
XVI. 

Aus dam Anseharkrankenhause (Prof. GSbe l l )  und der 

Psyohiatrisehen und Nervenklinik zu Kiel (Geh.- t lat  S i e m e r l i n g ) .  

Eine familiiire Trophoneurose der unteren 
Extremitiiten. 

Yon 

Prof. Dr. mad. Rudo l f  Giibell, und Prof. Dr. mad. W a r n e r  Rung% 
Direktor des Anseharkrankenhauses u. der Oberarzt der Kgl. Psyehiatrisehen und 
(lhirurgisehen Universitlitspoliklinik, Kiel, Nervenklinik, Kiel. 

(Itierzu Tafeln I - - I I I  und 4 Schemata im Text.) 

Wit batten Gelegenheit, folgende sachs Mitglieder einer Famili% 
die mit einer Kusserst seltenen Familienkrankheit behaftet waren, zu 
untersuehen. Ueber ein weiteres Mitglied dieser Famili% das im Aus- 
lande lebt~ erhielten wir schriftliehen Berieht. 

Fa l l  1. Ilinrieh W., 54 Jahre alt: Arbeiter. 
An amn e s e: Friiher gesund. Wiihrend der dreijiihrigen Militiirdienstzeit 

bei der Infanterie naeh Anstrengungen zuerst Auftreten yon Schmerzen~,Senffeln 
und Kribbeln a in den Unterschenkeln bis zu den Knien hinauf~ was dann 
weiterhin aueh naeh der Militi~rzeit zuweilen auftrat. Patient beobaohtete eine 
Besserung der Schmerzen~ w e n n e r  die Ffisse durch Ausziehen der Strfimpfe 
abkiihlte. Seit der Militiirzeit zuweilen Schwarzfiirbung und Abfallen der 
Grosszehenn~gel unter geringen Schmerzen naeh vorheriger R6tung der Zehen. 
Ein anfallsweises Absterben~ Blau- odor Weisswerden der Fiisse oder Zehen 
wurde hie beobaehtet. Im Alter yon 41 Jahren traten Sehmerzen im linken 
Grosszehenballen auf~ we sieh danaeh eine 7~Spalte" bildete, die juckte. Im 
Verlauf yon etwa 8 Tagen Ansehwellung des ganzen linken FusseS, Arzt spraeh 
yon ,Blutvergiftung r Deswegen 11 Tage im Krankenhaus zu B. behandelt. 
Nachdem 1 Jahr lang bei der Arbeit Schmerzen im ganzen linken Fuss und 
Untersehenkel bestandan hatton~ erneute Gesehwiirsbildung an derseiben Stall% 
Ansehwellung~ Schmerzhaftigkeit und RStung tier rechten grossen Zehe, was 
spontan ohne Geschwiirsbildung wieder schwand. Weiterhin mehrfache Wieder- 
holung der Gesehwiirsbildung am linken Grosszehenballen ohne ersiehtliehe 
Ursaeh% mit Schmerzen in der Geschwiirsgegend und Schwellung der Leisten- 
driisen. Im Alter yon 47 Jahren erneute Krankenhausbehandlung in B. wegen 
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eines grossen Gesehwfirs an der linken Fusssohle, das sich veto Grosszehen- 
bis zum l(leinzehenballen erstrec]~to und mit lebhaften Schme)'zen verbundm~ 
war. W~hrend Auftreten des Geschwfirs angebliah RStung des Fusses. Weiter- 
hin immer wieder erneutes Auftreten yon Sehmerzen und Geschwfiren an der- 
solben Stelle. Will nur einmal 3/4 Jahre lang ganz fl'ei yon Beschwerden un8 
Wunden~ in der letzten Zeit aber alle Augenblicko l~rank gewesen sein. Der 
Geschw/irsbildung ging immer ein ,taubes Geffihl ~ an der betreffenden Ste]ie 
voraus, im Apr i l  und Mai 19135w5chiger Aufentbaltim Anscharkranl~en- 
haus zu Kiel. Es l~atte sioh naoh Auftreten eines Taubheitsgef/ihts sowie 
RStung' und Ansehwellung der ganzen linken grossen Zehe ein Geschwiir auf 
der Dorsalseite derselben gebildet. Im April 1913 musste die Exartikulatiot~ 
der grossen Zehe vorgenommen werden (Prof. GSbell). 

Im August 1913 erneutes Geschwiir an der I(teinzehenseite der linken 
Fusssohle. Im Oktober  1913 land sieh bei einer Untersuohung im Ansehar- 
haus am linl{en Kleinzehenballen ein n~issendor, 1 cm in die Tiefe gehender 
Defekt~ der auf entspreehonde Behandlung heilte. Am 29. 10. bestand an der 
Aussenseite des linken Kleinzehengelenl~s eine sehwS.rzlieh verfiirbte Stelle, ar~ 
der sich bald ein Gesehwfir entwiekelte, dessen Sel~ret Streptokol~ken enthielt 
(Figg. 1 u. 2, Taf. I). 

Befund im :November 1913: Hgnde frei yon Gesehwtiren~ Wundm~ 
und synkope~ihnlichen Erscheinungen. Kniephiinomene lebhaft, gleieh. Achilles- 
sehnenreflex fehlt reehts, linl~s spurweise vorhanden. Normaler Zehenreflex~ 
kein Babinski. Sensibilit~tsprfiNng: An siimtliehen Zehen werden Pinsel- 
berfihrungon nicht lokalisiert, wird spitz und stumpf verweehselt~ werder~ 
Nadelstiehe nieht als sohmerzhaft empfunden. An beiden Ffissen wird his in. 
die Gegend des Fussgelenks heiss nur als warm angegeben. 

Umfang der Mitre dor Obersehenkel reehts 1 em geringer als ]inks, der 
~litte der Untersehenkel i/2 em goringer. Das ganze reehte Bein in tote etwas 
atrophiseher als alas linke, besonders die Gegend der Peronei. Elektrisehe 
Erregbarkeit ftir faradisehen und galvanisohen Strom in einzelnen Muskel- 
gruppen rechts etwas herabgesetzt. I(eino Entartungsreaktion. Grebe Krah 
der unteren Extremitiiten leidlieh gut und beiderseits gleioh. Fusspulse beiderseits 
gut und gleieh zu fiihlen. 

Die Lumbalpunktion ergab kelne Dru&erhShung, die Lictuoruntersuehung 
keine pathologische Zellvermehrung~ koine deutliohe Trfibung mit Ammonium- 
sulfat (Phase I) und nur eine Spur Triibung mit ~Iagnesiumsulfat. Die Wasser- 
mann'sehe Reaktion im Blur war negativ, ebenso naeh einer erneuten Unter- 
suehung am 8. 5. 1914 in der Kgl. psychiatrisehen und Nervenklinik. Der 
tibrige neurologische Befund war vSllig negativ. Im Urin keine abnormen Bo- 
standteile. 

Der Befund  am 8. 5. 1914 war im Grossen und Ganzen derselbe wie 
im November 1913. Eine gSntgenuntersuehung der Lendenwirbelsgule und 
des Kreuzbeins ergab normale Verhiiltnisse, keine Spaltbildung. 

Befund am 20. 7. 1914: 2. Zehe am linken Fuss stark gesohwollen. 
Unterseite yon einem fast dreimarkstfiekgrossen Ulkus eingenommen. Linkr, 
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nach aussen h~ngt die Zehenspitze ohne Nagel. 3. Zeho etwas gerStet: der 
gauze Fuss gesehwollen. Die Achillessehnenreflexo waren beiderseits nicht 
auszulSsen. Fiisse in normaler Weise gewSlbt. W. gab noeh an t dass seine 
Goschleehtsfunktionen in letzter Zeit etwas naehgelassen h~tten. Vor oinem 
Jahr h~tten Beschworden beim Urinlassen bestanden. Der Urin sei 5frets 
schwor abgelaufen: er habe 5fter in kleinen Mongen urinieren miissen. Das 
habe otwa 1 Monat gedauel't. Sensibilit~tspriifung siohe umstehondes Schema. 

B e f u n d  am 4. 3. 19t5: Markstiiekgrosses Goschwiir an der Planta 
pedis links~ alas soit 8 Tagon bestehen soil. W. gibt an~ dass er einige Zoit 
vet dot Entstohung des Geschwiirs eiu Brennen an der Yorderseite des Unter- 
schenkels bis zur grossen Zeho gespiirt habe. Wenner  arboit% sohwelle der 
Fuss an. Am Geschwiir spiire or Schmerzen. 

B e f u n d  am 12.7. 1916: W. ist veto 2. September 1915 his zum 4. Juli 
1916 arboitsunf~hig gewosen. Es hat sich wieder an seinem linken Fuss das 
alto Leiden oingestellt. Es bildete sieh ein Geschwiir an der Fusssohl% dies- 
real fiber dom KSpfohen des 2. Mittolfussknochons, und ausserdem oin Auf- 
brueh 2 cm davon nach ausson. Im Januar 1916 stiess sich aus der unteren 
Wunde oin Knochen ab: und zwar oin fast 2 cm langes Stiick dos peripheron 
3. Metatarsus. Ausserdem stioss sich Ende Juni aus tier welter ausson ge- 
legonen Aufbruohstollo an tier Fusssohlo ein kleinores Stfick Knochen ab~ das 
haupts~chlich aus spongiSsem Knochengowobo besteht. 

Dot Zustand des linken Fusses ist jotzt folgendor (hbb. 3 u. 4~ Taft I): 
Es fohlt der Hallux~ das Capitulum metatarsi I ist yon normaler Haut 

bedeekt. Von den Zehen liegen dor 4. und 5. im Grundgelenk stark hyper- 
oxtendiert und im 2. Zwischengelenk flektiert auf dem Polster des Kleinzehen- 
ballens. Die 3. Zehe ist stark deformiert~ Endphalanx mit Zehenkuppo liegen 
vor der 4. Zehe. Die 3. Zehe ist also im ersten Interphalangealgelenk naeh 
aussen bin geknickt~ yon der 2. Zehe ist Grundglied~ 2. Glied und Endglied 
erhalten~ die Zeho steht in Flexionskontraktur. Mit der Sonde kann man nur 
2 mm welt unter das Zehenendo fahren. Das Zehenende tr~gt oinen Clavus. 

Das Geschwfir an der Fusssohle ist yon dicker verhornter Epidermis um- 
geben. Wenn man dieselbe abschneidet: so pr~sentiort sich alas Geschwiir mit 
oinem fiachen ausgezackten Rand und rotem Granulationsgewebe als Geschwfirs- 
grund. Die Sonde gelangt jetzt nicht auf rauhen Knochen. 

Dot linko Mittelfuss ist gegenfiber dem rechten geschwollen. 
Der r e c h t e  Fuss ist his auf die 4 Zehen normal. Die 4 Zohen stehen im 

Grundglied in Hyperextensionsstellung und im ersten Zwisohengolenk inFlexions- 
kontraktur. An der 2. Zehe fehlt dor Nagel his auf einen minimalen Rest vSllig. 

U m f a n g s m a s s e :  
rechts links 

Capitula metatarsorum . . . . . . .  23 cm 26 cm 
Fusswurzel in dot HShe des Os naviculare 251/2 71 261/2 :~ 
Ferse, Spannhiihe . . . . . . . .  321/2 , 34 
KnSchel . . . . . . . . . . .  26 :1 28 . 

20* 
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Am linkon Untersohenkel sind die genen deutlieh erweitert~ nur wenig 
gesohliingett. Die Haut dos linken Fusses und des untersten Untersehenkel- 
viertels ist stgrker pigmentiert als die entspreehendeu Partien reehts. Am 
linken Unterschenkel finden sioh fiber dem i.nneren KnSohel unmittelbar darfiber 
und handbreit fiber dam KnSohel zwisehen Aehillessehne und Tibiakant% 
ebenso welter aufwiirts in der HShe des unteren Randes der Wade innen 
zwisehen Sohienbein und der hinteron Mittellinie vorsehieden grosso rStlich 
verNrbt% deutlich orhabene Hautpartien. Die grSssto ist zehnpfennigstfickgross. 
Alle  sind d r u c k e m p f i n d l i c h .  Wio der Patient angibt~ worden siobei 
stiirkerer Entztindung im Fuss grSsser und fliessen schliesslich zusammon. 
Dann sind dor ganze Fuss und die unteren zwei Drittel des Untersehonkels 
stark geschwollen und gerStet. Boi Druck auf die roten Stellen mit dem Ob- 
jekttrgger versohwindet die RStung vSllig und es bloibt keine umschriebone 
Pigmontierung zurfiek wie bei Lupus der Haut. Die Horde in der Haut hS~ngen 
nieht mit den Venen zusammen; man kann sie mit der Haut fiber die Venen 
wegschieben. 

In der linken Schenkelbeuge sind zwei Lymphdrfisen deutlieh gesehwollen 
und vergrSssert. 

Von besonderer Wichtigkeit ist das Aussehen der abgestossenen Meta- 
tarsusepiphyse. Die obere Knoehenflgche sieht durchaus wie eine F r a k t u r -  
fi/iche aus~ an einer Eoke findet sich eine schdige Kante, keine Zeichen laku- 
n~irer Resorption wie an den osteomyelitischen Sequestern. 

g S n t g e n b e f u n d :  

L inker  Fuss  (Taf. lI, R.-B. 1): Am 6. 3. 1913 zeigt ausgesprochenen 
Hallux valgus. Der Haliux bildet mit dem Metatarsus I einen naeh aussen offenen 
Winkel yon 135~ seine Basalfi~iehe fiberragt aussen das Capitulum metatarsi [ 
um 2 ram. Innen springt die Gelenkflg, ehe des Capitulum um 2 mm naeh innen 
vet. An sie schliesst sich innen eine linsengrosse~ eine stecknadelkopfgrosse 
Aufhellung umschliessende Knoehonprominenz an. Plantarwiirts liegen die 
stark vergrSsserten Sesambeine ; das mediale halbmondfSrmige ist 2,2 cm lang, 
1 cm breit. Das laterale Sesambein ist unregelmS~ssig begrenzt und 1,5 cm 
lang~ 0.8 cm breit. 

Der Hal lux  se lbs t  bietet ein sehr eharakteristisches Bild. Die Gelenk- 
spalte des Interphalangealgelenks fehlt~ beide Gelenkenden zeigen deutliehen 
Sehwund. Sie deoken einander. Die Basis der Endphalanx sitzt dem Capi- 
tulum der Grundphalanx wie ein Helm auf. In der medialen Hglfte des Capi- 
tulum der Grundphalanx finder sich eine l~ingliehrunde, kaum linsengross% 
yon diehter strukturloser Knoehensubstanz umgebene Aufhellung. Im KSpfchen 
des Endgliedes sieht man eine hirsekorngrosse, yon normalem Knoehen be- 
grenzte runde Aussparung (Vakuole). 

Das Capitulum der Endphalanx tier 2. Zehe ist verbreitert. Die Capitula 
metatarsorum II~ III~ IV haben normale Kontur und Zeiohnung. Von der 
5. Zehe ist nut noeh die Basis einer Phalanx erhalten. Sie hat verwaschene 
Zeichnung. Ausserdem finder sieh am lateralen tlande des Capitulum metatarsi 
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V ein traubonkerngrosses Sesambein~ und lateral ein gut linsongrosser~ zum 
Toil von Capitulum godocktor Knochonsohatton mit klarer Zeichnung. 

Naoh der Exartikulation am 15. 3. 1915 und nach weiteren zwei sog. 
Anfiillen am 13. 4. 1914 und am ll .  6. ist der I{Sntgenbefund folgondor: 

Taf.II~ R.-B. 2. Am linken Fuss fehlt dot Hallux 7 dos Capitulum metatarsi [ 
zeigt zwei verschioden gross% liinglichrundo dunklere Sehatten; am gande 
subkortikM deutliche Aufhellung. An der 2. Zeho fehlt das Endglied fast vSllig~ 
das Capitulum der 2. Phalanx ist abgoschriigt. Man sieht keine Arterienver- 
kalkung. 

Taf. II, tl,.-B. 3. Am 13.7. 1916 ist der t/,Sntgonbefund dos linkeu Fusses 
folgender: 

Der Metatarsus I i s t  unveri~ndert. Der Metatarsus I[ zoigt in ganzor Aus- 
dehnung intensiven Knoehonsehatten. Ob das Capitulum mit der Basalphalanx 
eino Synostose eingegangen~ l~isst sich nicht sicher feststellen. Die Cap i tu l a  
m e t a t a r s a l i a  I[l~ IV, V fehlen.  DerMetatarsus Iil endigt gaffelfSrmig. 
Die zugehSrige Basalphalanx fehlt zur Hiilfte 7 die rostieronde Diaphyse zeigt 
d i ch to r en  Knochonschatten~ sie ist quor abgotronnt, wie abgohauon .  Der 
Metatarsus IV hSrt in gleicher HSho wio der III.~ wio quer abgesohnitton~ auf~ 
der Metatarsus V schr~ig. 

Die 3 ,  4. und 5. Zehe sind luxiert~ die 3. liogt schrgg vor dom Endo 
dos 4. Metatarsus 7 die 4. Zehe leicht fiektiort schriig fiber dora 5. Metatarsus~ 
die 5. Zehe ausson veto 5. Metatarsus. Die Motartasi III~ IV~ V sind verdickt 
nnd mit periostitisehen Auflagerungen versohen. 

Vergleicht man R.-B. 1 veto 6.3. 1913 und R.-B. 3 veto 13.7. 1916~ so 
ist man iiberrascht dutch die schweron Verg~ndorungen~ welche sich an dem 
linkon Fuss abgespielt haben. Es fehlon die drei Capitula melatarsalia III~ 
IV~ u die halbe Basis dor Grundphalanx der 3. Zohe, and 3 Zeheu liegon in 
g ro to sko r  L u x a t i o n s s t e l l u n g ,  wio imFal l21  yon Levy undLud lo f f .  
Die befallenen Knoehen zeigen koine Atrophi% sondorn vermehrte Knoohon- 
bi[dung (Hyperostose) .  

Taf. lI, I~.-B. 4 des rech ten  Fusses :  Die Kontur und Zoiehnung an dem 
Mittelfussknochon ist durehaus normal. Am Grosszohen bosteht geringe Hallux- 
Valgus-Bildung. Die Diaphyso dos Grosszehen-Grundgliedes zoigt auch naoh 
riehtigor Proiektion geringo T a i l l o n b i l d u n g .  Die Sesamboine sind normal. 
An dor 2. Zehe fohlt das Endglied bis auf einen sehmalen unregelmiissigen 
Knochenschatten vSllig. Die Begrenzung des Capitulum der 2. Phalanx ist un- 
regolmii,ssig. Die Grundphalanx zeigt in dot Mitre der I)iaphyso etwas vor- 
wasoheno Zeichnung und ganz g eringo poriostitische Auflagerungen. Ebenso 
ist die Zoiehnung dos Grundgliodes der 2. und 3. Zoho in der Diaphyse etwas 
verwasohen, die Begrenzung abet durchaus scharf. Die Endgiioder sind an der 
3. and 4. Zohe als normal zu hozeichnen, an der kleinen Zeho fehlt das 2. Glied~ 
and die GelonkIinion des InterphalangeaIgelenks sind unregelmiissig. 

Bet dem bis dahin gesunden Mann, bet dem vielleieht sehon yon 
Jugend auf eine Atrophie des ganzen reehten Beines bestanden hatte, 
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traten zuerst w'a.hrend der Militiirzeit nach Anstrengungeu schmerzhafte 
Sensationen in den Unterschenkeln auf, die sich spg.ter (ifter wieder- 
holten. Auch fielen seitdem zuweilen unter Schwarzwerdea die Gross- 
zehennagel nach vorhergehender RStung der Zehen ab, wuchsen abet 
wieder. Im Alter yon 41 Jahren begannen die yon da ab fast dauernd 
vorhandenen Geschwfire zaerst am linken Grosszehenballeu ohne ersieht- 
liche Ursache aufzutreten. Es kam damals augenscheinlich zu e[~er 
[nfektion der Wunde. Das Geschwiir heilte zwar ab, jedoch wiederholte 
sieh die Geschwiirsbildung in dea folgenden Jahre,  fortwii, hrend. Ein 
besonders grosses Gesehwfir soll im 47. Lebens)ahre bestandea haben~ 
das fast die gauze Breite der Planta pedis in der HShe der Zehenballeu 
einnahm. Der Gesehwfirsbildung ging stets ein Geftihl von Taubheit an 
der betreffenden Stelle voraus, sie selbst war yon Schmerzen begleitet. 
Wegen eines Geschwiirs an der Dorsalseite der linken grossen Zehe 
musste diese im April 1913 exartikuliert werden. Die rOntgenologische 
Untersuehung ergab sehwere Knochenveriinderungen. Bei der neuro- 
logischen Untersuchung im Herbst 1913 fanden wit ausser Atrophie des 
ganzen reehten Beines and Fehlen des rechten Aehillesrefiexes aus- 
gesprochene Sensibilit~itsstOrungen an beiden Fiissen und siimtlicheu 
Zeheu insofern, als die Tastempfindung~ die Lokalisationsflihigkeit ftir 
Beriihrungen, die Schmerz- und Temperaturempfindung in dieseu Ge- 
bieten herabgesetzt war. Eiue spfi.tere genat~ere Untersuclmng ergab 
sogar eine Herabsetzung der Lokalisationsflihigkeit ira Bereieh beider 
Unterschenkel and Ffiss% w~thrend die Herabsetzung der fibrigen Geftihls- 
qualitliten auf die Fiisse, die sti~rkere Herabsetzung sogar auf die Zehen 
und die vordere Hiilfte der Planta pedis beschr~inkt war. Die Grenzen 
der hyp~isthetischen Zonen schienen ungenau und verschwommen. Die 
Sensibiliti~tsstiirungen beschrlinkten sich abet auf das Gebiet des 3,  4. uud 
5. Lumbal- uud des 1. und 2. Sakrat-Segmentes. Dissoziierte Empfindungs- 
]iihmung liess sich nicht nachweisen. Die Liquor- und Blutuntersuchung 
hatte ein negatives Resultat, nur die Untersuchung mit Magnesiumsulfat 
fiel andeutungsweise positiv a~s. Wir haben es also mit trophische,~ 
StOrungen ausschliesslich an den unteren Extremitiiten zu tun, denen 
Sensibiliti~tsstSrungen ohne erheblichere vasomotorische Erscheinungen 
vorausgingen~ ferner mit einer Atrophie des ganzen reehten Beines. Ob 
die voriibergehende Blasenst0rung von wesentlicher Bedeutung gewesen 
ist~ llisst sich nicht sicher sagen. Ihre 6eringffigigkeit and restloses Ver- 
schwinden spricht eigentlich dagegen. Das Nachlassen der Potenz h2ngt 
m0g[icherweise nut mit dem Alter zusammen. Auf die Pathogenese des 
Falles wird spliter ausffihrlicher eingegangen. Im Sommer und Herbst 1915 
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sowie Winter 1915/16 stellten sich erneut schwere ErscheJ~unngen am linken 
Fuss ein. Die DestrL~ktion desFusss keletts machte nnter starker Schwellung 
des Fusses und lymphangitischen Erseheinungen weitere Fortsehritte. 

Fa l l  2. Wilhelm W., 49 3ahro alt, Arbeitor, jetzt Invalide~ Bruder des 
Vorigen. 

Anamnese :  Friiher gesund. Nichts Auffglliges. Auf Sehule gut ge- 
lernt, kam gut mit. Wegen jetzigor Krankheit nicht gedient~ 1884 zur Muste- 
rung. Heirat mit 20 Jahren, 6 Kinder~ 3 Mgdchen, 3 Jungen (Untersuchung 
der SShne s. spgter). Veto 10. Lebonsjahre ab viel Sohmerzen, I~eissen in den 
Zehen~ besonders unter dora grossen Nagel. Nach KStung der grossen Zehen 
stiess sich 5fter tier Nagel ab. Mit 19 Jahren Blasenbildung am Grosszehen- 
ballen erst rechts, dann links~ Anschwellung des ganzen Fusses, ohno vorher- 
gehende subjektive Sensationen, Zyanose oder synkopeartige Erscheinungen. 
Blasenbildungen wiederholten sich immer hiiufiger. Wenn die Blasen sich 
5ffneten~ entleerte sich wfisserige Fltissigkeit und Eiter. Mit 34 Jahren beson- 
ders starkes Auftreten der Blasen- und (ieschwiirsbildung links unter heftigen 
Schmerzen naeh anstrengenden Arbeiton an der Bahn. ,~Knochen kamen stiick- 
weiso herons". Seitdem sell ouch der rechte Fuss hgufig kalt gewesen sein. 
Pat. hat damals viel in Kglte arbeiten mfissen~ wurde g[tnzlich Invalide. 

1902 war Pat. in der chirurgischen Universitgtsklinik in Kiel. Darnels 
wurde yon einerAmputation abgesehen~ aus Serge, es kSnnten sichErnghrungs- 
stSrungou am Stllmpf einstellen. 

Im Winter 1912]13 butte Pat. uns~igliehe Sehmerzen in seinem linken 
Fuss. Er liess sioh deshalb am 21. 5. 1913 in des Anscharkrankenhaus auf- 
nehmen. 

Befund im Mai 1913 (Anscharhaus) (Taf. l, Abb. 5 und 6): Linker 
Untorschonkel stark geschwollen, ttaut derb, 5dematSs. Fusswurzel und Mittel- 
fuss fehlen vollst~indig. An der Fusssohlo 5markstfickgrosses Gesohwfir, dossen 
Grund yon dem abgeschliffenen Ende der Tibia gebildet wird. Spitz und 
stumpf wird an einzelnen Stellen am Fuss verweehselt. Amputatio femoris 
oste0plastica naah Gr i t t i ,  zu dorPat.siehnur wegen dor Schmerzen entschloss~ 
die Heilung verlief vSllig ungestSrt, lgeohts Verkriippelung der Zehen. Worm 
rechter Fuss kalt werdo, trgte Reissen and Jucken in der Hacko auf. Keine 
Pargsthesien an don Fingern. Immer viel Durst. Sex. Infektion negiert. 

Wassermann am 10. 5. 1913 zweifelhaft~ am 18. 5. 1913 negativ. Im 
Urin: Kein Zucker, oine Spur Albumen. 

Befund am 18. 11. 1913. Guter Erni~hrungszustand. Pupillen gloieh, 
mittelweit~ rund. Licht- und Konvergenzreaktion prompt und ausgiebig, Augen- 
bewegungen frei. Andeutung yon nystagmus~ihnlichen Zuckungen. Sprache 
ohno Besonderheiten. Gesicht rechts Spur mohr wie links innerviort. Beide 
kleinen Finger in den Interphalangealgelenken leieht gokriimmt (des sei all- 
mghlich dureh sohwere Arbeit gekommen). Achillesreflexo reohts vorhanden. 
Rechts normaler Zehenreflex. 
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Linkes Bein fiber demKnie amputiert. ReizloseAmputationsnarbe. Pinsel- 
beriihrungen werden fiberall~ mit Ausnahme der Plantarseite der Zehen rechts~ 
lokalisiert. Spitz und stumpf wird mit Ausnahme der Gegend des Metatarsale 
I. am Dorsum und der Planta pedis reehts gut untersebieden. Warm und kalt 
wird gut unterschieden~ nur an denselben Stellen am Metatarsale I und Fuss- 
sohle verwechselt. An denselboa Stellen starke tterabsetzung der Schmerz- 
empfindung. Fusspulse gut zu ffihlen. 

