XVIL

Aus dem Anscharkrankenhause (Prof. Gébell) und der
Psychiatrischen und Nervenklinik zu Kiel (Geh.-Rat Siemerling).

Eine familiiire Trophoneurose der unteren
‘ Extremitiiten.
Von
Prof. Dr. med. Rudeolf Gdbell, und Prof. Dr. med. Werner Runge,

Direktor des Anscharkrankenhauses u. der Oberarzt der Kgl. Psychiatrischen und
Chirurgischen Universititspoliklinik, Kiel. Nervenklinik, Kiel.

(Hierzu Taleln I—TII und 4 Schemata im Text.)

Wir hatten Gelegenheit, folgende sechs Mitglieder einer Familie,
die mit einer Husserst seltenen Familienkrankheit behaftet waren, zu
untersuchen. Ueber ein weiteres Mitglied dieser Familie, das im Aus-
lande lebt, erhielten wir schriftlichen Bericht.

Fall 1. Hinrich W., 54 Jahre alt, Arbeiter.

Anamnese: Frither gesund. Wahrend der dreijihvigen Militdrdienstzeit
bei der Infanterie nach Anstrengungen zuerst Auftreten von Schmerzen, ,Sengeln
und Kribbeln* in den Unterschenkeln bis zu den Knien hinauf, was dann
weiterhin auch nach der Militdrzeit zuweilen auftrat. Patient beobachiete eine
Besserung der Schmerzen, wenn er die Fiisse durch Ausziehen der Striimpfe
abkiihlte. Seit der Militdrzeit zuweilen Schwarzfirbung und Abfallen der
Grosszehenndgel unter geringen Schmerzen nach vorheriger Rotung der Zehen.
Ein anfallsweises Absterben, Blau- oder Weisswerden der Fiisse oder Zehen
wurde nie beobachtet., Im Alter von 41 Jahren traten Schmerzen im linken
Grosszehenballen auf, wo sich danach eine ,Spalte” bildete, die juckte, Im
Verlauf von etwa 3 Tagen Anschwellung des ganzen linken Fusses, Arzt sprach
von ,Blutvergiftung“, Deswegen 11 Tage im Krankenhaus zu B. behandelt.
Nachdem 1 Jahr lang bei der Arbeit Schmerzen im ganzen linken Fuss und
Unterschenkel bestanden hatten, erneute Geschwiirsbildung an derselben Stelle,
Anschwellung, Schmerzhaftigkeit und Rotung der rechten grossen Zehe, was
spontan ohne Geschwiirsbildung wieder schwand. Weiterhin mehrfache Wieder-
holung der Geschwiirsbildung am linken Grosszehenballen ohne ersichtliche
Ursache, mit Schmerzen in der Geschwiirsgegend und Schwellung der Leisten-
driisen. Im Alter von 47 Jahren erneute Krankenhausbehandlung in B. wegen
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298 Dr. Rudolf Gobell und Dr. Werner Runge,

eines grossen Geschwiirs an der linken Fusssohle, das sich vom Grosszehen-
bis zum Kleinzehenballen erstreckte und mit lebhaften Schmerzen verbunden
war, Wahrend Auftreten des Geschwiirs angeblich Rétung des Fusses. Weiter-
hin immer wieder erneutes Auftreten von Schmerzen und Geschwiiren an der-
selben Stelle. Will nur einmal 3/, Jahre lang ganz frei von Beschwerden und
Wunden, in der letzten Zeit aber alle Augenblicke krank gewesen sein. Der
Geschwiirshildung ging immer ein ,taubes Gefihl“ an der betreffenden Stelle
voraus. Im April und Mai 1913 Swochiger Aufentball im Anscharkranken-
haus zu Kiel. Hs hatte sich nach Auftreten eines Taubheitsgefiihls sowie
Rétung und Anschwellung der ganzen linken grossen Zehe ein Geschwiir auf
der Dorsalseite derselben gebildet. Im April 1918 musste die Exartikulation
der grossen Zehe vorgenommen werden (Prof. Gobell).

Im August 1913 erneutes Geschwiir an der Kleinzehenseite der linken
Fusssohle, Im Oktober 1913 fand sich bei einer Untersuchung im Anschar-
haus am linken Kleinzehenballen ein nissender, I cm in die Tiefe gehender
Defekt, der auf entsprechende Behandlung heilte. Am 29. 10. bestand an der
Aussenseite des linken Kleinzehengelenks eine schwirzlich verfirbte Stelle, an
der sich bald ein Geschwiir entwickelte, dessen Sekret Streptokokken enthielt
(Figg. 1 u. 2, Taf. I).

Befund im November 1913: Hinde frei von Geschwiiren, Wunden
und synkopedhnlichen Erscheinungen. Kniephinomene lebhaft, gleich. Achilles-
sehnenreflex fehlt rechts, links spurweise vorhanden. Normaler Zehenreflex,
kein Babinski. Sensibilititsprifung: An simtlichen Zehen werden Pinsel-
beriihrungen nicht lokalisiert, wird spitz und stompf verwechselt, werden
Nadelstiche nicht als schmerzhaft empfunden. An beiden Fiissen wird bis in
die Gegend des Fussgelenks heiss nur als warm angegeben.

Umfang der Mitte der Oberschenkel rechts 1 em geringer als links, der
Mitte der Unterschenkel 1/, om geringer. Das ganze rechte Bein in toto etwas
atrophischer als das linke, besonders die Gegend der Perenei. Elektrische
Erregbarkeit fiir faradischen und galvanischen Strom in einzelnen Muskel-
gruppen rechts etwas herabgesetzt. Keine Entartungsreaktion. Grobe Kraft
der unteren Extremitéten leidlich gut und beiderseits gleich, Fusspulse beiderseits
gut und gleich zu fiihlen.

Die Lumbalpunktion ergab keine Druckerhdhung, die Liquoruntersuchung
keine pathologische Zellvermehrung, keine deutliche Triibung mit Ammonium-
sulfat (Phase I} und nur eine Spur Triibung mit Magnesiumsulfat. Die Wasser-
mann’sche Reaktion im Blnt war negativ, ebenso nach einer erneuten Unter-
suchung am 8. 5. 1914 in der Kgl. psychiatrischen und Nervenklinik. Der
ibrige neurologische Befund war vollig negativ. Im Urin keine abnormen Be-
standteile.

Der Befund am 8. 5. 1914 war im Grossen und Ganzen derselbe wie
im November 1913. Eine Réntgenuntersuchung der Lendenwirbelsiule und
des Kreuzbeins ergab normale Verhiltnisse, keine Spalthildung.

Befund am 20. 7. 1914: 2. Zehe am linken Fuss stark geschwollen.
Unterseite von einem fast dreimarkstiickgrossen Ulkus eingenommen. Links
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nach aussen hiingt die Zehenspitze ohne Nagel. 3. Zehe etwas gertet, der
ganze Fuss geschwollen. Die Achillessehnenreflexe waren beiderseits nicht
auszulosen. Fisse in normaler Weise gewdlbt. W. gab noch an, dass seine
Geschlechtsfunktionen in letzter Zeit etwas nachgelassen hatten, Vor einem
Jahr hétten Beschwerden beim Urinlassen bestanden. Der Urin sei dfters
schwer abgelaufen, er habe ofter in kleinen Mengen urinieren miissen, Das
habe etwa 1 Monat gedauert. Sensibilititspriifung siehe umstehendes Schema.

Befund am 4. 3. 1915: Markstiickgrosses Geschwiir an der Planta
pedis links, das seit 8 Tagen bestehen soll. W. gibt an, dass er einige Zeit
vor der Entstehung des Geschwiirs ein Brennen an der Vorderseite des Unter-
schenkels bis zar grossen Zehe gespiirt habe. Wenn er arbeite, schwelle der
Fuss an. Am Geschwiir splire er Schmerzen.

Befund am 12, 7.1916: W. ist vom 2. September 1915 bis zum 4. Juli
1916 arbeitsunfihig gewesen. Es hat sich wieder an seinem linken Fuss das
alte Leiden eingestellt. Ks bildete sich ein Geschwiir an der Fusssohle, dies-
mal iber dem Képfchen des 2. Mittelfussknochens, und ausserdem ein Auf-
bruch 2 cm davon nach aussen. Im Januar 1916 stiess sich aus der unteren
Wunde ein Knochen ab, und zwar ein fast 2 em langes Stick des peripheren
3. Metatarsus. Ausserdem stiess sich Ende Juni aus der weiter aussen ge-
legenen Aufbruchstelle an der Fusssohle ein kleineres Stiick Knochen ab, das
hauptsichlich aus spongitsem Knochengewebe besteht.

Der Zustand des linken Fusses ist jetzt folgender (Abb. 3 u. 4, Taf. I):

Es fehlt der Hallux, das Capitulum metatarsi I ist von normaler Haut
bedeckt. Von den Zehen liegen der 4, und 5. im Grundgelenk stark hyper-
extendiert und im 2. Zwischengelenk flektiert auf dem Polster des Kleinzehen-
ballens, Die 3. Zehe ist stark deformiert, Endphalanx mit Zehenkuppe liegen
vor der 4. Zehe. Die 3. Zehe ist also im ersten Interphalangealgelenk nach
aussen hin geknickt, von der 2. Zehe ist Grundglied, 2. Glied und Endglied
erhalten, die Zehe steht in Flexionskontraktur. Mit der Sonde kann man nur
2 mm weit unter das Zehenende fahren. Das Zehenende trigt einen Clavus.

Das Geschwiir an der Fusssohle ist von dicker verhornter Epidermis um- .
geben. Wenn man dieselbe abschneidet, so prasentiert sich das Geschwiir mit
einem flachen ausgezackten Rand und rotem Granulationsgewebe als Geschwiirs-
grand. Die Sonde gelangt jetzt nicht auf rauhen Knochen.

Der linke Mittelfuss ist gegeniiber dem rechten geschwollen.

Der rechte Fuss ist bis auf die 4 Zehen normal. Die 4 Zehen stehen im
Grundglied in Hyperextensionsstellung und im ersten Zwischengelenk in Flexions-
kontraktur. An der 2. Zehe fehlt der Nagel bis auf einen minimalen Rest véllig.

Umfangsmasse:
rechts links
Capitula metatarsorum . . . . 23 om 26 cm
Fusswurzel in der Hohe dos Os naviculare .23Y, o 261,
Ferse, Spannhghe . . . . . . . . 324, , 34
Kngehel . . . . . . . . . . . 2 , 28



300 Dr. Rudolf Gébell und Dr. Werner Runge,

20. 7. 1914. Fall 1. Hinr. W.

i = Berithrung.  ////// = Unterscheidungsvermdgen zwischen
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20. 7. 1914 Fall 1: Hinr. W,

spitz und stumpf. W\ = Schmerz. -4~ = Temperatur.
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Am linken Unterschenkel sind die Venen deutlich erweitert, nur wenig
geschlingelt. Die Haut des linken Fusses und des untersten Unterschenkel-
viertels ist stirker pigmentiert als die entsprechenden Partien rechts. Am
linken Unterschenkel finden sich iiber dem inneren Kndchel unmittelbar dariiber
und handbreit iber dem Kndchel zwischen Achillessehne und Tibiakante,
ebenso weiter aufwirts in der Hohe des unteren Randes der Wade innen
zwischen Schienbein und der hinteren Mittellinie verschieden grosse ritlich
verfarbte, deutlich erhabene Hautpartien. Die grésste ist zehnpfennigstiickgross.
Alle sind druckempfindlich. Wie der Patient angibt, werden sie bei
stirkerer Entzindung im Fuss grdsser und fliessen schliesslich zusammen.
Dann sind der ganze Fuss und die unteren zwei Drittel des Unterschenkels
stark geschwollen und gerStet. Bei Druck auf die roten Stellen mit dem Ob-
jektiriiger verschwindet die Rotung vollig und es bleibt keine umschriebene
Pigmentierung zuriick wie bei Lupus der Haut. Die Herde in der Haut hiingen
nicht mit den Venen zusammen; man kann sie mit der Haut {iber die Venen
wegschieben.

In der linken Schenkelbeuge sind zwei Lymphdriisen deutlich geschwollen
und vergrdssert.

Von besonderer Wichtigkeit ist das Aussehen der abgestossenen Meta-
tarsusepiphyse. Die obere Knochenfliche sieht durchaus wie eine Fraktur-
fliiche aus, an einer Ecke findet sich eine schrige Kante, keine Zeichen laku-
_ nirer Resorption wie an den osteomyelitischen Sequestern.

Réntgenbefund:

Linker Fuss (Taf.1l, R.-B. 1): Am 6. 3. 1913 zeigt ausgesprochenen
Hallux valgus. Der Hallux bildet mit dem Metatarsus] einen nach aussen offenen
Winkel von 1359, seine Basalfldche tiberragt aussen das Capitulum metatarsi [
um 2 mm, Innen springt die Gelenkfliche des Capitulum um 2 mm nach innen
vor. An sie schliesst sich innen eine linsengrosse, eine stecknadelkopfgrosse
Aufhellung umschliessende Knochenprominenz an. Plantarwirts liegen die
stark vergrosserten Sesambeine; das mediale halbmondférmige ist 2,2 em lang,
1 cm breit. Das laterale Sesambein ist unregelmissig begrenzt und 1,5 cm
lang, 0.8 cm breit.

Der Hallux selbst bietet ein sehr charakteristisches Bild. Die Gelenk-
spalte des Interphalangealgelenks fehlt, beide Gelenkenden zeigen deutlichen
Schwund. Sie decken einander. Die Basis der Endphalanx sitzt dem Capi-
tulum der Grundphalanx wie ein Helm auf. In der medialen Hilfte des Capi-
tulum der Grundphalanx findet sich eine lédnglichrunde, kaum linsengrosse,
von dichter strukturloser Knochensubstanz umgebene Aufhellung. Im Képfchen
des Endgliedes .sicht man eine hirsekorngrosse, von normalem Knochen be-
grenzte runde Aussparung (Vakuole).

Das Capitulum der Endphalanx der 2. Zehe ist verbreitert. Die Capitula
metatarsorum II, III, IV haben normale Kontur und Zeichnung. Von der
5. Zehe ist nur noch die Basis einer Phalanx erhalten. Sie bat verwaschene
Zeichnung. Ausserdem findet sich am lateralen Rande des Capitulum metatarsi
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V ein tranbenkerngrosses Sesambein, und lateral ein gub linsengrosser, zum
Teil von Capitulum gedeckter Knochenschatten mit klarer Zeichnung.

Nach der Exartikulation am 15. 3. 1915 und nach weiteren zwei sog.
Anfillen am 13. 4. 1914 und am 11. 6. ist der Rontgenbefand folgender:

Taf.1l, R.-B.2. Am linken Fuss fehlt der Hallux, das Capitulam metatarsi 1
zeigt zwei verschieden grosse, linglichrunde dunklere Schatten; am Rande
subkortikal deatliche Aufhellung. An der 2. Zehe fehlt das Endglied fast vollig,
das Capitulum der 2. Phalanx ist abgeschrigt. Man sieht keinc Arterienver-
kalkung.

Taf. I, R.-B. 3. Am 13, 7. 1916 ist der Rontgenbefund des linken Fusses
folgender:

Der Metatarsus I ist unveriindert. Der Metatarsus Il zeigt in ganzer Aus-
dehnung intensiven Knochenschatten. Ob das Capitulum mit der Basalphalanx
eine Synostose eingegangen, lisst sich nicht sicher feststellen. Die Capitula
metatarsalia III, IV, V fehlen. Der Metatarsus Il endigt gaffelformig.
Die zugehdrige Basalphalanx fehlt zur Halfte, die restierende Diaphyse zeigt
dichteren Knochenschatten, sie ist quer abgetrennt, wie abgehauen. Der
Metatarsus IV hort in gleicher Hohe wie der III., wie quer abgeschnitten, auf,
der Metatarsus V schrig.

Die 3., 4. und 5. Zehe sind luxiert, die 3. liegt schrig vor dem Ende
des 4. Metatarsus, die 4. Zehe leicht flektiert schrig iiber dem 5. Metatarsus,
die 5. Zehe aussen vom 3. Metatarsus. Die Metartasi IIl, IV, V sind verdickt
und wit periostitischen Auflagerungen versehen.

Vergleicht man R.-B. 1 vom 6. 3. 1913 und R.-B. 3 vom 13. 7. 1916, so
ist man tberrascht durch die schweren Veriinderungen, welche sich an dem
linken Fuss abgespielt haben. Es fehlen die drei Capitula metatarsalia III,
IV, V, die halbe Basis der Grundphalanx der 3. Zehe, und 3 Zehen liegen in
grotesker Luxationsstellung, wie im Fall 21 von Levy und Ludloff.
Die befallenen Knochen zeigen keine Atrophie, sondern vermehrte Knochen-
bildung (Hyperostose).

Taf, II, R.-B.4 des rechten Fusses: Die Kontur und Zeichnung an dem
Mittelfussknochen ist durchans normal. Am Grosszehen besteht geringe Hallux-
Valgus-Bildung. Die Diaphyse des Grosszehen-Grundgliedes zeigt auch nach
richtiger Projektion geringe Taillenbildung. Die Sesambeine sind normal.
An der 2. Zehe fehlt das Endglied bis auf einen schmalen unregelmissigen
Knochenschatten vollig. Die Begrenzung des Capitulum der 2. Phalanx ist un-
regelmiissig. Die Grundphalanx zeigt in der Milte der Diaphyse etwas ver-
waschene Zeichnung und ganz geringe periostitische Auflagerungen. Ebenso
ist die Zeichnung des Grundgliedes der 2. und 3. Zehe in der Diaphyse etwas
verwaschen, die Begrenzung aber durchaus scharf. Die Endglieder sind an der
3. und 4. Zehe als normal zu bezeichnen, an der kleinen Zehe fehlt das 2. Glied,
und die Gelenklinien des Interphalangealgelenks sind unregelmissig,

Bei dem bis dahin gesunden Mann, bei dem vielleicht schon von
Jugend auf eine Atrophie des ganzen rechten Beines bestanden hatte,
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traten zuerst wihrend der Militdrzeit nach Anstrengungen schmerzhafte
Sensationen in den Unterschenkeln auf, die sich spiter dfter wieder-
holten. Auch fielen seitdem zuweilen unter Schwarzwerden die Gross-
zehennagel nach vorhergehender Rétung der Zehen ab, wuchsen aber
wieder. Im Alter von 41 Jabren begannen die von da ab fast dauernd
vorhandenen Geschwiire zuerst am linken Grosszehenballen ohne ersicht-
liche Ursache aufzutreten. Es kam damals augenscheinlich zu einer
Infektion der Wunde. Das Geschwiir heilte zwar ab, jedoch wiederholie
sich die Geschwiirsbildung in den folgenden Jahren fortwihrend. Ein
besonders grosses Geschwiir soll im 47. Lebensjahre bestanden haben,
das fast die ganze Breite der Planta pedis in der Héhe der Zehenballen
einnahm. Der Geschwiirsbildung ging stets ein Gefiihl von Taubheit an
der betreffenden Stelle voraus, sie selbst war von Schmerzen begleitet.
Wegen eines Geschwiirs an der Dorsalseite der linken grossen Zehe
musste diese im April 1918 exartikuliert werden. Die rontgenologische
Untersuchung ergab schwere Knochenverinderungen. Bei der neuro-
logischen Untersuchung im Herbst 1913 fanden wir ausser Atrophie des
ganzen rechten DBeines und Fehlen des rechten Achillesreflexes aus-
gesprochene Sensibilititsstorungen an beiden Fiissen und simtlichen
Zehen insofern, als die Tastempfindung, die Lokalisationsfahigkeit fir
Beriihrungen, die Schmerz- und Temperaturempfindung in diesen Ge-
bieten herabgesetzt war. Eine spitere genauere Untersuchung ergab
sogar eine Herabsetzung der Lokalisationsfihigkeit im Bereich beider
Unterschenkel und Fiisse, wihrend die Herabsetzung der iibrigen Gefiihls-
qualititen auf die Fiisse, die stiirkere Herabsetzung sogar auf die Zehen
und die vordere Hilfte der Planta pedis beschrinkt war. Die Grenzen
der hypisthetischen Zonen schienen ungenau und verschwommen. Die
Sensibilitatsstirungen beschrinkten sich aber auf das Gebiet des 3., 4. und
5. Lumbal- und des 1. und 2. Sakral-Segmentes. Dissoziierte Empfindungs-
lihmung liess sich nicht nachweisen. Die Liquor- und Blutuntersuchung
hatte ein negatives Resultat, nur die Unlersuchung mit Magnesiumsulfat
fiel andeutungsweise positiv ans. Wir haben es also mit trophischen
Storungen ausschliesslich an den unteren Extremititen zu tun, denen
Sensibilititsstérungen ohne erheblichere vasomotorische Erscheinungen
vorausgingen, ferner mit einer Atrophie des ganzen rechten Beines. Ob
die voriibergehende Blasenstérung von wesentlicher Bedeutung gewesen
ist, 1asst sich nicht sicher sagen. lhre Geringfiigigkeit und restloses Ver-
schwinden spricht eigentlich dagegen. Das Nachlassen der Potenz hiingt
moglicherweise nur mit dem Alter zusammen, Auf die Pathogenese des
Falles wird spiter ausfiihrlicher eingegangen. Im Sommer und Herbst1915
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sowie Winter 1915/16 stellten sich erneut schwere Erscheiunngen am linken
Fuss ein. Die Destruktion desFusss keletts machte nnter starker Schwellung
des Fusses und lymphangitischen Erscheinungen weitere Fortschritte.

Fall 2. Wilhelm W., 49 Jahre alt, Arbeiter, jetzt Invalide, Bruder des
Vorigen.

