yon Gianne l l i  (20) be- 
schriebenen Fall (ohne erkennbare Lues, resp. hereditaria) vielen An- 
theil. W~iren also die I/'~tlle yon F r i ed re i eh ' s ehe r  Agaxie mit speei- 
fischer LIeredit~t riehtig (wit wollen die Ffdle, die yon einer Lnes 
aequisita handeln~ vernaehlSssigen), so miissen wir daran erinnern, class 
es geradezu ein Maasstab ffir den niedrigen Stand unserer pathologi- 
gischen Kenntnisse ist~ dass in der Pathologie noeh der Satz gilt: 
Gleiehe Ursaehen haben unter Umst~tnden versehiedene Wirkungen. Ja 
sogar, da jedenfalls diese F~lle immer recht sparliehe sind, muss man 
zugeben, dass gleiche Veranderungen durch versehiedene Seh~dliehkeiten 
hervorgerufon werden k6nnen. N den oben genannten ,UmstSmden" 
steekt eben, wie Sehmaus  (56, 57) es will, die gosammte uns noeh 
unbekannte Pathogenese. 

Es kommen also bier reine ttypothesen in Betraeht~), da alas Wesen 
der Krankheit noch arg im Dunkeln liegt. W a s  die Zweeke der Patho- 
logie des gleinhirns betrifft, so seheint mir noeh die Eintheilung, die 
ieh schon anderorts gegeben habe, giltig und die ich hier noch einmal 
fo]gen lassen will. 

1. Cerebellare Atrophic odor Agenesien: 

a) hereditSr-familiale (Marie)~ 
b) isolirte. 

2. Spinale Atrophien odor Agenesien: 

a) heredit~r-familiale (Fr iedre ieh) ,  
b) isolirte. 

3. Cerobelto-spinate Atrophien odor Agenesien: 
a) heredit~r-familiale, 
b) isolirte. 

1) Yon Bing (5, 6) ist tier Versuch gomaeht worden, dem Begriff tier 
Predisposition eine concrete Unterlage zu goben~ yon der yon Edingor ver- 
tretenen Lehre ansgehend. Die grosse Niitzlichbeit dieser Versuche ist ni&t 
zu leugaen~ leider aber --  so bestechend die Bing'schen Meinungen sein 
mi~gen --  miisste zaerst dio Ersatztheorie festst~ehen ! 
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Das hat selbstverstandlich einen rein didactischen Zweek, da be- 
senders die ,isolirten" wahrscheinlich~ wie gesagt~ es nur dem Scheine 
nach sind. 
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Erkl~trung der Abbihlungen (Taf, XII). 
Die Figuren 1 u. 3 gehSren zu dem Rfiokonmark des an Fr iedroich 'seher  

Krankheit verstorbenen Knaben Lore. Elective Gliafgrbung. 
Figur 1. Schn i t t  du rch  das H a l s m a r k i m  Bereieh des sechs ton  

Ha l s segmen t s .  Geringe VergrSsserung. Man bemerkt eine dunkelblaue 
Fiirbung in der Region der hinteren Striinge; in schw~eherem Grade erstrer 
sich die F~rbung aueh auf den Pyramidenseitenstrang, auf den Fasciculus 
cerebellospinalis dorsalis und auf den dorsalon Theil des Gowers'sehen 
Bfindels. 
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Figur 2. Thei l  eines Querschni t t es  der Dis ta l se i t e  des Bulbus 
im Bereich des Goll~schen Kernes. VergrSsserung wie oben.--Man sioht 
eine oolessale H~ufung yon Fibrillen~ eine neben tier anderen laufend, manoh- 
real in Form yen wirkliohen Wirbeln. Die Gliafasern~ (tie in Querriohtung 
verlaufen, sind zahlreicher, als die in L~ngsrichtung laufenden. 

Figur 3. Tbei l  eines LEngsdurehsehn i t t e s  ( s a g i t t a l ) d u r c h  
einen der h in te ren  Str/ /nge dos Halsmarks .  Man siehtdleFibrillen 
s~nkrocht durch die Queraxe des gfiekenmarks und unter sieh parallel verlaufen. 
Sie sind hin und wieder van zahlreiehen Wirboln (Tcurbi l l lons)  unter- 
brochen; letztere stehen h~ufiger in Beziehung mit den Gef~ssen (V). 

Figur4. Thei l  eines Quersehni t tes  eines H in te r s t r angs  des 
t t a l smarks  eines Tab ikers  (Tabes vulgaris). VergrSsserung wie cben. 
Elective Gliaf~rbung. - -  Hior und deft Gliaeloment% nebeueinander odor iso- 
lift. Zahlreiche Wirbol nehmen das ganzo Feld des PrEparates ein. 
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