Puls 80~ regelmiissig. Blutdruck 140 mm (Riva-Rocci), Spur Albumen 
im Urin~ keine Zylinder. Wassermann'sche Reaktion im Blur zweifelbaft. Gibt 
noch an, leicht erregbar zu sein, frfiher, w~ihrend seiner schwel'en Krankhoit, 
mehrfaoh an Selbstmord gedacht zu haben. 

Am 10. 5. 1914 war die Wassermann'sche Reaktion im Blur negativ. Im 
Urin kein Albumen mehr. 

R S n t g e n b e f u n d .  

Taf. II~ R.-B. 5, l inker  Fuss :  Starke Verbreiterung des unteren Tibia- 
schattens. Ausserordentliche Verdichtung des Knochenschattens der Tibia 
(Hyperostose der Tibia). Starke unregelm~issigo Vorbre]terung des Fibula- 
schattens (periostitische Auflagorungen)~ ausserdem die Reste der atrophisohen 
Zehenknochen. 

Tar. I[~ g.-B. 6, r ech te r  Fuss :  Starke Verbroiterung des I. Mittelfuss- 
knoohens, m~ssige des I[. - -  Periostitisehe Auflagerungen an der Metatarsus V- 
Diaphyse. Vonder 2. Zehe steht noeh die capitulumlose Grundphalanx. Der 
dfinne Schaff und die etwas ausgoschweifte Basis haben g r f i ckenform.  

Die Basis der Grundphalanx des Hallux bildet eine grosse t t aube  fiber 
dem verbreiterten Capitulum metatarsi I. In letzterem finden sieh am gande 
kleine Lficken und innen eine linsengrosse Partie yon diehteren Knoehen. 

Am Grosszeh l~sst sich Grund- und Endglied nicht mehr unterscheiden. 
Im peripheren Toil sieht man drei runde verschieden grosse Knochenlficken 
(Vakuolen). 

Die starke Verbreiterung des ersten Mittelfussknoehens und die m[issige 
des zweiten h~ngt nieht etwa damit zusammen, dass der RShrenabstand 
ein geringerer gewesen ist. Vergleichende Messungen ergeben ffir die Meta- 
tarsen folgende Masse: 

Metatarsus I. 

Metatarsus IL 

Metatarsus III. 

be iHin r ioh  W. bei Wi lhe lm W. 
CiTI c m  

Basis . . . .  2,5 2,8 
Diaphyse . 1,5 2,0 
Capitulum . 2,3 2,8 
Basis . . . .  1,8 1,8 
Diaphyse 1~0 1,4 
Capitulum . 1,6 1,9 
Basis . . . .  1,8 1,8 
Diaphyse 0,75 0,9 
Capitulum. 1,5 1,7 
Basis . . . .  1,8 1,9 
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Metatarsus IV. 

Metatarsus V. 

b e i H i n r i c h W ,  be iWi lhe lmW.  
c m  c m  

Diaphyse . 0,8 0,8 
Capitulum. 1,1 1,3 
Basis . . . .  1,5 1,6 
Diaphyse . 1,0 1,0 
Capitulum. 1,3 1,3. 

Es besteht also keia Zweifel, dass bei Wi lhe lm W. eine recht erhebliohe 
u dos Metatarsus I und ][I vorlag, auch geben beide d ich te ren  
K n o c h e n s o h a t t e n .  

An der 3. Zehe sieht die Grundphalanx wie ein K r a g e n k n o p f  aus, die 
Basis ist breit~ die Diaphyse relativ schmal, auf dem Capitulum der Phalanx 
sitzt nur eine Phalange. 

An dor4. Zehe ist die sonst normal gebildete, nur mit unebener Gelenkfl~iche 
versehene Endphalanx dieht an dos Capitulum metatarsi IV herangeriickt. Da- 
zwischen liegen zwei Knochenschatten in Subluxationsstelluug, wie sie durch 
Projektion zweier normaler Phalangen niemals zustando kommen kSnnen. An 
der 5. Zehe ist dos Endglied merkwtirdig gross, dos 2. Glied fehlt offenbar, die 
verzeichnete Grundphalanx befindet sieh in Subluxationsstellung, ihre Basis 
ist deformiert. 

Am Meta tarsus  V sieht man l  cm oberhalb dos Capitulum media l  
gelegen eine deutliohe ll/a cm lange Verdickung. Am Endo dieser Verdickung 
zeigt der Metatarsus V eine ganz geringe Knickung. Man sieht eine feine 
quere L in ie  in den medialen Zweidrittelu der Diapbyse. 

Sehr wahrseheinlich haben wir hier die Residuen einer queren  F i s su r  
VOI." u n s .  

Das P r ~ p a r a t  des amputierten linken Fusses zeigt folgendes: 

Unteres Tibiaende sklerosiert, Spongiosa 11/2 bis 2 cm tief in festere 
Substanz verwandelt, eburn~isiert, beim Durchsiigen in der L~ngsrichtung er- 
weist sieh dos untere Tibiaende weniger hart als die Tibiadiaphyse, deren 
Compacta sehr fest und hart, fast 1 cm dick ist. 

Die Fibula ist ebenfalls stark verdiekt, sie zeigt starke unregelm~ssige 
periostitische Auflagerungen~ die bei tier Tibia am Schaft fehlen, am unteren 
Tibiaende aber naoh hinten hin eine Verbreiterung des Durchmessers um 1 cm 
bewirkt haben. 

Die Haut am Untersehenkel ist nieht elephantiastisch verdickt. 
Von Muskulatur ist nur sehr wenig zu sehen , sie ist zum grSssten Tell 

verfettet. 
Die Gehfliiche der Tibia ist yon einem einfachen niedfigen Ulkussaum 

umgebon. 
Die Zehenstummel enthalten zum Tefi keinen, zum Tell ganz osteoporo- 

tischen Knochen. Man kann die Zehen glatt in der L~ingsrichtung mit einem 
Messer durchschneiden. 

Die mik roskop i sehe  U n t e r s u c h u n g  ergibt unten am Stumpf den 
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Befund eines Uleus s imp lex .  Es findetsioh keine Lepra~ keine Lues, keine 
End- oder Mesarterii~is: keine Arteriosklerose. 

Im unteren Untersehenkeldrittel besteht die Epidermis aus einer relatig 
dfinnen Epithelschieht~ das Bindegewebe der Kutis ist stark hyperplastiscb. 
Die Lymphrfiume sind erweitert. An mehreren Stellen liegen Rundzellenanh~iu- 
fungen dieht unter der Epidermis, aueh die Umgebung der erweiterten Venen 
ist ldeinzellig infiltriert ( E l e p h a n t i a s i s ) .  

Nach t r~ ig l i ehe  Un te r suehung ' .  

Am 8.4. 1916 kam Pat. nochmals in die K6nigl. psyehiatrisehe und 
Nervenldinik zur Aufnahme. Er gab an: Seit November 1915 befinde er sieh 
wieder sehleehter, babe geissen in tier kleinenZoho und der Hacke des reehten 
Pusses verspfirt. Konnte deshalb 5fter nicht sehlafen. Im ganzen waren die 
Schmerzen aber so ertr~glieh, dass er bis Ende Januar 1916 im Garten arbeiten 
konnte und damals noch 8/8 Stunden lung" gehen konnte. Danaeh sei iedoch 
Anfang Februar der Fussrficken angeschwollen. Seit jener Zeit entstand ouch 
eine Blase am Fussrfieken, die aufging und sich in ein Geschwiir verwandelte. 
Aus diesem entleerten sioh andauernd kleine ffnoehensplitter. Bereits im Sep- 
tember 1915 habe sieh ein Blase am rechten Kleinzehenballen gebildet, die 
aufging, worauf sich ein Knochenstiick zeigte, das allmghlich abgestossen 
wurde (ca. 3--4 cm lung). Das Geschwfir hobo sich danach wieder ge- 
schlossen. - -  Wunden habe er sonst vorher am reehton Puss nieht gehabt, nut 
vor 25 Jahren am Grosszehenballen. Damals h~itten sich keine Knochen ab- 
gestossen. 

Befund :  geizlose Amputationsnarbe am linken Oberschenkel. Rechtes 
Bein in tote stark geschwollen, hiihnereigrosse Schwellung in der reehten 
IMstengegend, die schmerzhaft ist. Rechter Fuss unf~rmig, besonders am 
FussrCicken stark gesehwollen, Haut an Fusssohle und Fussr@ken stark ge- 
sehwollen. In der Gegend des letatarsale I am Fussr@ken zwei Pistol- 
5ffnungen, die verklebt sind. Zehen stark verk~rzt, stellen nur noch kurze 
Stummel dar. Zwisehen 1. und 2. Zehe fluktuierende Schwellung. Unter der 
Haeke eine schwS~rzlieh verf/irbte5 Pfennigstfickgrosse Stelle, Aehillesreflex nicht 
auszulSsen. I(niepMnomen vorhanden. Zehenreflex fehlt. Ausgesprochene 
Plattfussstellung des reehten Fusses. Plantar- und Dorsalflexion des Fusses 
mit leidlieh guter Kraft mSglieh. Zehen vollkommen unbeweglich (siehe Tar. I, 
Abb. 7 und 8). 

Pinselbertihrungen an derFusssohle im vorderen Tell, an den Zehen nieht 
angegeben, am Untersehenkel und Fuss ungenau lokalisiert, am iibrigen l(6rper 
gut lokalisiert. Spitz und Stumpf an den verdi&ten Stellen des Fussriiekens 
und vorderen Tell der Pusssohle sowie aueh an der Aussenseite des rechLen 
Untersehenkels verwechselL: an den Zehen nicht empfunden. 

Sohmerzempfindung an der Fusssohle, besonders im vorderen Teil~ und 
Pussriieken herabgesetzt, an den Zehen aufg'ehoben. 

An der Pusssohlo und am Fussr~cken und etwas oberhalb desselben 5fter 
kalt stat~ war m angegeben: bei 15~ngerer Bertihrung moist riehtig empfunden. 
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Puls 100, regelmiissig, ltadialis etwas rigide. Inhere Organe ohno Be~ 
sonderheiten, jedoeh im Urin 10 pro Mille Eiweiss! Spuren yon Saeeharum. 
Mikroskopiseh keine Zylinder, vereinzelte Leukozyten und Epithelien. Tempe- 
ratur 38,0. 

Die Lumbalpunktion am 16. 4.ergab einen Druek von 120mm~ imLiquor 
Spur Triibung mit Magnesiumsulfat, 1 Lymphozyt in 1 ram. Die Wassermann- 
sehe Reaktion war bei huswertung yon 1,8--0~5~ ebenso wie die Wassermann- 
sehe t{eaktion im Blur negativ. 

Die Blutuntersuehung am 28. 4. (Dr. Kanke le i t )  ergab: Hiimoglobin 
90 pCt. (Sahli). Rote BlutkSrperehen 4950000, weisse BlutkSrperehen 7000. 
Blutbild: Neutrophile polynukle~re beukozyten 62/apCt., Eosinophile 12/apCt. , 
Uebergangszellen 1 pCt.  grosse mononukldire Zellen 12 pCt., kleine Lympho- 
zyten 161/a pCt., grosse Lymphozyten 12/a pCt., Mastzelien 2/s pCtl 

Dot Eiweissgehalt sank bei fleischarmer Diiit am ng~ehsten Tage bereits 
auf 5 pM., der Zucker versehwand ganz~ kehrte aueh nicht wieder. Der Ei- 
weissgehalt sehwankto weiterhin zwisehen 5 und und 21/2 pM. und betrug am 
30. 4. vor der Entlassung 31/2 pM. Die Urinmonge war anfangs etwas niedrig, 
700--1000 eem, sic stieg dann auf 1500--1700 in 24 Stunden. Zylinder oder 
eine gr5ssere Anzahl yon Epithelien odor Leukozyten wurden bei mehrfaehen 
Untersuehungen nicht gefunden. Im weiteren Verlauf der Beobaehtung ging die 
Schwellung des Fusses auf Behandlung mit essigsaurer Tonerde und Bettruhe 
ebenso wie die Leistendriisenansehwellung rechts stark zuriick. Jedoch blieb 
die Form des Fusses eine sehr plumpe wie sic Taf. I, Abb. 7 u. 8 zeigen. 

Schmerzen traten nieht mehr auf~ selbst dann nich% wenn Pat. auf dem 
Fuss ging. Am 1. 5. wurde Pat. zur weiteren ehirurgisehen Behandlung und 
Durchleuchtung in das Anscharhaus verlegt, entzog sich aber der Behandlung, 
ohne dass der Arzt ihn gesehen hatte. 

Nine im hiesigen physiologischen Institut yon Herrn Prof. Dr. HSber ,  
dora wir an dieser Stel/e unseren boston Dank aussprechen~ vorgenommeno ge- 
nauere Urinuntersuchung ergab koine Substanzen des tieferen Eiweissabbaus, wie 
am Filtrat des Ammonsulfats festgestellt wurde. Anhaltspunkte ffir das Vor- 
handensein freier Aminos~iuren fehlten. 

Bei dem 49jfthrigen Mann traten bereits veto 10. Lebensjahr ab 
schmerzhafte Sensationen in den Zehen, besonders unter dem Nagel tier 
grossen Zehe auf. Auch hier stiessen sich ohne ersichtlichen Grund die 
Gross-Zehennligel ab, ein Vorgang~ der schon auf trophische StSrungen 
hindeutet. Bereits im 19. Lebensjahr~ also erheblich triiher als bei dem 
Bruder, zeigte sich eine Neigung zu Blasenbildungen an den Gross-Zehen- 
ballen, die sich im 34-. Jahr  verstlirkte nnd zu Geschwfirsbildungen ffihrte, 
wobei sich die ersten Knochenstficke abstiessen. Es ist nicht ganz sicher, 
ob die trophischen St6rungen zuerst an den Knochen odor der Haut 
aufgetreten sind. Da die Blasenbildung bier so lunge Zeit vor den ersten 
bemerkbaren Symptomen an den Knochen auftrat, da ferner in beideu 
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F~tllen schon friihzeitig die Nagel ab~ielen: ist ks wahrscheinlicher, dass 
zunachst nur trophisehe StSrungen in der Haut vorhanden waren. Irgend- 
welche vasomotorisehen Erscheinungen~ Synkope~oder Asphyxie, hatteu 
sich nicht gezeigt. Erst seit dem 34. Lebensjahr~ als der Patient hliufig 
in grosser K~lte arbeiten musste, soll der rechte Fuss oft eiskalt gewesen 
sein. Die trophischen StSrungen an den Knochen und die geschwfirigen 
Verlinderungen an den Ffissen sind dann allm~ihlich so stark gewordel~ 
dass der Patient gi~nzlich invalide wurde. Zeitweise traten wohl auch 
infektiSse Erscheinungen und phlegmon6se Entzfindungen, bei denen der 
Fuss stark anschwoll, auf. [m 49. Lebensjahr waren die Knochen bereits 
soweit abgestossen, dass der Patient mit dem linken Bein sozusagen aaf 
dem abgeschliffenen Ende der Tibia ging, die im Grunde eines grossen 
Gesehwiires fi'ei lag. Dass ein solches Gehe[l und Abschleifen fiberhaupt 
mSglieh war~ deutet auf eine Herabsetzung der Tiefen-Sensibilit~t, 
besonders der Schmerzempfindung hin. Das ganze Fusskelett zeigte 
r6ntgenologisch schwere Veranderungen. Schliesslich wurde die Ampu- 
tation fiber dem Knie notwendig. Irgendwelche Anhaltspunkte fiir 
Tuberkulose, Lepra oder Lues fanden sigh am amputierten Bein nicht. - -  
Auch in diesem Falle ]iessen sieh am rechten Fuss Sensibiliti~tsstSrungen~ 
eine Herabsetzung aller Geffihlsqualitaten an der Planta und am Dorsum 
pedis in der Gegend des Metatarsale I, aber keine dissoziierte Empfindungs 
lahmung nachweisen. Bei einer erneuten genaueren Untersuchung fanden 
sich noch ausgedehntere StSrungen, die aber nicht fiber das Gebiet des 
1. Sakral- und 5. Lumbalsegmentes hinausgingen~ diese jedoch auch nieht 
ganz ausfiillten. Die Grenzen dieser StSrungen waren etwas ver- 
sehwommen. - -  Die Tatsaeh% dass die Fusspulse gut zu fiihlen waren~ 
ist deshalb wiehtig, weil bei dem Patienten ein leichter Grad yon 
Arteriosklerose mit zeitweiliger Eiweissausscheidung und leieht erhShtem 
Blutdruck vorhanden ist. Auf diese Arteriosklerose sind also die trophischen 
StSrungen an den Ffissen nicht zuriickzuffihren~ zumal die mikroskopische 
Untersuehung einfaches Uleus simplex und keine Geffissveriinderungen 
erg'ab. Aus dem zweimaligen zweifelhaften Ausfall der Wassermann- 
schen Reaktion kann man keine Sehlfisse auf eine Lues ziehen, zumal 
die Wassermann'sche Reaktion zwei weitere Male negativ war. Es 
handelt sieh als% genau wie beim Bruder des Patienten~ um weitgehende 
trophische St/irungen an den unteren Extremitliten~ die sich auf Haut, 
Knochen. bier besonders auf die Gelenkenden~ erstrecken. Sehr interessant 
ist es nun~ dass neuerdings, nachdem am reehten Fuss jahrelang nur 
Sensibiliti~,tsstSrungen nachzuweisen waren und der Patient, abgesehen 
von den oben beschriebenen nur r/~ntgenologisch nachweisbaren Knochen- 
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verlinderungen, nur fiber allerhand Sensationen dort zu klagen gehabt 
hatte~ aueh hier im Yerlauf des ]etzten halben Jahres erheblich sehwerere 
trophische St/brungen zur Entwicklung kamen, die jetzt in der Haupt- 
sache die Knochen befielen, wiihrend sich die Fistelbildungen:an der Ilaut 
offenbar erst sekundlir im Anschluss an die arthritischen Yerb~nderungen 
ausgebildet hatten. Ueber 25 Jahre war es also in diesen Gegenden 
nicht zu st~rkeren trophischen Stbrungen gekommen und damals waren 
tiberhaupt nut ,,Blasen" am Grosszehenballen aufgetreten. Als Begleit- 
bzw. Folgeerscheinungen der jetzt so ausgedehnten Zerstbrungen am 
reehten Fuss ergab die Untersuchung eine sehr starke Leistendrfisen- 
schwellung rechts, die auf Bettbebandlung etwas zurfickging, anfangs 
leichtes Fieber, eine sehr starke Eiweissausscheidung im Urin bis zu 
1OpM, ohne dass sich daneben Nierenepithelien bzw. Zylinder im Urin ge- 
funden batten, eine relative Vermehrung der grossen mononuklearen Zellen 
und den grosseu Lymphozyten im Blutbild und dadurch eine Veriinderung 
des Blutbildes~ wie wir sie bei der sog. Pseudoleukb~mie zuweilen zu 
sehen bekommen. Dieser Blutbefund sei hier zun~tchst nur registriert. 
Eine genauere Erklarung der Ursaehe dieser Ver~inderung ist his jetzt 
uicht mbglich~ zmnal wit bisher bei unseru anderen Kranken keine genauere 
Blutuntersuchung vornebmen konnten. Nur soviel llisst sich mit ziemlieher 
Sicherheit sagen, dass die Blutveranderung nicht die Ursaehe ffir die 
trophischen Prozesse .darstellt, da uns ftir eine solche Annahme jegliche 
Analogie bei den zahlreichen Formen sonstiger Blutkrankheiten fehlt, 
dass sie vielmehr nut Begleit- oder Folgeerseheinung jener Prozesse sein 
kann und vielleicht irgendeine Beziehung zu der starken Affektion der 
Lymphdrfisen in der rechten Leistenbeuge hat. Die ausserordentlich starke 
Eiweissausseheidung steht mbglicher Weise mit dem ausgedehnten Gewebs- 
zerfall am rechten Fuss und der Ausseheidung toxiseher Produkte, auf 
deren Vorhandensein auch das leiehte Fieber hinweist, in Zusammenhang. 
Es erseheint uns jedenfalls sehr fraglich, ob sie a]lein auf die frfiher 
schon nachweisbare ehronische Nierenver~nderung zurfickzuffihren ist. 
Dass letztere fiir die Krankheit im fibrigen nieht typiseh ist, zeigt das 
Fehlen einer Eiweissausscheidung in Fall 1. - -  Die Liquoruntersuchung 
ergab ebenso wie in Fall 1 eine ganz leieht positive Magnesiumsulfat- 
reaktiom Auf die Bedeutung dieser sei sparer eingegangen. 

Bei dem Zustandekommen der jetzigeu schweren trophischen Ver- 
~inderungen am rechten Fuss seheint sowohl hier, wie in Fall 1~ der Grad 
der Inanspruchnahme der Fiisse sine gewisse Rolle zu spielen: wenigstens 
gab Wilhelm W. an, dass sich im September I915 die erste ,,Blase" am 
rechten Fuss gebildet habe, nachdem er einmal beim Holzsiigen ]angere 
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Zeit gestanden habe~ was ihm wohl zuviel geworden sei. Ferner haben 
sich die trophischen St~ruagen weiterhin offenbar infolge kSrperlicher 
Arbeit im Garten und langerem Gehen sehr schnell verschlimmert und 
dell hie," festgestellten Grad erreicht. 

Im Gegensatz zu dem relativ geringen neurologischen Befund gab 
aIso das RSntgenbild einen wichtigen Fingerzeig for den weiteren Verlauf. 
Im Jahre 1914 waren die rSntgenologisch nachweisbaren Veranderungen 
relativ schwerer als die neurologischen~ die nur in SensibilitatsstSrungen 
bestanden. 

Fall  3. Christ ian W, 52Jahrealt~ Schneider in Genf~ Bruder der 
Vorigcn. Eine Untersuchung lr nicht stattfiaden, jedoch sandte uns der 
Pat. am 30. 7. 1914 einen schriftlichen Bericht~ aus dem Folgendes hervorgeht: 

Mit 22 Jahren zum Milit~r. Bald Auftreten einer Wunde an der ldeinen 
Zehe des linken Fusses~ aus der sich ein Knoehenstfick abstiess. Deshalb Auf- 
nahme ins Lazarett. Heilung der Wunde nach einigen Woehe% Entlassung 
aus dem Lazarett. Jedoch traten bald mehrmals hintereinander starke Schwel- 
lungen der linl~en ldeinen Zeh% so dass Patient noch dreimal ins Lazarett auf- 
genommen werden musst% auf. Er will dort mit Wasserglas und Gips be- 
handelt soin. Nach der 4. Aufnahme ins Lazarett wurde Patient vom Militfir 
entlassen. Die FOsse sollen dann bis zum 33. Lebensjahr gesund geblieben 
sein. Damals und seitdem will Patient 5fter kleine Blasen oder Wunden an 
den Zehen gehabt haben~ welche immer leicht zugehcilt seien. Im April 1914 
trat eine etwa einmarkstOckgrosse Wunde am Grosszehenballen links auf~ ~wie 
bei unserm Vater". Zugleich sell auch eine Wunde an der grossen Zeho be- 
standen haben~ wobei der Nagel abfiel. Beide Wuuden sezernierten reiehlich 
und heilten im Verlauf eines Monats. StSrungen beim Wasserlassen sind nio 
aufgetreten. 

Der dritte Bruder in dieser Familie litt also genau an denselben 
trophischen StSrungen an den Ffissen, wie die beiden anderen. Sie 
maehten sich aueh hier zuerst~ wie beim altesten Bruder~ w~thread der 
Militarzeit~ also zur Zeit der st~irksten Inanspruehnahme der FOsse be- 
merkbar. Pat. wurde deshalb 4mal ins Lazarett aufgenommen und 
schliesslieh vom Milit~ir entlassen; ein Beweis~ yon wie grosser Wichtig- 
keit die Krankheit for die Frage der Militartauglichkeit werden kann. 
Es handelte sieh auch hier um Geschwfire~ aus denen sich frfihzeitiger 
als bei den anderen Fallen Knochenstfieke abstiessen. Infolge dieser 
Gesehwfire kam es mehrfaeh zu einer starkeren Wundinfektion. Im 
Gegeasatz zu dem u der Krankheit bei den beiden anderen Brfidern~ 
blieben die FOsse bis zum 33. Lehensjahre gesund, was vielleicht auf 
die sitzende Lebensweise des Manaes als Schneider zurfiekzuffihren ist, 
bei derja die FOsse wenig in Anspruch genommen werden. Veto 33. Lebens- 
jahre ab jedoeh zeigten sich wieder geringere trophisehe StSrungeu 
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an den Zehen in Form yon Blasen und Wunden~ im 52. Lebensjahr 
grSssere Geschwtire an der linken 6rosszehe und am linken Grosszehen- 
ballen. Auch diese Wunden heilten dann langsam. Zu st~rkeren StSrungen 
an den Knochen scheint es also nur einmal im Beginn gekommen zu 

seia. Ausgezeichnet ist die Krankheit  in diesem Fall  dutch ihr ausser- 

ordentlich langsames Fortschreiten bzw. Station~rbleiben. 

F a i l  4. J o h a n n  W., 50 Jahr alt, Landmann~ Vetter der Vorigen 
(viiterlicherseits). (Patient wurde auf seiner Landstolle im Dorfo B. boi E. yon 
uns aufgesueht, war leider nicht zu bewogen~ zu einer genauoren RSntgon- 
nntersuehung nach Kiol zu kommen.) 

A n a m n e s e :  W~hrend der Milit~rzeit im Alter yon 20 Jahren Auftreten 
yon Blasen an dot linken grossen Zeh% am Zwischengelenk. Die grosso Zehe 
wurde deshalb entfernt. Sparer immor wiodor Auftroten von Gesehwfiron an 
don Zehen und in dot harten Haut d0r Pusssohlen. Vorhor habo sieh immer 
eino stark verdiekte Haut~ eine Art H(ihneraugo, gebildot. Wurde dieso ent- 
fernt, so bofand sich darunter das Geschw(ir. Daboi zuwoilen Auftroten yon 
Entziindungen mit Schwollungen dot Leistendrfisen. Knochenstfieke kamon 
aus don Gosohwfiren~ tells zog Patient sie sich solbst mit dor Zange horaus~ 
toils wurdon sic spontan abgostossen. Nie vasomotorischo StSrungen. Nie an 
Bettniissen gelitten. Ist, trotzdem die Affoktion an boiden Pfissen auftrat, 
arboitsf~hig geblieben. Bos0rgt selber das Vioh, f~hrt auf einem Damenrad, 
da or auf oin solehos leiehtor horauf und horunter kommt als auf ein Horronrad. 