Anamnese: Friiher gesund. Nichts Auffilliges. Aaf Schule gut ge-
lernt, kam gut mit. Wegen jetziger Krankheit nicht gedient, 1884 zur Muste-
rung. Heirat mit 20 Jahren, 6 Kinder, 3 Madchen, 3 Jungen (Untersuchung
der Séhne s, spiter). Vom 10. Lebensjahre ab viel Schmerzen, Reissen in den
Zehen, besonders unter dem grossen Nagel. Nach Rotung der grossen Zehen
stiess sich &fter der Nagel ab. Mit 19 Jahren Blasenbildung am Grosszehen-
ballen erst rechts, dann links, Anschwellung des ganzen Fusses, ohne vorher-
gehende subjektive Sensationen, Zyanose oder synkopeartige Erscheinungen.
Blasenbildungen wiederholten sich immer hdufiger. Wenn die Blasen sich
offneten, entleerte sich wisserige Fliissigkeit und Eiter. Mit 34 Jahren beson-
ders starkes Auftreten der Blasen~ und Geschwiirsbildung links unter heftigen
Schmerzen nach anstrengenden Arbeiten an der Bahn. ,Knochen kamen stiick-
weise heraus“. Seitdem soll auch der rechte Fuss hiufig kalt gewesen sein.
Pat. hat damals viel in Kélte arbeiten missen, wurde géinzlich Invalide.

1902 war Pat. in der chirurgischen Universitatsklinik in Kiel. Damals
wurde von einer Amputation abgesehen, aus Sorge, es konnten sich Ernahrungs-
storungen am Stumpf einstellen.

Im Winter 1912/13 hatte Pat. unsigliche Schmerzen in seinem linken
Fuss. Hr liess sich deshalb am 21, 5. 1913 in das Anscharkrankenhaus auf-
nehmen.

Befund im Mai 1913 (Anscharhaus) (Taf. I, Abb. 5 und 6): Linker
Unterschenkel stark geschwollen, Haut derb, dematds. Fusswurzel und Mittel-
fuss fehlen vollstindig. An der Fusssohle Hmarkstiickgrosses Geschwiir, dessen
Grund von dem abgeschliffenen Ende der Tibia gebildet wird. Spitz und
stampf wird an einzelnen Stellen am Fuss verwechselt. Amputatio femoris
osteoplastica nach Gritti, zu derPat,sichnur wegen der Sehmerzen entschloss,
die Heilung verlief vollig ungestért. Rechts Verkriippelung der Zehen. Wenn
rechter Fuss kalt werde, trite Reissen und Jucken in der Hacke auf. Keine
Pariisthesien an den Fingern. Immer viel Durst. Sex. Infektion negiert.

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

Befund am 18, 11. 1913. Guter Ernihrungszustand. Pupillen gleich,
mittelweit, rund. Licht- und Konvergenzreaktion prompt und ausgiebig, Augen-
bewegungen frei. Andeutung von nystagmusihnlichen Zuckungen, Sprache
ohne Besonderheiten. Gesicht rechts Spur mehr wie links innerviert. Beide
kleinen Finger in den Interphalangealgelenken leicht gekriimmt (das sei all-
mahlich durch schwere Arbeit gekommen). Achillesreflexe rechts vorhanden.
Rechts normaler Zehenreflex,
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Linkes Bein {iber dem Knie amputiert, Reizlose Amputationsnarbe. Pinsel-
beriihrungen werden iiberall, mit Ausnahme der Plantarseite der Zehen rechts,
lokalisiert. Spitz und stampf wird mit Ausnahme der Gegend des Metatarsale
I. am Dorsum und der Planta pedis rechts gut unterschieden. Warm und kalt
wird gut unterschieden, nur an denselben Stellen am Metatarsale I und Fuss-
sohle verwechselt. An denselben Stellen starke Herabsetzung der Schmerz-
empfindung. Fusspulse gut zu fiiblen.

Puls 80, regelmissig. Blutdruck 140 mm (Riva-Rocei), Spur Albumen
im Urin, keine Zylinder. Wassermann’sche Reaktion im Blat zweifelhaft. Gibt
noch an, leicht erregbar zu sein, frither, wihrend seiner schweren Krankheit,
mehrfach an Selbstmord gedacht zu haben.

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

Rontgenbefund.

Taf. II, R.-B. 5, linker Fuss: Starke Verbreiterung des unteren Tibia-
schattens. Ausserordentliche Verdichtung des Knochenschattens der Tibia
{Hyperostose der Tibia). Starke unregelmiissige Verbreiterung des Fibula-
schattens (periostitische Auflagerungen), ausserdem die Reste der atrophischen
Zehenknochen.

Taf.-I[, R.-B. 6, rechter Fuss: Starke Verbreiterung des I. Mittelfuss-
knochens, missige des II. — Periostitische Auflagerungen an der Metatarsus V-
Diaphyse. Von der 2. Zehe steht noch die capitulomlose Grundphalanx. Der
diinne Schaft und die etwas ausgeschweifte Basis haben Kriickenform,

Die Basis der Grundphalanx des Hallux bildet eine grosse Haube iiber
dem verbreiterten Capitulum metatarsi I. In letzterem finden sich am Rande
kleine Liicken und innen eine linsengrosse Partie von dichteren Knochen.

Am Grosszeh ldsst sich Grund- und Endglied nicht mehr unterscheiden.
Im peripheren Teil sieht man drei runde verschieden grosse Knochenliicken
(Vakuolen).

Die starke Verbreiterung des ersten Mittelfussknochens und die méssige
des zweiten hingt nicht etwa damit zusammen, dass der Rohrenabstand
ein geringever gewesen ist, Vergleichende Messungen ergeben fiir die Meta-
tarsen folgende Masse:

bei Hinrich W. bei Wilhelm W.

cm cm

Basis . . . . 25 2.8

Metatarsus 1. Diaphyse . . . 1,3 2,0
Capitalum . . . 2,3 2,8

Basis . . . . 18 1,8

Metatarsus IL. Diaphyse . . . 1,0 1,4
Capitulum . . . 1,6 1,9

Basis . . . . 1,8 1,8

Metatarsus III. Diaphyse . . . 0,75 0,9
Capitulum. . . L,5 1,7

Basis . . . . 1,8 1,9
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bei Hinrich W, bei Wilhelm W.

cm cm

Metatarsus 1V. Diaphyse . . . 0,8 0,8
Capitulum. . . 1,1 1,3

Basis . . . . 15 1,6

Metatarsus V. Diaphyse . . . 1,0 1,0
Capitalum. . . 1,3 1,3.

Es besteht also kein Zweifel, dass bei Wilhelm W. eine recht erhebliche
Verbreiterung des Metatarsus 1 und II vorlag, auch geben beide dichteren
Knochenschatten.

An der 3. Zehe sieht die Grundphalanx wie ein Kragenknopf aus, die
Basis ist breit, die Diaphyse relativ schmal, auf dem Capitulum der Phalanx
sitzt nur eine Phalange.

Ander4. Zehe ist die sonst normal gebildete, nur mit unebener Gelenkfliche
versehene Endphalanx dicht an das Capitulum metatarsi IV herangeriickt, Da-
zwischen liegen zwei Knochenschatten in Subluxationsstellung, wie sie durch
Projektion zweier normaler Phalangen niemals zustande kommen kénnen. An
der b, Zehe ist das Endglied merkwiirdig gross, das 2. Glied fehlt offenbar, die
verzeichnete Grundphalanx befindet sich in Subluxationsstellung, ihre Basis
ist deformiert.

Am Metatarsus V sicht man 1 cm oberhalb des Capitulum medial
gelegen eine deutliche 11/, cm lange Verdickung. Am Ende dieser Verdickung
zeigt der Metatarsus V eine ganz geringe Knickung., Man sieht e¢ine feine
quere Linie in den medialen Zweidritteln der Diaphyse.

Sehr wahrscheinlich haben wir hier die Residuen einer queren Fissur
vor uns.

Das Priaparat des amputierten linken Fusses zeigt folgendes:

Unteres Tibiaende sklerosiert, Spongiosa 11/, bis 2 em tief in festere
Substanz verwandelt, eburngisiert, beim Durchsigen in der Lingsrichtung er-
weist sich das untere Tibiaende weniger hart als die Tibiadiaphyse, deren
Compacta sehr fest und hart, fast 1 cm dick ist.

Die Fibula ist ebenfalls stark verdickt, sie zeigt starke unregelmissige
periostitische Auflagerungen, die bei der Tibia am Schaft fehlen, am unteren
Tibiaende aber nach hinten hin eine Verbreiterung des Durchmessers um 1 cm
bewirkt haben.

Die Haut am Unterschenkel ist nicht elephantiastisch verdickt.

Von Muskulatur ist nur sehr wenig zu sehen, sie ist zum grossten Teil
verfettet. ,

Die Gehfliche der Tibia ist von einem einfachen niedrigen Ulkussaum
umgeben.

Die Zehenstummel enthalten zum Teil keinen, zum Teil ganz osteoporo-
tischen Knochen. Man kann die Zehen glatt in der Liingsrichtung mit einem
Messer durchschneiden.

Die mikroskopische Untersuchung ergibt unten am Stumpf den
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Befund eines Ulcus simplex. Es findet sich keine Lepra, keine Lues, keine
End- oder Mesarteriitis, keine Arteriosklerose.

Im unteren Unterschenkeldrittel besteht die Epidermis aus einer relativ
diinnen Epithelschicht, das Bindegewebe der Kutis ist stark hyperplastisch.
Die Lymphrdume sind erweitert. An mehreren Stellen liegen Rundzellenanhiu-
fungen dicht unter der Epidermis, auch die Umgebung der erweiterten Venen
ist kleinzellig infiltriert (Elephantiasis).

Nachtrédgliche Untersuchung.

Am 8. 4. 1916 kam Pat. nochmals in die Konigl. psyochiatrische und
Nervenklinik zur Aufnahme. Er gab an: Seit November 1915 befinde er sich
wieder schlechter, habe Reissen in der kleinenZehe und der Hacke des rechten
Fusses verspiirt. Konnte deshalb 6fter nicht schlafen. Im ganzen waren die
Schmerzen aber so ertriglich, dass er bis Ende Januar 1916 it Garten arbeiten
konnte und damals noch 3/, Stunden lang gehen konnte. Danach sei jedoch
Anfang Februar der Fussriicken angeschwollen, Seit jener Zeit entstand auch
eine Blase am Fussriicken, die aufging und sich in ein Geschwiir verwandelte.
Aus diesem entleerten sich andauernd kleine Knochensplitter. Bereits im Sep-
tember 1915 habe sich ein Blase am rechten Kleinzehenballen gebildet, die
aufging, worauf sich ein Knochenstiick zeigte, das allmihlich abgestossen
wurde (ca. 3—4 em lang). Das Geschwiir habe sich danach wieder ge-
schlossen, -— Wunden habe er sonst vorher am rechten Fuss nicht gehabt, nur
vor 25 Jahren am Grosszehenballen. Damals hitten sich keine Knochen ab-
gestossen.

Befund: Reizlose Amputationsnarbe am linken Oberschenkel. Rechtes
Bein in foto stark geschwollen, hiihnereigrosse Schwellung in der rechten
l.eistengegend, die schmerzhaft ist. Rechter Fuss unférmig, besonders am
Fussriicken stark geschwollen, Haut an Fusssoble und Fussriicken stark ge-
schwollen. In der Gegend des Metatarsale I am Fassricken zwei Fistel-
offnungen, die verklebt sind. Zehen stark verkiirzt, stellen nur noch kurze
Stummel dar. Zwischen 1. und 2. Zehe fluktuierende Schwellung. Unter der
Hacke eine schwirzlich verfirbted Pfennigstickgrosse Stelle, Achillesreflex nicht
anszuldsen. Kniephéinomen vorhanden. Zehenreflex feblt. Ausgesprochene
Plattfussstellung des rechten Fusses. Plantar- und Dorsalflexion des Fusses
mit leidlich guter Kraft moglich. Zehen vollkommen unbeweglich (siehe Taf. I,
Abb. 7 und 8).

Pinselberiihrungen an derFusssohle im vorderen Teil, an den Zehen nicht
angegeben, am Unterschenkel und Fuss ungenau lokalisiert, am {ibrigen Kérper
gut lokalisiert. Spitz und Stumpf an den verdickten Stellen des Fussriickens
und vorderen Teil der Fusssohle sowie auch an der Aussenseite des rechten
Unterschenkels verwechselt, an den Zehen nicht empfunden.

Schmerzempfindung an der Fusssohle, besonders im vorderen Teil, und
Fussriicken herabgesetzt, an den Zehen aufgehoben.

An der Fusssohle und am Fussriicken und etwas oberhalb desselben Gfter
kalt statt warm angegeben, bei lingerer Beriihrung meist richtig empfunden.
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Puls 100, regelmissig. Radialis etwas rigide. Innere Organe ohne Be-
sonderheiten, jedoch im Urin 10 pro Mille Eiweiss! Spuren von Saccharum.
Mikroskopisch keine Zylinder, vereinzelte Leukozyten und Epithelien. Tempe-
ratur 38,0. '

Die Lumbalpunktion am 16. 4.ergab einen Druck von 120 mm, imLiquor
Spur Tribung mit Magnesiumsulfat, I Lymphozyt in 1 mm. Die Wassermann-
sche Reaktion war bei Auswertung von 1,8—0,25, ebenso wie die Wassermann-
sche Reaktion im Blut negativ.

Die Blutuntersuchung am 28. 4. (Dr. Kaunkeleit) ergab: Himoglobin
90 pCt. (Sahli). Rote Blutkérperchen 4950000, weisse Blutkdrperchen 7000.
Blutbild: Neutrophile polynukleéire Leukozyten 62/4pCt., Eosinophile 12/, pCt.,
Uehergangszellen 1 pCi., grosse mononukledre Zellen 12 pCt., kleine Lympho-
zyten 161/; pCt., grosse Lymphozyten 12/ pCt., Mastzellen 2/; pCt.

Der Eiweissgehalt sank bei fleischarmer Difit am nichsten Tage bereits
auf b pM., der Zucker verschwand ganz, kehrte auch nicht wieder. Der Ei-
weissgehalt schwankte weiterhin zwischen 5 und und 21/2 pM. und betrug am
30. 4. vor der Entlassung 31/, pM. Die Urinmenge war anfangs etwas niedrig,
700—1000 ccm, sie stieg dann auf 1500—1700 in 24 Stunden. Zylinder oder
eine grossere Anzahl von Epithelien oder Leukozyten wurden bei mehrfachen
Untersuchungen nicht gefunden. Im weiteren Verlauf der Beobachtung ging die
Schwellung des Fusses auf Behandlung mit essigsaurer Tonerde und Bettruhe
ebenso wie die Leistendrisenanschwellung rechts stark zuriick, Jedoch blieb
die Form des Fusses eine sebr plumpe wie sic Taf. I, Abb. 7 u. 8 zeigen.

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

Eine im hiesigen physiologischen Institut von Herrn Prof. Dr, Héber,
dem wir an dieser Stelle unseren besten Dank aussprechen, vorgenommene ge-
nauere Urinuntersuchung ergab keine Substanzen des tieferen Eiweissabbaus, wie
am Filtrat des Ammonsulfats festgestellt wurde. Anhaltspunkte fir das Vor-
handensein freier Aminosiuren fehlten.

Bei dem 49jihrigen Mann traten bereits vom 10. Lebensjahr ab
schmerzhafte Sensationen in den Zehen, besonders unter dem Nagel der
grossen Zehe auf. Auch hier stiessen sich ohne ersichtlichen Grund die
Gross-Zehennsgel ab, ein Vorgang, der schon auf trophische Stérungen
hindentet. Bereits im 19. Lebensjahr, also erheblich frither als bei dem
Bruder, zeigte sich eine Neigung zu Blasenbildungen an den Gross-Zehen-
ballen, die sich im 84. Jahr verstiirkte und zu Geschwiirsbildungen fiibrte,
wobei sich die ersten Knochenstiicke abstiessen. Es ist nicht ganz sicher,
ob die trophischen Stérungen zuerst an den Knochen oder der Haut
aufgetreten sind. Da die Blasenbildung hier so lange Zeit vor den ersten
bemerkbaren Symptomen an den Knochen auftrat, da ferner in beiden’
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Fillen schon frithzeitig die Nigel abﬁeleu, ist es wahrscheinlicher, dass
zunichst nur trophische Stdrungen in der Haut vorhanden waren. Irgend-
welche vasomotorischen Erscheinungen, Synkope, oder Asphyxie, hatten
sich nicht gezeigt. Erst seit dem 84. Lebensjahr, als der Patient hiufig
in grosser Kélte arbeiten musste, soll der rechte Fuss oft eiskalt gewesen
sein. Die trophischen Stérungen an den Knochen und die geschwiirigen
Verinderungen an den Fiissen sind dann allmihlich so stark geworden,
dass der Patient ginzlich invalide wurde. Zeitweise traten woh! auch
infektitse Erscheinungen und phlegmondse Entziindungen, bei denen der
Fuss stark anschwoll, auf. Im 49. Lebensjahr waren die Knochen bereits
soweit abgestossen, dass der Patient mit dem linken Bein sozusagen auf
dem abgeschliffenen Ende der Tibia ging, die im Grunde eines grossen
Geschwiires frei lag. Dass ein solches Gehen und Abschleifen iberhaupt
miglich war, deutet auf eine Herabsetzung der Tiefen-Sensibilitit,
besonders der Schmerzempfindung hin. Das ganze Fusskelett zeigte
rontgenologisch schwere Veranderungen. Schliesslich wurde die Ampu-
tation tiber dem Knie notwendig. Irgendwelche Anhaltspunkte fiir
Tuberkulose, Lepra oder Lues fanden sich am amputierten Bein nicht. —
Auch in diesem Falle liessen sich am rechten Fuss Sensibilititsstérungen,
eine Herabsetzung aller Gefilhlsqualititen an der Planta und am Dorsum
pedis in der Gegend des Metatarsale I, aber keine dissoziierte Empfindungs
ldhmuong nachweisen. Bei einer erneuten genaueren Untersuchung fanden
sich noch ausgedehntere Stérungen, die aber nicht iber das Gebiet des
1. Sakral- und 5. Lumbalsegmentes hinausgingen, diese jedoch auch nicht
ganz ausfiillten. Die Grenzen dieser Storungen waren etwas ver-
schwommen. — Die Tatsache, dass die Fusspulse gut zu fiihlen waren,
ist deshalb wichtig, weil bei dem Patienten ein leichter Grad von
Arteriosklerose mit zeitweiliger Eiweissausscheidung und leicht erhdhtem
Blutdruck vorhanden ist. Auf diese Arteriosklerose sind also die trophischen
Storungen an den Fissen nicht zuriickzufihren, zumal die mikroskopische
Untersuchung einfaches Uleus simplex und keine Gefissveriinderungen
ergab. Aus dem zweimaligen zweifelhaften Ausfall der Wassermann-
schen Reaktion kann man keine Schliisse auf eine Lues ziehen, zumal
die Wassermann’sche Reaktion zwei weitere Male negativ war. Es
handelt sich also, genau wie beim Bruder des Patienten, um weitgehende
trophische Storungen. an den unteren Extremititen, die sich auf Haut,
Knochen, hier besonders auf die Gelenkenden, erstrecken. Sehr interessant
ist es nun, dass neuerdings, nachdem am rechten Fuss jahrelang nur
Sensibilitatsstérungen nachzuweisen waren und der Patient, abgesehen
von den oben beschriebenen nur rontgenologisch nachweisbaren Knochen-
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veranderungen, nur Uber allerhand Sensationen dort zu klagen gehabt
hatte, auch hier im Verlauf des letzten halben Jahres erheblich schwerere
trophische Stérungen zur Entwicklung kamen, die jetzt in der Haupt-
sache die Knochen befielen, wihrend sich die Fistelbildungen’an der Haut
offenbar erst sekundir im Anschluss an die arthritischen Verinderungen
ausgebildet hatten. Ueber 25 Jahre war es also in diesen Gegenden
nicht zu stirkeren trophischen Stérungen gekommen und damals waren
iiberhaupt nur ,Blasen“ am Grosszehenballen aufgetreten. Als Begleit-
bzw. Folgeerscheinungen der jetzt so ausgedehnten Zerstorungen am
rechten Fuss ergab die Untersuchung eine sehr starke Leistendriisen-
schwellung rechts, die auf Bettbehandlung etwas zuriickging, anfangs
leichtes Fieber, eine sehr starke Eiweissausscheidung im Urin bis zu
10pM., ohne dass sich daneben Nierenepithelien bzw. Zylinder im Urin ge-
funden hitten, eine relative Vermehrung der grossen mononukleiren Zellen
und den grossen Lymphozyten im Blutbild und dadurch eine Veriinderung
des Blutbildes, wie wir sie bei der sog. Pseudoleukimie zuweilen zn
sehen bekommen. Dieser Blutbefund sei hier zundichst nur registriert.
Eine genauere Erklirung der Ursache dieser Verinderung ist bis jetzt
nicht moglich, zumal wir bisher bei unsern anderen Kranken keine genauere
Blutuntersuchung vornehmen konnten. Nur soviel Iisst sich mit ziemlicher
Sicherheit sagen, dass die Blutverinderung nicht die Ursache fiir die
trophischen Prozesse darstellt, da uns fiir eine solche Annahme jegliche
Analogie bei den zahlreichen Formen sonstiger Blutkrankheiten feblt,
dass sie vielmehr nur Begleit- oder Folgeerscheinung jener Prozesse sein
kann und vielleicht irgendeine Beziehung zu der starken Affektion der
Lymphdriisen in der rechten Leistenbeuge hat. Die ausserordentlich starke
Eiweissausscheidung steht moglicher Weise mit dem ausgedehnten Gewebs-
zerfall am rechten Fuss und der Ausscheidung toxischer Produkte, auf
deren Vorhandensein auch das leichte Fieber hinweist, in Zusammenhang.
Es erscheint uns jedenfalls sehr fraglich, ob sie allein auf die frither
schon nachweisbare chronische Nierenverinderung zuriickzufiihren ist.
Dass letztere fiir die Krankheit im dibrigen nicht typisch ist, zeigt das
Fehlen einer Eiweissausscheidung in Fall 1. — Die Liquoruntersuchung
ergab ebenso wie in Fall 1 eine ganz leicht positive Magnesinmsulfat-
reaktion. Auf die Bedeutung dieser sei spiter eingegangen.