B ofund:  Boide FOsse viol kiirzer aIs normal% stark verbroitert. 
Am r e o h t e n  Fus s  seheinbar s~imtliehe Zehen vorhanden, die aber boi 

nS~herer Botraehtung nut stark verkfirzto Stummol mit Nggol darstellen. Die 
2. Zehe ist nut ein loser Woiehtoilstummel, an dot 1., 3. und 5. Zehe ist moist 
nur die 1. Phalango erhalton. Am reehton Grosszohenballen Narbon, die yon 
sohr lunge often gebliobenon Wunden horrtihron sollen. Am kleinen Zohenballen 
sehr stark verdiokto Haut. die ebonfalls zuwoilen yon GosehwOren oingonommon 
gewesou soin soil. Veto Metatarsus I i s t  etwa 2/a erhalton, veto 2.~ 3. und 
4. Metatarsus fehlen die Capitula, tier 5. Metatarsus ist seheinbar orhalten. 
Die Zehen liegeu dorsalw~irts, dicht aneinander geschmiogt fiber don Enden 
der Ossa motatarsalia. Bewogung im Talocruralgolenk nur wonig behindert. 
Pro- und Supination stark besehrgnkt. 

Am l i n k e n  Pus s  fehlt die grosse Zeho~ die andoron Zohon sind mit 
Niigeln versehene Stummel. Die 2. und 5. Zohe enthalton keino Knoehen, die 
3. und 4. Zehe enthiilt je eino Phalanx. An der sehr stark schwieligen Sohlen- 
hautbofindot sioh in der Mitte des Mittolfussos ein kloinfingernagolgrosses Ulkus mit 
soharfen~ yon starker sehwioliger gaut gebildoten l~ndern und wouig belegtem 
graurStlichen Grund. Patient steckt fiir gewShnlich Watto mit ProveneeS1 
hinein. Am GrosszehenbaIlen befindet sioh inmitten stark verdiektor Haut eino 
Narbo. "Con don Mittelfussknoehen ist der 1. Metatarsus nut zur HElfte, der 
2. nur zu ~ erhalten~ veto 3., 4. und 5. fehlt des Capitulum und wenig mehr. 
Dorsalfloxion beidersoits bis 80 o, Pantarfiexion rechts bis 130 ~ links bis 1200 

Archly L Psyehiatrie,  Bd. 57. Hef t  2. ~1 
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mSglish. Umfgnge der Waden beiderseits gleich, die der Oberschenkei 18 cat 
oberhalb des oberen Rarities der Patella beiderseits 48 cm. 

N o u r o l o g i s c h e r  Befund:  Knieph~nomene sehr lebhaft~ desgleichen 
Achillessehnenreflexe. Kein deutlieher Plantarreflex. Pinselberiihrungen werden 
im unteren Drittel beider Unters&enl~el und an den Fiissen und Zehen mangel- 
haft lokalisiert. An den Fusssohlen und Zehen wird spitz und stumpf nieht 
unterschieden. Schmerzempfindung ist iiberall normal. Temperaturempfindung 
an den Fusssohlen und Zehen herabgesetzt. Wirbeisaule ohne Besonderheitem 
Wassermann'sehe Reaktion im Blut negativ. 

Auch in diesem Fall bildeten sich zuerst wS.hrend der Anstrengungel~ 
der Milit~rzeit ,Blasen" an der linken grossen Zehe, die sehliesslich in 
Gesehwtire fibergingen und zur Amputation der Zehe fiihrten. Nach 
Verdickung der Haut traten immer wieder Geschwiire an den Fusssohlea 
und Zehen auf, Teile der Phalangen und der Mittelfussknochen stiessen 
sieh ab, so dass schliesslieh grosse Teile der Phatangen und des Mittel- 
fusses fehlten~ die Zehen kleinen Stummeln glichen~ die ganzen Ffisse 
stark verkiirzt und verbreitert waren und ein iiusserst charakteristisches 
Ausseheu hatten~ das an E l e f a n t e n f i i s s e  erinnerte. Die Sensibilitg.ts- 
stSrungen erstreekten sich hier auf etwas grSssere Flaehen als in den 
anderen FSllen~ n~tmlich auf den Bereieh des 4. und 5. Lumbal- und auf  
den des 1. nnd 2. Sakralsegmentes. Sie waren aueh hier ziemlieh un- 
scharf begrenzt. 

Fa l l  5. W i l h e l m W ,  25 Jahre alt~ Arbeiter~ Sohn des obigenWilhelm W. 

A n a m n e s e :  Geburt leicht. Als Kind Masern. Nie Kri~mpfe, Ohnmachten~ 
SehwindeI. Mit 2 Jahren laufen und spreohen gelernt. Mit 14 Jahren Kopf- 
verletzung~ rannte gegen eine Ofenplatte, nicht bewusstlos, kein Erbrechen. 
Auf der Sehule etwas schwer gelernt~ besonders Auswendiglernen und Rechnen. 
fiel sehwer. Aus der 2. Klasse konfirmiert~ Ziel der Sehule nieht erreicht. 
Naeh der Sehulzeit bei Bauern in Stellung. Nie Bettn~ssen oder erschwertes 
Urinlassen. 

Mit 20 Jahren Blase an der linken grossen Zeh% die nach 3 Woehen. 
wieder heilte. Mit 23 Jahren ,wunde Stellen ~ auf dem Fussrficken; an der 
Grosszehen- und Kleinzehenseite, die rot aussahen und eine w~sserige Fliissig- 
keit sezernierten und schmerzten. Dieselben bestanden etwa s/~ Jahre, heilter~ 
dann. Sollen nicht dutch enge oder schleeht sitzende Stiefel vesm'sacht sein. 
Vorher schon 14t~igige Sehwellung der linken Hacke, sp~cer auch der rechten. 
Hacke. Alles dies wiederholte sieh seitdem im Sommer und hielt den Sommer 
tibet' an. Sowie Patient sieh mit dem Gehen sehont% sei es besser geworden. 
Barfuss oder in Holzpantoffeln kSnne el" nieht gehen, da ihn die Fiisse dann 
schmcrzten. Die Fiisse seien ,,zu weich~q Wenn er 15~ngere Zeit gehe, habe 
er Schmerzen in den Waden. Starke Sehweissf/isse. Nie eingesehlafenes Ge- 
ffihl in den Zehen~ nie anfallsweise auftretende Weiss- oder Blauf~rbung der 
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Zehon. Stuhlgang in Ordnung. Sell zum Kriegsdienst eingezogen werden~ 
w~inschtAttest zweeksBefreiung vomMilit~irdienst oderSohonung bei demselben. 

Befund am "25. 8. 1914: Ueber don Hinterkepf quor verlaufend% 
18 em lange, bogenfSrmig% nicht druokempfindliche Narbe. Schiidel auf Druek 
and Beklopfen nioht empfindlieh. Gesieht asymmetriseh. Ohren wenig diffe- 
renziert. Im Oberkiefer nut"2 Sehneideziihne, im Unterkiefer Zghne sehr klein. 
Hirnnerven frei. l~eflexe der oberen Extremitiiten~ Knieph~nomene and Aehilles- 
sehnenreflexe in normaler Stgrke und beiderseits gleich vorhanden, desgleiehen 
Abdominal-und Cremasterreflexe, Motilit~t und grebe Kraft der oberon and 
unteren Extremit~ten beiderseits gleieh and gut. Meehanisehe Muskelerregbar- 
keit und vasemotorisches NaehrSten nicht gesteigert. Plantarreflex: Zehen 
werden beim Bestreiehen der Fusssohlen alle dorsal flektiert. Kein I~omberg- 
sehes Ph~nomen. Hyperhidresis man. und ped. Herz: erster Ton an allen 
Ostien unrein. Innere Organo ohne Besondorheiten. An der Sehne dos Ex- 
tensor hallue, longus links etwa ffinfpfenn~gstiiekgrosse, dunkelpigmentierte 
Stell% desgleiehen an der Aussenseite dos linken Fusses in der Gegend der 
Fusswurzel. An der Sehno dos rechten Extensor halluc, longus eine gleieho 
Stello. Tr~gt Leinwandlappen um die F/iss% da sie sonst sehmorzten. Sensi- 
bilit~itspriifung sieho Schema. Patient maeht etwas imbezillen Eindruck. Eino 
Intelligenzpfiifung ergab ziemlich geringe Kenntnisse, besonders im Rechnen. 

Bei dem 25jS~hrigen, mit einigen Degenerationszeichen behafteten, 
wenig begabten jungen Mann, sind die Krankheitserscheinungen viel 
weniger ausgepr~gt als in den /ibrigen F/illen. Mit 20 und 23 Jahren 
traten seiner Angabe nach ,,wunde Stellen" an den Fussriieken, Sehwellung 
an den FIaeken auf, die nieht etwa durch schleehtes Schuhzeug ver- 
ursaeht sein sollen, wogegen aueh alas lunge, a/~ Jahre dauernde An- 
halten des Wundseins sprieht, des sieh yon d a a b  jeden Sommer wieder- 
holte. Immerhin seheint das Auftreten des Wundseins his zu einem ge- 
wissen Grade yon der Inanspruehnahme der Ffisse abh/~ngig zu sein~ 
wie wir des aueh in den fibrigen PS.11en beobachteten, dae s ,  wenn der 
Pat. mit Gehen sieh sehonte, besser wurde. Vasomotorisehe StSrungen 
fehlten, dagegen zeigten sieh sekretorisehe, in Form ~on ttyper- 
hidrosis der Extremit~ten. Als einziger wesentlieher objektiver Be- 
fund sind die narbigen Ver~ndernngen an den Stellen des f r f iheren  
Wundseins zu erwahnen. Ausserdem bestand aueh hier eine quantitative 
Herabsetzung der Empfindliehkeit f~r s~mtliehe GeffihlsqualitS~ten an 
Ftissen und Untersehenkeln, die sieh ebenfalls wieder auf die Gebiete 
des 5. Lumbal- und 1. Sakralsegmentes besehr~nkte. Dissoziierte 
EmpfindungslS.hmung, BlasenstSrungen, Muskelatrophien fehlten. Es er- 
hebt sieh die Frage, ob hier bei dem geringf~gigen Beflmd iiberhaupt patho- 
logiseheVer~nderungen angenommen ~zerden kSnnen, zumal ja Begehrungs- 
vorstellungen bei den Angaben des Pat. mitgesproehen haben kSnnen. 

21" 
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25.8. 1914. Fall 2: Wi!helm W. 
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25. 8. 1914. Fall 2: Wilhelm W. 
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Wir glauben diese Frage bejahen zu miissen, da einerseits die An- 
gaben des Pat., besonders aueh fiber die Ueberempfindlichkeit der 
Ffisse ganz pri~zise lauten~ andererseits die narbigen Veranderungen doch 
darauf hfi~deuten~ dass wir es hier nicht mit einem gewShnlichen 
Wundsein der Ffisse zu tun haben kSnnen~ zumal der Pat. diese auch 
gar nicht fiberm~ssigen Strapazierungen ausgesetzt hat. Auch die 
Sensibilit~ttsstSrungen waren so ausgesprochen, dass man eine Vor- 
t~uschung zum Zwecke der Erlangung eines Attestes nicht glauben kann. 
Wit mfissen tatsachlich nach Allem annehmen, dass aach bei Wilhelm W. 
das familii~re Leiden im allerersten Anfangsstadium vorliegt. 

Fa l l  6. Chr i s t i an  W.~ 22 Jahre alt~ Sohn des obigenWilh. W,  Bruder 
des Vorigen~ Schneider in B.~ zurzeit eingezogen im Seebataillon. 

Anamnese :  Als Kind englische Krankheit. Mit 17 Jahren Diphtherie. 
Sonst gesund gewesen. Auf der Schule leieht gelernt. Mit 15 Jahren ken- 
firmiert~ dann in die Sehneiderlehre. Deft his jetzt. Nie an Bettniissen gelitten. 

Seit dem 8.--10. Lobensjahr zuweilen reissende Schmerzen in allen Zehen. 
Ursache unbekannt. Kamen am Tag% abet such Nachts im Bett. Abh~ngig- 
keit yon kSrperlichen Anstrengungen nicht bomerkt. Frfiher zuweilen in der 
Gegend der Gross- und Kleinzehenballen Blasen gelaufen~ bereits nach ein- 
einhalbstfindigem Gehen. Nie eingesehlafenes Geffihl oder Kribboln in den 
Zehen~ keine vasomotorischen StSrungen~ keine Schweissfiisse. Am 1.10. 1914 
beim Mititgr eingetreten. Habe den Dienst anfangs gut vertragen. Seit dem 
20. 10. jeden Tag Mgrsche~ gowShnlieh yon morgens 1/28 his mittags 12 Uhr. 
Schon nach einstfindigem Marschieren Sehmerzen in beiden Fiisson~ an den 
Fussrficken und an der Aussenseite. Dabei schwellen die Fiisso an~ sehen rot 
aus(auch d~s Reissen in don Zohen kommt dabei wieder. Sei trotzdem immer 
mitgelaufen~ abet die Schmerzen seien immer st~irker geworden. Morgens naeh 
dem Schlafen sei es wieder gut gewesen, nut die Sehwellung sei noch nieht 
ganz zurfickgegangen. Die l~ngsten M~irsche h~itten etwa 6 Stunden gedauert. 
Bisher nioht krank gemeldet. Itabe jetzt gorade ein paar TaRe Ruhe, jetzt 
keine Fussbeschwerden. 

Befund am 29. 11. 1914: Kleine Statur (1758 m), leidliche Erniihrung, 
gute Muskulatur. Gesicht asymmetrisch 70hren abstehend~ wenig differenziert. 
Nase otwas wulstig. OberkSrper lang~ Beine kurz. Hirnnerven frei. Zunge 
zitter~ Sprache unbehoifen. Reflexe der oberen Extremitgten vorhanden. 
Grebe Kraft~ Motilit~t der oberen und unteren Extremit~ten beiderseits gleich 
und gut. Abdominal-Cremasterreflexe vorhanden. Kniephgnomene sehr lebhaft~ 
AchilIesretlexe vorhanden. Beiderseits miissiges Genu valgum und Pes piano- 
valgus. Zehen werden beim Bestreichon der Fusssohlen dorsal fioktiert~ be- 
senders rechts, die grosse Zehe besonders stark (Babinski ??). Linkes Schien- 
bein etwas s~belfSrmig. 5~eigung zu st~rkerer Schleimbeutelentwicklung (in- 
folge Schneiderberuf). Keine Hyperhidrosis pedum. Umfang der Oberschenkel 
15 em oberhalb der Patella rochts 441/2 ~ links 43 em~ Umfang der Unter- 
schenkel 13 r unterhalb der Patella rechts 307 links 291/~ cm. Sensibiliti~t: 
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Pinselberiihrungen iiberall lokalisiert, jedoch ziemlieh ungenau. Spitz and 
s~umpf fiberall untersehieden~ Schmerzempfindung ohne Besonderheiten. Warm 
and lmlt an den Zehen, besonders dorsal verweehselt~ aber Angaben ziemlich 
unbestimmt. Gang sicher. Innere 0rgane ohne Besonderheiten. Im Urin kein 
Eiweiss oder Zueker. Wassermann'sche Reaktion im Blur negativ, 

RSntgenbefund (Taf. lII, R.-B. 7 u. 8). 
VSllig normale Konturen und Struktur, nur  an der Basis der Phalanx I 

des Haltux des l inken Fusses findet sich medial eine steeknadelkopfgrosse 
rundlich% yon Knochen mit verwasohener Zeichnung umgebeno Aufhellung. 

Bei dem 22jlihrigen, ebenfalls mit Degenerationszeichen and Rested 
yon Rachitis behafteten jungen Mann bestehen in der ttauptsache sub- 
jektive Beschwerden~ nfi, mlich seit dam 8.--15. Lebensjahr~ unabh~ingig 
von kSrperlichen Anstrengungen~ reissende Sehmerzen in den Zehen. 
Auch er zeigt, wie sein Bruder, insofern eine gr0sse Empfindlichkeit der 
Fiisse, als nach kurzem Gehen bereits Blasen entstehen sollen. Es ist 
m6glich und sogar wahrseheinlich, dass die starken Beschwerden w~:thrend 
des MilitSordienstes, die Fussrfickenschmerzen~ mit der ausgesprochenen 
Plattfussbildung im Zusammenhang stehen, jedoch w~ren dadurch die 
yon Kind aaf vorhandenen reissenden Schmerzen in den Zehen nicht 
ausreiehend erkllirt. Der objektive Befund ist ausser den erwlihnten 
Zeichen yon Raehitis und Pes plano-valgus und den Degenerationszeichen 
negativ~ jedoeh scheinen aueh hier bei vorsichtiger Untersuchung 
unter Beriicksichtigung der normalen Sensibilit~tsverh':iltnisse, wenn auch 
nicht mit vS]liger Bestimmtheit festzulegende, leichte StOrungen der 
Temperaturempfindung an den Zehen zu bestehen; ferner ergab das 
R S n t g e n b i l d  an der Basis tier Phalanx I des linken Grosszehens eine 
steeknadelkopfgrosse x, on Knochen mit verwaschener Zeichnung' um- 
gebene Aufhe]lung. Die bei den anderen Familienmitgliedern meist zu 
so verderblicher Entwieklung gelangte Familienkrankheit lasst sich also 
hier nicht mit Bestimmtheit nachweisen und scheint sich vielleicht 
erst in subjektiven Beschwerdeu zu iiussern. Erwfi~hnenswert ist aber 
hier die starke Plattfussbildung. Beim Milit~ir wird Patient auf 
unser Attest hin mSglichst gesehont und auf der Handwerkerstube 
beschliftigt. 

Fal l  7. Augu st W., 21 Jahre air, Kellner, Sohn dos obigen Wilh. W., 
Bruder der Vorigen. 

Anamnese:  Nach Angabe des Vaters Geburt des Patienten leicht. 
Lernte mit 2 Jahron laufon und sprechen. Frfiher stets gesund. Nie Bett- 
niissen. Yore 15. Lebensjahro ab Sehmerzen auf der Dorsalseite der Zehen, an 
der Fusssohlo and der Innenseite des Fusses. Schmerzen l~amen naeh langem 
Laufen. Zehen sahen dann dorsal rot~ plantar weiss aus~ hatte taubes Geffihl 
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darin. F/isse sollen 5fter wund gewesen sein, Blasen oder Gesehwfire traten 
aber nieht auf. Sehmerzen zeitwoilig sehr stark, musste deshalb 5fter 3--4 real 
t~iglich die Strfimpfe weehseln. Von Geburt an geschielt (babe das vom Gross- 
rater mfitterliehorseits geerbt). 

Befund  Mai 1914: Dtirftige Ern~hrung, Hinterhaupt vorspringend~ Ge- 
sieht asymmetriseb, Obron abstehend. Leichter Strabismus convergens con- 
corn:tans. Hirnnerven frei. Sprache ohne Besonderheiten. Reflexe dor oberon 
Extremit~iten, Knieph&nomen% Aehillesreflexe vorhanden, beiderseits gleich. 
Grebe Kraft und Motilitiit der oberon und unteren Extremit~iten beiderseits 
gleich und gut. Fingernasenversueh und Kniehaakenversuch sieher. Zehen 
beim Bestroichen der Fusssohlen dorsal flektiert. Kein Babinski. Genu valgum 
und Pes planus beiderseits angedeutet. Umfang der Oberschenkel 15 cm 
oberhalb der Knieseheibe beiderseits 42 era, Umfang dor Untersehonkel 14 cm 
unterhalb der Kniesoheibe beiderseits 31 era. Ftisse feueht, Mihl. StarkeHyper- 
hidrosis. Be: Bowegungen Krepitieren im Interphalangealgelenk des reehten 
Hallux, links weniger. Naevus pigmentosus am P~fieken. Deutliehe Einsenkung 
des Thorax infolge gaehitis. Wassermann'sche l{eaktion im Blut zweifelhaft. 

Sensibilit~t: Pinselbertihrungen an der Aussenseite des linken Unter- 
schenkels sehleeht lokalisiert, ebenso an der Plantarseite der grossen Zehen. 
Spitz und stumpf wird untersehieden~ nur an der Plantarseite der Zehen 5fret 
stumpf statt spitz angegeben. Sehmerzempfindung lebhaft. Warm und kalt 
wird an tier Plantarseite s~imt.lieher Zehen verweehselt, einmal ouch am linken 
Pussr/ieken. Bei einer weiteren Untersuchung wurde warm und kalt auch an 
den Fusssohlen ungenau angegeben. Sonstiger neuroergiseher Befund normal: 

R S n t g e n u n t e r s u o h u n g  (Tar. III~ tl.-B. 9). 

Abgesehen von dem sehr zartenKnoohenbau und der sehr zartgezeichnetea 
Knoehenstruktur handelt es sieh um normale Bilder. 

Am 18. 3. 1915 ersehien tier Patient wieder und bat um ein Attest ,, da 
er zum Landsturm eingezogen werden sollte. Er babe seit tier letzten Unter- 
suchung nur Reissen in der grossen Zeh% sobald er sieh naeh Gehen setzte, 
gemerkt. Es trot :tamer plStzlieh nnd jeden Tag auf. Seit etwa 4 Wochen 
babe sieh der Nagel an der iinken grossen Zehe losgelSst (ohne vorherige Ver- 
letzung). Wghrend des Losl5sens des Nagels Sehmerzen beim Laufen. Be- 
sondere Anstrengungen habe or vorher nicht /iberstanden. Die Untersuchung 
ergibt~ dass der Nagel an der linken Grosszehe nut noeh an dot hussenseite 
und am Nagelfalz haf~ot. Darunter bereits neugebildeter Nagel his zur H~ilfte 
des alton. Fuss und Zehe kfihl, keine wesentliohe VerfS~rbung der ttaut (viol- 
leieht etwas blauroter wie sonst?). Pinselberfihrungen heute an der ganzen 
linken Grosszehe his auf den inneren Toil der Plantarseite ungenau Iokalisiert, 
An denselben Stellen statt spitz stumpf angegeben. In derselbon Gegend auch 
warm und kalt verweehsolt, me:st warm statt kalt angegeben~ ausserdem noch 
an der Aussenseite his zum Metatarso-phalangealgelenk. 

Be: dem 21j~thrigen~ gleiehfalls mit Degenerationszeiehen und Resten 
yon Rachitis behafteten Patienten bestehen seit dem 15. Lebensjahre 
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Schmerzen auf der Dorsalseite der Zehen~ an den Fusssohlen und der 
[nnenseite des Fusses sowie taubes Geffihl in den Zehen. Im Gegensatz 
zu den fibrigen F~Hen ist ein Wundsein der Ffisse bisher nicht auf- 
getreten~ jedoeh wareu die subjektiven Beschwerden, die zum Tell, aber 
sicher nicht alle, mit dem leichten Plattfuss in u stehen kSnnen, 
zeitweilig so stark, dass der Patient nur dureh sehr hiiufiges Wechseln 
der Striimpfe sich helfen konnte. Ausser den erw~hnten Zeichen yon 
Rachitis bestanden auch bier nur Sensibilit~ttsstSrungen und zwar in 
geringem Umfange, ebenfalls wieder im Bereich des 5. Lumbal- u n d  
1. Sakralsegmentes. Wenn die Sensibilit~tspriifung auch an den Zehen 
und teilweise an der Fusssohle normalerweise schwankende Ergebnisse 
zeitigen kann~ so waren die StSrungen doch bier so auffallend, dass sie 
wohl als pathologisch angesehen werden kSnnen, um so mehr~ als sich an 
derse]ben Zehe, an der sie sieh hauptsii.chlieh befanden, der Nagel ohne 
Grund abstiess~ wie aueh in unseren ersten beiden Fiil]en beobachtet 
wurde. Dieser Vorgang diirfte als trophische StSrung aufzufassen sein 
und wahrscheinlich auf eine bereits einsetzende Entwicklung des famililiren 
Leidens hindeuten: 

Ueber die heredit~iren VerhMtnisse der Fami]ie W. gibt umstehender, 
nach den Angaben der Patienten verfertigter S t a m t n b a u m  Aufschluss: 

[m Einzelnen ist Folgendes zu erw~thnen: Es handelt sich um eine in 
Schleswig-Holstein alteingessene Famili% deren Mitglieder mit einigen 
Ausnahmen meist auf dem Lande und in kleinen St~dten als Landleut% 
Arbeiter und Handwerket' leben. Von besenderen Schiidigungen, denen 
diese Familie ausgesetzt wltre~ ist nichts bekannt geworden. Alkohol- 
und Nikotinmissbraaeh sowie luetisehe Infektionen scheinen nicht vor- 
gekommen zu sein~ nur ein Mitglied scheint st~irker getrunken zu haben. 
Auffallend ist ein gewisser Wandertrieb bei einzelnen Mitgliedern: Eins 
ist nach Amerika~ eins nach der Schweiz ausgewandert~ auch ist das 
Auftreten yon Degenerationszeichen, besonders kSrperlichen~ weniger 
psychischen bei der jiingsten Generation erwahnenswert. 

I)er Grossvater unserer 3 Brfider W. und ihres u JoHann W. 
J o h a n n  W. war einziger Sohn und ist 88 Jahre alt geworden. Auch 
seine Frau sell in hohem Alter gestorben sein. Von sehwereren Krank- 
heiten~ die diese iiberstanden hlitten~ yon Trunksucht bei diesen ist nichts 
bekannt~ insbesondere haben sie nicht an der bei ihren Naehkommen 
aufgetretenen Familienkrankheit gelitten. Der itlteste Sohn dieses Ehe- 
paares K |aus  W. und dessen Naehkommensehaft sind ebenfalls yon der 
Krankheit verschont geblieben~ dafiir sind aber in dieser Linie andere 
Eigentfimliehkeiten hervorgetreten: Der i~lteste Sohn des Klaus W. 
H i n r i c h  W. zeigte ein auffallendes Talent ftir Malerei undist  ein ziemlieh 
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bekannter holsteinischer Landschaftsmaler gewesen~ der zeitweise in Rein 
und Miinchen gelebt hat~ und yon dem noch ein griisseres Gemltlde 
(,Diinenlandschaft auf Sylt", gem. 1873) in der Kunsthalle in Kiel h~ngt. 
Es ]st j~ eine bekannte Tatsach% dass zuweilen einzelne auffallende 
Talente in degenerierten Faro]lien auftreten khnnen. Dieser Mann sell 
nach einer Krankheit in der Kindheit ,,verkriippe]te Beine" bekommen 
haben. N~heres liess sich leider nicht dartiber festste]len. Aber die 
Annahme liegt nahe~ dass die u der Beine auf eine Rficken- 
markerkrankung (spinale Kinderli~hmung? Spina bifida? ?) zuriickzufiihren 
]st. Eine Tochter dieses Malers sell an einer unbekannten Nerven- 
krankheit geiitten haben~ ein Bruder und 3 Schwestern sowie deren 
Nachkommen sollen gesund gewesen sein. 

Der zweiti~lteste Sohn des alten Johann W. H e i n r i c h  W. und dessen 
be]de Shhne A u g u s t  und J o h a n n e s  W. hubert naeh Angabe unserer 
Patienten an der gieichen Fusskrankheit gelitten wie sie. Der Vater 
Heim'ieh W. wanderte im Alter yon ca. 60 Jahren naeh Amerika aus. 
An welcher Krankheit er gestorben ist~ ]st unbekannt. Ueber seinen 
i~ltesten Sohn August ]st nur zu erfahren, dass er ebenfalls an der 
Familienkrankheit gelitten hat, nicht aber, ob er noch lebt. Der 2. Sohn 
Johannes soil etwas getrunken haben und starb in einem (unbekannten) 
Hamburger Krankenhaus mit ca. 35 Jahren~ als ihm wegen der trophischen 
Sthrungen be]de Fiisse amputiert werden mussten. 

Der 3. Sohn des alten Johann W. Hans  W. ]st der Vater unserer 
3 Patienten Heinr ieh~ C h r i s t i a n  und Wilhelm.  Auch be~ ihm sell die 
Krankheit an be]den Fiissen aufgetreten sein, sie begann im Alter yon 
ca. 30 Jahren und griff soweit um sich~ dass die Fiisse ,,his zur HMfte 
abfielen" und Hans W. schliesslich im Alter yon 63 Jahren daran starb. 
Der ~tlteste Sohn des Hans W. J o h a n n  ertr~nk im Alter yon 26 Jahren. 
Die drei weiteren Shhne sind unsere Patienten. Ein Sohn und eine 
Toehter des 3. Bruders Christian sind gesund geblieben. Be] den 3 Siihnen 
des 4. Bruders (Falle 5, 6~ 7) ]st die Krankheit vielleicht in Entwicklung 
begriffen~ drei Thehter sind gesund. 

Das 4. Kind des alten Johann W. ]st eine Tochter Abe l  W., diese 
lebt noch im Alter you 77 Jahren und sell nicht an der Familienkrankheit 
gelitten haben. 0ffenbar sind aber in ihrer Naehkommensehaft andere 
Nervenkrankheiten (hereditlire?) aufgetreten: Ein Sohn yon ihr sell im 
jugendlichen Alter erblindet sein und an Zuckungen des Kopfes leiden. 
Sorgf~Itige Nachforschungen nach ihm blieben ]eider erfolglos. Die 
fibrigen Naehkommen der Abel W. sollen gesund sein. 

Das jiingste Kind des alten W. war J o h a n n  W. Be] ihm begann 
die Familienkrankheit mit Blasenbildung a'n den Ffissen. ,Be]de Ffisse 
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faulten ihm bis an die Hacken ab". Er starb an der Krankheit im 
Alter yon 57 Jahren. Der alteste Sohn dieses Johann W. He in r i ch  W. 
soll bereits im Alter yon 21 Jahren, angeblich 8 Tage nach dem Vater~ 
an der gleichen Krankheit gestorben sein. Ein zweiter Sohn J o h a n n e s  W. 
lebt im Dorfe B. in Holstein und ist unser Patient Nr. 4. Zwei TSchter 
desselben sind gesund, desgleiehen seine 2 Sehwestern Anna und Mathilde. 

Die Familienkrankheit ist also im Ganzen bei 10 Personen dieser 
Familie aufgetreten, bei 3 ist sie offenbar in langsamer Entwickhmg 
begriffen. Stets und ausschIiesslich warden in allen Fallen die unteren 
Extremitaten befallen. Ueber die Art  der Vere rbung  ist Folgendes 
hervorzuheben: Die Krankheit wurde nur durch mannliehe Mitglieder 
vererbt und nur m~tnnliche Mitglieder erkrankten an ihr. Die einzige 
Tochter des alten Johann W., die Schwester yon drei kranken Brfidern, 
ihre Naehkommen und aueh die TSehter sonstiger erkrankter Familien- 
mitglieder blieben yon der Krankheit versehont, bis auf eine Tochter 
des Malers Hinrieh W. aus der Linie des S.ltesten Sohnes des alten 
Johann W., die aber, ebenso wie ein Sohn der erwahnten Tochter des 
alten Johann W., an einer andersartigen Nervenkrankheit litt. Die 
Verhaltnisse liegen also bier anders wie bei vielen famili~ren progressiven 
Organopathien des Nervensystems, bei denen die Uebertragang dutch 
Frauen viel haufiger als dutch Manner ist (Higier ,  Sgnger ,  Brown, 
E i e h h o r s t), oder der Hamophilie, bei der die Uebertragung aussehliesslieh 
dureh Frauen erfolgt. Sie stimmt aber mit anderen heredofamiliaren 
Leiden, wie der neurotisehen Amyotrophie, genuinen Optikusatrophie, 
Pseudohypertrophie, spastisehen Spinalparalyse darin fiberein, dass sie 
stark das mi~nnliehe Geschleeht bevorzugt, oder vielmehr~ soweit naeh 
unseren Fallen zu sagen is~, aussehliesslieh das mfmnliehe Gesehleeht 
befMlt, sie wird abet eben nicht dutch gesund bleibende weibliehe 
Mitglieder, sondern nur dureh M~tnner fibertragen, was bei den erwahnten 
Krankheiten nnr ganz ausnahmsweise der Fall ist. Es ware abet nun 
mSglieh, dass das aussehliessliehe Auftreten der Krankheit bei Miinnern 
darauf zurfiekzufiihren ist, dass die Fiisse dieser in den in Frage kommenden 
Sehiehten der BevSlkerung vielleieht in st~irkerer Weise in Ansprueh ge- 
nommen werden als bei Frauen. Dass das Auftreten der Krankheit tat- 
saehlieh bis za einem gewissen Grade yon der Intensitat der Inansprueh- 
nahme der Fasse abhangig ist, zeigt der Umstand~ dass die Krankheit 
in allen Fallen (naeh einzelnen Vorli~ufersymptomen in friiherer Zeit) 
erst im jugendliehen Mannesalter, intensiver besonders in einigen Fallen 
wahrend des Militardienstes ,nufgetreten ist, und in Fall 3 in dieserZeit 
sogar eine solche Intensitat entwickelte, wie sie im spateren Leben nieht 
mehr; erreieht worden ist. "Letzteres mag vielleieht damit zusammen- 
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h/ingen, dass der Patient als Schneider seine Ftisse weit weniger grossen 
Anstrengungen auszuse~zen braueht als seine Brfider und andere Ver- 
wandten, die Landteute und Arbeiter sind. Wegen tier Analogie mit 
anderen heredit/iren Krankheiten ist jedoeh eher anzunehmen, dass das aus- 
sehliessliehe Befallenwerden des m/innliehen Gesehleehts in unserer Familie 
auf einen besonderen Vererbungsmodus zurtiekzufiihren ist und nicht auf 
die zuletzt erw~thnte Ursaehe, zumal sieh im letzteren Falle doeh aueh 
irgendwann einmal irgendwelehe Krankheitserseheimmgen bei weiblichen 
Mitgliedern gezeigt haben wiirden. 

Die anteponierte oder progressive Form tier Heredit/it, d. h. die 
Tendenz der Krankheit~ sieh yon Generation zu Generation immer frtiher 
einzustellen (wie bei der Chorea Huntington, Myoklonie, spast. Spinal- 
paralyse, Heredoataxie Marie) liegt, soweit bisher festzustellen ist, in 
unseren FS.11en nieht vnr. 

In 2 Linien der Familie W, n~tmlieh der des "~ltesten Sohnes Klaus 
des alten Johann W, sowie der noch lebenden einzigen Toehter Abel W. 
sind andersartige Nervenkrankheiten und zwar hier aueh bei weibliehen 
Mitgliedern aufgetreten: Der Maler Hinrieh W. aus der 1. Linie sell 
,,verkr~ippelte Beine" gehabt, seine Toehter an einer unbekannten Nerven- 
krankheit~ ein Sohn der Abel W. an einer Krankheit~ die mit Kopfsehfitteln 
und Amaurose einherging, gelitten haben. 

Ein solehes Anftreten versehiedener heredit~trer Krankheiten neben- 
einander in einer Pamilie ist h~iufiger beobaehtet worden (ttigier~ 
K o l l a r i t s ,  J e n d r a s s i k ) .  K o l l a r i t s  nnd J e n d r a s s i k  sehliessen 
daraus, dass eine Reihe yon hereditS~ren Krankheiten: wie Muskeldystrophie~ 
hereditS.re spast. Spinalparalyse, Friedreieh'sehe Ataxie. Marie'sehe Klein- 
hirnataxie usw. keine selbst~ndigen Krankheiten sind, vielmehr ohne 
Grenzen ineinander fibergehende Formen der I-Ieredogeneration. " Ob dieses 
aueh fiir die in unserer Familie aufgetretenen Krankhei~en gilt, l~sst 
sieh nieht entseheiden, da die Art der in der Linie des Ntesten Sohnes 
und der Toehter des alten Johann W. aufgetretenen Krankheiten leider 
unbekannt geblieben ist. 

Die Anwendung der Mende l ' s ehen  Rege ln  stSsst, wie oft beim 
Mensehen~ bei unserer Pamilie auf grosse~ zum Teil unfiberwindliehe 
Sehwierigkeiten~ uud zwar deshalb, welt nut wenige Generationen der 
Familie und dann noeh unvollkommen zu iibersehen sind~ weil mehrere 
Mitglieder bereits in frfiherem Alter gestorben sind, yon denen ev. 
noeh eine Fertpflanzung h~ttte erwartet werden kSnnen, weil wenig fiber 
die Frauen bekannt geworden ist usw. Yersuehen wir eine Anwendung 
der Mendel 'sehen Lehre yon der Dominanz und Rezessivit/it der Merk- 
male, so 15.sst sieh sagen~ dasses  sieh um eine dominante Vererbung 
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der Krankheit in unserer Familie nieht handeln kanu, da beide Eltern 
gesund waren. Gegen die Anwendung einer rezessiven Vererbung spreehen 
hinwiederum die Zahlenverh~ltnisse~ da nach Mendel  nur ein Viertel 
und nieht wie hier 2/5 der Kinder tier gesunden Eltern erkrankt sein 
dfirften. Es w~re allerdings noeh m5glich, dass andere Kinder der 
beiden alten W.'s, die yon der Krankheit versehont geblieben w~ren, 
in jugendliehem Alter gestorben sind, ohne dass N~heres yon ihnen 
bekannt geworden w~tre. In diesem Falle kSnnte es sich doeh um eine 
rezessive u gehandelt haben. 

Z u s a m m e n f a s s e n d  l~ss t  s i e h t i b e r  d a s v o n u n s b e o b a c h t e t e  
Le iden  f o l g e n d e s  sagen:  Seit 3 Generationen tritt bei m~nnliehen 
Mitgliedern der Familie W. eine nur yon Mfinnern vererbte eigentfimliehe 
Erkrankung der unteren Extremit~ten, zun~ehst an den Ftissen und Zehen 
auf: die in der Regel mit u in Form yon sehmerzhaften 
Sensationen in den Zehen, zeitweilig mit Abfallen der N~igel~ mit sehleeht- 
heilenden wunden Stellen teils bereits im 8.--10. Lebensjahr, tells etwas 
sp~ter beginnt. St~rkere Erseheinungen treten erst sp~ter, in der Regel 
zur Zeit der st~rksten Iaanspruehnahme der Ffisse w~hrend der Milit~ir- 
zeit (Fall 3, 4), zuweilen aueh noeh sp~ter auf; sie bestehen in Blasen- 
bildungen, aus denen sieh dann allm~hlieh sehleeht oder garnieht 
heilende Gesehwtire~ am h~ufigsten in der N~he der Grosszehenballen~ 
aber aueh an den Zehen selber entwickeln. Diesen Erseheinungen gehen 
gew/Shnlieh Sensibilit~tsstSrungen in Form yon Herabsetzung der Inten= 
sit~t aller Empfindungsqualit~ten, nieht aber in Form yon dissoziierter 
Empfindungsl~hmung voraus, deren Grenzen zwar etwas versehwommen 
waren, die sieh abet in allen F~llen auf alas Bereieh des 5. Lumbal- 
und 1. Sakralsegmentes besehr~nkten, nnr in einem Fall aueh auf das 
4. Lmnba]" und 2: Sakralsegment tibergriffen~ innerhalb dieser Grenzen 
aber ganz regellos verteilt~ am hS~ufigsten jedoeh an den Fussohlen und 
Zehen naehzuweisen waren. Auffallend war, dass die Kranken trotz der 
sehweren Verlinderungen an Haut und Knochen im ganzen wenig tibet" 
Schmerzen klagten, wenn nicht gerade phlegmonSse Entzfindungen vor- 
lagen, dass sie auch trotz dieser Ver~nderungen noch herumliefen, der 
sine Patient sogar so lange~ bis die Fusswurzelknochen zum Tell zerst6rt 
und das freiliegende Tibiaende ganz abgeschliffen war. Ein anderer 
steckte sich mit Oel getrltnkte Watte in ein tiefes, an der Fussohle 
befindliches Geschwfir, lief trotz der starken DifformitS~t der Ftisse herum 
und fuhr Rad~ ohne fiber Sehmerzen zu klagen. Alles dieses deutet 
offenbar auf eine starke Beteiligung der Tiefen-Sensibiliti~t bei deu 
pathologisehen Vorg~ngen hin. Einmal wurde Atrophie des einen Beines~ 
gelegenthch Fehien der Achillessehnenreflexe und Beeintraehtigung 
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der Funktion der kleinen Fussmuskeln beobachtet. Die Geschwfire 
vergr6sserten sieh im Laufe yon Jahren, heilten auch voriibergehend 
ab, kamen aber immer wieder zum Ausbruch; ab and zu stiessen sich 
Knochen aus ihnen ab. An den Gelenkenden der Knoehen kam es, wie 
die RSntgenbilder zeigen, zu chronisch arthritischen Prozessen, zu 
atrophischen und hypertrophisehen Veranderungen. 

Ob diese Knochen- und Gelenkveri~nderungen oder die Haut- 
veri~nderungen das Primiire waren, lasst sich schwer entscheidea. 
D a a b e r  Sensibilit~tsst6rungen an der Haut und trophische StSrangen 
an den Gebilden der Haut, wie den Zehenn~igeln vorausgingen~ da lange 
Zeit vor dem Erscheinen eigentlicher Knochen-und Gelenksymptome 
tiber Wundsein, Blasen- sowie Geschwfirbildung an der Haut geklagt 
wurde, ist es wahrscheinlicher, dass die Hautver~tnderungen zum Tell 
wenigstens den Knochenveranderungen vorausgingen. Es kommen 
offenbar leichte Anfglle ohne Gelenkbeteiligung und andererseits auch 
schwerere Anfiille mit Beteiligung yon Knochen und Gelenken vor, 
wobei dann die IIautvergnderungen ganz in den Hintergrund treten kSnnen. 
Naeh Abstossung yon nekrotiseh gewordenen Knochen tritt bald Heilung 
ein. Werden die Ftisse nicht geschont, und tritt keine geeignete Behandlung 
ein~ so wird aus dem einfachen Geschwfir ein Malum p e r f o r a n s  ped i s  
(mal perforant du pied), welches einmal mit dem Knochen-und Gelenk- 
prozess zusammenhfingt, ein andermal nicht. Spater kam es in den 
Fallen, in denen die genannten Prozesse noch weiter gingen, zu einer 
starken Verdickung und Sehwellung der Haut der Fiisse~ zu einer hoch- 
gradigen Verkrfimmung und Yerkiirzung der Zehen wie aueh der Ffisse, 
die gleiehzeitig breiter wurden, sodass sie in besonders ausgesprochenen 
Ffi, llen das Aussehen yon Elefantenffissen hatten. Hgufige yon den 
Geschwfiren ausgehende Infektionen mit Driisenschwellung und Fieber: 
in einem Fall mit sehr starker Eiweissausscheidung brachten mehrere 
der Patienten in Lebensgefahr. Im Verlauf solcher infektiSser Prozesse 
wnrde gelegentlich die Amputation einzelner Zehen~ des Fusses und des 
Untersehenkels notwendig. - -  Soweit uns bekannt: sind 5 Mi tg l i ede r  der  
F a m i l i e  an der K r a n k h e i t  zugrunde  gegangen~ wohl well eine In- 
fektion eingetreten war, and die in einzelnen F~llen noch vorgenommene 
Amputation zu spat kam; ein Beweis daftir, wie ausserordentlich deletiir 
die Krankheit werden kann~ wenn nicht rechtzeitig chirurgisch eingegriffen 
wird. Erfolgte die Amputation hoch genug, so hatte naeh den bisherigen 
Erfahrungen der Prozess sein Ende erreicht. Die Krankheit kann, wie in 
einigen unserer Falle, in der Praxis dann yon Wiehtigkeit werden, wenn 
es sich um die Einstellung yon Leuten zum Militardienst handelt, bei denen 
sich die Krankheit noch im allerersten Entwicklungsstadium befindet. - -  
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Das here do-familiare Leiden scheint a u s s e r o r d e n t l i c h  s e l t e n  zu 

sein. Bei genauer Durchsicht der Literatur fanden wit nur ganz 
vereinzelte Fal le  yon familiar attftretenden trophischen StSrungen an den 
unteren Extremitaten: die vielleicht mit den in unseren Fal len beobachteten 

identisch sind. 
1903 berichtete B r u n s  fiber die Familie nines jiidischen Schlachters 

aus der Provinz Hessen, bei der ahnliehe Erkrankungen win in unseren 
Fal len vorgekommen sind. Der Inhalt  der Krankengeschiehten ist kurz 
folgender: 

Von 5 Kindern: deren Eltern gesund waren und fiber 70 Jahre alt ge- 
worden sind, sind 4, darunter nine Sehwester, auf dieselbe Weise erkrankt und 
zwar alie in ungefiihr in demselben Alter yon 17 Jahren. Bei dem d r i t t -  

~ l t e s t e n  Sohn begann die Erkrankung beiderseitssymmetrisch mit Geschwfiren 
unter den GrosszeIaenballen~ die in die betreffenden Zehengelenke durchbrachen 
und sehliesslich zu einer hbstossung der Endphalange der grossen Zehe rechts 
und zu einer Ankylose der 2., links zur hbstossung der ersten beiden Zehen 
fiihrten. Bald darauf, im Anschluss an nine umsehriebene Entzfindung am 
Fussriicken~ Erkrankung des reehten Sprunggelenkes, die schliesslieh zur Ver- 
eiterung und mehrfachen Fistelbildung fiihrte. Der Kranke ging trotzdem noeh 
viei auf dem Fuss% so dass der rechte Untersehenkei und Fuss allm~hiieh 
stark deformiert wurden, tier Fuss sehliesslich kiirzer war als der linke. Der 
Untersehenkel war auf dem Fuss stark nach vorn gesehoben. ,Der ganze reelate 
Fuss iihnelte einem Pferdefuss". Sprunggelenk sehtotternd, abnorm beweglieh. 
Bewegungen trotz Eiterungen nicht schmerzhaft. In der verdiekten Gelenkkapsel 
Knocheneinlagorungen. 

Beide Beine besonders die Unterschenkel in ihrer Muskulatur deutlich 
atrophiseh und gesehw~ioht, Funktion der kleinen Fussmuskeln erheblieh ge- 
stSrt, wobei die Knoehenvergnderungen und Entzfindungen am Fusse in Be- 
traeht za ziehen sind. In den atrophierten Muskeln fibrilt/ire Zuckungen. 
Elektrische Erregbarkeit ffir beide StrSme in der beiderseitigen Unterschenkel- 
muskulatur stark herabgesetzt, weniger in der Oberschenkelmuskulatur. Fuss- 
muskeln unerregbar. Tastgeffihl und Schmerzempfindung sowie Temperatur- 
empfindung an beiden Unterschenkeln und Ffissen bis zum Knie sehr stark her- 
abgesetzt, warm mit kalt dort hiiufig verweehselt. Auf dem linken ii.usseren 
KnSehel Verbrennungsnarbe dutch zu heisse Umsehtiige. Im reehten Sprung- 
gelenk fehlt Bewegungsempfindung. Geringe Sehmerzen im reohten Fuss. 
Patellarrefiexe fehlen beiderseits. Keine Blasen- und MastdarmstSrungen. Wir- 
bels~iule intakt, sonst keino neurologischen Ver~nderungen. April 1903 Am- 
putation an der oberon Grenze dos unteren Drittels des reehtenUnterschenkels. 
RSntgenbofund des amputierten Boines: Griffelartige Zuspitzung der unteren 
Enden bolder Untersehenkelknochen. Malleolen, Sprungbein fehlen. Caleaneus 
l~nger und breiter als normal, Os naviculare und cuboideum zusammenge- 
drtinkt. Itaut am Fuss enorm verdiekt. 
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1-tascho Heilung der Amputationswunde. Eine neue Untersuchung im 
Mai 1903 ergab im iibrigon keine besonderen Abweichungen yon dem Status 
im Jahro 1891. 

B e i d e m 5 J a h r e  Elteren Brude r  begann das Leiden ebonfalls mit 
perforierenden Gesehwtiren. Am tinken Fuss fehlt die grosse Zeh% am rechten 
Fuss Fusswurzellmoehen; die Metaphaiangen sind operativ entfernt~ so dass 
die noeh vorhandenen Zehen an einer Fleisehbrtieke des Fusses hSmgen. Da- 
duroh starke Verkiirzung des Fusses. An der Sohle desselben ein 5markst/iek- 
grosses, {laches Geschwfir. Sensibilitiitsverhiiltnisse fast genau so wie im ersten 
Fall. IVluskelsehwund weniger stark, keine elektrisehen StSrungen und fibril- 
lgre Zuekungen. Patellarreflexe fehten. Keino Blasen- und MastdarmstSrungen. 
Bei der letzten Untersuehung war der Kranke 39 Jahre alt. Er ist 15mgere Zeit 
auf einer Kniestiitze des reehten Beines gegangen, dabei heilte alas Gesehwtir 
unter dem reehtenFusse, jedoch bildete sieh einDekubitus am Kni% der wieder 
heilte, nachdem Pat. wieder auf dot" rechten Pusssohle ging. 

Ein j f ingerer  Bruder  erkrankte mit 17 Jahren an Uleerabeiderseits 
symmetriseh unter den Ballen der grossen Zehen~ die in die Gelenke und 
in das Gobiet der Metaphalangen durehdrangen. Aus den Fisteln entleerten 
sieh Knoehenstfieke. Aueh hier die gleiehe Sensibilit~tsstSrung aber nur an 
den Fiissen~ Patellarreflexe fehlten. Unterschenkel wenig atrophiseh. 10 Jahre 
naeh Beginn der Krankheit akute GangrS~n des ganzen linken Vorderfusses. 
Beide Untersehenkel jetzt sehr atrophiseh, reehter Fuss in Varoequinusstellung 
(Sehwiiehe der Mm. peronei). Fehlen der Sehnen- und Hautreflexe an beiden 
Beinen. Sehmerzgefiihl ffir Nadelstiehe an beiden Etissen erlosehen, an den 
{Jnterschenkeln sehr herabgesetzt. Stinkende Fistelbildnngon an beiden Fiisson, 
septisehes Fiobeb am nSohsten Tage Gangrgn bis an den Untersehenkel. Ted. 
tfeine Sektion. 

Eine Sehwes te r ,  die in gleicher Weise erkranktr starb im frfihen 
Stadium der Krankheit an den Folgen der Amputation. 

Die H a u p t u l l t e r s c h i e d e  der Bruns~schen F~lle gegeniiber den 
unseren bestehen in Folgendem: Die grankheit blieb nicht auf die 
m~tnnlichen Mitg]ieder beschritnkt, sondern befiel auch ein weibliehes 
Mitglied. Das sehliesst aber nicht aus, d a s s e s  sich um dieselbe 
Erkrankung handelt wie in unseren Plillen. In den Bruns 'sehen F~llen 
waren ferner hiiufiger als in unseren Muskelatrophien an den unteren 
Extremitaten~ teilweise sogar mit fibrillliren Zuekungen, sowie Fehlen 
der Achillesreflexe nachzuweisen; aueh die Patellarreflexe feh]ten bei 
ihnen meist~ waren bei unseren erhalten. Die Sehmerzempfindung 
schien teilweise an der Haut stfirker herabgesetzt als in unseren P~illen, 
jedoeh sei ausdriieklieh darauf hingewiesen, dass aueh bei den Bruns-  
sehen Ffillen stets die Tastempfindung mit betroffen war~ es sieh also 
bei ihnen um keine reine dissoziierte Empfindungsl~ihmung h'mdel~e. 

Archly f. Psychiatrie. Bd. 57. Heft 2, 9~ 
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Die Geffihlsst6rm~gen waren, wie offenbar der ganze Prozess, ausgedehnter 
wie in unseren Fallen. Bei diesen ist es auch niemals, soweit bekannt. 
geworden, zu einer Gangrlin des ganzen Vorderfusses gekommen wie in 
einem der Bru ns'schen Falle. Dass eine solche Gangrlin aber gelegentlich 
atleh einmal in unseren Fallen eintreten kann, halten wir bei den weit- 
gehenden Ern'ahrungsst0rungen~ den gelegentliehen starken Wund- 
infektionen und Entzfindungsprozessen dm'ehaus ffir m(iglich. 

6 e m e i n s a m  mit den unseren haben die Bruns'sehen Fitlle alas 
gehaufte familiare Auftreten der Krankheit, den Beginn im jugendliehel~ 
Alter~ die symmetrisehe Lokalisation trophiseher St6rungen aussehliessliel~ 
an Haut und Knochen der unteren Extremitaten, der F~sse und Zehen, 
die primate Lokalisation der geschw~irigen Veranderungen [nit Vorliebe 
an det~ grossen Zehenballen, die Herabsetzung s:,tmtlicller Empfindungs- 
qualit~ten an der Hant mit Beteiligung der Tiefensensibilitat, das Fehlel~ 
vasomotorischer St6rungen, den langsamen Verlauf der Krankheit~ die 
zunehmende Versttimmelung und Deformierung der F~isse infolge 
Geschwfirsbildung und Abstossung yon Knochenteilen, das Fehlen irgend- 
welcher Blasen- und Mastdarmst6rungen. 