Bei dem Zustandekommen der jetzigen schweren trophischen Ver-
inderungen am rechten Fuss scheint sowohl hier, wie in Fall 1, der Grad
der Inanspruchnahme der Fiisse eine gewisse Rolle zu spielen: wenigstens
gab Wilhelm W. an, dass sich im September 1915 die erste ,,Blase* am
rechten Fuss gebildet habe, nachdem er einmal beim Holzsigen lingere
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Zeit gestanden habe, was ihm wohl zuviel geworden sei. [Ferner haben
sich die trophischen Stdrungen weiterhin offenbar infolge korperlicher
Arbeit im Garten und lingerem Gehen sehr schnell verschlimmert und
den hier festgestellten Grad erreicht.

Im Gegensatz zu dem relativ geringen neurologischen Befund gab
also das Rontgenbild einen wichtigen Fingerzeig fiir den weiteren Verlauf.
Im Jahre 1914 waren die rontgenologisch nachweisbaren Verinderungen
relativ schwerer als die neurologischen, die nur in Sensibilitatsstérungen
bestandean.

Fall 3. Christian W., 52 Jahre alt, Schueider in Genf, Bruder der
Vorigen. FEine Untersuchung konnte nicht stattfinden, jedoch sandte uns der
Pat. am 30. 7. 1914 einen schriftlichen Bericht, aus dem Folgendss hervorgeht:

Mit 22 Jahren zum Militdr. Bald Auftreten einer Wunde an der kleinen
Zehe des linken Fusses, aus der sich ein Knochenstiick abstiess. Deshalb Auf-
nahme ins Lazarett. Heilung der Wunde nach einigen Wochen, Entlassung
ans dem Lazarett. Jedoch traten bald mehrmals hintereinander starke Schwel-
lungen der linken kleinen Zehe, so dass Patient noch dreimal ins Lazarett aui-
genommen werden musste, auf. Er will dort mit Wasserglas und Gips be-
handelt sein. Nach der 4. Aufnahme ins Lazarett wurde Patient vom Militir
entlassen, Die Fiisse sollen dann bis zum 33. Lebensjahr gesund geblieben
sein. Damals und seitdem will Patient ofter kleine Blasen oder Wunden an
den Zehen gehabt haben, welche immer leicht zugeheilt seien, Im April 1914
trat eine etwa einmarkstiickgrosse Wande am Grosszehenballen links auf, ,wie
bei unserm Vater. Zugleich soll auch eine Wunde an der grossen Zehe be-
standen haben, wobei der Nagel abfiel. Beide Wunden sezernierten reichlich
und heilten im Verlauf eines Monats. Stérungen beim Wasserlassen sind nie
aufgetreten.

Der dritte Bruder in dieser Familie litt also genau an denselben
trophischen Stérungen an den Piissen, wie die beiden anderen. Sie
machten sich auch hier zuerst, wie beim #ltesten Bruder, wihrend der
Militarzeit, also zur Zeit der stirksten Inanspruchnahme der Fiisse be-
merkbar. Pat. wurde deshalb 4 mal ins Lazarett aufgenommen und
schliesslich vom Militdr entlassen; ein Beweis, von wie grosser Wichtig-
keit die Krankheit fiir die Frage der Militirtauglichkeit werden kann.
Es handelte sich auch hier um Geschwiire, aus denen sich frithzeitiger
als bei den anderen Fillen Knochenstiicke abstiessen. Infolge dieser
Geschwiire kam es mehrfach zu einer stiirkeren Wundinfektion. Im
Gegensatz zu dem Verlauf der Krankheit bei den beiden anderen Briidern,
blieben die Fiisse bis zum 33. Lebensjahre gesund, was vielleicht auf
die sitzende Lebensweise des Mannes als Schneider zuriickzufithren ist,
bei der ja die Fiisse wenig in Anspruch genommen werden. Vom 38. Lebens-
jahre ab jedoch zeigten sich wieder geringere trophische Stérungen
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an den Zehen in Form von Blasen und Wunden, im 52. Lebensjahr
grossere Geschwiire an der linken Grosszehe und am linken Grosszehen-
ballen. Auch diese Wunden heilten dann langsam. Zu stirkeren Storungen
an den Knochen scheint es also nur einmal im Beginn gekommen zu
sein. Ausgezeichnet ist die Krankheit in diesem Fall durch ihr ausser-
ordentlich langsames Fortschreiten bzw. Station#rbleiben.

Fall 4. Johann W., 50 Jahr alt, Landmann, Vetter der Vorigen
(viterlicherseits). (Patient wurde auf seiner Landstelle im Dorfe B. bei E. von
uns aufgesucht, war leider nicht zu bewegen, zu einer genaueren Rintgen-
untersuchung nach Kiel zu kommen.)

Anamnese: Wahrend der Militdrzeit im Alter von 20 Jahren Auftreten
von Blasen an der linken grossen Zehe, am Zwischengelenk. Die grosse Zehe

- wurde deshalb entfernt. Spater immer wieder Auftreten von Geschwiiren an
den Zehen und in der harten Haut der Fusssohlen. Vorher habe sich immer
eine stark verdickte Haut, eine Art Hiihnerauge, gebildet. Wurde diese ent-
fernt, so befand sich darunter das Geschwiir. Dabei zuweilen Auftreten von
Entzindungen mit Schwellungen der Leistendriisen. Knochenstiicke kamen
aus den Gesohwiiren, teils zog Patient sie sich selbst mit der Zange heraus,
teils wurden sie spontan abgestossen. Nie vasomotorische Strungen. Nie an
Bettnissen gelitten. Ist, trotzdem die Affektion an beiden Fiissen auftrat,
arbeitsfihig geblieben. Besorgt selber das Vieh, fahrt auf einem Damenrad,
da er auf ein solches leichter herauf und herunter kommt als auf ein Herrenrad.

Befund: Beide Fiisse viel kiirzer als normale, stark verbreitert.

Am rechten Fuss scheinbar simtliche Zehen vorhanden, die aber bei
ndherer Betrachtung nur stark verkiirzte Stummel mit Niigel darstellen. Die
2. Zehe ist nur ein loser Weichteilstummel, an der 1., 3. und 5. Zehe ist meist
nur die 1. Phalange erhalten. Am rechten Grosszehenballen Narben, die von
sehr Jange offen gebliebenen Wunden herriihren sollen. Am kleinen Zehenballen
sehr stark verdickie Haut, die ebenfalls zuweilen von Geschwiiren eingenommen
gewesen sein soll. Vom Metatarsus I ist etwa 2/; erhalten, vom 2., 3. und
4. Metatarsus fehlen die Capitula, der 5. Metatarsus ist scheinbar erhalten.
Die Zehen liegen dorsalwérts, dicht aneinander geschmiegt iber den Enden
der Ossa metatarsalia. Bewegung im Talocruralgelenk nur wenig behindert.
Pro- und Supination stark beschrinkt,

Am linken Fuss fehlt die grosse Zehe, die anderen Zehen sind mit
Nigeln versehene Stummel. Die 2. und 5. Zebe enthalten keine Knochen, die
3. und 4. Zehe enthilt je eine Phalanx. An der sehr stark schwieligen Sohlen-
hautbefindet sich in der Mitte des Mittelfusses einkleinfingernagelgrosses Ulkus mit
scharfen, von starker schwieliger Haut gebildeten Réndern und wenig belegtem
graurStlichen Grund. Patient steckt fir gewdhnlich Watte mit Provencesl
hinein. Am Grosszehenballen befindet sich inmitten stark verdickter Haut eine
Narbe. Von den Mittelfussknochen ist der 1. Metatarsus nur zur Hilfte, der
2. nur zu 2/; erhalten, vom 3., 4. und 5, fehlt das Capitulum und wenig mehr.
Dorsalflexion beiderseits bis 809, Pantarflexion rechts bis 130, links bis 1200
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mdglich. Umfinge der Waden beiderseits gleich, die der Oberschenkel 18 cm
oberhalb des oberen Randes der Patella beiderseits 48 cm.

Neurologischer Befund: Kniephdnomene sehr lebhaft, desgleichen
Achillessehnenreflexe. Kein deutlicher Plantarreflex. Pinselberiihrungen werden
im unteren Drittel beider Unterschenkel und an den Fiissen und Zehen mangel-
haft lokalisiert. An den Fusssohlen und Zehen wird spitz und stumpf nicht
unterschieden. Schmerzempfindung ist iberall normal. Temperaturempfindung
an den Fusssohlen und Zehen herabgesetzt. Wirbelsiule ohne Besonderheiten.
Wassermann’sche Reaktion im Blut negativ.

Auch in diesem Fall bildeten sich zuerst wihrend der Anstrengungen
der Militdrzeit ,Blasen an der linken grossen Zehe, die schliesslich in
Geschwiire iibergingen und zor Amputation der Zehe fihrten. Nach
Verdickung der Haut traten immer wieder Geschwiire an den Fusssohlen
und Zehen auf, Teile der Phalangen und der Mittelfussknochen stiessen
sich ab, so dass schliesslich grosse Teile der Phalangen und des Mittel-
fusses fehlten, die Zehen kleinen Stummeln glichen, die ganzen Iiisse
stark verkiirzt und verbreitert waren und ein &dusserst charakteristisches
Aussehen hatten, das an Elefantenfiisse erinnerte. Die Sensibilitits-
storungen erstreckten sich hier auf etwas grossere Flichen als in den
anderen Fillen, nimlieh auf den Bereich des 4. und 5. Lumbal- und auf
den des 1. und 2. Sakralsegmentes. Sie waren auch hier ziemlich un-
scharf begrenzt.

Fall 3. WilhelmW., 25 Jahre alt, Arbeiter, Sohn des obigen Wilhelm W.

Anamnese: Geburt leicht., Als Kind Masern. Nie Krdmpfe, Ohnmachten,
Schwindel. Mit 2 Jahren laufen und sprechen gelernt. Mit 14 Jahren Kopf-
verletzung, rannte gegen eine Ofenplatte, nicht bewusstlos, kein Erbrechen.
Auf der Schule etwas schwer gelernt, besonders Auswendiglernen und Rechnen
fiel schwer. Aus der 2. Klasse konfirmiert, Ziel der Schule nicht erreicht.
Nach der Schulzeit bei Bauern in Stellung. Nie Bettnfissen oder erschwertes
Urinlassen. :

Mit 20 Jahren Blase an der linken grossen Zehe, die nach 3 Wochen
wieder heilte. Mit 23 Jahren ,wunde Stellen“ auf dem Fussriicken, an der
Grosszehen- und Kleinzehenseite, die rot aussahen und eine wisserige Flissig-
keit sezernierten und schmerzten. Dieselben bestanden etwa 3/4 Jahre, heilten
dann. Sollen nicht durch enge oder schlecht sitzende Stiefel verursacht sein.
Vorher schon 14tigige Schwellung der linken Hacke, spéter auch der rechten
Hacke. Alles dies wiederholte sich seitdem im Sommer und hielt den Sommer
iiber an. Sowie Patient sich mit dem Gehen schonte, sei es besser geworden.
Barfuss oder in Holzpantoffeln konne er nicht gehen, da ihn die Fiisse dann
schmorzten. Die Fiisse seien ,zu weich®. Wean er lingere Zeit gehe, habe
or Schmerzen in den Waden. Starke Schweissfiisse. Nie eingeschlafenes Ge-
fiihl in den Zehen, nie anfallsweise auftretende Weiss- oder Blauférbung der



Eine familifirte Trophoneurose der unteren Extremitéten. 315

Zehen. Stuhlgang in Ordnung. Soll zum Kriegsdienst eingezogen werden,
wiinscht Attest zwecks Befreiung vom Militardienst oder Schonung bei demselben.

Befund am 25. 8. 1914: Ueber den Hinterkopf quer verlaufende,
18 em lange, bogenformige, nicht druckempfindiiche Narbe. Schadel anf Druck
und Beklopfen nicht empfindlich., Gesicht asymmetrisch. Ohren wenig diffe-
renziert. Im Oberkiefer nur 2 Schneidezihne, im Unterkiefer Zihne sehr klein.
Hirnnerven frei. Reflexe der oberen Extremititen, Knieph&nomene und Achilles-
sehnenreflexe in normaler Stirke und beiderseits gleich vorhanden, desgleichen
Abdominal- und Cremasterreflexe, Motilitit und grobe Kraft der oberen und
unteren Bxtremititen beiderseits gleich und gut. Mechanische Muskelerregbar-
keit und vasomotorisches Nachroten nicht gesteigert. Plantarreflex: Zehen
werden beim Bestreichen der Fusssohlen alle dorsal flektiert. Kein Romberg-
sches Phinomen. Hyperhidrosis man. und ped. Herz: erster Ton an allen
Ostien unrein. Innere Organe ohne Besonderheiten. An der Sehne des Ex-
tensor halluc, longus links etwa finfpfennigstiickgrosse, dunkelpigmentierte
Stelle, desgleichen an der Aussenseite des linken Fusses in der Gegend der
Fusswurzel. An der Sehne des rechten Extensor halluc. longus eine gleiche
Stelle. Trigt Leinwandlappen um die Fiisse, da sie sonst schmeraten. Sensi-
bilitdtspriifung siehe Schema. Patient macht etwas imbezilien Eindruck. Kine
Intelligenzpriifung ergab ziemlich geringe Kenntnisse, besonders im Rechnen.

Bei dem 25j)ihrigen, mit einigen Degenerationszeichen behafteten,
wenig begabten jungen Mann, sind die Krankheitserscheinungen viel
weniger ausgeprigt als in den ibrigen [illen. Mit 20 und 28 Jahren
traten seiner Angabe nach ,wunde Stellen“ an den Fussriicken, Schwellung
an den Hacken auf, die nicht etwa durch schiechtes Schuhzeng ver-
ursacht sein sollen, wogegen auch das lange, 3/, Jahre dauernde An-
halten des Wundseins spricht, das sich von da ab jeden Sommer wieder-
holte. Immerhin scheint das Auftreten des Wundseins bis zu einem ge-
wissen Grade von der Inanspruchnahme der Fisse abhingizg zu sein,
wie wir das auch in den #ibrigen Fillen beobachtelen, da es, wenn der
Pat. mit Geben sich schonte, besser wurde. Vasomotorische Stérungen
fehiten, dagegen szeigten sich sekretorische, in Form von Hyper-
hidrosis der Exiremititen. Als einziger wesentlicher objektiver Be-
fund sind die narbigen Verinderungen an den Stellen des fritheren -
Wundseins zu erwihnen. Ausserdem bestand auch hier eine quantitative
Herabsetzung der Empfindlichkeit fir simtliche Gefiihlsqualititen an
Fiissen und Unterschenkeln, die sich ebenfalls wieder auf die Gebiete
des 5. Lumbal- und 1. Sakralsegmentes beschrankte. Dissoziierte
Empfindungslibmung, Blasenstorungen, Muskelatrophien fehiten. Es er-
hebt sich die Frage, ob hier bei dem geringfiigizen Befund diberhaupt patho-
logisehe Veriinderungen angenommen werden konnen, zumal ja Begehrungs-
vorstellungen bei den Angaben des Pat. mitgesprochen haben kénnen.

21*
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25. 8. 1914. Tall 2: Wilhelm W.

0% = Beriihrung.  ////// = Unterscheidungsvermdger zwischen
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25. 8. 1914. Fall 2: Wilhelm W.

spitz und stumpf. ||\l = Sehmers. -+ = Temperatur.
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Wir glauben diese Frage bejahen zu miissen, da einerseits die An-
gaben des Pat., besonders auch iiber die Ueberempfindlichkeit der
Fiisse ganz prizise lauten, andererseits die narbigen Veranderungen doch
darauf hindeuten, dass wir es hier nicht mit einem gewdhnlichen
Wundsein der Fisse zu tun haben kénnen, zumal der Pat. diese auch
gar nicht tbermissigen Strapazierungen ausgesetzt hat. Auch die
Sensibilititsstdrungen waren so ausgesprochen, dass man eine Vor-
tiuschung zum Zwecke der Erlangung eines Attestes nicht glauben kann.
Wir miissen tatsichlich nach Allem annehmen, dass auch bei Wilhelm W.
das familiire Leiden im allerersten Anfangsstadium vorliegt.

Fall 6. Christian W., 22 Jahre alt, Sohn des obigen Wilh. 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 leicht gelernt. Mit 15 Jahren kon-
firmiert, dann in die Schneiderlehre. Dort bis jetzt. Nie an Bettnissen gelitten.

Seit dem 8.—10. Lebensjahr zuweilen reissende Schmerzen in allen Zehen.
Ursache unbekannt. Kamen am Tage, aber auch Nachts im Bett. Abhingig-
keit von korperlichen Anstrengungen nicht bemerki. Friiher zuweilen in der
Gegend der Gross- und Kleinzehenballen Blasen gelaufen, bereits nach ein-
einhalbstindigem Gehen. Nie eingeschlafenes Gefiihl oder Kribbeln in den
Zehen, keine vasomotorischen Storungen, keine Schweissfiisse. Am 1. 10. 1914
beim Militir eingetreten. Habe den Dienst anfangs gut vertragen. Seit dem
20. 10. jeden Tag Marsche, gewhnlich von morgens /,8 bis mittags 12 Uhr.
Schon nach einstiindigem Marschieren Schmerzen in beiden Fissen, an den
Fussriicken und an der Aussenseite. Dabei schwellen die Fiisse an, sehen rot
aus, auch das Reissen in den Zehen kommt dabei wieder. Sei trotzdem immer
mitgelaufen, aber die Schmerzen seien immer stirker geworden, Morgens nach
dem Schlafen sei es wieder gut gewesen, nur die Schwellung sei noch nichi
ganz zuriickgegangen. Die lingsten Mérsche hitten etwa 6 Stunden gedauert.
Bisher nicht krank gemeldet. Habe jetzt gerade ein paar Tage Ruhe, jetzt
keine Fussheschwerden,

Befund am 29. 11. 1914: Kleine Statur (1,58 m), leidliche Erndhrung,
gute Muskulatur. Gesicht asymmetrisch, Ohren abstehend, wenig differenziert.
Nase etwas wulstig. Oberkorper lang, Beine kurz. Hirnnerven frei. Zunge
zittert, Sprache unbeholfen. Reflexe der oberen Extremititen vorhanden.
Grobe Kraft, Motilitit der oberen und unteren Extremititen beiderseits gleich
und gut. Abdominal-Cremasterreflexe vorhanden. Kniephénomene sehr lebhaft,
Achillesreflexe vorhanden. Beiderseits méssiges Genu valgum und Pes plano-
valgus. Zehen werden beim Bestreichen der Fusssohlen dorsal flektiert, be-
sonders rechts, die grosse Zehe besonders stark (Babinski ??). Linkes Schien-
bein etwas sibelférmig. Neigung zu stirkerer Schleimbeutelentwicklung (in-
folge Schneiderberuf). Keine Hyperhidrosis pedum. Umfang der Oberschenkel
15 ecm oberhalb der Patella rechts 441/,, links 43 cm, Umfang der Unter-
schenkel 13 om unterhalb der Patella rechts 30, links 291/, cm. Sensibilitat:
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Pinselberiihrungen dberall lokalisiert, jedoch ziemlich ungenau. Spitz und
stumpf iiberall unterschieden, Schmerzempfindung ohne Besonderheiten. Warm
und kalt an den Zehen, besonders dorsal verwechselt, aber Angaben ziemlich
unbestimmt. Gang sicher. Innere Organe chne Besonderheiten. Im Urin kein
Biweiss oder Zucker. Wassermann’sche Reaktion im Blut negativ.

Riontgenbefund (Taf. 1II, R.-B. 7 u. 8).

Vollig normale Konturen und Struktur, nur an der Basis der Phalanx I
des Hallux des linken Fusses findet sich medial eine stecknadelkopfgrosse
rundliche, von Knochen mit verwaschener Zeichnung umgebene Aufhellung.

Bei dem 22jihrigen, ebenfalls mit Degenerationszeichen und Resten
von Rachitis behafteten jungen Mann bestehen in der Hauptsache sub-
jektive Beschwerden, nimlich seit dem 8.—15. Lebensjahr, unabhingig
von korperlichen Anstrengungen, reissende Schmerzen in den Zehen.
Auch er zeigt, wie sein Bruder, insofern eine grosse Empfindlichkeit der
Fusse, als nach kurzem Gehen bereits Blasen entstehen sollen. Es ist
moglich und sogar wahrscheinlich, dass die starken Beschwerden wibrend
des Militardienstes, die Fussriickenschmerzen, mit der ausgesprochenen
Plattfussbildung im Zusammenhang stehen, jedoch wiren dadurch die
von Kind auf vorhandenen reissenden Schmerzen in den Zehen nicht
ausreichend erklért. Der objektive Befund ist ausser den erwihnten
Zeichen von Rachitis und Pes plano-valgus und den Degenerationszeichen
negativ, jedoch scheinen auch hier bei vorsichtiger Untersuchung
unter Beriicksichtigung der normalen Seusibilitétsverhiltnisse, wenn auch
nicht mit volliger Bestimmtheit festzulegende, leichte Storungen der
Temperaturempfindung an den Zehen zu bestehen; ferner ergab das
Rontgenbild an der Basis der Phalanx I des linken Grosszehens eine
stecknadelkopfgrosse von Knochen mit verwaschener Zeichnung um-
gebene Aufhellung. Die bel den anderen Familienmitgliedern meist zu
so verderblicher Entwicklung gelangte Familienkrankheit lisst sich also
hier nicht mit Bestimmtheit nachweisen und scheint sich vielleicht
erst in subjektiven Beschwerden zu #Hussern. Erwihnenswert ist aber
hier die starke Plattfussbildung. Beim Militir wird Patient auf
unser Attest hin mdglichst geschont und auf der Handwerkerstube
beschiftigt.