Von Vorl~iufererscheinungen, wie Sehmerzen in den Zehen, Abfallen 
der Nagel, berichtet Bruns  nichts,  was jedoch das Vorkommen in 
seinen Fiillen nieht ganz aussehliessen dtirfte. Die Uleera der Haut. 
drangen, wie Bruns annimmt, von aussen in die Tiefe, wodurch teilweise 
Abstossung der Phalangen erfolgte~ eine Auffassung: mit der wit jedock 
die arthropathischen Prozesse in unseren Fallen nieht aussehliesslict~ 
erklaren k0nnen. Wit nehmen vielmehr, wie erwahnt, an, class Haut-~ 
Gelenk- und Knochenprozesse vielleieht zunliehst zum Teilselbstandig neben- 
einander hergingen. Die Deformierung der Fiisse war eine ganz ahnliche 
wie in unseren F~tllen. Die fibrillaren Zuekungen in einem Falle yon Bruns  
deuten vielleicht auf Prozesse im Rtickenmark hin, die wit aueh~ wie 
wit sehen werden~ in unseren Fallen anzunehmen gentitigt sind. Bruns. 
meint, dass es sieh in seinem ersten Fall um eine langsam fortsehreitende 
Syringomyelie handeln k0nne, trotz maneherlei Abweichungen. Wit 
halten eine solehe Erkrankung aus sparer zu er0rternden Griinden, 
sowohl in seineu wie in unseren Fallen, wahrscheinlich nicht ffir vor- 
liegend. 3edenfalls ist, trotz manehe,'lei Abweichungen, die Aehnliehkeit. 
der Bruns'schen Falle mit den unsrigen eine sehr weitgehende. 

1909 teilte welter O e h 1 ee k e r die Krankengeschiehten yon 2 Brfidern 
mit, die ebenfalls an trophoneurotischen Erscheinungen an den unteren, 
Extremit'~ten litten. Der lnhalt der grankengeschiehten ist kurz folgender: 

Keine erbliche Belastung; Missbildungen~ Nervenkrankheiten: Luos usw. 
sind in tier Familie nieht vorgekommen. 
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Dor erste7 j e t z t  2 5 j ~ h r i g o P a t .  war bis zum15. Lebensiahrege- 
sund. Dann plStzlich tiber Nacht starke Anschwellung des linkon Fusses ohne 
~orhergegangenes Trauma, ]edoch ist Pat. am Tage vorher viol herumgelaufen. 
Nach 8 Tagen Ve~s~hwinden dieser Erscheinungen, ohne dass bedeuteader~ 
SGhmerzen aufgetreten w~ren. Einige Zeit darauf an der Sohle des linken 
Fusses in der Kleinzehengegend Ausbildung eines k le inen  Hautgeschw~irs  7 
das nur langsam heilte und immer wieder aufbraeh. Deshalb Aufnahme ins 
Eppendorfor Krankenhaus~ Hamburg. Eine RSntgenuntersu~hung ergab damals 
starke Verdickungen der distalen Enden der 2.--4. Metatarsalknoahen~ ebendort 
alte Frakturen mit starker Knochenwucherung. Die anatomisehe Untersur 
der teilweiso abgetragenen Metatarsalknochen ergab keine Tumorbildung. 
Uebriger Befund, besonders des Nervensystems normal. - -  1901 wegen Wieder- 
aufbrechens des kleinen Geschw[irs Aufnahme ins Eppendorfer Krankenhaus. 
Abtragung eines Tells dor geschwulstartig vordickton Mitte]fussknochen. Ana- 
tomische Untersuchung des Knochengewebes ergab kein~ Besonderheiten. 
Nervensystem ohne Besonderheiten. Trotzdem wurde die MSglichkeit einer 
Syringomyelie in Betracht gozogen. 1902 Zunahme der Verbildung und Ver- 
unstaltung des linken Fusses. RSntgenuntersuchung ergab schwere ZerstSrung 
auoh der Fusswurzelknochen. Das kleine Geschwtir am Aussonrande des linken 
Fusses hatto zu Phlegmone und Elterung Anlass gegebon. Amputation des 
linken Fusses naeh Pirogoff .  Die griindliehe, auch mikroskopische Unter- 
suchung des Fusses ergab keine tuberkulSs% syphilitiscbeVer~nderungon, kein 
Tumorgewebe. Pat. war dann ein Jahr v511ig gesund. Dann allm~hlieh E r -  
k r a n k u n g  dos reeh ten  Fusses :  Ohne erhebliche Beschwerden Auftreten 
yon Sohwellungen und Gelenksergfissen sowio eines Hautgesohwfirs an tier 
Fusssohle, des gegenfiber den Knochenver~nderungon mehr zurticktrat aIs links. 
Trotz Stiitzstiefol Zunahme der Deformit~t. 1908 Aufnahmo in Eppendorf. 
Allgemeinbefund normal. Keine Lues~ keine Spina bifida occulta~ wie aus 
RSntgenaufnahmen geschlossen werden konnte. Liquorbefund normal, W. l~. 
im Biut negativ. Nervensystem ohne Besonderheiten, keine Atrophien~ Sensi- 
bilitiitsstSrungen, keino Blasen- oder MastdnrmstSrungen. Am Stumpf des 
linken Beinos nichts Besonderes. Rechter Fuss in Gegend des Fussgelenkes 
und Mittelfusses gesehwollen, iv leichter SpitzfussstelIung i gegen die Aohso 
des Unterschenkels nach innen verschobon~ m~ssige Kontrakturen der Waden- 
muskulatur. Am Aussenrande des reehten Fusses kleinesHautgeschwfir. Keine 
Sohmerzen. l~Sntgenuntersuchung: Schwere ZerstSrung der Fusswurzel- und 
Mittelfussknochen. Knoehen verschoben~ subluxiert, in ihror Form veriindert. 
Os naviculare nach dem Fussriioken zu herausgepresst, KSpfchen der 1. und 
2. Mittelfussknochen abgebrochen~ Diaphyse der 4. und 5. Mittelfussknochen 
aufgetrioben. Aohnliche Veriinderungen an den Phalangen. - -  Gesohw[ir am 
reehten Fuss, brach boim Gehen immer wieder auf. 10. 2. 1902. Amputation 
des rechten Fusses naeh Pirogoff .  hTach versohiedenen Zwischenfiillen Hei- 
lung. Anatomisehe Untersuehung des Fusse~: Keine Ver~.nderungea an Ge- 
f~ssen und Nerven. Geschwfir ging nieht in die Tiefo. Prozesse an d~n Fuss- 
wurzell~nochen~ die Knoehen und Knorpel sowohl angebaut wio abgebaut hatten. 
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Bet dem 18j~hr igen Bruder  imAlter yon 15 Jahren ohne Verletzung 
Anschwellung des linken Fusses. Er arbeitete~ da keine Beschwerden be- 
standen, welter. Da Anschwellung nicht sehwand~ Aufnahme in Eppendorf 
(1906): RSntgenuntersuchung ergab Sehdigbrueh des 1. und 2. Mittelfuss- 
knochons mit ether Periostitis ossifieans. Mat 1908 Wiederaufnahme~ Entfer- 
hung der 2. Zeh% die eine Hammerzehe ist und auf dem Riieken ein Ge- 
schwiir  triigt~ das trotz bester Pfleg'e nicht heilen wollte. M~rz 1908 Wieder- 
aufnahme. An der 2. Zehelinks seitlich kle ines  Gesehwiir~ das trotz Be- 
handlung keine Neigung zum Heilen zeigte. Nervenbefund normal~ keine Lues. 
Keine Muskelatrophien. W.R.  im Blur negativ. Andeutung yon Hohl- und 
Spitzfuss. RSntgenbild: 1. und 2. Mittelfussknoehen leicht verdickt~ KSpfchen 
des Grundgliedes der grossen Zehe abgebrochen: infolgedessen ]eichte Valgus- 
stellung des Endgliedes. Gesohwfir an der 2. Zehe lag gegenfiber dieter hb- 
knickung~ to dass das Geschwiir dutch meehanische Einwirkung entstanden 
erkl~irt werden konnte. ~Eine Trophoneurose scheint hier nicht die Ursaehe zu 
sein". Pat. will sieh nur 1908 seinen Fuss gestossen haben. Damals vier Tage 
lang hnschwellung der grossen Zehe ohne Beschwerden. Im interphalangeal- 
gelenk der linken grossen Zehe leichtes Knarren. Entfernung der 2. linken 
Zehe. Keine Zirkulations- oder Ern:~thrungsstSrungen an der Haut der FOsse. 

Gewisse Abweichungen yon unseren Fiillen finden sich wie in denen 
v o n B r u n s a u c h i n d e n e n v o n O e h l e c k e r .  Beiden F a l l e n O e h l e c k e r ' s  
scheint es~ als ob die Knochen- und Gelenkver~inderungen das Prim~re 
waren~ die Geschwi;lrsbildung an der Haut erst sekund:~ir in Erscheinung 
trat, w~hrend in unseren Fallen die Hautaffektionen scheinbar das 
Erste waren~ und die Gelenk- und Knochenerkrankungen sich erst spiiter 
ausbildeten, oder doch hSchstens vielleicht der Beginn beider Affektionen 
in die gleiche Zeit fatlt. O e h l e c k e r  meint sogar, das ses  sich bet 
den Geschwfiren in seinen F~tllen zum Tell garnicht um trophoneurotische 
StSrungen gehandelt hat~ sondern ihuen mechanische Ursachen zu Grunde 
liegen. Sicher erseheint es jedoch~ dass wenigstens die hartn~iekigen 
und immer wieder aufbrechenden Geschwfire an den beiden Ffissen in 
seinem ersten Fall nicht allein auf mechanische~ sondern auch auf 
trophoneurotische Ursachen zurfickzuffihren waren. Im ganzen .kann 
man abet" sagen 7 dass die Hautver~inderung in den F~l]en O e h l e c k e r : s  
gegenfiber den Knochenveranderungen mehr zurticktraten als in unseren 
Fiillen. Es sollen ferner Sensibilit~ttsstSrungen in der yon ibm beobachteten 
Erkrankung gefehlt haben. Jedoch weist der Umstand~ dass die Patientea 
im Anschluss an die Spontanbriiche fast gar keine Schmerzen und 
Beschwerden hatten, doeh zum mindesten darauf hin, dass die Tiefen- 
sensibilitiit~ die Sehmerzempfindtmg schwer affiziert waren. 

Im Uebrigen ist die Aehnlichkeit der Erkrankung in den Fallen 
Oeh l ecke r~s  mit der in unseren FiiIlen eine recht grosse. Jene haben 
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rnit den unseren g e m e i u s a m :  Das farnili~,h'e Auftreten der Krankheit, 
das aussch[iessliche Erkranken des rn:,innlichen Geschlcchts, die aus- 
schliessliche und symmetrische Lokalisation trophiseher St0rungen an 
dell unteren Extremitaten, die auffallende Herabsetzung oder Aufhebung 
der Tiefensensibilit~t: besonders der Schmerzempfindlichkeit, das ausser- 
ordentliche Zurticktreten oder Fehlen sonstiger pathologischer Ver'ande- 
rungen des Nervensysterns. Wir glauben aus allem sehliessen zu kSnnen, 
dass es sich in den Fiillen O e h l e c k e r ' s  urn eine der unseron analoge 
Krankheit handelt: besonders aueh mit Riicksieht darauf, dass gerade 
bei heredo-famili~iren Krankheiten aueh SOl]St ausserordentliehe u 
tionen in den einzelnen Fallen festzustellen sind. 

Die Tatsache, dass bei Hinrich W. das gelSste Capitulurn eine 
Bruchflache: bei Wilhelm W. das RSntgenbild am rechten Metatarsus 5 
eine Fissur aufwies~ ist deshalb yon besonderer Wiehtigkeit~ well yon 
den beiden FNIen Oehlecker ' s~  bei dem einen Bruder ueben andereu 
Knochenverschiebungen und Subluxationen auch ein Querbrueh der 
gSpfehen der 1. und 2. Mittelfussknochen vorhanden war, bei dern 
andereu Bruder das KSpfchen des Grundgliedes der grossen Zehe ab- 
gebrochen war: ohne dass die Patienten es ahnten. - -  

Levi  und L u d l o f f ' s  Fall 21 zeigt neurologisch gr0ssere Ab- 
weiehung, rSntgenologisch besteht rnit dem Befund bei Hinrich eine 
frappante Uebereinstimmung. Der Fall ist re]gender: 

32jS.hriger Kutscher .  Bekam im Alter von 28Jahren unter beideu 
grossen Zehen ,offene Stellena: die sieh erst nach 3monatiger Behandlung im 
Krankenhaus sch[ossen. Pat. konnte jedoch seitdem nicht wieder arbeiten: so- 
oft er es versucht% bildeten sich die Geschwiire an den Zehen wieder: so dass 
er deshalb 4mal in Krankenhausbehandlung war. Seitdem sind die Geschwiire 
nieht wieder geheilt. Wenn Pat. eine Zeit lung gegangen ist, bilden sieh in 
der rechten Leistengegend schmerzhafte Knoten. 

Befund:  gechter Unterschenkel bedeutend dicker als der linke durch 
ein nach unten stiirker werdendes Oedem. Zehen unfSrmig diclq dr~ingen sich 
zum Tell fibereinander. An der Innenfl~iche des reehten Unterschenkels drei- 
fingerbreit unter dem Kniegelenk markstiiekgrosse~ eingezogen% mit dem 
Knochen verwachene Narbe. huf der Fusssohie entsprechend dem Metatarso- 
phalangealgelenk zwei kleine lineare Narbcn. An der Beugeseite der grossen 
Zehe ein flaches bohnengrosses Geschwiir mit glattem Grund und Rand. Am 
linken Fuss und unteren Drittel des linken Unterschenkeis m~issiges Oedem. 
An tier Beugeseite der grossen Zehe ein 3 cm lunges: ca. I cm breites Ge- 
schwiir, welches ganz symmetriseh mit dem Geschwfir am anderen Fuss liegt. 
Die neurologisehe Untersuehung ergibt eine etwas unsichere Temperaturemp- 
findung an beiden Fiissen: sowie eine auffallend lebhafte lleaktion auf sensible 
t~eize an den Ffissen. RSntgenbild: Am linken Fuss geringe Deformierung 
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einzclner interdigitalgelenke. Am rechten Fuss groteske Subluxationsstellung 
allot Zehen. ZerstiSrung einiger Metatarsalepiphysen; Periostwuoherungen, 
keine Spur yon Atrophic. 

Die Aehnlichkeit mit der Erkrankung in unseren F'~lten besteht 
iiauptsachlich im Auftreien yon symmetrischen~ schlecht heilenden 
Geschwiiren an den grossen Zehen~ sowie yon Knochen-Gelenkaffektionen 
im jngendlicheti Alter. Die Geschwiirsbildung scheint auch hier in 
grosset Abh~ingigkeit yon der Intensit~t der Inanspruchnahme der Ffisse 
zu stehen. Die Sensibiliti~tsstiirungen waren abel' welt weniger aus- 
gesprochen als in unseren F~llen uud bestanden nur in ether Unsicherheit 
der Temperaturempfindung. Letztere, sowie das Fehlen des Nachweises 
~Ton der Familiarit~t der Krankheit, kiinnte uns~ trotz der im fibrigen 
grossen Aehnlichkeit mit uuseren F~illen, besonders was die Knochen- 
~'eriinderungen betrifft~ trotz des Hinweises yon neurologischer Seite: 
(welche den Fall ebenfalls sah)~ dass sichere Anhaltspunkte ffir ein 
spinales Leiden fehlten~ den Gedanken nahelegen~ dass es sich vielleicht 
hier um eine beginnende Syringomyelie haudelte~ bet der auch Fiille 
beobachtet sind~ in denen trophische St(il'ungen den fibrigen Symptomen der 
Syringomyelie jahrelang vorausgingen. - -  Die weiteren in der Literatur 
aufgefundenen F'~lle yon familiaren trophischen StSrungen an den unteren 
Extremit:,'tten folgen erst sp~iter~ da sic unserer Ansicht nach nicht mit 
unseren Fallen identisch stud. 

Es fl'agt sich nun, mn welche der uns bekannten Krankheiten es 
sich in unseren und den anderen bisher mitgeteilten Fa}len handett. 
Differentialdiagnostisch kommen Lepra~ Lues, t r o p h i s c h e  St~)rl[ngen 
i n fo lge  N e u r i t i s  odor A r t e r i o s k l e r o s e ,  Raynaud ' sche  Krank -  
ho l t ,  Sp ina  b i f ida  o c c u l t a ,  odor sonstige Missbildungen des unteren 
Rfickenmarkabsehnittes, sowie S y r i n g o m y e l i e  in Betracht. 

Yon vornherein auszuschliessen ist Lepra .  Ffir diese Frkrankung 
fehlen trotz des geh~uften Auftretens alle sicheren Anhaltspunkte. Die 
F~dle stammen aus keiner Lepragegend, Beziehungen zu ether solchen 
Gegend~ ~thnliche F~lle sind ausserhalb dec Familie W. in deren Heimat 
nicht bekannt geworden. Die  ffir Lepra typischen Hautaffektionen~ die 
Verdickung an den peripherischen Nerenstammen usw. fehlten. Vergebens 
wurden an dem amputierten Bein des Falles 2 Leprabazillen gesucht. 
Es wiire ferner auffallend~ wenn sich die Lepra gerade immer und aus- 
schliesslich an den unteren Extremiffiten lokalisiert h~itte, und die Krankheit 
bet ihrem Jahrzehnte langen Bestehen nicht allm~hlich aueh auf andere 
K0rpergegenden iibergegriffen hi~tte. Auch O e h l e c k e r  und Bruns 
schliessen die Lepta, zum Toil aus denselben Grfinden wie wir, in 
ihren Ffillen at~. Auch in dem Fall yon Levy  und Ludlof f  ist 
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~ichts yon den genannten Symptomen, die ffir Lepra sprechen wiirden~ 
erwlihnt worden. 

l ) e y k e - P a s c h a  hat uns in einer hiiehst interessanten Arbeit mit 
den Knochenverg.nderungen bei L e p r a  ne rvo ru m  bekannt gemaeht. 

Die A ehnlichkeit mehrerer unserer RSntgenbilder mit denen I) e y k e :s 
yon Lepta ist so gross, dass einem zun~ehst Zweifel kommen~ ob nicht 
~nsere Falle auch solche yon Lepra nervorum sind. 

Zum Beispiel Fal l  1. R.-B. 2. Beugekontraktur und Subluxations- 
stellung in den Interphalangealgelenken~ normale Gelenklinien verwischt~ 
Gelenfllichen plantarw~irts versehoben. 

Fa l l  2. L i n k e r  Fuss Am Metarsus 1 fehlt der Gelenkkopf voll- 
st~mdig. An tier Basis der ersten Phalanx fehlt auch der Gelenkteil. 
Scheibenartige Beschaffenheit der proximalen Phalangenepiphyse bei 
sehr sehlankem Schaft. Die Grundphalangen sehen im RSntgenbild wie 
eine u m g e k e h r t e  Kr[icke oder wie ein H e m d e n k n o p f  aus. 

Fall  3~ R.-l~.9. Am Ringfinger und Mittelfinger sind die End- 
glieder bis auf Reste verschwunden. I)iese Reste bilden eine aus diehter 
Knochensubstanz bestehende Haube. 

Fa l l  9~ R.-B. 18. Beide Ffisse entbehren der Zehen. H a u b e n f o r m  
tier Basis des Grundgliedes des Hallux mit starker Hyperostose derselben. 

Ffir seine Falle charakteristisch ist nach D e y k e - P a s e h a  das so 
gut wie vo l l s t~nd ige  Feh l en  j e d e r  p r o d u k t i v e n  Bi ldung:  j e d e r  
r e a k t i v e n  Entzf indung oder S k l e r o s e  des Knochengewebes. Es 
handelt sieh um rein destruktive oder resorptive Vorg~nge. Ein und 
dasselbe auf Kalkresorption der Knochen hinzielende Prinzip seheint 
an den verschiedensten Stellen der Finger- and Fussknochen anzugreifen. 

Der Kalkverlust bedingt Aufhellung tier RSntgenschatten und 
vakuoli~re Aufloekerung der Knochenstruktur. Die bezeichneten RSntgen- 
bilder Deyke's haben in der Tat grosse Aehnliehkeit mit den RSntgen- 
bildern yon Hinrich und Wilhelm W. Aueh in unseren Fallen sehen 
wir Haubenform und die Kriickenform, sowie Kragenknopf fo rm 
der Grundphalangen. Was aber unsere Fiille yon denen Deyke~s 
anterseheidet, das ist: 

1. dass die Kalkresorption in unseren Fallen nur relativ gering 
und umschrieben ist~ 

2. dass sieh deutliche periostitisehe Wucherungen und Hyperostose 
(Sklerose) an den zurfiekgebliebenen befal]enen Knochen zeigen, und 
endlich ist der Unterschied in den Krankheitsbildern sehr gross. 

Die Patientea Deyke's~ welche obigen R0ntgenbefund aufwiesen; 
litten an schwers te r  Lepra nervorum and Sensibiliti~tsstSrungen an 
allen Extremititten, wi~hrend in unseren Fallen sich pathologisch-anatomisch 
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yon Lepra n ich t s  nachweisen liess, und die Patienten an den oben 
geschilderten sehr cht'onisch verlaufenden, nur die Fiisse betreffenden 
VerSnderungen litten. Den Grund daffir, dass die ROntgenbefunde zum 
Teil so iihnlich sind, miissen wir wohl darin finden~ dass es sich ia 
beiden F~llen, bei der Lepra und bei unseren Patienten, um S t 6 r u n g e n  
der  T i e f e n s e n s i b i l i t i i t  hande!t. Ein LeprSser wird ebenso r[icl(siehtslos 
seine Ffisse belasten wie unsere Patienten es~ ohne es zu wissen und 
zu wollen, tun. So wird es auch bei den LeprSsen zu Frakturen und 
Fissuren kommen, und sich dat)n die gel(isten Phalangen wie in unseren 
Fallen dutch die offenen Fisteln abstossen. 

Ffir Lues~ speziell fiir hereditare Lues~ liegen ebensowenig Anhalts- 
punkte wie f[ir Lepra ~or. Abgesehen davon~ dass es auffallend wiire, 
wenn sich die Lt~es gerade immer auf die unteren Extemit~tten lokalisiert 
hatte~ und dass auch entferntere Verwandte~ wie Vettern~ erkraukt waren~ 
ist auch in den meisten FMlen die Wassermann~sche Reaktion~ sowie 
die Liquoruntersuchung~ die nut in 2 Fi~llen gemacht wm'de~ negativ 
ausgefallen. Negativ war die Wasse rmann ' sche  Reaktion im Blut 
in Fall 1: 4, und 6, in Fall I bei zweimaliger Untersuchung. In Fall 2 
war sie zweimal zweifelhaft~ zweimal negativ. Aus dem zwei[elhaften 
Ausfall kann nicht auf Lues geschlossen werden, da gerade diese Re- 
aktionen yon ungefibten KrSften angestellt waren. Ebensowenig kann 
aus dem zweifelhaften Ausfall tier Wassermann ' schen  Reaktion in 
Fall 7 auf Lues geschlosseu werden 7 zumal sonstige Anhaltspuukte flit 
Lues fehlten. Die Reaktion konnte leider nieht ein zweites Mal au- 
gestellt werden. 

Auch in den Fi~llen yon Bruns ,  O e h l e c k e r ,  Levy  mid L u d l o f f  
liegeu keine Anhaltspunkte fiir Lues vor. 

Auch die Ne u r i t i s  a l e o h o l i c a  muss differential-diagnostisch iu 
Erwi~gung gezogen werden~ hat doeh Max Ho fmann  (Meran) nicht 
weniger als 19 Falle yon Malum perforans pedis bei ausgesproeheneu 
Weinsi~ufern der arbeitenden Klasse beobachten kSnnen. Und unsere 
Fiille 1, 2 und 4 boten ja zeitweise darchaus das charakteristische Bild 
eines Mal perforant du pied. Es bestehen auch in den RSntgenbildem 
verschiedentlich grosse Aeh,lichkeiten: z. B. Fall 6, Hofmann : s  Arbeit: 
,Beitrlige zur Entstehung und Behandlung des Mal perforant du pied. ~ 
Taf. 8 Fig. 7 Endphalange de~" gt'ossen Zehe an GrSsse stark reduziert 
ist vollst~indig knSchern mit der Grundphalanx verbunden. - -  Die Grund- 
phalanx zeigt die charakteristische H a u b e n f o r m  und beide Phalangeu 
vermehrte Knoehendiehte. 

In der Arbeit: das ,Malum perforans pedis" finden wir im RSntgen- 
bild Abb. 4 s t a r k e  Gabelung  der Basis der Grundphalanx tier 2. Zehe, 
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ZerstSrung des Cap. metatarsi 5.; der distalen Halfte der 2. Phalanx /ler 
2. Zeh% starke Knoehendichte und in Abb. 7 eine geheilte Spontanfraktur 
der Diaphyse des ~|etatarsus 5. 

H o f m a n n  fand bei seinen Fallen als einziges nervOses Symptom: 
Sensibilit~ttsstOrungen entspreehend der unmittelbaren Naehbarschaft des 
Geschwtirs 7 selten in etwas grSsserer Ausdehnung. Hofmann  sieht 
als Ursaehe der SensibilitatsstSrung eine Neuritis alcoholiea an. Als 
~,tiologisches Moment konnte nur chronischer Alkoholismas (Wein), 
verbunden mit schwerer meist stehend verriehteter Arbeit bei ~lteren 
Leuten mannliehen Geschlechts festgestellt werden. 

Potus  kommt abet, wie oben schon hervorgehoben ist~ in 
unseren Fallen als Ursaehe kaum in Frage~ samtliche Familienglieder, 
welche uns zu Gesicht gekommen sind~ machten den Eindruek durehaus 
nfiehterner Leute. Zeiehen yon chronisehem Alkoholismus fanden sieh 
bei den haufigen Untersuchungen nicht. Aus der Aehnliehkeit unserer 
RSntgenbilder mit denen Max Hofmann ' s  beim Malum perforans pedis 
ersehen .wir, dass die unsere F~lle eharakterisierenden Knochen- und 
Gelenkveranderungen sich offenbar immer dann finden, wenn die 
Sensibilitfit insbesondere aueh die Tiefensensibilit~t herabgesetzt ist, 
ohne dass die Knoehen in ihrer Festigkeit~ in ihrer Heilungsf~higkeit 
und in ihrer Fahigkeit auf entzfindliehe Reize zu reagieren, geIitten 
haben. 

Deshalb ist es aueh nicht erlaubt aus der Gleiehheit der RSntgen- 
bilder die Gleiehheit der neurologischen Krankheitsbilder zu konstruieren. 
Und as erseheint uns auch nieht angangig nur wegen der grossen Ueber- 
einstimmung unserer R6ntgenbilder mit dem des Falles 21 yon Levy 
und Ludloff~ ihn ffir mit den unsrigen idenfiseh anzusehen~ sondern 
wit fiihren ihn nut ais einen vielleicht analogen Fall an. 

Differentialdiagnostisch kame welter die Rayn aud ' s  che K r a n k h e i t  
in Frage. Das famili~re Auftreten dieser Krankheit ist einige Male 
yon Makins ,  Arning~ C u r s e h m a n n  (s. Cass i r e r )  besehrieben 
worden. Ferner haben S t ewar t ,  B ram ann ,  N e k a m  FMle yon 
famili~ren trophisehen StSrungen: die in der Hauptsache an den unteren 
Extremitaten auftraten~ mitgeteilt, die durch einzelne Symptome an die 
Raynaud ' sche  Krankheit erinnern~ andererseits aber auch in manehen 
Beziehungen eine gewisse Aehnliehkeit mit unseren FMlen aufweisen 
and deshalb yon C as s i r e r  zu den yon Bruns und O e h l e e k e r  mit- 
geteilten Fallen gereehnet werden. Es sei deshalb genauer auf diese 
eingegangen: 

Bei den Fallen yon S t e w a r t  handelt es sich um eine familiare 
Krankheit, welche drei Br~ider im Alter von 3 : 4  nnd 5 Jahren befiel. 



338 Dr. Rudolf G5bell und Dr. Werner .~unge~ 

Die Beschreibung ]autet: 

~Bei allen drei traten in einem Winter umschriebene Nekrosen an den 
F~issen auf. Bei dem Aeltesten entstand erst eine Nekrose der Haut an beiden 
Haekon~ sp~iter zeigten sieh ~hnliche Stellen auf dem reehten Fussrficken und 
an der 4. linl(en Zehe. Beim 2. Kinde {'and sich Zyanose und eine geringe 
:Nekrose an beiden Fussrfioken~ bei dem Jfingsten eine tiefe Nekrese an der 
1 ,  4. und 5. Zehe des reohten Fusses und ein ldeiner nekrotischer Bezirk an 
der linken grossen Zehe." 

Bei den S t e w a r t ' s c h e n  Fallen findet sich noch die grSsste 
Aehnlichkeit mit den unsrigen: Das fami]i~re Auftreten nur bei Individuen 
m~nnlichen Geschlechts~ die Beschr~mkung tier trophisehen Prozesse auf 
die unteren Extremitaten sind die Punkte~ welehe mit den Erseheinungen 
in unseren F~llen fibereinstimmen. Erhebliehe Abweicbungen finden sieh 
aber insofern~ als die Krankheit in den S tewar t ' s chen  F'~llen in viel 
jugendlicherem Alter und zwar bereits in den ersten fiinf Lebensjahren 
auftrat. Ferner blieb die Krankheit, soweit sieh aus den Angaben 
S t e w a r t ' s  ersehen ]iisst~ auf die Haut besehr~nkt und ging nicht auf 
die Knochen fiber. Drittens ist die Zyanose auf den Fussrficken in einem 
Fall hervorzuheben und deutet auf vasomotorische Vorg~inge hin~ die in 
unserea F~[llen wenigstens dann~ wenu die Prozesse noeh so wenig umfang- 
reich waren, fehlten. Itl diesem Sinne ist ausserdem des gleichzeitige Auf- 
treten der Krankheit bei allen 3 F~llen im Winter~ also in der kalten Jahres- 
zeit hervorzuheben~ da gerade die K~lte bei den vasomotorischen Vorg~ngen 
der R a y n a u d ' s c h e n  Krankheit yon einem gewissen Einfluss ist. Ein 
soleher Einfluss l~sst sich aber in unseren F~illen nicht feststellen. 
Diese Abweichungen haben uns bewogen~ die yon S t e w a r t  beschriebene 
Krankheit ganz you der in unseren F~llen zu trennen~ wenn sieh aueh 
eine sichere Entscheidung darfiber bei der unvollkommenen Darstellung 
S tewar t ' s~  dem Fehlen jeder Angabe fiber Verhalten der Sensibilit~t, 
fiber den RSntgenbefund, sowie fiber den Befund an der Wirbels'~ule 
nicht treffen 15,sst. 

1889 stellte B r a m a n n  3 Brfider mit trophischen StSrungen der 
Extremitfiten vor. 

Sie befanden sieh im Alter von 7. 10 und 13 Jahren. Von Geburt an 
wiesen sie grosse kolbige Fingerspitzen sowie eine grosse Ungeschicklichkeit im 
Fassen und }]alton yon Gegenstiinden auf. Im 4. Lebensjahr erkrankten alle 
drei Brfider an Geschwfiren an den Fingerspitzen und an den Spitzen mehrerer 
Zohen, die sehliesslich zur ZerstSrung der Finger- und Zehenkuppen inkt. der 
peripherisehen Nagelh~ilfte, bzw. zum vollst~indigen Verlust der :N~igel, ja aller 
Eudphalangen bei dem zweitiiltesten Patienten~ gefiibrt hatten. Die Affektion 
trat stets in Form der lokalen Asphyxie mit konselmtiver Gangriin in einzelnen 
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mehr oder wenigev schnell aufeinanderfolgenden Attacken auf, die mit ]obhaften 
Schmerzen sowie Fieber und StSrungen des A llgemeinbefindens einhergingen, 
his die brandigen Stellen sich abgestossen hatten. Dann heilten die Gesehw(ire 
schmerzlos. Alle drei Patienten hatten so allmiihlich Defekte an Fingern und 
Zehen bekommen. Ausserdem zeigten zwei Patienten symmetrisch gelegene, 
fast gar nfcht pigmentierte Narben auf dem Rfickeu beider F(isse sowie auf der 
Streck- und Aussenseite der beiden Kniee, die yon Ulzerationen aus dem 6. bzw. 
8. Lebensjahre herrfihrten. Die Sensibilit~t sell insofern gestSrt gewesen sein, 
a]s sieh Herabsetzung der Empfindliehkeit augensobeinlieh fiir alle Qualit~iten 
bis zur An;,isthesie an den Fingern und Zehen~ H[inden und F(issen, sowie an 
den Unter- und Oberschenkeln, den Vorder- und Oberarmen fanden. Eine 
Gef~sserkrankung sowie Lepra konnten ausgesohlossen werden. 

Bramann  h~lt eine Syringomyelie in seinen Fallen far wahr- 
scheinlich, Cas s i r e r  die Diagnose einer uukomplizierten Raynaud ' scheh  
Krankheit ftir night sicher. Er glaubt, dass vielleicht eine Kombination 
yon Raynaud 'seher  KrankhGit nnd Gliosis vorliege. Handelt es sich 
tats~chlieh bier um eine zentrale Erkrankung, die, wie wir sehen werden, 
auch in unseren Fallen augenommen werden muss, so ist es doch nicht 
mSglich~ die Krankheit in den Bramann;schen Fallen mit der in den 
ilier mitgeteilten Fallen zu identifizieren und zwar aus folgenden Grfinden : 
Die Affektion trat, genan wie in den Stewart ' schen Fallen, mit denen 
sie iiberhaupt gewisse Aehnliehkeiten aufweist, in viel friiherem Lebens- 
alter auf als in nnseren F~lIen, es wurden die unteren und oberen 
Extremit:~iten gleichmfissig befallen, die ersten Erscheinungen bestanden 
in ]okaler Asphyxie, die wir niemals beobachteten, es bildeten sich 
Geschwiire an den Finger- uud Zehenspitzen, in unseren Fiillen an den 
Zehenballen and einzelnen Zehengliedern, hie an den Spitzen. Ailerdings 
fanden sigh bei den Bramann 'schen Fallen ahnlich wie in denen yon 
S t e w a r t  aueh Narben frfiherer Geschwfire'auf den Fussriicken~ wie 
sie auch gelegentlieh in unseren F~illen beobachtet werden konnten. 
Diese Analogie ebenso wie das familiare Auftreten der Krankheit, das 
ausschliessliche BefallenwGrden yon Dersonen miinniichen Geschlechtes, 
diirften nicht geniigen, dieselbe Krankheit wie in unseren Fallen anzu- 
nehmen, wenn sich aueh gewisse Ankliinge finden. Ein wesentlieher 
Unterschied der pathologischen Vorgi~nge in den Bramann 'schen Fallen 
yon den in unserea F~illen liegt darin~ dasses sich bei ihnen um trophische 
Prozesse auf Grand ausgesproehener vasomotorischer Vorgi~nge, ahniich 
wie bei der Raynaud 'schen Krankheit (die C a s s i r e r  hier nicht far 
crwiesen h~ilt) handelt, w'<ihrend in unseren F~il]en deutliehe vasomotorische 
Erscheinungen fehlten. 

Eine ahnliche Erkrankung wie in den F~illen Bramann ' s ,  die 
gewisse Analogien mit den Mer mitgeteilten anfweist, aber weder dieser 



340 Dr. l~udolf GSboll und Dr. Werner Rung% 

noeh nach C a s s i r e r ' s  Ansieht der R a y n a u d ' s c h e n  Krankheit zuzuz~ihlel~ 
ist, liegt bei den 8 Oeschwistern~ iiber die N e k a m  1903 beriehtete, vor: 

Die Eltern dieser Geschwister heirateten sich als Witwer, aus der 1. Ehe 
des Vaters stammte ein gesunder Sohn, aus der 1. Eho der Frau ein Sohn, dee 
erkrankte. Beide Eltern litten an Pargsthesien und Kgltegef~ihl an den Ffisser~ 
und Zehen. 

Sohn der Frau aus 1. Ehe (Fa I 13 N e kam 's) : Mit 17 Jahren nach Synkope- 
anfiillen Gangriin des linken Vorderfusses und Amputation desselben. Spi~ter 
Asphyxie des Stumpfes mit Schmerzen~ Amputation des Untersehenkels. Gleich- 
zeitig asphyktisehe Anf~lle am reehten Vordeffuss, einige oberfl~cidiche Nekrosen 
am inneren KnSehel~ die bald abfallen. 

Fal t  4 Nekam's :  (Aeltester Sohn der erw~hnten Eltern.) Mit et;wa 
17 Jahren st~ndige Zyanoso der H~inde und Fiisse. ParEsthesien in den Extremi- 
t:,iten. Linke 3. Zehe intensiv rot mit minimaler thermischer Sensibilitgt. 

Fa i l  5: Soh% gesund. 
Fal l  6: Soh% gob. 1888: Verhornungen der Handfl~ichen und Sohlen. 

Zeitweise Schmerzen der Sohlen und Fersen. 
Fa l l  7: Toehter~ geb. 1890. H~iufige asphyktisehe Anf~lle der tt~nde und 

Fiisse mit Sehmerzen. Zuweilen Schmerzen und Zyanose der Knie. 
Fa l l  8: Toehter. Mit 6 Jahren h~ufige lokale Asphyxie der Fiisse mit 

Zyanosen und Schmerzen. PlStzliche dunlde VerfSrbung der Vorderfiisse und 
Abfall der Zehen. Ffinf Monate sparer erneute sehmerzhafte Asphyxien mit Ab- 
stossung der Metatarsal- und Tarsalknoehen. Seitdem epileptiforme Anfiilie. 

Fa l l  9: Sohn. Mit 5 Jahren Asphyxie der linken grossen Zeh% Oangrga 
und Abstossung bolder Ffisse distal vomTarsalknoehen. Naeh mehreren Monaten 
weiteres Fortschreiten der Asphyxien~ Gangrgn und Abstossung ldeiner Knoehen- 
splitter. Hgmoglobin 65pCt. Amputation des linken Unterschenkels. 

Fa l l  10: Sotm. Mit 3 Jahren Zyanose an den Hiinden~ Gangriin und 
Abfall eines Fingergliedes. Sp~ter Dystrophien der FingernSgel, sehmerzhafte 
Zyanose und Gangr~in der Fersen~ mit 4 Jahren Zyanose und @angriin tier linken 
grossen Zehe. Hyperalgesie an den R~indern der Gesohwfire. H~moglobin 60pCt. 
Weiterhin geringe Sehmerzen~ hSmfige Zyanose des linken Vorderfusses, Gangrgn. 

Obwohl sieh die Erkrankung in den F~illen N e k a m ' s  meilr wie in 
denen B r a m a n n ' s  und bis auf Fall 10 aussehliesslieh auf die unteren 
ExtremitS~ten wie in unseren Fallen beseh~iinkt, so sind doeh im 5brigen 
dieselben Gr/inde wie in den B r a m a n n ' s e h e n  Fallen daffir anzuffihren, 
dasses  sieh nieht um eine mit dem Leiden in unseren F~illen identisehe 
Krankheit handeln kann: Sie begann bei einigen der F~ille sehon im 
3.--6.  Lebensjahr, sie befiel in einem Fall aueh die Hande, sie begann 
immer mit ]okaler Asphyxie~ sie trat nieht in Form yon Gesehwiiren 
an den Zehenballen und Zehen, sondern naeh vorausgegangener Asphyxie 
in Form yon Gangran der Zehen, Finger, des Vorderfusses oder der 
Fersen auf. Arthropathisehe Vorg:,inge sind nieht erwiihnt. Es handelt 
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~ieh also aueh hier um trophische Prozesse auf Grund vasomotoriseher 
u die in unseren Fallen fast ganz fehlten oder sich hSchstens 
bei dem fr~hzeitigen Abfallen der Zehennagel in Form yon R0tung 
zeigten. Der Ansieht (~assirer 's ,  dass die Falle Nek~tm's, bei denen 
.seiner Ansieht nach die Diagnose: Raynaud'sche Krankheit sehr zweifel- 
haft ist, den yon l~runs, O e h l e c k e r  mitgeteilten Fallen zuzuzahlen 
:sei 7 kSnnen wir uns aus denselben Grfinden~ mit denen wir eine Ana- 
logie der Nekam'sehen Krankheit mit der in unseren Fallen ablehnten, 
nicht anseh]iessen. Nekam selber lasst die Diagnose ia seinen F~dlen 
zweifelhaft und spricht nut yon einer unter Raynaud'sehen Symptomen 
.erkrankten Familie. 

Nicht nur die famitiare Krankheit in den hier aufgezahlten Fallen, 
,die in maneher Beziehung an Raynaud'sche Krankheit sowie an die in 
unseren Fallen erinnern, bei denen sich aber eine siohere Diagnose nieht 
stellen lasst, sondern aueh die sehr selten famililir beobachtete eeh te  
Raynaud'sehe Krankheit kSnnen wir in unseren sowie in den Fallen 
yon Bruns ,  O e h l e c k e r ,  Levy  und L u d l o f f  ausschliessen, und zwar 
aus folgenden Grtinden: Es fehlten in unseren F~llen den eigentliehen 
~rophischen StSrungen vorausgehende ausgesproehene: anfallsweise mit 
Schmerzen auftretende vasomotorische Erscheinungen~ insbesondere Syn- 
kope. Trotz ganz besonders genauer Nachforsehung in dieser Riehtung 
liessen sich derartige paroxysmale Erscheinungen nicht feststellen. Wohl 
ergaben anamnestisehe Erhebungen, dass einige Male subjektive Emp- 
findungen bestanden haben sollen, die gerade aueh bei vasomotorischen 
StSrungen vorkommen. So soll in Fall 1 zuweilen nach Anstrengungen 
w~thrend der Militarzeit ein Sengeln und Kribbeln in den Untersehenkeln 
bis zu den Knien hinauf bemerkt worden sein. Die eigentlichen tro- 
phischen StSrungen, die 6eschwfirsbildungen~ setzten abet gerade in 
diesem Fail erst 20 Jahre sp~ter ein. Es kann sich also nieht urn 
vasomotorische StSrungen im Sinne der Raynaud'schen Krankheit ge- 
t~andelt haben. Im selben Falle sollen unter vorhergehender RStung, 
.unter geringen Schmerzen in der Jugend zuweilen die Zehennagel ab- 
gefallen sein. Auch diese Erscheinungen machen nicht den Eindruck 
vasomotorischer und trophischer St0rungen im Sinne der Raynaud'schen 
Krankheit. Es ist bier auch mSglich: dass die RStung mit entz/indlichen 
u im Zusammenhang stand. In den beiden ersten Fallen sollen 
:sich in der Jugend mehrfaeh die Grosszehenniigel nacl~ Sehwarzwerden 
abgestossen baben und zwar ohne Schmerzen. Auch diese Vorgange 
,machen nicht den Eindruck yon Erscheinungen, wie sie bei der Ray- 
naud'sehen Krankheit auftreten~ da die Synkope hier yon Sehmerzen 
begleitet zu werden pflegt. Einmal soil auch die Geschwiir~bildung 
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selber unter RStullg der ganzen Zehe zustande gekommen sein. Auch 
hier hat es sich wahrschein]ich um eine entzfindliche Erscheinung ge- 
handelt~ zumal die Geschwfirsbildung sonst nicht yon R0tung begleitet 
war. In Fall 2 soll der reehte Fuss h'~ufig kalt gewesen sein, aber 
erst n a c h d e m  stgrkere Gesehwfire schon vorher im 34. Lebensjahr 
aufgetreten waren, in Fall 3 trat ohne wesentliche vasomotorische Er- 
scheinung ein Geschwfir an der kleinen Zehe auf, erst bei Wiederholung 
des Geschwiirs sehwoll die Zehe stark an, was also ebenfalls wohl als 
Symptom einer Entzfindung zu deuten ist. Wohl traten hliufig, lange 
Jahre vor der Geschwfirsbildung~ gewShnlieh in der Kindheit und Jugend, 
Sehmerzen in den Untersehenkeln (Fall 1), den Zehen (Fall 2~ 6, 7) 
auf. Auch war die Geschwfirsbildung selber mehrfaeh yon Sehmerzen 
begleitet~ jedoch fehlte diesen Schmerzen der paroxysmale Charakter, 
sie gingen nicht [land in Hand mit vasomotorischen St6rungen. Aueh in 
den s~tmtliehen fibrigen Fallen wie aueh in denen yon Bruns:  O e h l e e k e r ,  
Levy  und L u d l o f f  fehlten paroxysmale vasomotorisehe St0rungen. 

[n dem einen Fall yon Bruns  kam es einmal akut zu einer 
Gangran des ganzen linken Vorderfusses, abet erst, naehdem sehou 
lange vorher Uleera an beiden Grosszehenballen bestanden hatten~ sieh 
ferner Knoehensplitter aus den Gesehwfiren entleert batten. Synkope- 
~thnliehe Erseheinungen sind aber dieser Gangr~tn nieht vorausgegangen, 
sie dfirfte vielmehr auf die sehon lange bestehenden trophisehen und 
sehweren entziindliehen Prozesse zurfiekzuffihren sein. Eine Analogie 
mit der Raynaud'schen Krankheit ist daraus nieht zu konstruieren. 

Es ist ferner hervorzuheben, dass die Krankheit in unseren und in 
anderen F~illen mit 6esehwfiren an den Z e h e n b a l l e n ,  selten an del~ 
Zehen einhergingen, hie abet mit trophisehen St0rungen an den Zehen-  
spitzen~ nie mit anfallsweise symmetriseh auftretenden Zeiehen einer 
gest6rten Vasomotoreninnervation~ die an die A k r a  des g S r p e r s  ge- 
bunden  war, wie moist be ide r  Raynaud'sehen Krankheit. Allerdings 
kSnnen gelegentlieh wohl einmal aueh bei dieser sehwere trophisehe 
StSrungen ohne vasomotorisehe Erseheinungen auftreten, in seltenen 
F~illen aueh wohl einmal andere Stellen wie die ,Akra" des K6rpers 
befallen werden, jedoeh handelt es sieh hierbei moist um F~lle, bei 
denen die Diagnose ,l~aynaud'sehe Krankheit" nach C a s s i r e r  n i eh t  
ganz sieher war. Sehliesslieh sprieht aueh die langsame~ sieh fiber 
Jahre hinziehendo gntwieklung der trophisehen StSrungen, die grosse 
Ausdehnung derselben, ihre aussehliessliehe Lokalisation an den unteren 
Extremit~ten in unseren F~llen gegen eine Raynaud'sehe Krankheit, 
trotzdem bei dieser selbst F!ille mit Muskelatrophien, die ja aueh in 
unseren und den Bruns'sehen FSllen vorkamen, besehrieben sind (Weiss, 



Eine famili~ire Trophonourose dor unteren Extremit~iten. 343 

D ef r a nc e ,  Engl isch ,  Cass i r e r  u.A.). Die ange[iihrten Abweichungeu 
dfirften geniigen, die Rayuaud'sche Krankheit in unseren sowie ill dell Fi~llen 
yon Oehlecker ,  Bruns,  Levy m~dLudloff mitSieherheitauszusehliessen. 

Et'w'~hnt sei anhangsweise noch, dass eine andere, mit vasomotorisch- 
trophischen StSrungen einhergehende Krankheit 6fter als die Raynaud- 
sche Krankheit familifir auftrit L nfimlich das ak u t e  u m s c h r i e b e n e  
Oedem (FMle yon Cassirer ,  Dinke |acker~ [ a l c o n e ,  Diehl  usw.) 
und dass Boks neuerdings eiu solches famili~res Oedem mit geringeren 
trophischen St6rungeu der Haut in Form yon Uleera, Rissen, Papeln usw. 
au den untereu Extl'emit~tten beschrieben hat. Auch diese Fiille habeJ~ 
mit den unsereu absolut keine Aehnlichkeit. 

Es kSnnten welter n e u r i t i s e h e  E r k r a u k u n g e n  der pe r iphe -  
rischon Nerven~ ferner Ar t e r i o sk l e ro se ,  besonders der Unterschenkel- 
und Fussarterien~ als Ursache f(ir die trophischen St6rungen in Betracht 
kommen. Weder ffir Erstere noch for Letztere fanden sich irgendwelche 
Anhaltspunkte. Die Fusspu]se waren gut erhalten, nut in Fall 2 bestaad 
eine leichte Arteriosklerose. Da aber auch hier die Fusspulse vorhanden 
waren~ ferner in slimtlichen fibrigen untersuchten F~llen die genannten 
trophischen Storun~en auch ohne Arteriosklerose aufgetreten waren, ist 
eine solche~ gegen die schon das jugend|iche Alter bei Beginu der Krank- 
heit spricht~ als Ursache ffir diese nicht anzunehmen. 

Von zentralen Erkrankungen ki~me zunlichst die ~'on Virchow ent- 
deckte Sp ina  b i f ida  occu l ta  in Betracht~ und zwar deshalb~ well 
bei dieser, die am h~afigsten am Lumbosacralteil der Wirbelsaule vo~'- 
kommt ( J o a e h i m s t h a l ,  Muscatello)~ neben Atrophien~ Paraplegien~ 
ReflexstSrungen an den unte~'en Extremit~ten, neben Hohl- und Platt- 
fussbildungen, SensibilitatsstSrungen an den unteren Extremitaten zum 
Tell in Form yon dissoziierter Empfinduugsl~hmuug, aueh vasomotorisehe 
und trophische StSrungen an den Zehen, real perforant-~hnliche Geschwfire 
beobachtet sind. Spezielle F-~lle mit ausgesprochenen Geschwtirsbil- 
dungen an den Zehen und Fusssohlen~ Abstossen der Phalangel~ Yer- 
kriippelung der Zehen sind yon Ka tzens t e in ,  yon v. Reck l inghausen ,  
B runne r ,  Greenberg~ E l sbe rg  mitgeteilt. BesonderS der Katzen-  
stein~sche Fall, bei dem die Haut des linken Unterschenkels 5demat6s 
gesehwollen, die Haut des linken Fusses stark verdickt war~ ein Ge- 
schwiir an der Fusssohle, Verkriil)pelung der Zehen vorlagen, gleicht 
unseren F~illen auf das Genaueste. Auch bei det" Enuresis, bei der 
neuerdings 6fter eine Spina bifida' occulta festgestellt worden ist, finden 
sich zuweilen SensibilitatsstS~ungen, RefiexstSrungen u. a. an den unteren 
ExtremitSten (F'Mle yon Fuchs ,  Saenger ,  Pe rn i t zky ,  Peri tz) .  Auch 
fallt der Beginn d e r  Erkrankung der unteren Extremitaten, wie in 
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unseren Fallen bei der Spina bifids oeeulta, haufig in die Zeit des 
grSssten KSrperwaehstums~ die Pnbertat ( K s t z e n s t e i n ,  B iberge i l ) .  
Ueber fsmil iS.res  Auftreten tier Spina bifida oeeulta ist sllerdings 
bisher wenig bekannt geworden, jedoeh ist E rns t  der Ansieht, dass ffir 
erbliehe Einfl,iisse bei Entstehung der Spina bifida occults das Vor- 
kommen yon Hypertriehosis lumbaris bei Grossvater, Vater and Sohn 
spreehe, die bei der Spina bifida oeeulta sehr haufig naehzuweisen ist 
( J o a e h i m s t h a l ) .  Ferner ist aueh das f a m i l i a r e  A u f t r e t e n  der 
E n u r e s i s ,  bei der in 68 pCt. der Falle naeh P e r i t z  eine Spina bifida 
oeeulta festzustellen ist, yon S te rn ,  M onro beobaehtet wordea. Speziell 
unter den Fallen yon Enuresis bei Erwaehsenen yon S e h a r n k e ,  bei 
denen zum Teil eine Spina bifida oeeulta festgestellt ist, finden sieh 
ebenfslls einige, bei denen die Enuresis familiar vorkam. Neuerdings 
hat J a n e k e  dann Mitteilungen tiber eine Familie gemaeht, bei tier vom 
Urgressvster bis zu den Enkeln Bettnassen aufgetreten war und in 
3 Fftllen rSntgenologiseh eine Spins bifida oeeulta naehgewiesen war. 
Denkbar ware es also sehliesslieh, dass aueh die Spina bifida oeeulta 
ohne die Erseheinung der Enuresis gelegentlieh familiS.r auftrittl). 

Trotz der also vorhsndenen ziemlieh grossen Anzahl yon Analogien 
zwisehen unseren Fallen und solehen mit Spins bifida oeeulta fehlen 
einige typisehe Symptome in unseren F~illen~ die bei letzterer sehr haufig 
sind, namlieh die Hypertriehosis und die fistelartige Einziehung der 
Sakroeoeeygealgegend. Gelegentlieh kann aber die Spina bifids oeeulta 
aueh ohne diese vorkommen~ wie besonders bei der Enuresis festgestellt 
ist. So konnte der eine yon uns (R.) in einem Fall dutch r6ntgenolo- 
gisehe Untersuehung bei Enuresis eine Spina biflds oeeulta feststellen, 
trotzdem ausserlieh keine Anzeiehen ftir diese vorhanden waren. Wegen 
der Analogie vieler Symptome in unseren Fallen mit denen bei Spina 
bifida oeeulta haben wir nun in Fall 1 und 2 eine Durehleuehtnng der 
Lendenwirbelsaule und des Kreuzbeins vorgenommen. Diese ergab je- 
doeh einen vollkommen normalen Befund. Danaeh k~innen wit eine 
Spina bifida oeeulta mit Wahrseheinliehkeit aueh in den anderen F~tllen~ 
ebenso wie O e h l e e k e r  auf Grund des r6ntgenologisehen Befundes in 
seinen F~llen aussehliessen. Gegen eine Spina bifida oeeulta sprieht ja 
aueh das Fehlen der bei dieser so haufig naehweisbsren Enuresis. In 
den FNlen yon Bruns,  Levy und L u d l o f f  ist eine spezielle Unter- 
suehung auf Spina bifida oeeulta nieht vorgenommen worden. Wir 
k6nnen eine solehe in diesen F$tllen deshalb nieht mit Sieherheit aus- 

1) Anmerkung:  In einer wghrend der Drucldegung ers~hienenen Arbeit 
teilt Jancke  weitere der~rtige F~illo mit. Deutsche Zeitschr. f. Nervenl~eilk. 
Bd. 55. 1916. H. 4--6. 
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schliessen: halten das Vorhandensein einer solehen aber bei ihnen wegen 
der Analogie mit unseren und Oehleeker's F~illen niaht ffir wahr- 
seheinlieh. Die Aehnliahkeit der Symptome in unseren Fallen gerade 
mit denen in manehen Fallen yon Spine bifida oceulta, ist aber eine so 
grosse, dass unsere u es kSnne sich aueh in unseren Fallen 
um zentrale u handeln, verstarkt wird. 