Fall 7. AugustW., 21 Jahre alt, Kellner, Sohn des obigen Wilh. W,,
Bruder der Vorigen.

Anamnese: Nach Angabe des Vaters Geburt des Patienten leicht.
Lernte mit 2 Jahren laufen und sprechen. Frither stets gesund. Nie Bett-
nassen. Vom 15. Lebensjahre ab Schmerzen auf der Dorsalseite der Zehen, an
der Fusssohle und der Innenseite des Fusses. Schmerzen kamen nach langem
Laufen. Zehen sahen dann dorsal rot, plantar weiss aus, hatte taubes Gefiihl
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darin. Fiisse sollen 4fter wund gewesen sein, Blasen oder Geschwiire traten
aber nicht auf. Schmerzen zeitweilig sehr stark, musste deshalb éfter 3—4 mal
tiglich die Striimpfe wechseln. Von Geburt an geschielt (habe das vom Gross-
vater miitterlicherseits geerbt).

Befund Mai 1914: Dirftige Ernihrung, Hinterhaupt vorspringend, Ge-
sicht asymmetrisch, Ohren abstehend. Leichter Strabismus convergens con-
comitans. Hirnnerven frei. Sprache ohne Besonderheiten. Reflexe der oberen
Extremititen, Kniephinomene, Achillesreflexe vorhanden, beiderseits gleich.
Grobe Kraft und Motilitit der oberen und unteren Extremitdten beiderseits
gleich und gut. Fingernasenversuch und Kniehackenversuch sicher. Zehen
beim Bestreichen der Fusssohlen dorsal flektiert. Kein Babinski. Genu valgum
und Pes planus beiderseits angedeutet, Umfang der Oberschenkel 15 cm
oberhalb der Kniescheibe beiderseits 42 ¢m, Umfang der Unterschenkel 14 cm
unterhalb der Kniescheibe beiderseits 31 cm. Fiisse feucht, kiihl, StarkeHyper-
hidrosis. Bei Bewegungen Krepitieren im Interphalangealgelenk des rechten
Hallux, links weniger. Naevus pigmentosus am Riicken. Deutliche Einsenkung
des Thorax infolge Rachitis. Wassermann’sche Reaktion im Blut zweifelhaft.

Sensibilitdt: Pinselberiihrungen an der Aussenseite des linken Unter-
schenkels schlecht lokalisiert, ebenso an der Plantarseite der grossen Zehen.
Spitz und stumpf wird unterschieden, nur an der Plantarseite der Zehen dfter
stumpf statt spitz angegeben. Schmerzempfindung lebhaft. Warm und kalt
wird an der Plantarseite simtlicher Zehen verwechselt, einmal auch am linken
Fussriicken. Bei einer weiteren Untersuchung wurde warm und kalt anch an
den Fusssohlen ungenau angegeben. Sonstiger neuroergischer Befund normal.

Réntgenuntersuchung (Taf IIL, R.-B. 9).

Abgesehen von dem sehr zarten Knochenbau und der sehr zart gezeichneten
Knochenstruktur handelt es sich um normale Bilder.

Am 18. 3. 1915 erschien der Patient wieder und bat um ein Attest, da
er zum Landsturm eingezogen werden sollte. Er habe seit der letzten Unter-
suchung nur Reissen in der grossen Zehe, sobald er sich nach Gehen setzte,
gemerkt. Hs trat immer plétzlich und jeden Tag auf. Seit etwa 4 Wochen
habe sich der Nagel an der linken grossen Zehe losgeldst (ohne vorherige Ver-
letzung). Wihrend des Loslosens des Nagels Schmerzen beim Lanfen. Be-
sondere Anstrengungen habe er vorher nicht iberstanden. Die Untersuchung
ergibt, dass der Nagel an der linken Grosszehe nur noch an der Aussenseite
und am Nagelfalz haftet. Darunter bereits neugebildeter Nagel bis zur Halfte
des alten. Fuss und Zehe kiihl, keine wesentliche Verfirbung der Hauf (viel-
leicht etwas blauroter wie sonst?). Pinselberiihrungen heute an der ganzen
linken Grosszehe bis auf den inneren Teil der Plantarseite ungenau lokalisiert.
An denselben Stellen statt spitz stumpf angegeben. In derselben Gegend auch
warm und kalt verwechselt, meist warm statt kalt angegeben, ausserdem noch
an der Aussenseite bis zum Metatarso-phalangealgelenk.

Bei dem 21jihrigen, gleichfalls mit Degenerationszeiclien und Resten
von Rachitis behafteten Patienten bestehen seit dem 15. Lebensjahre
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Schmerzen auf der Dorsalseite der Zehen, an den Fusssohlen und der
Innenseite des Fusses sowie taubes Gefiihl in den Zehen. Im Gegensatz
zu den fibrigen Fallen ist ein Wundsein der Fiisse bisher nicht auf-
getreten, jedoch waren die subjektiven Beschwerden, die zum Teil, aber
sicher nicht alle, mit dem leichten Plattfuss in Verbindung stehen konnen,
zeitweilig so stark, dass der Patient nur durch sehr hiufiges Wechseln
der Striimpfe sich helfen konnte. Ausser den erwihnten Zeichen von
Rachitis bestanden auch hier nur Sensibilititsstorungen und zwar in
geringem Umfange, ebenfalls wieder im Bereich des 5. Lumbal- und
1. Sakralsegmentes. Wenn die Sensibilitéitspriifung auch an den Zehen
und teilweise an der Fusssohle normalerweise schwankende Ergebnisse -
zeitigen kann, so waren die Storungen doch hier so auffallend, dass sie
wohl als pathologisch angesehen werden konnen, um so mehr, als sich an
derselben Zehe, an der sie sich hauptsichlich befanden, der Nagel ohne
Grund abstiess, wie auch in unseren ersten beiden Fillen beobachtet
wurde. Dieser Vorgang diirfte als trophische Stérung aufzufassen sein
und wahrscheinlich auf eine bereits einsetzende Entwicklung des familisiren
Leidens hindeuten.

Ueber die hereditiren Verhiltnisse der Familie W. gibt umstehender,
nachk den Angaben der Patienten verfertigter Stammbaum Aufschluss:

Im Einzelnen ist Folgendes zu erwihnen: Es handelt sich um eine in
Schleswig-Holstein alteingessene Familie, deren Mitglieder mit einigen -
Ausnahmen meist auf dem Lande und in kleinen Stidten als Landleute,
Arbeiter und Handwerker leben. Von besonderen Schidigungen, denen
diese Familie ausgesetzi wire, ist nichts bekannt geworden. Alkohol-
und Nikotinmissbrauch sowie luetische Infektionen scheinen nicht vor-
gekommen zu sein, nur ein Mitglied scheint stirker getrunken zu haben.
Auffallend ist ein gewisser Wandertrieb bei einzelnen Mitgliedern: Eins
ist nach Amerika, eins nach der Schweiz ausgewandert, auch ist das
Auftreten von Degenerationszeichen, besonders korperlichen, weniger
psychischen bei der jiingsten Generation erwihnenswert.

Dér Grossvater unserer 3 Briider W. und ihres Vetters Johann W.
Johann W. war einziger Sobn und ist 88 Jahre alt geworden. Auch
seine Frau soll in hohem Alter gestorben sein. Von schwereren Krank-
heiten, die diese iiberstanden hitten, von Trunksucht bei diesen ist nichts
bekapnt, insbesondere haben sie nicht an der bei ihren Nachkommen
aufgetretenen Familienkrankheit gelitten. Der ilteste Sohn dieses Ehe-
paares Klaus W. und dessen Nachkommenschaft sind ebenfalls von der
Krankheit verschont geblieben, dafiir sind aber in dieser Linie andere
Eigentiimlichkeiten hervorgetreten: Der ilteste Sohn des Klaus W.
Hinrieh W. zeigte ein auffallendes Talent fiir Malerei und ist ein ziemlich
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hekannter holsteinischer Landschaftsmaler gewesen, der zeitweise in Rom
und Miinchen gelebt hat, und von dem noch ein grosseres Gemilde
(,,Diinenlandschaft aunf Sylt“, gem. 1873) in der Kunsthalle in Kiel hiingt.
Es ist ja eine bekannte Tatsache, dass zuweilen einzelne auffallende
Talente in degenerierten Familien auftreten kénnen. Dieser Mann soll
nach einer Krankheit in der Kindheit ,verkriippelte Beine* bekommen
haben. Naheres liess sich leider nicht dariiber feststellen. Aber die
Annahme liegt nahe, dass die Verkriippelung der Beine auf eine Riicken-
markerkrankung (spinale Kinderlibmung? Spina bifida??) zuriickzufithren
ist. Fine Tochter dieses Malers soll an einer unbekannten Nerven-
krankheit gelitten haben, ein Bruder und 3 Schwestern sowie deren
Nachkommen sollen gesund gewesen sein.

Der zweitilteste Sohn des alten Johann W. Heinrich W. und dessen
beide Sohne August und Johannes W. haben nach Angabe unserer
Patienten an der gleichen Fusskrankheit gelitten wie sie. Der Vater
Heinrich W. wanderte im Alter von ca. 60 Jahren nach Amerika aus.
An welcher Krankheit er gestorben ist, ist uobekannt. Ueber seinen
dltesten Sohn August ist nur zu erfahren, dass er ebenfalls an der
Familienkrankheit gelitten hat, nicht aber, ob er noch lebt. Der 2. Sohn
Johannes soll etwas getrunken haben uund starb in einem (unbekannten)
Hamburger Krankenhaus mit ea. 35 Jahren, als ihm wegen der trophischen
Storungen beide Fiisse amputiert werden mussten.

Der 3. Sohn des alten Jobann W. Hans W. ist der Vater unserer
3 Patienten Heinrieh, Christian und Wilhelm. Auch bei ihm soll die
Krankheit an beiden Fiissen aufgetreten sein, sie begann im Alfer von
ca. 30 Jahren und griff soweit um sich, dass die Fiisse ,bis zur Hilfte
abfielen® und Hans W. schliesslich im Alter von 63 Jahren daran starb.
Der ilteste Sohn des Hans W. Johann ertrank im Alter von 26 Jahren.
Die drei weiteren Sthne sind unsere Patienten. Ein Sohn und eine
Tochter des 8. Bruders Christian sind gesund geblieben. Bei den 3 Séhnen
des 4. Bruders (Fille 5, 6,7) ist die Krankheit vielleicht in Entwicklung
begriffen, drei Tochter sind gesund.

Das 4. Kind des alten Johann W. ist eine Tochter Abel W., diese
lebt noch im Alter von 77 Jahren und soll nicht an der Familienkrankheit
gelitten haben. Offenbar sind aber in ibrer Nachkommenschaft andere
Nervenkrankheiten (hereditire?) aufgetreten: Ein Sohn von ihr sell im
jugendlichen Alter erblindet sein und an Zuckungen des Kopfes leiden.
Sorgfaltige Naehforschungen nach ibm blieben leider erfoiglos. Die
iibrigen Nachkommen der Abel W. sollen gesund sein.

Das jiingste Kind des alten W. war Johann W. Bei ihm begann
die Familienkrankheit mit Blasenbildung an den Fiissen. ,Beide Fiisse
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faulten ihm bis an die Hacken ab“. Er starb an der Krankheit im
Alter von 57 Jahren. Der idlteste Sohn dieses Johann W. Heinrich W,
soll bereits im Alter von 21 Jahren, angeblich 8 Tage nach dem Vater,
an der gleichen Krankheit gestorben sein. Ein zweiter Sohn Johannes W,
lebt im Dorfe B. in Holstein und ist unser Patient Nr. 4. Zwei Téchter
desselben sind gesund, desgleichen seine 2 Schwestern Anna und Mathilde.

Die Familienkrankheit ist also im Ganzen bei 10 Personen dieser
Familie aufgetreten, bei 3 ist sie offenbar in langsamer Entwicklung
begriffen. Stets und ausschliesslich wurden in-allen Fillen die unteren
Extremititen befallen. Ueber die Art der Vererbung ist Folgendes
hervorzuheben: Die Krankheit wurde nur durch minnliche Mitglieder
vererbt und nur ménnliche Mitglieder erkrankten an ihr. Die einzige
Tochter des alten Johann W., die Schwester von drei kranken Briidern,
ihre Nachkommen und auch die Téchter sonstiger erkrankter Familien-
mitglieder blieben von der Krankheit verschont, bis auf eine Tochter
des Malers Hinrich W. aus der Linie des. dltesten Sohnes des alten
Johann W., die aber, ebenso wie ein Sohn der erwihnten Tochter des
alten Johann W., an einer andersartigen Nervenkrankheit litt. Die
Verhilinisse liegen also hier anders wie bei vielen familisiren progressiven
Organopathien des Nervensystems, bei denen die Uebertragung durch
Frauen viel haufiger als durch M&nner ist (Higier, Séinger, Brown,
Eichhorst), oder der Hamophilie, bei der die Uebertragung ausschiiesslich
durch Frauen erfolgt. Sie stimmt aber mit anderen heredofumilidren
Leiden, wie der neurotischen Amyotrophie, genuinen Optikusatropbie,
Pseudohypertrophie, spastischen Spinalparalyse darin iiberein, dass sie
stark das ménnliche Geschlecht bevorzugt, oder vielmehr, soweit nach
unseren Fillen zu sagen ist, ausschliesslich das minnliche Geschlecht
befallt, sie wird aber eben nicht durch gesund bleibende weibliche
Mitglieder, soudern nur durch Minner iibertragen, was bei den erwihnten
Krankheiten nur ganz ausnahmsweise der Fall ist. Es wire aber nun
moglich, dass das ausschliessliche Auftreten der Krankheit bei Minnern
darauf zuriickzufiihren ist, dass die Fiisse dieser in den in Frage kommenden
Schichten der Bevdlkerung vielleicht in stirkerer Weise in Anspruch ge-
nommen werden als bei Fraunen. Dass das Auftreten der Krankheit tat-
sichlich bis zu einem gewissen Grade von der Intensitit der Inanspruch-
nahme der Fiisse abhingig ist, zeigt der Umstand, dass die Krankheit
in allen Fillen (nach einzelnen Vorlaufersymptomen in fritherer Zeit)
erst im jugendlichen Mannesalter, intensiver besonders in einigen Fillen
wahrend des Militirdienstes aufgetreten ist, und in Fall 8 in dieser Zeit
sogar eine solche Intensitit entwickelte, wie sie im spiteren Leben nicht
mehr erreicht worden ist. "Letzteres mag vielleicht damit zusammen-
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hingen, dass der Patient als Schneider seine Fisse weit weniger grossen
Anstrengungen auszusetzen braucht als seine Briider und andere Ver-
wandten, die Landleute und Arbeiter sind. Wegen der Analogie mit
anderen hereditiaren Krankheiten ist jedoch eher anzunehmen, dass das aus-
schliessliche Befallenwerden des minnlichen Geschlechts in unserer Familie
auf einen besonderen Vererbungsmodus zuriickzufiihren ist und nicht anf
die zuletzt erwihnte Ursache, zumal sich im letzteren Falle doch auch
irgendwann einmal irgendwelche Krankheitserscheinungen bei weiblichen
Mitgliedern gezeigt haben wiirden.

Die anteponierte oder progressive Form der Hereditit, d. h. die
Tendenz der Krankheit, sich von Generation zu Generation immer frither
einzustellen (wie bei der Chorea Huntington, Myoklonie, spast. Spinal-
paralyse, Hercdoataxie Marie) liegt, soweit bisher festzustellen ist, in
unseren Fillen nicht vor.

In 2 Linien der Familie W., namlich der des #ltesten Sohnes Klaus
des alten Johann W., sowie der noch lebenden einzigen Tochter Abel W,
sind andersartige Nervenkrankheiten und zwar hier auch bei weiblichen
Mitgliedern aufgetreten: Der Maler Hinrich W. aus der 1. Linie soll
sverkriippelte Beine* gehabt, seine Tochter an einer unbekannten Nerven-
krankheit, ein Sohn der Abel W. an einer Krankheit, die mit Kopfschiitteln
und Amaurose einherging, gelitten haben.

Ein solches Auftreten verschiedener hereditirer Kxankhelten neben-
einander in einer Familie ist hiufiger beobachtet worden (Higier,
Kollarits, Jendrassik). Kollarits nnd Jendrassik schliessen
daraus, dass eine Beihe von hereditiren Krankheiten, wie Muskeldystrophie,
hereditire spast. Spinalparalyse, Friedreich’sche Ataxie, Marie'sche Klein-
hirnataxie usw. keine selbstiindigen Krankheiten sind, vielmehr ohne
Grenzen ineinander iibergehende Formen der Heredogeneration.* Ob dieses
auch fiir die in unserer Familie aufgetretenen Krankheiten gilt, lisst
sich nicht entscheiden, da die Art der in der Linie des iltesten Sohnes
und der Tochter des alten Johann W. aufgetretenen Krankheiten leider
unbekannt geblieben ist.

Die Anwendung der Mendel’schen Regeln stdsst, wie oft beim
Menschen, bei unserer Familie auf grosse, zum Teil uniiberwindliche
Schwierigkeiten, uud zwar deshalb, weil nur wenige Generationen der
Familie und dann noch unvellkommen zu iibersehen sind, weil mehrere
Mitglieder bereits in friiherem Alter gestorben sind, von denen ev.
noch eine Fortpflanzung hiitte erwartet werden konnen, weil wenig iiber
die Frauen bekannt geworden ist usw. Versuchen wir eine Anwendung
der Mendel’schen Lehre von der Dominanz und Rezessivitit der Merk-
male, so ldsst sich sagen, dass es sich um eine dominante Vererbung
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der Krankheit in unserer Familie nicht handele kann, da beide Eltern
gesund waren. Gegen die Anwendung einer rezessiven Vererbung sprechen
hinwiederum die Zahlenverhiltnisse, da nach Mendel nur ein Viertel
und nicht wie hier 2/; der Kinder der gesunden Eltern erkrankt sein
durften. Es wire allerdings noch moglich, dass andere Kinder der
beiden alten W.s, die von der Krankheit verschont geblieben wiren,
in jugendlichem Alter gestorben sind, ohne dass Niheres von ihnen
bekannt geworden wire. In diesem Falle konnte es sich doch um eine
rezessive Vererbung gehandelt haben.

Zusammenfassend l#sst sich iiber das von uns beobachtete
Leiden folgendes sagen: Seit 3 Generationen tritt bei minnlichen
Mitgliedern der Familie W. eine nur von M#nnern vererbte eigentiimliche
Erkrankung der unteren Extremitiiten, zunsichst an den Fiissen und Zehen
auf, die in der Regel mit Vorldufersymptomen in Form von schmerzhaften
Sensationen in den Zehen, zeitweilig mit Abfallen der Niigel, mit schlecht-
heilenden wunden Stellen teils bereits im 8.—10. Lebensjahr, teils etwas
spiter beginut. Stirkere Erscheinungen treten erst spiter, in der Regel
zur Zeit der stirksten Inanspruchnahme der Fisse wihrend der Miliir-
zeit (Fall 3, 4), zuweilen auch noch spiter auf; sie bestehen in Blasen-
bildungen, aus denen sich dann allmihlich schlecht oder garnicht
heilende Geschwiire, am haufigsten in der Nihe der Grosszehenballen,
aber auch an den Zehen selber entwickeln. Diesen Erscheinungen gehen
gewohnlich Sensibilititsstorungen in Form von Herabsetzung der Inten-
sitdt aller Empfindungsqualititen, nicht aber in Form von dissoziierter
Empfindungslahmung voraus, deren Grenzen zwar etwas verschwommen
waren, die sich aber in allen Féllen auf das Bereich des 5. Lumbal-
und 1. Sakralsegmeutes beschriinkten, nur in einem Fall auch auf das
4. Lumbal- und 2. Sakralsegment @ibergriffen, innerhalb dieser Grenzen
aber ganz regellos verteilt, am hiufigsten jedoch an den Fussohlen und
Zeben nachzuweisen waren. Auffallend war, dass die Kranken trotz der
schweren Verinderungen an Haut und Knochen im ganzen wenig iiber
Schmerzen klagten, wenn nicht gerade phlegmondse Entziindungen vor-
lagen, dass sie auch trotz dieser Verinderungen noch herumliefen, der
eine Patient sogar so lange, bis die Fusswurzelknochen zum Teil zerstort
und das freiliegende Tibizende ganz abgeschliffen war. Ein anderer
steckte sich mit Oel getriinkte Watte in ein tiefes, an der Fussohle
befindliches Geschwiir, lief trotz der starken Difformitit der Fiisse herum
und fuhr Rad, ohne iiber Schmerzen zu klagen. Alles dieses deutet
offenbar auf eine starke Beteiligung der Tiefen-Sensibilitit bei den
pathologischen Vorgingen hin. Hinmal wurde Atrophie des einen Beines,
gelegentlich Fehlen der Achillessehnenreflexe und Beeintrichtigung
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der TFunktion der kleinen Fussmuskeln beobachtet. Die Geschwiire
vergrisserten sich im Laufe von Jahren, heilten auch voriibergehend
ab, kamen aber immer wieder zum Ausbruch; ab und zu stiessen sich
Knochen aus ihnen ab. An den Gelenkenden der Knochen kam es, wie
die Rontgenbilder zeigen, zu chronisch arthritischen Prozessen, zu
atrophischen und hypertrophischen Verinderungen.