Es kame welter in unseren Fallen die S y r i n g o m y e l i e  in Frage, 
mit der die Krankheit zweifellos eine grosse Aehnlichkeit hat. 

Ueber das familiare Auftreten der Syringomyelie ist, trotzdem yon 
einer grossen Reihe yon Forschern die Entstehung der Syringomyelie 
auf entwicklungsgesehichtliche Anomalieu (in der Ausbildung des Zen- 
tvalkanals, akzessorische ZentralkanMe~ Bildung einer zentralen Gliose 
auf Grund von EntwicklungsstSrungen~ embryonal einsetzende Erkran- 
kung der Ependym- oder Gliazellen [ S e h i e f e r d e c k e r  und Leschke])  
zuriickgeffihrt wird, bisher wenig bekannt. E r n s t  hebt im Hinblick 
auf diese Pankte ausdrticklich hervor, dass der mangelnde Einfiuss der 
u und das Feh]en des familiaren Autretens der Syringomyelie 
auffallend sei. BisiJer sind nut wenige Fa[le yon angeblich familiarer 
Syringomyelie yon u  und Vanderve lde ,  F e r r a n i n i ,  v. Kra f f t -  
Eb ing ,  Nalbandof f~  P r e o b a j e n s k i ,  Goldblad t~  K r u k o w s k i ,  
C l a r k e  und Groves  beschrieben worden. Ausser dem Fall yon Ver- 
hogen  und V a n d e r v e l d e  ist aber kein Fall yon angeblieh fami- 
liarer Syringomyelie anatomisch nntersucht ~orden, and gerade bei 
diesem halt S c h l e s i n g e r  den Befund fiir hiiehst zweifelhaft: der be- 
schriebene Hohlraum soll auch in normalen Riickenmarken vorkommen 
und nicht selten wie bier erweitert sein. Auch unter den 12 ganz 
neuerdings yon Frey  mitgeteilten und ausffihrlich bearbeiteten Fallen 
yon Syringomyelie findet sich keiu einziger, bei dem die Syring0myelie 
familiar aufgetreten warel S c h l e s i n g e r  schliesst aus den oben er- 
w~hnten Fallen yon angeblich familiarer Syringomyelie, dass die Syringo- 
mye]ie in recht seltenen Fallen familiar reap. hereditar auftreten diirfte: 
hebt aber ausdriicklich hervor I dass der strikte anatomische Beweis 
fehle. Dieser Auffassung kSnnen wit uns auch heute noch anschliessen. 

Von den erw~hnten Fallen yon familiarer Syringomy]ie haben nur 
diejenigen yon C l a r k e  und Groves~ bei denen abet auch die Diagnose 
Syringomyelie nicht gan z sicher ist, mit unseren Fallen einiges gemeinsam 
Sie seien deshalb genauer mitgeteilt. Die Beschrcibung im Refcrat lautct: 

,Der el'ste dot Patienten yon Clarke  und Groves hat yon Jugend auf 
an Geschwiiron und Entziindungen an denYfissen gelittqn und konnte nie ohne 
StSoko gohen. Jetzt mit 23Jahren bildet er folgendes Bild : Flexionskontraktur 
der Knio mit entsprechender.Beugung der Hfiftgelcnke und Lordose, Patellar- 

Archly L Psychiatrie. Bd, 57. Heft  2. 2,~ 
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undFussklonus beiderseits~ Babinski positiv. Fiisse elefantenartig, links fehlen: 
Zeh% ebenso sind KSpfchen der Metatarsen nieht zu fiihlen~ der Stumpf is~ 
yon Narbengewebe, herrfihrend yon frfiheren Ulzerationen, bedeol~t. Am reehte~ 
Fuss ist eine verkriimmte 1. und 2. Zehe und Stummel der 3. und 4. zu er- 
kennen. Das RSntgenbild besti~tigt das Fehlen der Phalangealknoehen und die 
verschwommene Struktur der benachbarten Meta/arsen. Als Ursache der Kon- 
traktur ergibt sich be ide r se i t s  sine V e r d o p p e l u n g d e r  P a t e l l a ,  yon der 
sich night feststellen Kisst~ ob sis den Rest friiherer Frakturen oder sine ange- 
borene Missbildung darstellt. An bsiden Fiissen strumpfartig zirkul~ir begrenzte 
An:,isthesie ffir warm~ kalt und Stich. Nadelstich h~iufig als heiss angegeben 7 
Beriihrungs- und Druckempfindung normal. Ueber das Verhalten der Musku- 
latur ist nichts angegeben. Endphalangen beider Daumen auffallend kurz und 
breit. Durch zwei orthop~idische Operationen wurde die Beugekontraktur tier 
Knie beseitigt und der Gang des Pat. gebessert. 

Die 15j~hrige Sehwester dieses t(ranken leidet seit 4 Jahren ebenfalls an. 
Ulzerationen an den Ffissen~ die dutch heisse Umsehl~ige wit naehfolgenden 
Hautverbrennungen versehlimmert wurden und zum Verlust der drei letzten. 
Zehen des rechten Fusses und Yerstfimmelung der Zehen des linken ffihrten. 
Durch die Sehmerzlosigkeit der Frozesse war Pat. hie am Gangs verhindert 
gewesen. Beide Knie- und Aehillesreflexe erhSht~ abet kein Fussklonus. l~eeht~ 
l~onstant~ linl~s h~iufigBabinski positiv. MotilitiitundMuskulatur intakt. Therm- 
an~sthesi% zaekenartig seharf begrenzt und Hypalgesie~ unseharf etwas hSher 
begrenzt~ erhaltene Beriihrungsempfindung. Die Uleera an den Fiissen heilte~ 
rasch bei Ruhigstellung," 

Der Referent dieser Arbeit im Jahresbericht fiir Psychiatrie und~ 
Neurologie halt trotz tier gegenteiligen Annahme tier Verfasser hier sine 
Syringomyelie nicht ffir vorliegend, well jedes Anzeichen ffir sin Fort- 
schreiten eines destruierenden Prozesses auf h(ihere Segments besonders 
im ersten Fall~ der seit 23 Jahren stationi~r ist~ fehlten. Er mSchte- 
eher an sine Bildungsanomalie, einen Hydromyelus oder sine Spin,~ 
bifida occulta denken. Ob allein das lange Stationarb]eiben des Leidens 
hier zur Ablehnung einer Syringomyelie geniigt~ sei dahingestellt, es 
sind auch sonst seltene F~,lle yon Syringomyelie beobachtet~ bei denen~ 
die Erkraukung sehr lange Zeit keine Fortschritte macbte. Wit mSchten 
noch auf die ausschliessliche Lokalisation des Leidens an den unteren, 
Extremitaten in beiden Fallen hinweisen, die bei der echten Syringo- 
myelie jedenfalls auffallend ware. Eine gewisse Aehnlichkeit mit dem 
Leiden in unseren Fallen besteht wegen des familiaren Auftretens~ der 
ausschliesslichen Lokalisation an den unteren Extremitaten, der ahn- 
lichen Deformation tier Ffisse. Auch sind wit in unseren Fallen zu 
einer ahnlichen Diagnose gen6tigt, wie der Referent der Arbeit vol~ 
C l a r k e  und Groves .  Immerhin sind die Abweichungen (dissoziierte 
Empfindungslahmung~ Steigerung der Reflex% Babinski'scher Refiex~ Ken- 
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traktur der Knie in jenen, teilweise Aufhebung der. Sehnenreflex% kein 
Babinsk]~ Herabsetzung samtlicher Empfindungsqualitaten in unseren 
Fallen) so grosse, dass wir uns nicht entschliessen kSnnen~ hier die- 
selbe Krankheit wie in unseren Fallen anzunehmen. Hier sowohl wie 
in unseren Fallen ist an den Satz des erfahrenen Kenners der Syringo- 
myelie S c h l e s i n g e r  zu erinnern~ der lautet: ,Man kann nicht ener- 
gisch genug davor warnen in Erkrankungsfallen nervSser Natur~ welche 
mehrere Familienmitglieder in gleicher Weise betroffen~ die Diagnose 
auf Syringomyelie zu stellen, wenn a~icht die Erkrankungen so ent- 
wickelt sind, dass ein Zweifel an der Diagnose ausgeschlossen er- 
scheint". 

An die LSsung der Frage~ ob auch in unseren Fallen eine familiare 
Form der Syringomyelie vorliegt, muss also mit grosser Vorsicht heran- 
getreten werden. Zweifellos finden sieh in unseren Fallen wie in dem 
yon Levy und Ludloff~ besonders aber in denen von Bruns,  der 
aueh eine Syringomyelie in seinen Fallen annimmt, gewisse Aehnlieh- 
keiten mit der Syringomyelie. Es ktinnte nur der Sakrolumbaltypus 
der Syringomyelie in Betraeht kommen: Haufig sind bei diesem Atro- 
phien der Untersehenkel und Fussmuskulatur~ diese fehlen zwar in den 
Fallen yon O e h l e e k e r  und Levy  und L u d l o f f  ganz~ in unserem 
Fall 1 fand sieh aber eine Atrophie des ganzen reehten Beines~ in den 
F~illen yon Bruns traten sie am deutliehsten hervor und zwar fand 
sich im ersten und dritten Fall eine Atrophie der Bein% besonders der 
Unterschenkel. Trophisehe StSrungen an den unteren Extremitaten, die 
in unseren und den sonst mitgeteilten Fallen so ausgesproehen waren, 
finden sich auch gerade bei dem Sakrolumbaltypus der Syringomyelie 
besonders oft. Auch bei diesem kann es zur Verbildung und bedeu- 
tender Verkfirzung der Fiisse kommen. Gesehwfire an den Zehen, Ne- 
krose der Zehenknoehen~ Destruktion des ganzen Fussskeletts sind 5fter 
beobachtet. Fisteln kiinnen wie in unseren Fallen bei der Syringomyelie 
entstehen (Ster l ing) .  Mer tens  (s. S t e r l i ng )  sah bei der Syringo- 
myelie Verkfirzung des Fusses~ Vereiterung einzelner Zehenabsehnitte 
und Schwund der Zehenglieder~ also ahnliche Vorgange, wie in unseren 
F~llen. Auch Spontanfraktnren wie in den Fallen O e h l e c k e r ' s  werden 
haufig genug beobachtet. Besonders haufig fehlen beim Sakrolumbal- 
typus der Syringomyelie die Achillessehnenreflex% wie in einem unserer 
Fiille, seltener die Patellarrefiexe wie nach Angabe yon Bruns in nicht 
wenig als drei seiner F~lle. 

In der Tat bestehen also weitgehende Aehnlichkeiten mit dem 
Sakrolumbaltypus der Syringomyelie in unseren Fallen und zwar kiime 
wohl am ehesten der s o g e n a n n t e  M o r v a n ' s e h e  Typus  der  Syr in -  

23" 
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g o m y e l i e  mit seinem starken Hervortreten trophischer und dem starken 
Zurficktreten rein nervSser StS,'ungen differentialdignostiscb in Betraeht. 

Wir glauben abet trotzdem eine S y r i n g o m y e l i e  in unseren und den 
Fallen O e h l e c k e r ' s ~  mit einer gewissen Wahrseheinlichkeit auch in 
den Fallen yon Bruns~ Levy  und L u d l o f f  a u s s e h l i e s s e n  zu k6nnen  
und zwar aus folgenden Grfinden: Das famililire Auftreten der Syringo- 
myelie ist hSchst ungew6hnlieh und mit v511iger Sicherheit noeh nieht 
nachgewiesen. Das ausschliessliehe Befallensein der unteren Extremi. 
taten in sfimtlicben mitgeteilten Fiillen, das absolute Verschontbleiben 
der oberen Extremitaten, trotzdem die Krankheit besonders in unseren 
Fallen teilweise bereits jahrzehntelang besteht~ sprieht eigentlieh gegen 
eine Syringomyelie. Nach S e h l e s i n g e r  finden sieh die Gelenkerkran- 
kungen bei Syringomyelie in 80 pCt. aller Falle an den oberen Extre- 
mitaten, unter den 17 neuerdings yon Miche] mitgeteilten Fgd[en yon 
Gelenkerkrankungen bei Syringomye]ie war das Leiden nur in 3 Fallen 
an den unteren Extremitaten lokalisiert. Das ausschliessliche Befallensein 
der unteren Extremitaten in alien unseren Fallen, d.h.  die ausschliess- 
lithe Lokalisation des Leidens in allen Fallen im unteren Rfickenmarks- 
abschnitt ware also bei der eehten Syringomyelie zum mindesten sehr 
auffallend. ~ Die SensibilitatsstSrungen in unseren und den fibrigen 
mitgeteilten Fallen entsprechen nieht denen, die wir bei der Syringo- 
myelie zu sehen gewohnt sind. ,St6rungen tier Temperaturempfindung 
und des Schmerzes s i n d " - - ,  so sagt Frey~ auf  Grnnd eigener und 
fl.emder Beobaehtungen - -  ,,immer vorhanden; entweder ]iegt Thermo- 
anasthesie oder Dissoziation vor~ der Tastsinn ist viel weniger gestSrt". 
In unseren Fallen fund sieh dagegen eine Herabsetzung der Intensit~t 
s a m t I i e h e r Gefiihlsqualitaten, k e in e dissoziierte Empfindungslahmung, 
k e i n e  Thermoanastbesie. Nur im 2. Fall schien einmal~ als die trophi- 
schen StOrungen an dem einen Fuss sehr grossen Umfang angenommen 
hatten~ stellenweise, besonders an den Zehen, abet immer gleichzeitig 
mit einer v611igen Anasthesie und Analgesie eine Thermoan~istesie zu 
bestehen, die bei einigen Untersuehungen vorher nicht vorhanden war. 
In den Fallen O e h l e e k e r ' s  fehlte angeblich jede SensibilitatsstSrung 
an tier Haut, insbesondere jede Temperaturst0rung oder dissoziierte 
Empfindungs]ahmung~ dafiir bestand aber offenbar, wie nebenbei aueh 
in unseren F}illen~ eine St6rung der Tiefensensibilitat: es iraten Sp0 n- 
tanfrakturen ein, ohne dass die Patienten wesentliehe Beschwerden davon 
hatten, in unseren Fallen liefen die Patienten noch mit dem stark 
dest,'uierten Knochengerfist des Fusses und tiefgehenden Gesehwiiren 
herum, ohne sehwerere subjektive Beschwerden, die sich erst dann star- 
ker bemerkbar machten, wenn Entzfindnngserscheinungen hinznkamen. 
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Mag auch dieses auf eine st~rkere StSrung der Schmerzempfindung be- 
sonders am Periost hindeuten, so kann doch yon einer echten dissoziierten 

J 

Empfindungslahmung oder yon einer Thermoan~tsthesie an der Haut nicht 
die Rede sein. INiemals ist es auch bekannt geworden, dass sich unsere 
Patienten oder die O e h l e c k e r ' s  etwa eine Verbrennung zugezogen 
hatten: ohne etwas davon zu bemerken~ wie man das so oft bei der 
Syringomyelie sieht. In den Bruns 'schen Fiillen und in dem Fall yon 
Levy and Lud lo f f  sind die SensibilitlitsstSrungen nicht ganz so ein- 
wandsfrei yon denen bei Syringomyelie zu unterscheiden, wie in unseren 
und denen Oel i l eeker ' s .  In den beiden ersten Ffillen yon Bruns 
sind zwar s~mtliehe Empfindungsqualit~ten an den Ffissen und Unter- 
schenkeln herabgesetzt, im ersten Fall fanden sich aber Yerbrennungs- 
narben dm'ch zu heisse Umschlage, was vielleicht auf eine besonders 
starke Herabsetzung der Temperaturempfindung hindeutet. Im lezten 
Fall ist nur erwahnt, dass die Schmerzempfindung erloschen bzw. herab- 
gesetzt war, aber niehts yon den iibrigen Empfindungsqualit~ten gesagt. 
Es li~sst sich also im ganzen nicht sicher sagen: ob die von Bruns er- 
wahnten St(irungen als dissoziierte Empfindungsl~hmung zu deuten sind 
oder nieht, as ist aber auch hier eine vollkommene Thermoanasthesie 
kaum anzunehmen und eine Beteiligung der Tastempfindung zum Tell 
sicher. In dem Fall yon Levy und L u d l o f f  bestanden tiberhaupt keine 
ganz sieheren Sensibilitlitsstiirungen: nur schien die Temperaturempfin- 
dung gegenfiber einer etwas lebhaften Tastempfindlichkeit leicht un- 
sieher: was vielleicht auf eine in Entwieklung begriffene dissoziierte 
Empfindungslahmung hindeutet. Sicheres lasst sich aber dariiber nieht sagen. 

In den meisten Fiillen des Sakro-Lumbaltypus der Syringomyelie 
sind ferner BlasenstSrungen beobachtet worden~ die in unsern und saint- 
lichen andern Fallen fehlten, trotzdem die Krankheit teilweise schon 
jahrzehntelang bestand. Nur in einem unserer Falle soll vortibergehend 
das Wasserlassen etwas erschwert gewesen sein. Da aber seitdem~ d.h. 
2 Jahre danach~ solehe StOrungen nicht mehr aufgetreten sind~ diirfte 
es fraglieh sein: ob diese nut subjektiv empfundene Sti~rung auf eine 
mangelhafte Funktion des Sphincter bzw. Detrusor yes. zuriiekzuffihren 
ist.. Dieses Fehlen jeder zentralen StSrung der Blase oder des Mast- 
darms seheint in den mitgeteilten Fallen ganz besonders charakteristisch. 
Das ware, wenn es sieh um Syringomyelie handelte: durchaus auffallend, 
da bei dieser nut ganz gelegentlich einmal Falle ohne BlasenstSrungen 
beobachtet sind (Gnesda ,  Mertens) .  

Schliesslich ist die ausserordentlich langsame: mit starken Re- 
missionen einhergehende Entwicklung des Leidens in unsern Fallen, das 
jahrzehntelange Bestehen der Krankheit~ ohne dass deuttichere Er- 
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scheinungen der Syringomyelie aufgetreten waren~ fiir eine Syringomyelie 
doch etwas ungew0hnlich. In unsern 4 ersten Ffillen liegt der Beginn 
der Krankheit nunmehr fast 30 Jahre zuriick~ vielfach ist der Zustand 
jahrzehntelang stationar gebliebea, in Fall 3 hat der Prozess seit langen 
Jahrea fiberhaupt keine Fortschritte gemacht~ nur ganz vorfibergehend 
traten noch Geschwfire aaf~ die ausgeheilt sind. Gewiss sind auch bei 
der Syringomyelie Falle yon 30--40jahriger Dauer bekannt (Schle -  
singer)~ meist sind dann abet die typischeren Symptome der Syringo- 
myelie friiher hervorgetreten. In dem sehr langsam verlaufenden Fall 
von F i s che r  gingen dem Manifestwerden der eigentlichen typischen 
Syringomyeliesymptome 16 Jahre lang ahnlich wie in unsern Fallen 
trnphische~ bull6se und ulzerSse StSrungen an der Haut der Hand vor- 
ans. Selbst in diesem Fall war die Zeit yon Beginn der ersten Stiirungen 
bis zum Manifestwerden typiseher Syringomyeliesymptome, aus denen 
die Diagnose gestellt werden konnte~ also erheblich kfirzer, als die bis- 
her seit Beginn der Erkrankung verstrichene Zeit in unsern ]!'allen, in 
d e n e n e s  wie auch in den Fallen yon O e h l e c k e r  zu typisehere n 
Syringomyeliesymptomen bisher nicht gekommen ist. Etwas schnetler 
als in unsern und den F~'dlen yon O e h l e e k e r  schien der Verlauf der 
Krankheit in den F~illen yon Bruns ,  aber auch hier ergab eine erneute 
Untersuchung im ersten Fail nach 12 Jahren keiu Fortschreiten der 
Krankheit~ im 2. Fall bestand die Krankheit 22 Jahr% ohne dass sie 
auf andere KSrperregionen fibergegriffen hatte~ der 4. Fall starb in noch 
frfiherem Stadium der Krankheit. Wie wir gesehen haben~ besteht fiber- 
haupt bei den Bruns'schen FMlen eine grSssere Aehnlichkeit mit der 
Syringomyelie als in unseren und Oehlecker ' s ,  eine ganz scharfe Ab- 
grenzung gegeniiber dieser wird bei ihnen fiberhaupt nicht mSglich sein, 
abet neben den iibrigen Abweichungen seheint uns auch das lange 
Stationarbleiben der Krankheit in seinen beidea ersten FMlen erwahnens- 
weft. In dem Fall yon Levy  und L u d l o f f  bestand die Krankheit zur 
Zeit der Untersucbung tiberhaupt erst 6 Jahre. 

Die Gesamtheit der hier angeffihrten Grfinde diirfte uns berechtigen, 
jedenfalls eine typische Syringomyelie in unsern und O e h l e e k e r ' s  
Fallen mit ziemlicher Sicherheit~ in denen yon Bruns und Levy  und 
L u d l o f f  jedoctl hSchstens mit einer gewissen Wahrscheinliehkeit aus- 
zuschliessen. Es bestehen welter in unseren und einigen der aus de r  
Literatur mitgeteilten Fallen wichtige Unterschiede in den Knochen-  
v e r a n d e r u n g e n  gegentiber der Syringomyelie~ die uns die Abtrennung 
unserer Falle yon der Syringomyelie noch mehr ermSgliehen. 

Oben wurde schon darauf hingewiesen, dass das RSntgogramm des 
Falles 21 yon Levy  und L u d l o f f  mit dem letzten RSntgenbild unseres 
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Falles 1 Hinrich W. ausserordentlich viel Aehnlichkeit hat~ so dass 
man versueht ist zu sagen: I)ieser pathologische Zastand kann nur durch 
die gleiche Ursaehe hervorgerufen sein. Jedenfalls haben Levy  und 
L u d l o f f  recht, wenn sie zu ihrer Skizzierung des R6ntgenbefundes 
hinzusetzen: Keine Spur  von At roph ie .  

Wichtig erscheint uns ferner, dass in unseren Fiillen zwar kleine 
Knoehenherde in dem Hallux und Vakuolen in den Endphalaugen der 
Grosszehen zu finden waren, sonst aber nur Sudeck'sehe Inaktivitats- 
atrophic. Aueh stand n ich t ,  wie bei der S y r i n g o m y e l i e ,  der 
Atrophie Hypertrophie gegenfiber, sondern den wen igen  Knochen -  
l~icken stand H y p e r o s t o s e  gegen/iber. Immer fund sieh dann, wenn 
Knochenteile abgestossen waren, eine vermehrte Knochendiehte der 
zuriickbleibenden Knoehenreste und benaehbarter Knoehen und als Aus- 
druek einer abgelaufenen Entziindung: periostitische Auflagernngen. 

Im Gegensatz zur t a b i s e h e n  A r t h r o p a t h i e  kommt es in unseren 
F'~lleu n ieh t  zur Ausstossung ~ron Knoehenseherben-  die Tabiker 
mahlen sich ihre harten Knochenenden zu Muss - -  sondern zur Aus- 
stossung yon ha lben  oder ganzen Phalangen und zur Ausstossung yon 
1/a Metatarsen ev. aueh ganzen Fusswm'zelknochen naeh vorausgehendem 
Aufftackern einer langere Zeit latent bleibenden, mit Eiterung einher- 
gehenden Entziindung. Es ist deshalb aueh nieht erlaubt~ anzunehmen, 
class die kleinen, yon dichterer Knochensubstanz umgebenen Knochen- 
herde die ersten Anflinge eines zum vSlligen Schwund fiihrenden ehro- 
nischen fortsehreitenden Prozesses sind. Wahrscheinlich sind diese 
Knoehenherde kleine ostit[sehe Herde im Knochen, zuerst entstanden 
dutch eine Knoehenkontusion und sekundS.re Infektion. Durch ein 
st~irkeres Trauma kommt es dann zum Aufflackern des Prozesses und, 
eventuell begiinstigt durch eine F i s su r  oder F r a k t u r ,  zur fast gerad- 
fl~iehigen LSsung eines Knochenteils. 

Mit S y r i n g o m y e l i e  und Tabes  kann man demnach auch, was 
die Knoehenveranderungen betrifft, unsere Fiille nicht verwechseln. - -  
Fiir Tabes  finden sieh auch sonst keine geniigenden Anhaltspunkte. In 
den beiden ersten vorgeschrittenen Fallen hatte die Liquoruntersuchung 
bis auf eine nut spurweis vorhandene Eiweissvermehrung ein vollkommen 
negatives Resultat. 

Naeh Aussehluss s~imtlicher erwahnter Krankheiten wenden wit uns 
tier Er6rterung der Frage zu, um was es sich in unsern Fallen handelt. 
Die Beantwortung wird naturgemAss erschwert und keine ganz sichere 
sein kSnnen, well bisher kein Sektionsergebnis vorliegt. 