Ob diese Knochen- und Gelenkverinderungen oder die Haut-
verinderungen das Primire waren, lidsst sich schwer entscheiden.
Da aber Sensibilititsstorungen an der Haut und trophische Stdrungen
an den Gebilden der Haut, wie den Zehenniigeln vorausgingen, da lange
Zeit vor dem Erscheinen eigentlicher Knochen- und Gelenksymptome
iber Wundsein, Blasen- sowie Geschwiirbildung an der Haut geklagt
wurde, ist es wahrscheinlicher, dass die Hautverinderungen zum Teil
wenigstens den Knochenverinderungen vorausgingen. Es kommen
offenbar leichte Anfiille ohne Gelenkbeteiligung und andererseits auch
schwerere Anfdlle mit Beteiligung von Knochen und Gelenken vor,
wobei dann die Hautverinderungen ganz in den Hintergrund treten konnen.
Nach Abstossung von nekrotisch gewordenen Knochen tritt bald Heilung
ein. Werden die Fiisse nicht geschont, und tritt keine geeignete Behandlung
ein, so wird aus dem einfachen Geschwiir ein Malum perforans pedis
(mal perforant du pied), welches einmal mit dém Knochen- und Gelenk-
prozess zusammenhingt, ein andermal nicht. Spiter kam es in den
Fallen, in denen die genannten Prozesse noch weiter gingen, zu einer
starken Verdickung und Schwellung der Haut der Fiisse, zu einer hoch-
gradigen Verkriimmung und Verkiirzung der Zehen wie auch der Fiisse,
die gleichzeitig breiter wurden, sodass sie in besonders ausgesprochenen
Fallen das Aussehen von Elefantenfiissen hatten. Hiufige von den
Geschwiiren ausgehende Infektionen mit Driisenschwellung und Fieber,
in einem Fall mit sehr starker Eiweissausscheidung brachten mehrere
der Patienten in Lebensgefahr. Im Verlauf solcher infektioser Prozesse
wurde gelegentlich die Amputation einzelner Zehen, des Fusses und des
Unterschenkels notwendig. — Soweit uns bekannt, sind 5 Mitglieder der
Familie an der Krankheit zugrunde gegangen, wohl weil eine In-
fektion eingetreten war, und die in einzelnen Fillen noch vorgenommene
Amputation zu spit kam; ein Beweis dafiir, wie ausserordentlich deletir
die Krankheit werden kann, wenn nicht rechtzeitig chirurgisch eingegriffen
wird. Erfolgte die Amputation hoch genug, so hatte nach den bisherigen
Erfahrungen der Prozess sein Ende erreicht. Die Krankheit kann, wie in
einigen unserer Fille, in der Praxis dann von Wichtigkeit werden, wenn
es sich um die Einstellung von Leuten zum Militdrdienst handelt, bei denen
sich die Krankheit noch im allerersten Entwicklungsstadium befindet. —
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Das heredo-familiire Leiden scheint ausserordentlich selten zu
sein. Bei genauer Durchsicht der Literatur fanden wir nur ganz
vereinzelte Fille von familifir auftretenden tropbischen Stirangen an den
onteren Extremititen, die vielleicht mit den in unseren Fillen beobachteten
identisch sind.

1903 berichtete Bruns {iber die Familie eines jiidischen Schlichters
aus der Provinz Hessen, bei der #hnliche Erkrankungen wie in unseren
Fillen vorgekommen sind. Der Inhalt der Krankengeschichten ist kurz
folgender:

Von 5 Kindern, deren Bltern gesund waren und iiber 70 Jabre alt ge-
worden sind, sind 4, darunter eine Schwester, auf dieselbe Weise erkrankt und
zwar alle in ungefihr in demselben Alter von 17 Jahren. Bei dem dritt-
‘4ltesten Sohn begann die Erkrankung beiderseitssymmetrisch mit Geschwiiren
unter den Grosszehenballen, die in die betreffenden Zehengelenke durchbrachen
und schliesslich zu einer Abstossung der Endphalange der grossen Zehe rechts
und zu einer Ankylose der 2., links zur Abstossung der ersten beiden Zehen
fiihrten. Bald darauf, im Anschluss an eine umschriebene Entziindung am
Fussriicken, Erkrankung des rechten Sprunggelenkes, die schliesslich zur Ver-
eiterung und mehrfachen Fistelbildung fiilhrte. Der Kranke ging trotzdem noch
viel auf dem Fusse, so dass der rechte Unterschenkel und Fuss allmihlich
stark deformiert wurden, der Fuss schliesslich kiirzer war als der linke, Der
Unterschenkel war auf dem Fuss stark nach vorn geschoben. ,,Der ganze rechte
Fuss dhnelte einem Pferdefuss®. Sprunggelenk schlotternd, abnorm beweglich.
Bewegungen trotz Biterungen nicht schmerzhaft. In der verdickten Gelenkkapsel
Knocheneinlagerungen.

Beide Beine besonders die Unterschenkel in ihrer Muskulatur deutlich
atrophisch und geschwicht, Funktion der kleinen Fussmuskeln erheblich ge-
stort, wobei die Knochenveranderungen und Entziindungen am Fusse in Be-
tracht zu ziehen sind. In den atrophierten Muskeln fibrillire Zuckangen.
Blektrische Erregbarkeit fir beide Strome in der beiderseitigen Unterschenkel-
maskulatur stark herabgesetzt, weniger in der Oberschenkelmuskulatur. Fuss-
muskeln unerregbar. Tastgefihl und Schmerzempfindung sowie Temperatur-
empfindung an beiden Unterschenkeln und Fiissen bis zum Knie sehr stark her-
abgesetzt, warm mit kalt dort hdufig verwechselt. Auf dem linken &usseren
Knéchel Verbrennungsnarbe durch zu heisse Umschlige., Im rechten Sprung-
gelenk fehlt Bewegungsempfindung. Geringe Schmerzen im rechten Fuss.
Patellarreflexe fehlen beiderseits. Keine Blasen- und Mastdarmstorungen. Wir-
belsdule intakt, sonst keine neurologischen Verinderungen. April 1903 Am-
putation an der oberen Grenze des unteren Drittels des rechten Unterschenkels.
Rontgenbefund des amputierten Beines: Griffelartige Zuspitzung der unteren
Enden beider Unterschenkelknochen, Malleolen, Sprungbein fehlen. Calcaneus
linger und breiter als normal, Os naviculare und cuboideum zusammenge-
driickt. Haut am Fuss enorm verdickt.
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Rasche Heilung der Amputationswunde. Eine neue Untersuchung im
Mai 1903 ergab im iibrigen keine besonderen Abweichungen von dem Status
im Jahre 1891. ,

Bei dem 5 Jahre #dlteren Bruder begann das Leiden ebenfalls mit
perforierenden Geschwiiren. Am linken Fuss fehlt die grosse Zehe, am rechten
Fuss Fusswurzelknochen; die Metaphalangen sind operativ entfernt, so dass
die noch vorhandenen Zehen an einer Fleischbriicke des Fusses hingen. Da-
durch starke Verkiirzung des Fusses. An der Sohle desselben ein 5markstiick-
grosses, flaches Geschwiir. Sensibilititsverhdltnisse fast genau so wie im ersten
Fall. Muskelschwund weniger stark, keine elekirischen Storungen und fibril-
lire Zuckungen. Patellarreflexe fehlen. Keine Blasen- und Mastdarmstorungen.
Bei der letzten Untersuchung war der Kranke 39 Jahre alt. Er ist lingere Zeit
" auf einer Kniestiitze des rechten Beines gegangen, dabei heilte das Geschwiir
unter dem rechten Fusse, jedoch bildete sich einDekubitus am Knie, der wieder
heilte, nachdem Pat. wieder auf der rechten Fusssohle ging.

Ein jingerer Bruder erkrankie mit 17 Jahren an Ulcera beiderseits
symmetrisch unter den Ballen der grossen Zehen, die in die Gelenke und
in das Gebiet der Metaphalangen durchdrangen. Aus den Fisteln entleerten
sich Knochenstiicke. Auch hier die gleiche Sensibilititsstérung aber nur an
den Fiissen, Patellarreflexe fehlten, Unterschenkel wenig atrophisch. 10 Jahre
nach Beginn der Krankheit akute Gangrin des ganzen linken Vorderfusses.
Beide Unterschenkel jetzt sehr atrophisch, rechter Fuss in Varoequinusstellung
{Schwiche der Mm. peronei). TFehlen der Sehnen- und Hautreflexe an beiden
Beinen. Schmerzgefiihl fiir Nadelstiche an beiden Eiissen erloschen, an den
Unterschenkeln sehr herabgesetzt. Stinkende Fistelbildungen an beiden Fissen,
septisches Fieber, am nichsten Tage Gangrian bis an den Unterschenkel. Tod.
Keine Sektion.

Eine Schwester, die in gleicher Weise erkrankte, starb im frithen
Stadium der Krankheit an den Folgen der Amputation,

Die Hauptunterschiede der Bruns'schen Fille gegeniiber den
unseren bestehen in Folgendem: Die Krankheit blieb nicht auf die
minnlichen Mitglieder beschréinkt, sondern befiel auch ein weibliches
Mitglied. Das schliesst aber nicht aus, dass es sich um dieselbe
Frkrankung handelt wie in unseren Fillen. In den Bruns’schen Fillen
waren ferner hiufiger als in unseren Muskelatrophien an den unteren
Extremititen, teilweise sogar mit fibrilliren Zuckungen, sowie Fehlen
der Achillesreflexe nachzuweisen; auch die Patellarreflexe fehlten bei
ihnen meist, waren bei unseren erhalten. Die Schmerzempfindung
schien teilweise an der Haut stiirker herabgesetzt als in unseren Fillen,
jedoch sei ausdriicklich darauf hingewiesen, dass auch bei den Bruns-
schen Fallen stets die Tastempfindung mit betroffen war, es sich also
bei ihnen um keine reine dissoziierte Empfindungslihmung handelte.

Archiv f. Psychiatrie. Bd, 57. Heft 2. 29
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Die Gefiihlsstérungen waren, wie offenbar der ganze Prozess, ausgedehnter
wie in nnseren Fillen. Bei diesen ist es auch niemals, soweit bekannt.
geworden, zu einer Gangréin des ganzen Vorderfusses gekommen wie in
einem der Bruns’schen Falle. Dass eine solche Gangrin aber gelegentlich
auch einmal in unseren Fillen eintreten kann, halten wir bei den weit-
gehenden Ernihrungsstérungen, den gelegentlichen starken Wund-
infektionen und Entziindungsprozessen durchaus fiir méglich.

Gemeinsam mit den unseren baben die Brung’schen Fille das
gehiufte familidre Auftreten der Krankheit, den Beginn im jugendlichen
Alter, die symmetrische Lokalisation trophischer Stérungen ausschliesslich
an Haut und Knochen der unteren Extremititen, der Fiisse und Zehen,
die primire Lokalisation der geschwiirigen Verinderungen mit Vorliebe
an den grossen Zehenballen, die Herabsetzung simtlicher Empfindungs-
qualititen an der Haut mit Beteiligang der Tiefensensibilitit, das Fehlen
vasomotorischer Storungen, den langsamen Verlauf der Krankheit, die
zunehmende Verstimmelung und Deformierung der IFisse infolge
Geschwiirsbildung und Abstossung von Knochenteilen, das Fehlen irgend-
welcher Blasen- und Mastdarmstérungen.

Von Vorldufererscheinungen, wie Schmerzen in den Zehen, Abfallen
der Nigel, berichtet Bruns nichts, was jedoch das Vorkommen in
seinen Fallen nieht ganz ausschliessen diirfte. Die Ulcera der Haut
drangen, wie Bruns annimmt, von aussen in die Tiefe, wodurch teilweise
Abstossung der Phalangen erfolgte, eine Auffassung, mit der wir jedoch
die arthropathischen Prozesse in unseren Fillen nicht auasschliesslich
erkliren konnen. Wir nehmen vielmehr, wie erwihnt, an, dass Haut-,
Gelenk- und Knochenprozesse vielleicht zunéichst zum Teil selbstéindig neben-
einander hergingen. Die Deformierung der Fiisse war eine ganz dhnliche
wie in unseren Fillen. Die fibrilliren Zuckungen in einem Falle von Bruns
denten vielleicht auf Prozesse im Riickenmark hin, die wir auch, wie
wir sehen werden, in unseren Fillen anzunehmen genstigt sind. Bruns
meint, dass es sich in seinem ersten Fall um eine langsam fortsehreitende
Syringomyelie handeln konne, trotz manecherlei Abweichungen. Wir
halten eine solche Erkrankung aus spiter zu erorternden Griinden,
sowoh!l in seinen wie in unseren Fillen, wahrscheinlich nicht fir vor-
liegend. Jedenfalls ist, trotz mancheriei Abweichungen, die Aehnlichkeit
der Bruns’schen Fille mit den unsrigen eine sehr weitgehende.

1909 teilte weiter Oehlecker die Krankengeschichten von 2 Briidern
mit, die ebenfalls an trophoneurotischen Erscheinungen an den unteren
Extremititen litten. Der Inhalt der Krankengeschichten ist kurz folgender:

Keine erbliche Belastung; Missbildungen, Nervenkrankheiten, Lues usw.
sind in der Familie nicht vorgekommen.
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Der erste, jetzt 25jahrige Pat. war bis zum 15. Lebensjahre ge-
sund. Dann plotzlich iiber Nacht statke Anschwellung des linken Fusses ohne
vorhergegangenes Trauma, jedoch ist Pat. am Tage vorher viel herumgelaufen.
Nach 8 Tagen Verschwinden dieser Erscheinungen, ohne dass bedeutendere
Schmerzen aufgetreten wiren, Einige Zeit darauf an der Sohle des linken
Fusses in der Kleinzehengegend Ausbildung eines kleinen Hautgeschwiirs,
das nur langsam heilte und immer wieder aufbrach. Deshalb Aufnahme ins
Eppendorfer Krankenhaus, Hamburg. Eine Rontgenuntersuchung ergab damals
starke Verdickungen der distalen Enden der 2.—4. Metatarsalknochen, ebendort
alte Frakturen mit starker Knochenwucherung. Die anatomische Untersuchung
der teilweise abgetragenen Metatarsalknochen ergab keine Tumorbildung.
Uebriger Befund, besonders des Nervensystems normal. — 1901 wegen Wieder-
aufbrechens des kleinen Geschwiirs Aufnahme ins Eppendorfer Krankenhaus.
Abtragung eines Teils der geschwulstartig verdickten Mittelfussknochen. Ana-
tomische Untersuchung des Knochengewebes ergab keine Besonderheiten.
Nervensystem ohne Besonderheiten. Trotzdem wurde die Moglichkeit einer
Syringomyelie in Betracht gezogen. 1902 Zunahme der Verbildung und Ver-
unstaltung des linken Fusses. Rontgenuntersuchung ergab schwere Zerstorung
auch der Fusswurzelknochen. Das kleine Geschwiir am Aussenrande des linken
Fusses hatte zu Phlegmone und Eiterung Anlass gegeben. Amputation des
linken Fusses nach Pirogoff. Die griindliche, auch mikroskopische Unter-
suchung des Fusses ergab keine tuberkuldse, syphilitische Verinderungen, kein
Tumorgewebe. Pat. war dann ein Jahr vollig gesund. Dann allmihlich Er-
krankung des rechten Fusses: Ohne erhebliche Beschwerden Auftreten
von Schwellungen und Gelenksergiissen sowie eines Hautgeschwiirs an der
Fusssohle, das gegeniiber den Knochenverinderungen mehr zuriicktrat als links,
Trotz Stiitzstiefel Zunahme der Deformitat. 1908 Aufnahme in Eppendorf.
Allgemeinbefund normal. Keine Lues, keine Spina bifida occulta, wie aus
Réntgenaufnahmen geschlossen werden konnte. Liquorbefund normal, W. R.
im Blut negativ. Nervensystem ohne Besonderheiten, keine Atrophien, Sensi-
bilititsstorungen, keine Blasen- oder Mastdarmstérungen. Am Stumpf des
linken Beines nichts Besonderes. Rechter Fuss in Gegend des Fussgelenkes
und Mittelfusses geschwollen, in leichter Spitzfussstellung, gegen die Achse
des Unterschenkels nach innen verschoben, missige Kontrakturen der Waden-
muskulatur. Am Aussenrande des rechten Fusses kleinesHautgeschwiir. Keine
Schmerzen. Réntgenuntersuchung: Schwere Zerstérung der Fusswurzel- und
Mittelfussknochen. Knochen verschoben, subluxiert, in ihrer Form veriindert.
0Os naviculare nach dem Fussriicken zu herausgepresst, Kopfchen der 1. und
2, Mittelfussknochen abgebrochen, Diaphyse der 4. und 5. Mittelfussknochen
aufgetrieben. Aehnliche Verfinderungen an den Phalangen. — Geschwiir am
rechten Fuss, brach beim Gehen immer wieder auf. 10. 2. 1902. Amputation
des rechten Fusses nach Pirogoff. Nach verschiedenen Zwischenfillen Hei-
lung. Anatomische Untersuchung des Fusses: Keine Verinderungen an Ge-
fassen und Nerven. Geschwiir ging nicht in die Tiefe. Prozesse an den Fuss-
wurzelknochen, die Knochen und Knorpel sowohl angebaut wie abgebaut hatten.

22*
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Bei dem 18jihrigen Bruder im Alter von 15 Jahren ohne Verletzung
Anschwellung des linken Fusses. Er arbeitete, da keine Beschwerden be-
standen, weiter. Da Anschwellung nicht schwand, Aufnahme in Eppendorf
{1906): Rontgenuntersuchung ergab Schrighbruch des 1. und 2. Mittelfuss-
knochens mit einer Periostitis ossificans. Mai 1908 Wiederaufnahme, Entfer-
nung der 2. Zehe, die eine Hammerzehe ist und auf dem Riicken ein Ge-
schwiiv trigt, das trotz bester Pflege nicht heilen wollte. Méarz 1908 Wieder-
aufnahme. An der 2. Zehe links seitlich kleines Geschwiir, das trotz Be-
handluog keine Neigung zum Heilen zeigle. Nervenbefund normal, keine Lues.
Keine Muskelatrophien. W. R. im Blut negativ. Andeutung von Hohl- und
Spitzfuss. Rontgenbild: 1. und 2, Mittelfussknochen leicht verdickt, Kopfchen
des Grundgliedes der grossen Zehe abgebrochen, infolgedessen leichte Valgus-
stellung des Endgliedes. Geschwiir an der 2. Zehe lag gegeniiber dieser Ab-
knickung, so dass das Geschwiir durch mechanische Einwirkung entstanden
erklart werden konnte. ,Bine Trophoneurose scheint hier nicht die Ursache zu
sein“, Pat. will sich nur 1908 seinen Fuss gestossen haben. Damals vier Tage
lang Anschwellung der grossen Zehe ohne Beschwerden. Im Interphalangeal-
gelenk der linken grossen Zehe leichtes Knarren. Entfernung der 2. linken
Zehe, Keine Zirkulations- oder Erndhrungsstorungen an der Haut der Fiisse.

Gewisse Abweichungen von unseren Fillen finden sich wie in denen
von Bruns auch io denen von Oehlecker. Bei den Fillen Oehlecker’s
scheint es, als ob die Knochen- und Gelenkverinderungen das Primire
waren, die Geschwiirsbildung an der Haut erst sekundir in Erscheinung
trat, wihrend in unseren Fillen die Hautaffektionen scheinbar das
Erste waren, und die Gelenk- und Knochenerkrankungen sich erst spiter
ausbildeten, oder doch hichstens vielleicht der Beginn beider Affektionen
in die gleiche Zeit fillt. Oehlecker meint sogar, dass es sich bei
den Geschwiiren in seinen Fillen zum Teil garnicht um trophoneurotische
Storungen gehandelt hat, sondern ihnen mechanische Ursachen zu Grunde
liegen. Sicher erscheint es jedoch, dass wenigstens die hartniickigen
und immer wieder aufbrechenden Geschwiire an den beiden Fiissen in
seinem ersten Fall nicht allein auf mechanische, sondern auch auf
trophoneurotische Ursachen zuriickzufihren waren. Im ganzen kann
man aber sagen, dass die Hautverinderung in den Fillen Oehlecker’s
gegeniiber den Knochenverinderungen mehr zuriicktraten als in unseren
Fallen. Es sollen ferner Sensibilitétsstorungen in der von ihm beobachteten
Erkrankung gefeblt haben. Jedoch weist der Umstand, dass die Patienten
im Anschluss an die Spontanbriiche fast gar keine Schmerzen und
Beschwerden hatten, doch zum mindesten darauf hin, dass die Tiefen-
sensibilitit, die Schmerzempfindung schwer affiziert waren.

Im Uebrigen ist die Aehnlichkeit der Erkrankung in den Fillen
Oehlecker’s mit der in unseren Fillen eine recht grosse. Jene haben
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mit den unseren gemeinsam: Das familidre Auftreten der Krankheit,
das ausschliessliche Erkranken des minnlichen Geschlechts, die aus-
schiiessliche und symmetrische Lokalisation trophischer Stérungen an
den unteren Extremititen, die anffallende Herabsetzung oder Aufhebung
der Tiefensensibilitiit, besonders der Schmerzempfindlichkeit, das ausser-
ordentliche Zuriicktreten oder Fehlen sonstiger pathologischer Veriinde-
rungen des Nervensystems. Wir glauben aus allem schliessen zu konnen,
dass es sich in den Fillen Oehlecker’s um eine der unseren analoge
Krankheit handelt, besonders auch mit Riicksicht darauf, dass gerade
bei heredo-familiiren Krankheiten auch sonst ausserordentliche Varia-
tionen in den einzelnen Fillen festzustellen sind.

Die Tatsache, dass bei Hinrich W. das geldste Capitulum eine
Bruchfliche, bei Wilhelm W. das Réntgenbild am rechten Metatarsus 5
eine Fissur aufwies, ist deshalb von besonderer Wichtigkeit, weil von
den beiden Fallen Oehlecker’s, bei dem einen Bruder neben anderen
Knochenverschiebungen und Sublusationen auch ein Querbruch der
Kopfchen der 1.und 2. Mittelfussknochen vorhanden war, bet dem
anderen Bruder das Képfchen des Grundgliedes der grossen Zehe ab-
gebrochen war, ohne dass die Patienten es ahnten. —

Levi und Ludloff’s TFall 21 zeigt neurologisch grossere Ab-
weichung, rontgenologisch besteht mit dem Befund bei Hinrich eine
frappante Uebereinstimmung. Der Fall ist folgender:

32jahriger Kutscher. Bekam im Alter von 28 Jahren unter beiden
grossen Zehen ,offene Stellen®, die sich erst nach 3monatiger Behandlung im
Krankenhans schlossen. Pat. konnte jedoch seitdem nicht wieder arbeiten, so-
oft er es versuchte, bildeten sich die Geschwiire an den Zehen wieder, so dass
er deshalb 4mal in Krankenhausbehandlung war. Seitdem sind die Geschwiire
nicht wieder geheilt. Wenn Pat, eine Zeit lang gegangen ist, bilden sich in
der rechten Leistengegend schmerzhafte Knoten.

Befund: Rechter Unterschenkel bedeutend dicker als der linke durch
ein nach unten stdrker werdendes Oedem. Zehen unférmig dick, dringen sich
zum Teil iibereinander. An der Innenfliche des rechten Unterschenkels drei-
fingerbreit unter dem Kniegelenk markstiickgrosse, eingezogene, wit dem
Knochen verwachene Narbe. Auf der Fusssohle entsprechend dem Metatarso-
phalangealgelenk zwei kleine lineare Narben. An der Beugeseite der grossen
Zehe ein flaches bohnengrosses Geschwiir mwit glattem Grund und Rand. Am
linken Fuss und unteren Drittel des linken Unterschenkels missiges Oedem,
An der Beugeseite der grossen Zehe ein 3 cm langes, ca. I cm breites Ge-
schwiir, welches ganz symmetrisch mit dem Geschwiir am anderen Fnss liegt.
Die neurologische Untersuchung ergibt eine etwas unsichere Temperaturemp-
findung an beiden Fiissen, sowie eine auffallend lebhafte Reaktion auf sensible
Reize an den Fiissen. Ronigenbild: Am -linken Fuss geringe Deformierung
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einzelner Interdigitalgelenke. Am rechten Fuss groteske Subluxationsstellung
aller Zehen. Zerstorung einiger Metatarsalepiphysen; Periostwucherungen,
keine Spur von Atrophie.

Die Aebnlichkeit mit der Erkrankung in unseren Fillen besteht
hauptsichlich im Auftreten von symmetrischen, schlecht heilenden
Geschwiiren an den grossen Zehen, sowie von Knochen-Gelenkaffektionen
im jugendlichen Alter. Die Geschwiirsbildung scheint auch hier in
grosser Abhingigkeit von der Intensitit der Inanspruchuahme der Fiisse
zu stehen. Die Sensibilititsstorungen waren aber weit weniger aus-
gesprochen als in unseren Fillen und bestanden nur in einer Unsicherheit
der Temperaturempfindung. Letztere, sowie das Fehlen des Nachweises
von der I"amiliaritit der Krankheit, konnte uns, trotz der im iibrigen
grossen Aehnlichkeit mit unseren Fillen, besonders was die Knochen-
veriinderungen betrifft, trotz des Hinweises von neurologischer Seite,
(welche den Fall ebenfalls sah), dass sichere Anhaltspunkte fiir ein
spinales Leiden fehlten, den Gedanken nahelegen, dass es sich vielleicht
hier um eine beginnende Syringomyelie handelte, bei der auch Fiille
beobachtet sind, in denen trophische Stérungen den iibrigen Symptomen der
Syringomyelie jahrelang vorausgingen. — Die weiteren in der Literatur
aufgefundenen Fiile von familidren trophischen Storungen an den unteren
Extremititen folgen erst spiter, da sie unserer Ansicht nach nicht mit
unseren Fillen identisch sind.

Es fragt sich nun, um welche der uns bekannten Krankheiten es
sich in unseren und den anderen bisher mitgeteilten Fillen handelt.
Differentialdiagnostisch kommen Lepra, Lues, trophische Storungen
infolge Neuritis oder Arteriosklerose, Raynaudsche Krank-
heit, Spina bifida occulta, oder sonstige Missbildungen des unteren
Riickenmarkabschnittes, sowie Syringomyelie in Betracht.

Von vornherein auszuschliessen ist Lepra. Tiir diese Frkrankung
fehlen trotz des gebiunften Auftretens alle sicheren Anphaltspunkte. Die
Fille stammen aus keiner Lepragegend, Beziehungen zu einer solchen
Gegend, idhnliche Falle sind ausserhalb der Familie W. in deren Heimat
nieht bekannt geworden. Die fiir Lepra typischen Hautaffektionen, die
Verdickung an den peripherischen Nerenstimmen usw. fehlten. Vergebens
wurden an dem amputierten Bein des Ialles 2 Leprabazillen gesucht.
Es wire ferner auffallend, wenn sich die Lepra gerade immer und aus-
schliesslich an den unteren Extremitiiten lokalisiert hitte, und die Krankheit
bei ihrem Jahrzehnte langen Bestehen nicht allmahlich auch auf andere
Korpergegenden iibergegriffen hitte. Auch Oehlecker und Bruns
schliessen die Lepra, zum Teil aus denselben Griinden wie wir, in
ihren Fillen auvs. Auch in dem Fall von Levy und Ludloff ist
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nichts von den genannten Symptomen, die fiir Lepra sprechen wiirden,
erwihnt worden.

Deyke-Pascha hat uns in einer hichst interessanten Arbeit mis
den Knochenverinderungen bei Lepra nervorum bekannt gemacht.

Die Aehnlichkeit mehrerer unserer Rontgenbilder mit denen Deyke’s
von Lepra ist so gross, dass einem zuniichst Zweifel kommen, ob nicht
unsere Fille auch solche von Lepra nervorum sind.

Zum Beispiel Fall 1. R.-B. 2. Beugekontraktur und Subluxations-
stellung in den Interphalangealgelenken, normale Gelenklinien verwiseht,
Gelenflichen plantarwirts verschoben.

Fall 2. Linker Fuss Am Metarsus 1 fehlt der Gelenkkopf voll-
stindig. An der Basis der ersten Phalanx fehlt auch der Gelenkteil.
Scheibenartige Beschaffenheit der proximalen Phalangenepiphyse bei
sehr schlankem Schaft. Die Grundphalangen sehen im Rontgenbild wie
eine umgekehrte Kriicke oder wie ein Hemdenknopf aus.

Fall 8, R.-B.9. Am Ringfinger und Mittelfinger sind die End-
glieder bis auf Reste verschwunden. Diese Reste bilden eine aus dichter
Knochensubstanz bestehende Haube.

Fall 9, R.-B. 18. Beide Fiisse entbehren der Zehen. Haubenform
der Basis des Grundgliedes des Hallux mit starker Hyperostose derselben.

Fiir seine Fille charakteristisch ist nach Deyke-Pascha das so
gut wie vollstindige Fehlen jeder produktiven Bildung, jeder
reaktiven Entziindung oder Sklerose des Knochengewebes. Es
handelt sich um rein destruktive oder resorptive Vorginge. FEin und
dasselbe auf Kalkresorption der Knochen hinzielende Prinzip scheint
an den verschiedensten Stellen der Finger- und Fussknochen anzugreifen.

Der Kalkverlust bedingt Aufhellung der Rontgenschatten und
vakuoldre Auflockerung der Knochenstruktur. Die bezeichneten Rontgen-
bilder Deyke’s haben in der Tat grosse Aehnlichkeit mit den Rontgen-
bildern von Hinrich und Wilhelm W. Auch in unseren Fillen sehen
wir Haubenform und die Kriickenform, sowie Kragenknopfform
der Grundphalangen. Was aber unsere Fille von demen Deyke’s
unterscheidet, das ist:

1. dass die Kalkresorption in unseren Fillen nur relativ gering
und umschrieben ist,

2. dass sich deutliche periostitische Wucherungen und Hyperostose
(Sklerose) an den zuriickgebliebenen befallenen Knochen zeigen, und
endlich ist der Unterschied in den Krankheitsbildern sebr gross.

Die Patienten Deyke’s, welche obigen Rontgenbefund aufwiesen,
litten an schwerster Lepra nervorum und Sensibilititsstorungen an
allen Extremititen, wihrend in unseren Fallen sich pathologisch-anatomisch
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von Lepra nichts nachweisen liess, und die Patienten an den oben
geschilderten sehr chronisch verlaufenden, nur die Fiisse betreffenden
Verianderungen litten. Den Grund dafiir, dass die Rontgenbefunde zum
Teil so shnlich sind, miissen wir wohl darin finden, dass es sich in
beiden Fallen, bei der Lepra und bei unseren Patienten, um Stérungen
der Tiefensensibilitit handelt. Ein Leproser wird ebenso riicksichtslos
seine [iisse belasten wie unsere Patienten es, ohne es zu wissen und
zu wollen, tun, So wird es auch bei den Leprdsen zu Frakturen und
Fissuren kommen, und sich dann die gelosten Phalangen wie in unseren
Fillen durch die offenen Fisteln abstossen.

Fiir Lues, speziell fir hereditire Lues, liegen ebensowenig Anhalts-
punkte wie fiir Lepra vor. Abgesehen davon, dass es auffallend wire,
wenn sich die Lues gerade immer auf die unteren Extemitiiten lokalisiert
hitte, und dass auch entferntere Verwandte, wie Vetiern, erkrankt waren,
ist auch in den meisten Fillen die Wassermann’sche Reaktion, sowie
die Liquoruntersuchung, die nur in 2 Fallen gemacht wurde, negativ
ausgefallen. Negativ war die Wassermann'sche Reaktion im Blut
in Fall 1, 4, und 6, in Fall 1 bei zweimaliger Untersuchung. In Fall 2
war sie zweimal zweifelhaft, zweimal negativ. Aus dem zweifelhaften
Ausfall kann nieht auf Lues geschlossen werden, da gerade diese Re-
aktionen von ungeiibten Kriiften angestellt waren. Ebensowenig kann
aus dem zweifelhaften Ausfall der Wassermann’schen Reaktion in
Fall 7 auf Lues geschlossen werden, zumal sonstige Anhaltspunkte fiir
Lues fehiten. Die Reaktion konnte leider nicht ein zweites Mal an-
gestellt werden.

Auch in den Fallen von Bruns, Oehlecker, Levy und Ludloff
Jiegen keine Anhaltspunkte fiir Lues vor.

Auch die Neuritis alcoholica muss differential-diagnostisch in
Frwigung gezogen werden, hat doch Max Hofmann (Meran) nicht
weniger als 19 Falle von Malum perforans pedis bei ausgesprochenen
Weinsiufern der arbeitenden Klasse beobachten kénnen. Und unsere
Fille 1, 2 und 4 boten ja zeitweise durchaus das charakteristische Bild
eines Mal perforant du pied. Es bestehen auch in den Réntgenbildern
verschiedentlich grosse Aehnlichkeiten: z. B. Fall 6, Hofmann’s Arbeit:
,Beitrige zur Entstehung und Bebandlung des Mal perforant du pied.*
Taf. 8 Fig. 7 Endphalange der grossen Zehe an Grosse stark reduziert
ist vollstandig knschern mit der Grundphalanx verbunden. — Die Grund-
phalanx zeigt die charakteristische Haubenform und beide Phalangen
vermehrte Knochendichte.

In der Arbeit: das ,Malum perforans pedis“ finden wir im Rontgen-
bild Abb. 4 starke Gabelung der Basis der Grundphalanx der 2. Zehe,
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Zerstorung des Cap. metatarsi 5.; der distalen Halfte der 2. Phalanx der
2. Zehe, starke Knochendichte und in Abb. 7 eine geheilte Spontanfraktur
der Diaphyse des Metatarsus 5.

Hofmann fand bei seinen Fillen als einziges nervises Symptom:
Sensibilititsstorungen entsprechend der unmittelbaren Nachbarschaft des
Geschwiirs, selten in etwas grosserer Ausdehnung. Hofmann sieht
als Ursache der Sensibilitatsstérung eine Neuritis alcoholica an. Als
itiologisches Moment konnte nur chronischer Alkoholismns (Wein),
verbunden mit schwerer meist stehend verrichteter Arbeit bei dlteren
Leuten minnlichen Geschlechts festgestellt werden.

Potus kommt aber, wie oben schon hervorgehoben ist, in
unseren Fillen als Ursache kaum in Frage, simtliche Familienglieder,
welche uns zu Gesicht gekommen sind, machten den Eindruck durchaus
niichterner Leute. Zeichen von chronischem Alkoholismus fanden sich
bei den hiufigen Untersuchungen nicht. ~Aus der Aehnlichkeit unserer
Rontgenbilder mit denen Max Hofmann’s beim Malum perforans pedis
ersehen wir, duss die unsere Fille charakterisierenden Knochen- und
Gelenkverinderungen sich offenbar immer dann finden, wenn die
Sensibilitit insbesondere auch die Tiefensensibilitit herabgesetzt ist,
ohne dass die Knochen in ihrer Festigkeit, in ihrer Heilungsfihigkeit
und in ihrer Fihigkeit auf entziindliche Reize zu reagieren, gelitten
haben.

Deshalb ist es auch nicht erlaubt aus der Gleichheit der Rontgen-
bilder die Gleichheit der neurologischen Krankheitsbilder zu konstruieren.
Und es erscheint uns auch nicht angiingig nur wegen der grossen Ueber-
einstimmung unserer Rontgenbilder mit dem des Falles 21 von Levy
und Ludloff, ihn fir mit den unsrigen identisch anzusehen, sondern
wir fiihren ihn nur als einen vielleicht analogen Fall an,

Differentialdiagnostisch kiime weiter die Raynaud’sche Krankheit
in Frage. Das familiire Auftreten dieser Krankheit ist einige Male
von Makins, Arning, Cursehmann (s. Cassirer) beschrieben
worden. Ferner haben Stewart, Bramann, Nekam Fille von
familidren trophischen Storungen, die in der Hauptsache an den unteren
Extremitiiten auftraten, mitgeteilt, die durch einzelne Symptome an die
Raynaud’sche Krankheit erinnern, andererseits aber auch in manchen
Beziehungen eine gewisse Aehnlichkeit mit unseren Fillen aufweisen
und deshalb von Cassirer zu den von Bruns und Oehlecker mit-
geteilten Fallen gerechnet werden. Es sei deshalb genauer anf diese
eingegangen:

Bei den Fillen von Stewart handelt es sich um eine familisre
Krankheit, welche drei Briider im Alter von 3, 4 und 5 Jahren befiel.
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Die Beschreibung lautet:

,Bei allen drei traten in einem Winter umschriebene Nekrosen an den
Fissen auf. Bei dem Aeltesten entstand erst eine Nekrose der Haut an beiden
Hacken, spiter zeigten sich &dhnliche Stellen auf dem rechten Fussriicken und
an der 4. linken Zehe. Beim 2. Kinde fand sich Zyanose und eine geringe
Nekrose an beiden Fussriicken, bei dem Jiingsten eine tiefe Nekrose an der
1., 4. und 5. Zehe des rechien Fusses und ein kleiner nekrotischer Bezirk an
der linken grossen Zehe.*

Bei den Stewart’schen Fiallen findet sich noch die grosste
Aehnlichkeit mit den unsrigen: Das familidre Aunftreten nur bei Individuen
minnlichen Geschlechts, die Beschrinkung der trophischen Prozesse auf
die unteren Extremititen sind die Punkte, welche mit den Erscheinungen
in unseren Fillen ibereinstimmen. Erhebliche Abweichungen finden sich
aber insofern, als die Krankheit in den Stewart’schen Fillen in viel
jugendlicherem Alter und zwar bereits in den ersten fiinf Lebensjahren
auftrat. Ferner blieb die Krankheit, soweit sich aus den Angaben
Stewart’s ersehen lisst, auf die Haut beschriinkt und ging nicht auf
die Knochen iber. Drittens ist die Zyanose auf den Fussriicken in einem
Fall hervorzuheben und dentet auf vasomotorische Vorginge hin, die in
unseren IFillen wenigstens dann, wenn die Prozesse noch so wenig umfang-
reich waren, fehlten. In diesem Sinne ist ausserdem das gleichzeitige Auf-
treten der Krankheit bei allen 3 Fillen im Winter, also in der kalten Jahres-
zeit hervorzuheben, da gerade die Kilte bei den vasomotorischen Vorgéngen
der Raynaud’schen Kravkheit von einem gewissen Einfluss ist. Ein
solcher Einfluss ldsst sich aber in unseren Fillen nicht feststellen.
Diese Abweichungen haben uns bewogen, die von Stewart beschriebene
Krankheit ganz von der in unseren Fillen zu trennen, wenn sich auch
eine sichere Entscheidung dariiber bei der unvollkommenen Darstellung
Stewart’s, dem Fehlen jeder Angabe iiber Verhalten der Sensibilitit,
iber den Rontgenbefund, sowie iiber den Befund an der Wirbelsiule
nicht treffen Idsst.

1889 stellte Bramann 8 Briidder mit trophischen Stirungen der
Extremititen vor.

Sie befanden sich im Alter von 7, 10 und 13 Jahren, Von Geburt an
wiesen sie grosse kolbige Fingerspitzen sowie eine grosse Ungeschicklichkeit im
Fassen und Halten von Gegenstinden auf. Im 4. Lebensjahr erkrankten alle
drei Briider an Geschwiiren an den Fingerspitzen und an den Spitzen mehrerer
Zehen, die schliesslich zur Zerstorung der Finger- und Zehenkuppen inkl. der
peripherischen Nagelhilfte, bzw. zum vollstindigen Verlust der Nigel, ja aller
Eudphalangen bei dem zweitdltesten Patienten, gefiihrt hatten. Die Affektion
trat stets in Form der lokalen Asphyxie mit konsekutiver Gangréin in einzelnen
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mehr oder weniger schnell aufeinanderfolgenden Attacken auf, die mit lebhaften
Schmerzen sowie Fieber und Stdrungen des Allgemeinbefindens einhergingen,
bis die brandigen Stellen sich abgestossen hatten. Dann heilten die Geschwiire
schmerzlos, Alle drei Patienten hatten so allmihlich Defekte an Fingern und
Zeben bekommen. Ausserdem zeigten zwei Patienten symmetrisch gelegene,
fast gar nicht pigmentierte Narben auf dem Riicken beider Fiisse sowie auf der
Streck- und Aussenseite der beiden Kniee, die von Ulzerationen aus dem 6. bzw.
8. Lebensjahve herriihrten. Die Sensibilitit soll insofern gestort gewesen sein,
als sich Herabsetzung der Empfindlichkeit augenscbeinlich fiir alle Qualititen
big zur An#sthesie an den Fingern und Zehen, Hinden und Fiissen, sowie an
den Unter- und Oberschenkeln, den Vorder- und Oberarmen fanden. Eine
Gefisserkrankung sowie Lepra konnten ausgeschlossen werden.

Bramann hilt eine Syringomyelie in seinen Fillen fiir wahr-
scheinlich, Cassirer die Diagnose einer unkomplizierten Raynaud’schen
Krankheit fir nicht sicher. Er glaubt, dass vielleicht eine Kombination
von Raynaud’scher Krankheit und Gliosis vorliege. Handelt es sieh
tatsichlich hier um eine zentrale Erkrankung, die, wie wir sehen werden,
auch in unseren Fillen angenommen werden muss, so ist es doch nicht
moglich; die Krankheit in den Bramann’schen Fillen mit der in den
hier mitgeteilten Fillen zu identifizieren und zwar aus folgenden Griinden:
Die Affektion trat, genan wie in den Stewart’schen Fillen, mit denen
sie fiberhaupt gewisse Aehnlichkeiten aufweist, in viel friiherem Lebens-
alter auf als in unseren Fillen, es wurden die unteren und oberen
Extremititen gleichmiissig befallen, die ersten Erscheinungen bestanden
in lokaler Asphyxie, die wir niemals beobachteten, es bildeten sich
Geschwiire an den Finger- uud Zehenspitzen, in unseren Fillen an den
Zehenballen und einzelnen Zehengliedern, nie an den Spitzen. Allerdings
fanden sich bei den Bramann’schen Fillen #hnlich wie in denen von
Stewart auch Narben friherer Geschwiire auf den Fussriicken, wie
sie auch gelegentlich in unseren Fillen beobachtet werden konnten.
Diese Analogie ebenso wie das familifire Auftreten der Krankheit, das
ausschliessliche Befallenwerden von Personen miénnlichen Geschlechtes,
diirften nicht geniigen, dieselbe Krankheit wie in unseren Fillen anzu-
nehmen, wenn sich auch gewisse Anklinge finden. Ein wesentlicher
Unterschied der pathologischen Vorgéinge in den Bramann’schen Fillen
von den in unseren Fillen liegt darin, dass es sich bei ihnen um trophische
Prozesse auf Grund ausgesprochener vasomotorischer Vorgiinge, ihnlich
wie bei der Raynaud’schen Krankheit (die Cassirer hier nicht fiir
erwiesen hilt) handelt, wihrend in unseren Fillen deutliche vasomotorische
Erscheinungen fehlten.