Es ware zun~chst der Sitz des Le idens  n~her zu bestimmen~ 
and zwar kame entweder eine peripherische Lokalisation in Frage oder 
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abet die Ursache der peripherischen Ver~nderungen w~re in einer Er- 
krankung des Zentralnervensystems zu suehen. Bei Entscheidung der 
Frage nach der Lokalisation der Krankheit ist noebmals hervorzuheben~ 
(lass die sichtbaren pathotogisehen Ver~nderungen sieh ausschliesslieh 
auf die unteren Extremit~ten~ in der ttauptsache auf die Ffisse be- 
sehr~nkten, und zwar ohne Ausnahme in allen FMlen~ dass bei der Eilt- 
wicklung des Leidens eine auff~,llige Abh~ngigkeit yon der Intensitfit 
der Inanspruchnahme der Fiisse nachzuweisen ist und die Krankheit 
dementsprechend in einer Reihe yon FMlen in ausgesproehener Weise 
zum erstenmal w~ihrend der Militfirzeit zum Ausbruch kam, naehdem 
zum Tell schon unbedeutende Prodromalsymptome vorausgegangen waren~ 
dass in Fall 3 die w~hrend der Militarzeit zutage getretenen schwereren 
Symptome bei Beendigung desselben unter sachgem~sser Behandlung 
for eine Zeit yon fiber 10 Jahren vollkommen verschwanden und dass 
bei der sitzenden Lebensweise des Patienten sp~iter niemals wieder so 
schwere Symptome wie gerade wahrend der Militlirzeit zutage getreten 
sind. MSglicherweise nimmt die Disposition zum Erkranken mit zu- 
nehmendem Alter noch zu~ da 4 unserer Patienten mit ihren sehr 
schweren Erscheinungen im Alter yon Ende der 40er bis Atdang der 
50er Jahre standen. Im Ganzen hat man den Eindruck~ dass die 
unteren Extremiti~ten und speziell die Ffisse bei unseren Patienten einen 
Locus minoris resistentiae darstellen und bei stlirkerer Einwirkung 
fiusserer Sch~dlichkeiten erkranken. Diese herabgesetzte Widerstands- 
i'iihigkeit der FOsse, die sich sowohl auf die Haut wie auf Knochen 
und Knorpel erstrecken kann, ist erblich, besteht offenbar yon Kind auf 
and nimmt vielleicht im Laufe tier Jahre n0ch za. 

Es ist schwer zu erklaren~ um was es sich handeln kiinnte, wenn 
wir rein p e r i p h e r i s c h e  P r o z e s s e  annehmen wollten und worauf sich 
dann die herabgesetzte Widerstandsfi~higkeit griindet. Wie wir sahen, 
sind Raynaud'sche Krankhei L neuritische arteriosklerotische u 
rungen~ Al]gemeinerkrankungen bzw. Intoxikationen (chronischer Alko- 
holismus)~ wie Lepr% Lues~ Diabetes~ Blutkral~kheiten mit Sieherheit 
auszuschliessen. Die uns bekannten peripherischen Prozesse liegen also 
nicht vor. Mit diesen w-~re auch die ausschliessliche und dauernde 
Lokalisation der Veri~nderungen an den unteren Extremitaten nicht zu 
erkliiren. Es ist vielmehr anzunehmen~ dass die herabgesetzte Wider- 
standsfiihigkeit an den Ffissen~ zumal wenn wit die Aehnlichkeit der 
pathologischen Ver~inderungen mit denen bei gewissen zentralen Er- 
krankungen berficksichtigen~ ihre Ursache in irgend einer z e n t r a t e n  
E r k r a n k u n g  hat - -  and hlerin stimmen wir mit der Auffassuug yon 
Oehlecker~  Bruns :  Levy und L u d l o f f  fiber ihre Fiille iiberein. 
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Yielleicht deutet die yon uns in 2 Fallen festgestellte spurweiseEiweiss- 
vermehrung im Liquor auch auf zentrale Vorg~inge hin. Die Ursache 
ffir die trophisehen StOrungen an den unteren Extremithten dfirfte 
unserer Ansieht nach in e iner  k o n g e n i t a l e n  Missb i ldung  oder  
sich sp~tter e n t w i e k e l n d e n  f ami l i~ ren  E r k r a n k u n g  des 
u n t e r e n  R i~ckenmarksabschn i t t e s :  we sigh ganz besonders h~ufig 
Missbildungen finden: oder der Cauda equina zu suchen sein. Von an- 
geborenen, sp~ter fortschreitenden u in der Caudagegend 
ki~men wohl nut Gcschwfilste und Spina bifida in Betracht. Letztere 
liegt~ wie bereits ausgefiihrt, auch ill okkulter Form nicht vor. Gegen 
Tumoren spricht das Fehlen starker Schmerzen in der Kreuzbeingegend 
(L. R. Mfiller)~ der Klopfempfindlichkeit der Kreuzbeingegend (L. R. 
Miiiler,  Oppenheim) ;  die trophisehen St6rungen~ die gerade in 
unseren Fiillen das hervorsteChendste Symptom bilden, sind bei Cauda- 
affektionen viel seltener als bei Riickenmarksaffektionen (Thorburn:  
L. R. M~iller). Aueh das ausserordentlich langsame Fortschreiten der 
Prozesse und ihr jahrzehntelanges Stationarbleiben w~re fiir Cauda- 
tumoren ausserordentlich ungew5hnlich. Wir halten danaeh eine Cauda- 
affektion in unseren Fallen ftir durchaus uuwahrscheinlich. Ftir die 
aus der Literatur mitgeteilten F~lle gilt dasselbe. 

Es w~ren also nut noch irgend welche angeborenen famili~ren Miss- 
bildungen oder pathologischen Ver~nderungen im Ri ickenmark  selber 
in Erwi~gung zu ziehen. Was die Lokalisation der pathologisehen u 
9~nderungen dort betrifft~ so sprieht gegen einen Sitz in dem als Conus 
bezeichneten Tell des Rfickenmarks~ also der Gegend yore 3.--5. Sakral- 
segment, in unseren Fiilien und den si~mtlichen fibrigen das Fehlen yon 
Blasen- und MastdarmstOruugen~ die in keinem der mitgeteilten Faile 
jemals anfgetreten sind; nut in Fail 1 wurd% wie erw~hnt, angegeben: 
dass vor Jahren eine vorfibergehende Erschwerung des Wasserlassens 
aufgetreten war und in der letzten Zeit soilte die Potenz etwas nach- 
gelassen haben~ was wohl mit dem Alter des Patienten zusammenhiingt. 
Wir haben bereits ausgefiihrt, dass wir eine InnervationsstSrung des 
Sphincter oder Detrusor vesicae hier nicht fiir wahrscheinlich halten, 
wenn solche auch nicht mit vSlliger Sicherheit ausgesehlossen werdeu 
kann. Blasen-~ Mastdarm-, Ejakulations- uud Erektionszeotrum werden 
nun yon Bruns:  Fiatau~ Ed inge r  in dieHShevonSa, S~undSs~ yon 
Head in $2--S~, yon R a y m o n d  in S 3 verlegt. L.R. Miiller und sich 
ibm anschliessend Rosenfe ld ,  Wimmer~ Ba l lo t  und Benedic t  
nehmen dagegen nur ein Zentrum fiir die Schliessmuskeln der in Frage 
kommenden Organe im Riickenmark an und schreiben die Regulation 
aller dieser Funktionen dem sympathischen System zu~ eine Annahme~ 
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gegen die sich Berge r ,  Oppenhe im~ F r a n k l - H o c h w a r t ~  Roussy  
und Rossy: Z i m m e r  u. a. wenden. Sowohl bei der einen wie bei der 
andern Auffassung waren aber auf jeden Fall bei Lasionen des unteren 
Sakralmarks Blasen- oder MastdarmstSrungen dauernder oder vortiber- 
gehender Art zu erwarten. Die Annahme irgend einer heredit/iren Ver- 
~inderung im Conus wfirde also zu den bisherigen Beobachtungen nicht 
passen. Wenn wir welter feststellen, dass die in den mitgeteilten Fallen 
beobachteten SensibilitatsstSrungen sich auf das Gebiet des 5. Lumbal- 
uad 1. Sakralsegmentes beschrfinkten und nur in Fall 1 auf das 4. Lure- 
hal- und 2. Sakralsegment fiberffriffen~ so wiirde aueh dieses nicht mit 
der Annahme einer Affekti(m im eigentlichen Conus fibereinstimmen: 
vielmehr spriiche dieses sowie das Fehlen yon Blasen- und Mastdarm- 
stOrungen fiir einen Sitz der in Frage kommenden pathologischen Ver- 
5ndernng im sog. E p i c o n u s  und dessen Umgebung (5. Lumbal-, 1. und 
2. Sakralsegment) (Minor). Sollte es sich in Fall 1 doch trotz unserer 
gegenteiligen Annahme tim eine wirkliche InnervationsstSrung der Blase 
gehandelt haben: so wiirde auch dieses nicht gegen unsere Anaahme 
sprechen~ da gerade in diesem Fall~ wie erwahnt; auch die Sensibilitats- 
stSrung fiber den Bereich des 5. Lumbal- und 1. Sakralsegments auf das 
2. Sakralsegment: in das ja bereits das Blasenzentrum verlegt wird, 
fibergriffen. In die Gegend yon Ls~ S~ und S 2 wird auch der Reflex- 
bogen des Achillesrefiexes verlegt (Oppenheim~ Ziehen)~ derin Fall 1 
zuerst rechts~ spater beiderseits fehlte, ferner auch der des Plantar- 
reflexes (E. F l a t a u :  Bruns): der in Fall 4 beiderseits fehlte. In den 
Bruns'schen Ftillen, die wir aber~ wie ausgeffihrt~ nicht mit Sicherheit 
ztl unsern Fallen rechnen ktinnen, bei denen mehr Anklfinge an die 
Syringomyelie zu finden sind~ seheinen die Prozesse im Rfickenmark 
einen grtissern Umfang gehabt zu haben als in den F~illen yon uns~ 
Levy  und L u d l o f f  sowie O e h l e c k e r ,  da hier die Sensibilit~itsstSrungen 
ausgedehnter waren~ soweit sich aus dem Bericht ersehen l~isst~ auch 
auf L~ vielleicht auf L a tibergriffen: ferner aueh die Patellarreflexe fehlten. 

Auffallend ist zunlichst his za einem gewissen Grade bei einem 
solchen Rfickenmarkprozess das starke Zurficktreten motoriseher Er- 
scheinungen und das starke Hervortreten sensibler und trophiseher 
StSrungen: es tasst sich dafiir aber~ wie wir sehen werden, eine aller- 
dings theoretische Erkllirung beibringen. Nut in dem ersten unserer 
Fiille war das gesamte rechte Bein etwas atrophiseh, was aber yon 
Jugend auf bestanden haben soil und augenscheinlich keine weiteren 
Fortschritte gemacht hat. In den Fallen yon Oehlecker~ Levy  und 
L u d l o f f  liessen sich keine muskularen Erscheinungen nachweisen~ nur 
in einem Fall O e h l e c k e r ' s  bestand eine gewisse Kontraktur der Waden- 
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muskulatur~ ob primar oder sekundar ist wohl fraglich Die st~irksten 
muskularen StSrungen wiesen wieder die yon unsern und den andern 
abweichenden Fg.lle yon Bruns auf: In Fall 1 waren beide Beine, be- 
sonders die Unterschenkel, ,,atrophisch", ,geschwacht:'~ die Funktion 
der k]einen Fussmuskeln war erheblich gestSrt~ in Fall 2 und 3 waren 
die Atrophien weniger stark, im Fall 3 kam es jedoch spater zu einer 
sti~rkeren Atrophie der Unterschenkel, besonders der Peroneusgegend. 
Yielfach wurden fibrillate Zuckungen beobaehtet~ die elektrische Erreg- 
barkeit war in den atrophischen Partien herabgesetzt, die Fussmuskeln 
waren im ersten Fall unerregbar. Die Abweichungen, die die F~dle 
yon Bruns unsern und den andern gegeniiber zeigen, sind also ziemlich 
auffallend und weitgehend und bestehen insgesamt in einer grSsseren 
Ausdehnung der Sensibiliti~tsstSrungen~ der Reflexst6rungen und in einer 
starken Beteiligung der Muskulatur. Trotz der grfsseren Aehnliehkeit 
dieser F~lle mit der Syringomyelie und ihren Abweiehungen yon unseren 
Fallen kSnnen wit" uns aus den oben angefiihrten Griinden nicht ent- 
sehliesset~, sie der Syringomyelie zuzuzahlen~ sondern glauben~ (lass das 
gleiche Leiden wie in nnsern Fallen vorliegt, zumal ja iiberhaupt eine 
genaue Uebereinstimmung der einzelnen Falle bei den familiaren Er- 
krankungen des 1Nervensystems fehlt (Raymond~ s Bing). Wir kSnnen 
zunachst bei der sonst weitgehenden Uebereinstimmung der B runs'sehen 
Fi~lle mit den unsern annehme% dass der Rtickenmarksprozess eine 
grSssere Ausdehnung hatte als in unsern Fiillen und sowohl, was HShe 
und Tiefe wie Breite betrifft~ umfangreicher war wie in den ande~en 
Fiillen. Wenn aueh bier die starke Beteiligung der Fussmuskeln und 
der Peroneusgegend ebenfalls besonders auf eine Epiconusaffektion hinweist. 

Ueber die Art  der Af fek t ion  lfisst sich bei dem ganzliehen 
Fehlen jeglichen Sektionsbefundes niehts Bestimmtes sagen. In Betraeht 
ki~me jedenfalls eine H y d r o m y e l i e ,  die gerade im Lumbo Sakralmark 
hiiufiger als anderen Stellen vorkommt (Sehles inger )  und deren fa- 
miliares Auftreten yon Hig ie r  erwi~hnt wird. Auch O e h l e c k e r  halt 
in seinen F~llen das Vorhandensein einer Hydromye]ie fiir m0glich. 
Die Annahme einer solchen wiirde aueh mit der Tatsache des tiber- 
wiegenden Auftretens sensibler und trophischer StSrungen und des Zu- 
rtiektretens motorischer StSrungen ganz gut fibereinstimmen~ da die 
Hydromyelie mit Vorliebe die ventralen Abschnitte der Hinterstrange, 
die graue Kommissur okkupiert (Sch les inge r ) ,  Gegenden, die ftir die 
Leitung der Beriihrungs-~ Temperatur- und Sehmerzempfindung sowie 
des Muskelsinnes yon besonderer Bedeutung sind. Gelegentlieh~ und 
zwar in Fallen, in welehen allem Anschein nach bereits in fi'fiherm 
F6taileben St6rungen vorhanden waren~ kann der erweiterte Zentral- 
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kanal sogar die hintere Peripherie des Rfickenmarks erreichen und mi~ 
dem Subpialraum frei kommunizieren. Das soll spezietl im Lumbal- 
nnd Sakralmark haufiger als an anderen Stellen vorkommen. Alles 
dieses gabe also eine Erklarung dafiir, dass in dell mitgeteilten Fallen 
ganz tiberwiegend sensible und trophische StGrungen zutage traten. 
Dass etwas derartiges bei Rfiekenmarkskrankheiten tiberhaupt vor- 
kommen kann, zeigen yon 6 n e s d a ,  Mertens ,  S te r t z  beschriebene 
Falle yon Syringomyelie, bei denen trophische und sensible StGrungen 
jahrelang ohne Ersclleinungen yon seiten der Muskulatur bestanden haben. 

Wit kannen uns vorstellen: dass in den mitgeteilten Fallen eine 
Hydromyelie yon tIaus aus vorhanden war oder sich allmahich ent- 
wickelte, dass' die unteren Extremitaten infolgc dieser in der Gegend 
des Epiconus sitzenden und besonders die sensiblen Bahnen schadigenden 
Hydromyelie loci minoris resistentiae wurden, und dass es dort bei 
grosset Inanspruchnahme zu trophischen Schadigungen besonders wahrend 
der Militarzeit kommen musste. Dass offenbar schon Jahre vor dem 
Militardienstalter irgend ein pathologiseher Prozess in jener Gegend des 
~iickenmarks vorbanden sein musste, zeigen ja die Sensibilitatsstarungen, 
die in unseren drei letzten Fallen schon vor dem Auftreten irgendwie 
starkerer trophischer Prozesse nachzuweisen waren, zeigen ferner aucb 
(lie Ueberempfindlichkeit der Ffisse, das Abfallen der Nagel, die schmerz- 
haffen Sensationen im jugendlichen Alter. Dass eine Hydromyelie tiber- 
haupt zunachst symptomlos bleiben kann: bevies Utehida ,  der unter 
78 kindlichen Rfickenmarken 8mal Hydromyelie fund, ohne dass in vivo 
irgend welche Erscheinungen darauf hingedeutet hatten, zeigte ferner 
Bit torf~ tier bei der Sektion eines 12jahrigen an Diabetes leidenden 
Knaben eine Hydromyelie land, die symptomlos geblieben mar. 

Um einen erweiterten Zentralkanal kann es zu einer mehr oder 
weniger starken Gliawucherung kommen (Kaufmann).  Denkbar wi~re 
es also aucll, dass in unseren Fallen gleichzcitig ein gewisser Grad you 
Gliose vorliegt. In ausfiihrlicber Weise habeu ferner Leyden ,  Ka ise r  
und Kf ichenmei s t e r  (s. Ernst) ,  S t a r k e r  undWosnesensky,  Schfi l ler ,  
neaerdings auch wieder S c h i e f f e r d e e k e r  und Lesch k e  dargetan, dass 
entwicklungsgeschichtliche Anomalien in tier Ausbildung des Zentral- 
kanals resp. akzessorische Zentralkanale welter auch eine zentrale Gliose, 
die auf EntwicklungsstGrungen zur~ickzuffihren mare, zur Entstehung 
einer Syringomyelie Anlass geben kGnnten. Es bestehen sogar anato- 
misch fliessende Uebe,'glinge zwischen der Hydromyelie und Syringo- 
myelie und es ist nach Erns t  unm(iglich, eine seharfe Grenze zwischen 
beiden za ziehen. Berftcksiehtigen wir diese Tatsachen, so fanden viel- 
leicht gewisse Ankliinge an die Syringomyelie in unseren und Oeh- 
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l e c k e r ' s  Fallen, und die grSssere Aehnlichkeit der Krankheit in den 
Bruns'schen Fallen und in dem Fall yon Levy und Lu d lo f f  mit der 
Syringomyelie ihre Erklarung, ohne dass wit damit gezwungen wKren, 
ohne weiteres eine typische Syringomyelie in unseren Fallen anzu- 
nehmen. 

Ausser einer Hydromyelie w~re in unseren und den anderen mit- 
geteilten Fallen auch das Vorhandensein einer Zweiteilung des Zentral- 
kanals, einer Zweiteilung des unteren Rfickenmarksendes (Diastemato- 
myelie) (Falle yon Erns t .  R e c k l i n g h a u s e n ,  Pick~ Westpha l )  in 
Betracht zu ziehen, Missbildungen, die nicht im ganzen Verlaaf des 
Rfiekenmarks aufzntreten brauchen~ die vielmehr auf bestimmte Teile 
desselben beschr~nkt sein k6nnen: die aueh kombiniert mi tder  Hydro- 
myelie und Syringomyelie vorkommen (Fall yon Minor). Speziell hat 
Erns t  einen Fall yon Zweiteilung des Rfickenmarks im Lumbalmark mit 
Klumpfuss und chronisch-fungSsem Geschwfir besehrieben. Immerhin 
hat die Annahme einer solchen Missbildung nicht so viel ffir sich wie 
die einer Hydromyelie, da fiber ihr familiares Auftreten usw. nichts 
beknant ist. 

Die endgiiltige Entscheidung darfiber, was ffir ein Prozess in dell 
mitgeteilten Fallen wirklich voriiegt~ kann und wird erst die Autopsie 
erbringen. Nut soviel k0nnen wit bisher schon sagen, dass es sich aller 
Wahrscheinlichkeit nachum einen Prozess im Rfickenmark handelt. 

Es sei nun noch auf eine Behauptung 0 e h l e c k e r ' s  naher einge- 
gangen. Dieser ist der Ansieht~ class seine F~lle vielleicht als Stfitze 
dafiir dienen kiinnten~ dass im Rfickenmark besondere trophisehe Zen- 
tren fiir Knoehen und Gelenke bestehen. Cass i re r  hat aber ausgeffihrt: 
dass~ wenn auch die trophischen Stiirungen oft im Vordergrund stehen. 
keine isolierte trophische Nerven und Zentren anzunehmen seien~ weil 
namentlich vasomotorische und sensible Reizzustande fast stets als Be- 
gleiterscheinungen gefunden vverden, wir mfissen entgegen der Auf- 
fassung O e h l e c k e r ' s  dieser Ansicht beipfiichten und glauben nicht~ 
dass unsere und die anderen mitgeteilten Falle einschliesslich der 
O e h l e c k e r ' s  der Auffassung Cass i r e r ' s  widersprechen: denn in allen 
diesen Fallen waren ausgesproehene Sensibilitatssti~rungen neben den 
trophischen Stiirungen nachzuweisen: und auch die trophisehen Stiirungen 
in den Fallen 0 ehl e eke r 's  scheinen durchaus nicht isoliert aufgetreten 
zu sein~ da nach dem ganzen Verlauf~ dem unbemerkten Auftreten yon 
Spontanbr~iehen sicherlieh ganz  e rheb l i che  St i i rungen der T ie fen-  
s e n s i b i l i t a t  vorgelegen haben. Dieses kombinierte Auftreten trophi- 
seher und sensibler StSrungen in samtlichen mitgeteilten Fallen spricht 
fiir die Auffassung C assirer 's~ dass der trophische Einfiuss des Nerven- 
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systems die vorhandenen Bahnen benutzt, und dagegen~ dass es etwa 
isolierte trophische Zentren und Bahnen im Nervensystem gibt. 

Die P r o g n o s e  der famil i~iren T r o p h o n e u r o s e  der u n t e r e n  
Extremitf i ,  ten~ wie wir die Erkrankung vorlauflg his zur genaueren 
anatomischen Wesenbestimmung bezeichnen miissen~ ist eine sehr ernste, 
wie die zahlreiehen Todesfi~]le in der yon uns beobachteten Familie 
zeigen. Nur dann, wenn eine frfihzeitige Prophylaxe bei den Mitgiie- 
dern soleher Familien, sowie eine m0gliehst frfihzeitige Behandlung ein- 
setzt, kann die Prognose gfinstiger gestaltet werden. 

Hinsichtlich der P r o p h y l a x e  w~ire folgendes zu tiberlegen: 
Es ist sehr wahrseheinlich, dass bei unseren Fi~llen, wie z. B. aueh 

in den Fallen yon Oehlecker  das m e c h a n i s c h e  Moment bei der Aus- 
bildung ernsterer Symptome eine grosse Rolle spielt durch die Einwirkung 
relativ geringer Gewalten, bei st~irkerem Umherlaufen ( O e h l e c k e r  [ 
und II), beim Holzhauen (unser Fall II), wi~hrend der Dienstzeit (unser 
Fall III), beim Radfahren (unser Fall IV). 

In unseren Fiillen kam es dureh m~ssige Inanspruchnahme zu 
Blasenbildung, Hautnekrose und zum Abfa]l der Niigel, also trophoneu- 
rotisehen Stiirungen, bei stiirkerer Inanspruchnahme kommt es zur Ab- 
stossung von Knochen unter Eiterung~ und es scheint gerade hierffir das 
m e c h a n i s e h e  Moment eine sehr  w i e h t i g e  Rolle zu spielen. Es 
kann eine Fissur oder Fraktm" diese Abstossung yon Knochen einleiten. 

Diese Fraktur m6chten wir, wie E. W. Baum bei den Tabischen 
Frakturen~ n i ch t  a ls  S p o n t a n f r a k t u r  bezeichnen. Der Mittelfuss- 
knochen des Hinrich W. (Fall I) war recht lest. Es bestand an ihm 
keine Osteoporose oder Atrophie. 

Liegt eine Osteopsathyrosis oder Fragilitas ossium vor, so fiihrt 
schon n o r m a l e  Beanspruchung zur Fraktur. Ist die Knochenfestigkeit 
normal, und wird die Beanspruchung, well die Tiefensensibiliti~t herab- 
gesetzt ist~ und infolgedessen die refiektorisehen Hemmungen fehlen~ 
a b n o r m ,  so fiihrt sie zum Brueh. 

Da die K n o c h e n f e s t i g k e i t  in unseren Fallen n i ch t s  zu wfin- 
schen  f ibr ig  l~.sst~ so kann es nur die Herabsetzung der Tiefensensi- 
biliti~t sein, welche bewirkt, dass unsere Patienten ihre Ffisse noch 
weniger schonen wie ein gesunder Mensch und dadurch so leicht die Fis- 
suren eintreten. 

Ffir Johann W. (Fall 4) war es sicher nicht giinstig~ dass er Damen- 
tad gefahren ist. Es batten sich bei ibm aueh sehon viele Knoehen 
losgestossen: am rechten Fuss, ahgesehen von den Zehenphalangen, die 
Capitula metatarsorum 1, II~ II1, IV~ am linken Fuss abgesehen yon 
Zehenphalangen vom I. Metatarsus, die Halfte yore I I ,  ~/8 yon den IIl., 
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IV,  V. des Capitulum und wenig mehr. Es wird sich also, wie wi res  
bei Hinrich W. erlebt habe% bei Johann W. 9real ein Metatarsalcapi- 
tulum abgestossen haben. 

Gerade beim Abspringen veto Rade kSnnen sehr leicht Frakturen 
der Mittelfussknochen auftreten. 

Wie schon an anderer Stelle betont wurd% liess Johann W.'s Fahig- 
keit~ mit seinen Fiissen noch r[istig zu arbeiten~ Rad zu fahren und der- 
gleichen mehr~ gerade erkennen, wie sehr die Tiefcnsensibilitat in un- 
seren Fallen herabgesetzt ist. Jedenfalls wird man gut tun, der ganzen 
Familie W. auch das Radfahren zu verbieten. 

Ueberhaupt ist im Hinblick auf das Zustandekommen der Prozesse 
im Anschluss an mechanische Einwirkungen gerade die Prophylaxe yon 
ganz besonderer Wichtigkeit. Es muss darauf gesehen werden~ dass 
die Patienten in der Auswahl ihres Berufes richtig angeleitet werden~ 
damit sie mSglichst wenig traumatischen Einfliissen ausgesetzt sind. 
Befreiung veto Militardienst ist im Hinblick auf den Ausbruch der 
Krankheit wahrend desselben in einer Reihe yon F~dlen von ganz be- 
sonderer Wichtigkeit. 

T h e r a p i e :  Weitgehendste Schonung ist auch im Beginn des Lei- 
dens anzuraten. Wenn sich in einem Anfall ein Knochen absti~sst, so 
wird man mSgliehst konservativ verfahren und Exartikulationen nur 
dann vornehmen: wenn die Zehon nicht mehr zu erhalten sind. Schreitet 
der Prozess am Mittelfuss welter fort, so ware eine Operation nach 
P i r o g o f f  in Erwagung zu ziehen. Natiirlich seheuen sioh die Leute 
vor einem griisseren Eingriff~ namentlich vet einer Amputation. Patient 
Wilhelm W. liess sich zur Amputatio femoris osteoplastica nach G r i t t i  
nur deshalb iiberreden, well die Schmerzen im linken Fuss unertrliglich 
geworden waren. Mit O e h l e c k e r  glauben wir, dass man in unseren 
Fallen s i che r  osteoplastische Operationen, zum Beispiel Operation nach 
P i r o g o f f  und die nach Gr i t t i  ausffihren kann. Hier handelt es sieh 
ja um SensibilitiitsstSrungen~ die nicht sehr ausgedehnt sind und die 
Knoehenheilung hat nieht gelitten. 
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