Eine i#hnliche Erkrankung wie in den Fillen Bramann’s, die
gewisse Analogien mit den hier mitgeteilten aufweist, aber weder dieser
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noch nach Cassirer’s Ansicht der Raynaud’schen Krankheit zuzuziihlen
ist, liegt bei den 8 Geschwistern, itber die Nekam 1903 berichtete, vor:

Die Eltern dieser Geschwister heirateten sich als Witwer, aus der 1. Ehe
des Vaters stammte ein gesunder Sohn, aus der 1. Ehe der Frau ein Sohn, der
erkrankte. Beide Eltern litten an Pardsthesien und Kiltegefiihl an den Fiissen
und Zehen.

Sohu der Frau aus1.Ehe (Fall3 Nekam’s): Mit17 Jahren nach Synkope-
anféllen Gangrin des linken Vorderfusses und Amputation desselben, Spiter
Asphyxie des Stampfes mit Schmerzen, Amputation des Unterschenkels. Gleich-
zeitig asphyktische Anfdlle am rechten Vorderfuss, einige oberflichliche Nekrosen
am inneren Knédchel, die bald abfallen.

Fall 4 Nekam’s: (Aeltester Sohn der erwihnten Eltern.) Mit etwa
17 Jahren stindige Zyanose der Hande und Fiisse. Paristhesien in den Extremi-
tiaten. Linke 3. Zehe intensiv rot mit minimaler thermischer Sensibilitit.

Fall 5: Sobn, gesund.

Fall 6: Sohn, geb. 1888: Verhornungen der Handflichen und Sohlen.
Zeitweise Schmerzen der Sohlen und Fersen.

Fall 7: Tochter, geb. 1890. Haufige asphyktische Anfalle der Hande und
Fiisse mit Schmerzen. Zuweilen Schmerzen und Zyanose der Knie.

Fall 8: Tochter, Mit 6 Jahren hdufige lokale Asphyxie der Fiisse mit
Zyanosen und Schmerzen. Plétzliche dunkle Verfirbung der Vorderfisse und
Abfall der Zehen. Fiinf Monate spiter erneute schmerzhafte Asphyxien mit Ab-
stossung der Metatarsal- und Tarsalknochen. Seitdem epileptiforme Anfille.

Fall 9: Sohn. Mit 5 Jahren Asphyxie der linken grossen Zehe, Gangrin
und Abstossung beider Fiisse distal vom Tarsalknochen. Nach mehreren Monaten
weiteres Fortschreiten der Asphyxien, Gangrén und Abstossung kleiner Knochen-
splitter, Himoglobin 65 pCt. Amputation des linken Unterschenkels.

Fall 10: Sobn. Mit 3 Jahren Zyanose an den Hinden, Gangrin und
Abfall eines Fingergliedes. Spéter Dystrophien der Fingerndigel, schmerzhafte
Zyanose und Gangriin der Fersen, mit 4 Jahren Zyanose und Gangrin der linken
grossen Zehe. Hyperalgesio an den Réndern der Geschwiire. Hémoglobin 60pCt.
Weiterhin geringe Schmerzen, héufige Zyanose des linken Vorderfusses, Gangrin.

Obwobl sich die Erkrankung in den Fillen Nekam’s mehr wie in
denen Bramann’s und bis auf Fall 10 ausschliesslich auf die unteren
Extremititen wie in unseren Fillen beschrinkt, so sind doch im fibrigen
dieseiben Griinde wie in den Bramaunn’schen Fillen dafiiv anzufithren,
dass es sich nicht um eine mit dem Leiden in unseren Fillen identische
Krankheit handeln kann: Sie begann bei einigen der Fille schon im
3.—6. Lebensjahr, sie befie]l in einem Fall auch die Hinde, sie begann
immer mit lokaler Asphyxie, sie trat nicht in Form ven Geschwiiren
an den Zehenballen und Zehen, sondern nach vorausgegangener Asphyxie
in Form von Gangrin der Zehen, Finger, des Vorderfusses oder der
Fersen anf. Arthropathische Vorgiinge sind nicht erwihpt. Es handelt
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sich also auch hier um trophische Prozesse auf Grund vasomotorischer
Vorgiinge, die in unseren Fillen fast ganz fehlten oder sich hdchstens
bei dem friihzeitigen Abfallen der Zehenniigel in Form von Rétung
zeigten. Der Ansicht Cassirer’s, dass die Fille Nekam’s, bei denen
seiner Ansicht nach die Diagnose: Raynand’sche Krankheit sehr zweifel-
haft ist, den von Bruns, Oehlecker mitgeteilten Fillen zuzuzihlen
sei, kbnnen wir uns aus denselben Griinden, mit denen wir eine Ana-
logie der Nekam’schen Krankheit mit der in unseren Fillen ablehnten,
nicht anschliessen. Nekam selber ldsst die Diagnose in seinen Féllen
zweifelhaft und spricht nur von einer unter Raynaud’schen Symptomen
erkrankten Familie.

Nicht nur die familidre Krankheit in den hier aufgezihlten Fillen,
die in mancher Beziehung an Raynaud’sche Krankheit sowie an die in
nuseren Fillen erinnern, bei denen sich aber eine sichere Diagnose nicht
stellen lisst, sondern auch die sehr selten familiir beobachtete echte
Raynaud’sche Krankheit kénnen wir in unseren sowie in den Fillen
von Bruns, Oehlecker, Levy und Ludloff ausschliessen, und zwar
aus folgenden Griinden: Es fehlten in unseren Fillen den eigentlichen
trophischen Stérungen vorausgehende ausgesprochene, anfallsweise mit
Schmerzen auftretende vasomotorische Erscheinungen, insbesondere Syn-
kope. Trotz ganz besonders genauer Nachforschung in dieser Richtung
liessen sich derartige paroxysmale Erscheinungen nicht feststellen. Wohl
ergaben anamnestische Erhebungen, dass einige Male subjektive Emp-
findungen bestanden haben sollen, die gerade aueh bei vasomotorischen
Stérungen vorkommen. So soll in Fall1 zuweilen nach Anstrengungen
wihrend der Militirzeit ein Sengeln und Kribbeln in den Unterschenkeln
bis zu den Knien hinanf bemerkt worden sein. Die eigentlichen tro-
phischen Stérungen, die Geschwiirsbildungen, setzten aber gerade in
diesem Falil erst 20 Jahre spiter ein. Es kann sich also nicht um
vasomotorische Stérungen im Sinne der Raynaud’schen Krankheit ge-
handelt haben. Im selben Falle sollen unter vorhergehender Ritung,
unter geringen Schmerzen in der Jugend zuweilen die Zehenniigel ab-
gefallen sein. Auch diese Erscheinungen machen nicht den Eindruck
vasomotorischer und trophischer Storungen im Sinne der Raynaud’schen
Krankheit. Es ist hier auch moglich, dass die Rétung mit entziindlichen
Vorgingen im Zusammenhang stand. In den beiden ersten Fiallen sollen
sich in der Jugend mehrfach die Grosszehennigel nach Schwarzwerden
abgestossen haben und zwar ohne Schmerzen. Auch diese Vorginge
machen nicht den Eindruck von Erscheinungen, wie sie bei der Ray-
naud’schen Krankheit auftreten, da die Synkope hier von Schmerzen
begleitet zu werden pflegt. Finmal soll auch die Geschwiirshildung
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selber unter Rotung der ganzen Zehe zustande gekommen sein. Auch
hier hat es sich wabrscheinlich um eine entziindliche Erscheinung ge-
handelt, zumal die Geschwiirsbildung sonst nicht von Rétung begleitet
war. In Fall 2 soll der rechte Fuss hiufig kalt gewesen sein, aber
erst nachdem stiirkere Geschwiire schon vorher im 34. Lebensjahr
aufgetreten waren. In Fall 8 trat ohne wesentliche vasomotorische Er-
scheinung ein Geschwiir an der kleinen Zehe auf, erst bei Wiederholung
des Geschwiirs schwoll die Zehe stark an, was also ebenfalls wohl als
Symptom einer Entziindung zu deuten ist. Wohl traten hiufig, lange
Jahre vor der Geschwiirsbildung, gewohnlich in der Kindheit und Jugend,
Schmerzen in den Unterschenkeln (Fall 1), den Zehen (Ifall 2, 6, 7)
auf. Auch war die Geschwiirsbildung selber mehrfach von Schmerzen
begleitet, jedoch fehlte diesen Schmerzen der paroxysmale Charakter,
sie gingen nicht Hand in Hand mit vasomotorischen Stérungen. Auch in
den simtlichen ibrigen Fillen wie auch in denen von Bruns, Oehlecker,
Levy und Ludloff fehlten paroxysmale vasomotorische Stérangen.

In dem einen Fall von Bruns kam es einmal akut zu einer
Gangran des ganzen linken Vorderfusses, aber erst, nachdem schon
lange vorher Ulcera an beiden Grosszehenballen bestanden hatten, sich
ferner Knocheunsplitter aus den Geschwiiren entleert hatten. Synkope-
dhnliche Erscheinungen sind aber dieser Gangrin nicht vorausgegangen,
sie diirfte vielmehr aunf die schon lange bestehenden trophischen und
schweren entziindlichen Prozesse zuriickzufihren sein. Eine Analogie
mit der Raynaud’schen Krankheit ist daraus nicht zu konstruieren.

Es ist ferner hervorzuheben, dass die Krankheit in unseren und in
anderen Fillen mit Geschwiiren an den Zehenballen, selten an den
Zehen einhergingen, nie aber mit trophischen Stérungen an den Zehen-
spitzen, nie mit anfallsweise symmetrisch auftretenden Zeichen einer
gestorten Vasomotoreninnervation, die an die Akra des Kérpers ge-
bunden war, wie meist bei der Raynaud’schen Krankheit. Allerdings
konnen gelegentlich wohl einmal auch bei dieser schwere trophische
Storungen ohne vasomotorische Erscheinungen aunftreten, in seltenen
Fillen auch wohl einmal andere Stellen wie die ,,Akra* des Korpers
befallen werden, jedoch handelt es sich hierbei meist um Fille, bei
denen die Diagnose ,Raynaud’sche Krankheit“ nach Cassiver nicht
ganz sicher war. Schliesslich spricht auch die langsame, sich iber
Jahre hinziehende Entwicklung der trophischen Storungen, die grosse
Ausdehnung derselben, ihre ausschliessliche Lokalisation an den unteren
Extremititen in unseren Fillen gegen eine Raynaud’sche Krankheit,
trotzdem bei dieser selbst Fdlle mit Muskelatrophien, die ja auch in
unseren und den Bruns’schen Fillen vorkamen, beschrieben sind (Weiss,
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Defrance, Englisch, Cassirer u. A.). Die angefiihrten Abweichungen
diirften geniigen, die Raynaud’sche Krankheit in unseren sowie in den Fillen
von Oehlecker, Bruns, LevyundLudloff mitSicherheitauszuschliessen.

FErwihnt sel anhangsweise noch, dass eine andere, mit vasomotorisch-
trophischen Storungen einhergehende Krankheit ofter als die Raynaud-
sche Krankheit familiar auftritt, niimlich das akute umschriebene
Oedem (Falle von Cassirer, Dinkelacker, Falcone, Diehl usw.)
und dass Boks neuerdings ein solches familiires Oedem mit geringeren
trophischen Storungen der Haut in Form von Uleera, Rissen, Papeln usw.
an den unteren Extremititen beschrieben hat. Auch diese Fille haben
mit den unseren absolut keine Aehnlichkeit.

Es konnten weiter neuritisehe Erkrankungen der periphe-
risechen Nerven, ferner Arteriosklerose, besonders der Unterschenkei-
und Fussarterien, als Ursache fiir die trophischen Storungen in Betracht
kommen. Weder fiir Erstere noch fiir Letztere fanden sich irgendwelche
Anhaltspunkte. Die Fusspulse waren gut erhalten, nur in Fall 2 bestand
eine leichte Arteriosklerose. Da aber auch bier die Fusspulse vorhanden
waren, ferner in simtlichen iibrigen untersuchten Fillen die genannten
trophischen Storungen auch ohne Arteriosklerose aufgetreten waren, ist
eine solche, gegen die schon das jugendliche Alter bei Beginn der Krank-
heit spricht, als Ursache fiir diese nicht anzunehmen,

Von zentralen Erkrankungen kiime zunichst die von Virchow ent-
deckte Spina bifida occulta in Betracht, und zwar deshalb, weil
bei dieser, die am h#ufigsten am Lumbosacralteil der Wirbelsiule vor-
kommt (Joachimsthal, Muscatello), neben Atrophien, Paraplegien,
Reflexstorungen an den unteren Extremitiiten, neben Hohl- und Platt-
fussbildungen, Sensibilititsstorungen an den unteren Extremititen zum
Teil in Form von dissoziierter Empfindungslihmung, aueh vasomotorische
und trophische Storungen an den Zehen, mal perforant-ihnliche Geschwiire
beobachtet sind. Spezielle [Fille mit ausgesprochenen Geschwiirsbil-
dungen an den Zehen und Fusssohlen, Abstossen der Phalangen, Ver-
kriippelung der Zehen sind von Katzenstein, von v. Recklinghausen,
Brunner, Greenberg, Elsberg mitgeteilt. Besonders der Katzen-
stein’sche Fall, bei dem die Haut des linken Unterschenkels édematos
geschwollen, die Haut des linken Fusses stark verdickt war, ein Ge-
schwilr - an der Fusssohle, Verkriippelung der Zehen vorlagen, gleicht
unseren Fallen auf das Genaueste. Auch bei der Enuresis, bei der
neuerdings Gfter eine Spina bifida’ occulta festgestellt worden ist, finden
sich zuweilen Sensibilitiitsstrungen, Reflexstorungen u. a. an den unteren
Extremititen (Falle von Fuchs, Saenger, Pernitzky, Peritz). Auch
fallt der Beginn der Erkrankung der unteren Extremititen, wie in
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unseren Fiallen bei der Spina bifida occulta, hiufig in die Zeit des
grossten Korperwachstums, die Pubertit (Katzenstein, Bibergeil).
Ueber familidres Auftreten der Spina bifida occulta ist allerdings
bisher wenig bekannt geworden, jedoch ist Ernst der Ansicht, dass fiir
erbliche Einfliisse bei Entstehung der Spina bifida oceulta das Vor-
kommen von Hypertrichosis lumbaris bei Grossvater, Vater und Sohn
spreche, die bei der Spina bifida occulta sehr hiufig nachzuweisen ist
(Joachimsthal). Ferner ist auch das familiire Auftreten der
Enuresis, bei der in 68 pCt. der Fille nach Peritz eine Spina bifida
occulta festzustellen ist, von Stern, Monro beobachtet worden. Speziell
unter den Fillen von Enuresis bei Erwachsenen von Scharnke, bei
denen zum Teil eine Spina bifida occulta festgestellt ist, finden sich
ebenfalls einige, bei denen die Enuresis familifir vorkam. Neuerdings
hat Jancke dann Mitteilungen iiber eine Fumilie gemacht, bei der vom
Urgrossvater bis zu den Enkeln Bettnissen aufgetreten war und in
3 Fallen rontgenologisch eine Spina bifida occulta nachgewiesen war.
Denkbar wire es also schliesslich, dass auch die Spina bifida occulta
ohne die Erscheinung der Enuresis gelegentlich familir auftritt?).
Trotz der also vorhandenen ziemlich grossen Anzahl von Analogien
zwischen unseren Fillen und solchen mit Spina bifida occulta fehlen
einige typische Symptome in unseren Fillen, die bei letzterer sehr hiufig
sind, nimlich die Hypertrichosis und die fistelartige Einziehung der
Sakrococcygealgegend. Gelegentlich kann aber die Spina bifida occulta
auch ohne diese vorkommen, wie besonders bei der Enuresis festgestellt
ist. So konnte der eine von uns (R.) in einem Fall durch réntgenolo-
gische Untersuchung bei Enuresis eine Spina bifida occulta feststelien,
trotzdem Husserlich keine Anzeichen fir diese vorhanden waren. Wegen
der Analogie vieler Symptome in unseren Féllen mit denen bei Spina
bifida occulta haben wir nun in Fall 1 und 2 eine Durchleuchtung der
Lendenwirbelsiule und des Kreuzbeins vorgenommen. Diese ergab je-
doch einen volilkommen normalen Befund. Danach konnen wir eine
Spina bifida occulta mit Wahrscheinlichkeit auch in den anderen Fillen,
ebenso wie Oehlecker auf Grund des rdntgenologischen Befundes in
seinen Fillen ausschliessen. Gegen eine Spina bifida occulta spricht ja
auch das Fehlen der bei dieser so hiufig nachweisbaren Enuresis. In
den Fillen von Bruns, Levy und Ludloff ist eine spezielle Unter-
suchung auf Spina bifida occulta nicht vorgenommen worden. Wir
kénnen eine solche in diesen Fillen deshalb nicht mit Sicherheit aus-

1) Anmerkung: In einer wihrend der Drucklegung erschienenen Avbeit
teilt Jancke weitere devartige Fille mit. Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk.
Bd. 55. 1916. H. 4-6.
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schliessen, halten das Vorhandensein einer solchen aber bei ihnen wegen
der Analogie mit unseren und Oehlecker’s Fallen nicht fiir w‘ahrv-
scheinlich. Die Aehnlichkeit der Symptome in unseren Fillen gerade
mit denen in manchen Fillen von Spiua bifida occulta, ist aber eine so
grosse, dass unsere Vermutung, es konne sich auch in unseren Fillen
um zentrale Vorginge handeln, verstirkt wird.

Es kame weiter in unseren Fillen die Syringomyelie in Frage,
mit der die Krankheit zweifellos eine grosse Aehnlichkeit hat.

Ueber das familiire Auftreten der Syringomyelie ist, trotzdem von
einer grossen Reihe von Forschern die Entstehung der Syringomyelie
auf entwicklungsgeschichtliche Anomalien (in der Ausbildung des Zen-
tralkanals, akzessorische Zentralkanile, Bildung einer zentralen Gliose
auf Grund von Entwicklungsstorungen, embryonal einsetzende Erkvan-
kung der Ependym- oder Gliazellen [Schieferdecker und Leschkel)
zurlickgefithrt wird, bisher wenig bekannt. Ernst hebt im Hinblick
auf diese Punkte ausdriicklich hervor, dass der mangelnde Einfluss der
Vererbung und das Fehlen des familiiren Autretens der Syringomyelie
auffallend sei. Bisher sind nur wenige Fille von angeblich familidrer
Syringomyelie von Verhogen und Vandervelde, Ferranini, v. Krafft-
Ebing, Nalbandoff, Preobajenski, Goldbladt, Krukowski,
Clarke und Groves beschrieben worden. Ausser dem Fall von Ver-
hogen und Vandervelde ist aber kein Fall von angeblich fami-
ligrer Syringomyelie anatomisch untersucht worden, und gerade bei
diesem halt Schlesinger den Befund fiir hochst zweifelhaft: der be-
schriebene Hohlraum soll auch in normalen Riickenmarken vorkomamen
und picht seiten wie hier erweitert sein. Auch unter den 12 ganz
neuerdings von Frey mitgeteilten und ausfitbrlich bearbeiteten Fillen
von Syringomyelie findet sich kein einziger, bei dem die Syringomyelie
familiir aufgetreten . wire. Schlesinger schliesst aus den oben er-
wihnten Fillen von angeblich familisrer Syringomyelie, dass die Syringo-
myelie in recht seltenen Fallen familidr resp. hereditir auftreten diirfte,
hebt aber ausdriickliech hervor, dass der strikte anatomische Beweis
fehle. Dieser Auffassung konnen wir uns auch heute noch anschliessen.

Von den erwihnten Fillen von familisirer Syringomylie haben nur
diejenigen von Clarke und Groves, bei denen aber auch die Diagnose
Syringomyelie nicht ganz sicher ist, mit unseren Fillen einiges gemeinsam
Sie seien deshalb genauer witgeteilt. Die Besehreibung im Referat lautet:

nDer erste der Patienten von Clarke und Groves hat von Jugend auf

an Geschwiiren und Entziindungen an denFiissen gelitien und konnte nie ohne

Stocke gehen. Jetzt mit 23 Jahren bildet er folgendes Bild: Fiexionskontraktur

der Knie mit entsprechender Beugung der Hiftgelenke und lLordose, Paicllar-
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 57. Heft 2, 23
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und Fussklonus beiderseits, Babinski positiv. Fiisse elefantenartig, links fehlen
Zehe, ebenso sind Kdpfchen der Metatarsen nicht zu fithlen, der Stumpf ist
von Narbengewebe, herrithrend von fritheren Ulzerationen, bedeckt. Am rechten
Fuss ist eine verkrimmte 1. und 2. Zehe und Stummel der 3. und 4. zu er-
kennen. Das Rontgenbild bestitigt das Fehlen der Phalangealknochen und die
verschwommene Struktur der benachbarten Metatarsen. Als Ursache der Kon-
traktur ergibt sich beiderseits eine Verdoppelung der Patella, von der
sich nicht feststellen ldsst, ob sie den Rest fritherer Frakturen oder eine ange-
borene Missbildung darstellt. An beiden Fiissen strampfartig zirkuldr begrenzte
Anisthesie {iir warm, kalt und Stich. Nadelstich hdufig als heiss angegeben,
Beriihrungs- und Druckempfindung normal. Ueber das Verhalten der Musku-
latur ist nichts angegeben. Endphalangen beider Daumen auffallend kurz und
breit. Durch zwei orthopddische Operationen wurde die Beugekontraktur der
Knie beseitigt und der Gang des Pat. gebessert.

Die 15jihrige Schwester dieses Kranken leidet seit 4 Jahren ebenfalls an
Ulzerationen an den Fissen, die durch heisse Umschldge wit nachfolgenden.
Hautverbrennungen verschlimmert wurden und zum Verlust der drei letzten
Zehen des rechten Fusses und Verstimmelung der Zehen des linken fiihrten..
Durch die Schmerzlosigkeit der Prozesse war Pat. nie am Gange verhindert
gewesen. Beide Knie- und Achillesreflexe erhoht, aber kein Fussklonus. Rechts
konstant, links hiufig Babinski positiv. Motilitditund Muskulatur intakt, Therm-
anasthesie, zackenartig scharf begrenzt und Hypalgesie, unscharf etwas héher
begrenzt, erhaltene Beriihrungsempfindung. Die Ulcera an den Fiissen heilten
rasch bei Ruahigstellung.*

Der Referent dieser Arbeit im Jahresbericht fir Psychiatrie und
Neurologie hilt trotz der gegenteiligen Annabhme der Verfasser hier eine
Syringomyelie nicht fiir vorliegend, weil jedes Anzeichen fiir ein Fort-
schreiten eines destruierenden Prozesses auf hohere Segmente besonders.
im ersten Fall, der seit 28 Jahren stationir ist, fehlten. Er mdchte
eher an eine Bildungsanomalie, einen Hydromyelus oder eine Spina
bifida oceulta denken. Ob allein das lange Stationirbleiben des Leidens
hier zur Ablehnung einer Syringomyelie geniigt, sei dahingestellt, es
sind auch sonst seltene Fille von Syringomyelie beobachtet, bei denen
die Erkrankung sehr lange Zeit keine Fortschritte machte. Wir méchten:
noch auf die ausschliessliche Lokalisation des Leidens an den unteren
Extremitaten in beiden Fallen hinweisen, die bei der echten Syringo-
myelie jedenfalls auffallend wire. Eine gewisse Aehnlichkeit mit dem
Leiden in unseren Iillen besteht wegen des familisren Auftretens, der
ausschliesslichen Lokalisation an den unteren Estremititen, der #bn-
lichen Deformation der Fiisse. Aueh sind wir in unseren Fillen zu
einer ihnlichen Diagnose genotigt, wie der Referent der Arbeit von
Clarke und Groves. Immerhin sind die Abweichungen (dissoziierte
Empfindungslihmung, Steigerung der Reflexe, Babinski’scher Reflex, Kon-
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traktur der Knie in jenen, teilweise Aufhebung der. Sehnenreflexe, kein
Babinski, Herabselzang simtlicher Empfindungsqualitiiten in unseren
Fallen) so grosse, dass wir uns nicht entschliessen konnen, hier die-
selbe Krankheit wie in unseren Fillen anzunehmen. Hier sowohl wie
in unseren Fillen ist an den Satz des erfahrenen Kenners der Syringo-
myelie Schiesinger zu erinnern, der lantet: ,Man kann nicht ener-
giseh genug daver warnen in Erkrankungsfillen nervoser Natur, welche
mehrere Familienmitglieder in gleicher Weise betroffen, die Diagnose
auf Syringomyelie zu stellen, wenn wnicht die Erkrankungen so ent-
wickelt sind, dass ein Zweifel an der Diagnose ausgeschlossen er-
scheint®,

An die Losung der Frage, ob auch in unseren Fillen eine familidre
Form der Syringomyelie vorliegt, muss alse mit grosser Vorsicht heran-
getreten werden. Zweifellos finden sich in unseren Fillen wie in dem
von Levy und Ludloff, besonders aber in denen von Bruns, der
auch eine Syringomyelie in seinen Fillen apnimmt, gewisse Aehnlich-
keiten mit der Syringomyelie. Es konnte nur der Sakrolumbaltypus
der Syringomyelie in Betracht kommen: Hiufig sind bei diesem Atro-
phien der Unterschenkel und Fussmuskulatur, diese fehlen zwar in den
Fillen von Oehlecker und Levy und Ludloff ganz, in unserem
Tall 1 fand sich aber eine Atrophie des ganzen rechten Beines, in den
Fillen von Bruns traten sie am deutlichsten hervor und zwar fand
sich im ersten und dritten Fall eine Atrophie der Beine, besonders der
Unterschenkel. Trophische Stérungen an den unteren Extremititen, die
in unseren und den sonst mitgeteilten Fillen so ausgesprochen waren,
finden sich auch gerade bei dem Sakrolumbaltypus der Syringomyelie
besonders oft. Auch bei diesem kann es zur Verbildung und bedeu-
tender Verkirzung der Fiisse kommen. Geschwiire an den Zehen, Ne-
krose der Zehenknochen, Destruktion des ganzen Fussskeletts sind ofter
beobachtet. Fisteln kénnen wie in unseren Fillen bei der Syringomyelie
entstehen (Sterling). Mertens (s. Sterling) sah bei der Syringo-
myelie Verkiirzung des Fusses, Vereiterung einzelner Zehenabschnitte
und Schwund der Zehenglieder, also #hnliche Vorginge, wie in unseren
Fallen. Auch Spontanfrakturen wie in den Fillen Oehlecker’s werden
hanfiz genug beobachtet. Besonders hiufig fehlen beim Sakrolumbal-
typus der Syringomyelie die Achillessehnenreflexe, wie in einem unserer
Fille, seltener die Patellarreflexe wie nach Angabe von Bruns in nieht
wenig als drei seiner -Fille.

In der Tat bestehen also weitgehende Aehnlichkeiten mit dem
Sakrolumbaltypus der Syringomyelie in unseren Fillen und zwar kime
wohl am ehesten der sogenannte Morvan’sche Typus der Syrin-

23
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gomyelie mit seinem starken Hervortreten trophischer und dem starken
Zuriicktreten rein nervoser Storungen differentialdignostisch in Betracht.

Wir glanben aber trotzdem eine Syringomyelie in unseren und den
Fallen Oehlecker’s, mit einer gewissen Wahrscheinlichkeit auch in
den Fillen von Bruns, Levy und Ludloff ausschliessen zu kdnnen
und zwar aus folgenden Griinden: Das familiire Auftreten der Syringo-
myelie ist hochst ungewdhnlich und mit volliger Sicherheit noch nicht
nachgewiesen. Das ausschliessliche Befallensein der unteren Extremi-
titen in samtlichen mitgeteilten Fidllen, das absolute Verschontbleiben
der oberen Extremitiiten, trotzdem die Krankheit besonders in unseren
Fallen teilweise bereits jahrzehntelang besteht, spricht eigentlich gegen
eine Syringomyelie. Nach Schlesinger finden sich die Gelenkerkran-
kungen bei Syringomyelie in 80 pCt. aller Fille an den oberen Extre-
mititen, unter den 17 neuerdings von Miche] mitgeteilten Fillen von
Gelenkerkrankungen bei Syringomyelie war das Leiden nurin 3 Fillen
an den unteren Extremititen lokalisiert. Das ausschliessliche Befallensein
der unteren Extremitiiten in allen unseren [Fillen, d. h. die ausschliess-
liche Lokalisation des Leidens in allen Fillen im unteren Riickenmarks-
abschnitt wire also bei der echten Syringomyelie zum mindesten sehr
auffallend. — Die Sensibilititsstorungen in unseren und den ibrigen
mitgeteilten Fillen entsprechen nicht denen, die wir bei der Syringo-
myelie zu seben gewohnt sind. ,Stérungen der Temperaturempfindung
und des Schmerzes sind“ —, so sagt Frey, auf Grund eigener und
fremder Beobachtungen — ,immer vorhanden; entweder liegt Thermo-
anisthesie oder Dissoziation vor, der Tastsinn ist viel weniger gestort“.
In unseren Fallen fand sich dagegen eine Herabsetzung der Intensitit
simtlicher Gefilhlsqualititen, keine dissoziierte Empfindungslahmung,
keine Thermoaniisthesie. 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, aber immer gleichzeitig
mit einer volligen Anisthesie und Analgesie eine Thermoanistesie zu
bestehen, die bei einigen Untersuchungen vorher nicht vorhanden war.
In den Fillen Oehlecker’s fehlte angeblich jede.Sensibilitatsstorung
an der Haut, insbesondere jede Temperaturstérung oder dissoziierte
Empfindungslabmung, dafiir bestand aber offenbar, wie nebenbei auch
in unseren Fillen, eine Stérung der Tiefensensibilitit: es traten Spon-
tanfrakturen ein, ohne dass die Patienten wesentliche Beschwerden davon
hatten, in unseren Fillen liefen die Patienten noch mit dem stark
destruierten Knochengeriist des Fusses und tiefgehenden Geschwiiren
herum, ohne schwerere subjektive Beschwerden, die sich erst dann. stir-
ker bemerkbar machten, wenn Entziindungserschelnungen hinzukamen.
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Mag auch dieses auf eine stirkere Storung der Schmerzempfindung be-
sonders am Periost hindenten, so kann doch von einer echten dissoziierten
Empfindungsiihmung oder von einer Thermoanisthesie an der Haut' nicht
die Rede sein. Niemals ist es auch bekannt geworden, dass sich unsere
Patienten oder die Oehlecker’s etwa eine Verbrennung zugezogen
hiiiten, ohne etwas davon zu bemerken, wie man das so oft bei der
Syringomyelie sieht. In den Bruns’schen Fallen und in dem Fall von
Levy und Ludloff sind die Sensibilitatsstérungen nicht ganz so ein-
wandsfrei von denen bei Syringomyelie zu unterscheiden, wie in unseren
und denen Oehlecker’s. In den beiden ersten Fallen von Bruns
sind zwar simtliche Empfindungsqualititen an den Fiissen und Unter-
schenkeln herabgesetzt, im ersten Fall fanden sich aber Verbrennungs-
narben durch zu heisse Umschlige, was vielleicht auf eine besonders
starke Herabsetzung der Temperaturempfindung hindeutet. Im lezten
Fall ist nur erwihnt, dass die Schmerzempfindung erloschen bzw, herab-
gesetzt war, aber nichts von den iibrigen Empfindungsqualititen gesagt.
Es lisst sich also im ganzen nicht sicher sagen, ob die von Bruns er-
wihnten Storungen als dissozilerte Empfindungslihmung zu deuten sind
oder nicht, es ist aber auch hier eine vollkommene Thermoanisthesie
kaum anzunehmen und eine Beteiligung der Tastempfindung zum Teil
sicher. In dem Fall von Levy und Ludloff bestanden iiberhaupt keine
ganz sicheren Sensibilititsstérungen, nur schien die Temperaturempfin-
dung gegeniiber einer etwas lebhaften Tastempfindlichkeit leicht un-
sicher, was vielleicht auf eine in Entwicklung begriffene dissoziierte
Empfindungslihmunghindeutet. Sicheres liisst sichaberdariiber nicht sagen.

In den meisten Fillen des Sakro-Lumbaltypus der Syringomyelie
sind ferner Blasenstérungen beobachtet worden, die in unsern und simt-
lichen andern Fillen fehlten, trotzdem die Krankheit teilweise schon
jahrzehntelang bestand. Nur in einem unserer Fille soll voriibergehend
das Wasserlassen etwas erschwert gewesen sein. Da aber seitdem, d.h.
2 Jahre danach, solche Stérungen nicht mehr aufgetreten sind, diirfte
es fraglich sein, ob diese nur subjektiv empfundene Stérung auf eine
mangelhafte Funktion des Sphincter bzw. Detrusor ves. zuriickzufiihren
ist.. Dieses Fehlen jeder zentralen: Storung der Blase oder des Mast-
darms scheint in den mitgeteilten Fillen ganz besonders charakteristisch.
Das wire, wenn es sich um Syringomyelie handelte, durchaus auffallend,
da bei dieser nur ganz gelegentlich einmal Fille ohne Blasenstdrungen
beobachtet sind (Gnesda, Mertens).

Schliesslich ist die ausserordentlich langsame, mit starken Re-
missionen einhergehende Entwicklung des Leidens in unsern Fallen, das
jabrzehntelange Bestehen der Krankheit, ohne dass deutlichere Er-
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scheinungen der Syringomyelie aufgetreten wiren, fir eine Syringomyelie
doch etwas ungewdhnlich. In unsern 4 ersten Fillen liegt der Beginn
der Krankheit nunmehr fast 80 Jahre zuriick, vielfach ist der Zustand
jahrzehntelang stationdr geblieben, in Fall 8 hat der Prozess seit langen
Jahren iiberbaupt keine Fortschritte gemacht, nur ganz voriibergehend
traten noch Geschwiire auf, die ausgeheilt sind. Gewiss sind auch bei
der Syringomyelie Fille von 30—40jihriger Dauer bekannt (Schle-
singer), meist sind dann aber die typischeren Symptome der Syringo-
myelie frither hervorgetreten. In dem sehr langsam verlaufenden Fall
von Fischer gingen dem Manifestwerden der eigentlichen typischen
Syringomyeliesymptome 16 Jahre lang d#bnlich wie in unsern Fillen
trophische, bullose und ulzerdse Storungen an der Haunt der Hand vor-
aus. Selbst in diesem Fall war die Zeit von Beginn der ersten Storungen
bis zum Manifestwerden typischer Syringomyeliesymptome, aus denen
die Diagnose gestellt werden kounnte, also erheblich kiirzer, als die bis-
her seit Beginn der Erkrankung verstrichene Zeit in uusern Fallen, in
denen es wie auch in den Fillen von Oehlecker zu typischeren
Syringomyeliesymptomen bisher nicht gekommen ist. Etwas schneller
als in unsern und den Fillen von Oehlecker schien der Verlauf der
Krankheit in den Fillen von Bruns, aber auch hier ergab eine erneute
Untersuchung im ersten Fall nach 12 Jahren kein Fortschreiten der
Krankheit, im 2. Fall bestand die Krankheit 22 Jahre, ohne dass sie
anf andere Kérperregionen iibergegriffen hitte, der 4. Fall starb in voch
fritherem Stadium der Krankheit. Wie wir gesehen haben, besteht tber-
haupt bei den Brung’schen Fillen eine grissere Aehnlichkeit mit der
Syringomyelie als in unseren und Oehlecker’s, eine ganz scharfe Ab-
grenzung gegeniiber dieser wird bei ihnen {iberhaupt nicht moglich sein,
aber neben den iibrigen Abweichungen scheint uns auch das lange
Stationdrbleiben der Krankbeit in seinen beiden ersten Fillen erwihnens-
wert, In dem Fall von Levy und Ludloff bestand die Krankheit zur
Zeit der Untersuchung iberhaupt erst 6 Jahre.

Die Gesamtheit der hier angefihrten Griinde diirfte uns berechtigen,
jedenfalls eine typische Syringomyelie in unsern und Oehlecker’s
Fallen mit ziemlicher Sicherheit, in denen von Bruns und Levy und
Ludloff jedoch hdchstens mit einer gewissen Wahrscheinlichkeit aus-
zuschliessen. Es bestehen weiter in unseren und einigen der aus der
Literatur mitgeteilten Fillen wichtige Unterschiede in den Knochen-
verdnderungen gegeniiber der Syringomyelie, die uns die Abtrennung
unserer Fille von der Syringomyelie noch mehr erméglichen.

Oben wurde schon darauf hingewiesen, dass das Rontgogramm des
Falles 21 von Levy und Ludloff mit dem letzten Rontgenbild unseres
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Falles 1 Hinrich W. ausserordentlich viel Aehnlichkeit hat, so dass
man versucht ist zu sagen: Dieser pathologische Zustand kann nur durch
die gleiche Ursache hervorgerufen sein. Jedenfalls haben Levy und
Ludloff recht, wenn sie zu ihrer Skizzierung des Rontgenbefundes
hinzusetzen: Keine Spur ven Atrophie.

Wichtig erscheint uns ferner, dass in unseren Fillen zwar kleine
Knochenherde in dem Hallux und Vakuolen in den Endphalangen der
Grosszehen zu finden waren, sonst aber nur Sudeck’sche Inaktivitits-
atrophie.  Auch stand nicht, wie bei der Syringomyelie, der
Atrophie Hypertrophie gegeniiber, sondern den wenigen Knochen-
liicken stand Hyperostose gegeniiber. Immer fand sich dann, wenn
Knochenteile abgestossen waren, eine vermehrie Knochendichte der
guriickbleibenden Knochenreste und benachbarter Knochen und als Aus-
druck einer abgelaufenen Entziindung: periostitische Auflagerangen.

Im Gegensatz zur tabischen Arthropathie kommt es in unseren
Fallen nicht zur Ausstossung von Knochenscherben — die Tabiker
mahlen sich ihre harten Knochenenden zu Muss — sondern zur Aus-
stossung von halben oder ganzen Phalangen und zur Ausstossung von
/3 Metatarsen ev. auch ganzen Fusswurzelknochen nach vorausgehendem
Aufflackern einer lingere Zeit latent bleibenden, mit Eiterung einher-
gehenden Entziindung. Es ist deshalb auch nicht erlaubt, anzunehmen,
dass die kleinen, von dichterer Knochensubstanz umgebenen Knochen-
herde die ersten Anfinge eines zum volligen Schwund fihrenden chro-
nischen fortschreitenden Prozesses sind. Wahrscheinlich- sind . diese
Knochenherde kleine ostitische Herde im Knochen, zuerst entstanden
durch eine Knochenkontusion und sekundire lnfektion. Durch ein
stirkeres Trauma kommt es dann zum Aufflackern des Prozesses und,
eventuell begiinstigt durch eine Fissur oder Fraktur, zur fast gerad-
flachigen Losung eines Knochenteils.

Mit Syringomyelie und Tabes kann man demnach auch, was
die Knochenverinderungen betrifft, unsere Fille nicht verwechseln, —
Fiir Tabes finden sich auch sonst keine geniigenden Anhaltspunkte. In
den beiden ersten vorgeschrittenen Fillen hatte die Liquoruntersuchung
bis anf eine nur spurweis vorhandene Eiweissvermehrung ein volikommen
negatives Resultat.

Nach Ansschluss siimtlicher erwihnter Krankheiten wenden wir uns
der Erorterung der I'rage zu, um was es sich in upsern Fillen handelt.
Die Beantwortung wird naturgeméiss erschwert und keine ganz sichere
sein konnen, weil bisher kein Sektionsergebnis vorliegt.

Es wire zunichst der Sitz des Leidens niher zu bestimmen,
und zwar kame entweder eine peripherische Lokalisation in Frage oder
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aber die Ursache der peripherischen Verinderungen wire in einer Er-
krankung des Zentralnervensystems zu suchen. Bei Entscheidung der
Frage nach der Lokalisation der Krankheit ist nochmals hervorzuheben,
dass die sichtbaren pathologischen Verénderungen sich ausschliesslich
auf die unteren Extremitiiten, in der Hauptsache auf die Fiisse be-
schrinkten, und zwar ohne Ausnahme in allen Fillen, dass bei der Ent-
wicklung des Leidens eine auffillige Abhi#ngigkeit von der Intensitit
der Inanspruchnahme der Fisse nachzuweisen ist und die Krankheit
dementsprechend in einer Reihe von Fillen in ausgesprochener Weise
zam erstenmal wihrend der Militérzeit zum Ausbruch kam, nachdem
zum Teil schon unbedeutende Prodromalsymptome vorausgegangen waren,
dass in Fall 38 die wihrend der Militirzeit zutage getretenen schwereren
Symptome bei Beendigung desselben unter sachgemisser Behandlung
fir eine Zeit von itber 10 Jahren vollkommen verschwanden und dass
bei der sitzenden Lebensweise des Patienten spiter niemals wieder so
schwere Symptome wie gerade wihrend der Militirzeit zutage getreten
sind, Moglicherweise nimmt die Disposition zum Erkranken mit zu-
nehmendem Alter noch zu, da 4 unserer Patienten mit ihren sehr
schweren Erscheinangen im Alter von Ende der 40er bis Anfang der
50er Jahre standen. Im Ganzen hat man den Eindruck, dass die
unteren Extremititen und speziell die Fiisse bei unseren Patienten einen
Locus minoris resistentine darstellen und bei stirkerer Einwirkung
dusserer Schiidlichkeiten erkranken. Diese herabgesetzte Widerstands-
fihigkeit der Fiisse, die sich sowohl auf die Haut wie auf Knochen
und Knorpel erstrecken kann, ist erblich, besteht offenbar von Kind auf
und nimmt vielleicht im Laufe der Jahre noch zu.

Es ist schwer zu erkliren, um was es sich handeln konnte, wenn
wir rein peripherische Prozesse annehmen wollten und worauf sich
dann die herabgesetzte Widerstandsfahigkeit griindet. Wie wir sahen,
sind Raynaud’sche Krankheit, neuritische arteriosklerotische Verinde-
rungen, Allgemeinerkrankungen bzw. Intoxikationen (chronischer Alko-
holismus), wie Lepra, Lues, Diabetes, Blutkravkheiten mit Sicherheit
auszuschliessen. Die uns bekannten peripherischen Prozesse liegen also
nicht vor. Mit diesen wire auch die ausschliessliche und dauernde
Lokalisation der Verinderungen an den unteren Extremititen nicht zu
erkliren. Bs ist vielmehr anzunebmen, dass die herabgesetzte Wider-
standsfiahigkeit an den Fiissen, zumal wenn wir die Aehnlichkeit der
pathologischen Verinderungen mit denen bei gewissen zentralen Fr-
krankungen beriicksichtigen, ilre Ursache in irgend einer zentralen
Erkrankung hat — und hierin stimmen wir mit der Auffassung von
Oehlecker, Bruns, Levy und Ludloff iiber ihre Tille iiberein.
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Vielleicht deutet die von uns in 2 Fillen festgestellte spurweise Eiweiss-
vermehrung im Liquor auch auf zentrale Vorginge hin. Die Ursache
fir die trophischen Stdrungen an den unteren Extremititen diirfte
unserer Ansicht nach in einer kongenitalen Missbildung oder
sich spater entwickelnden familidren Erkrankung des
unteren Rilckenmarksabschnittes, wo sich ganz besonders hiufig
Missbildungen finden, oder der Cauda equina zu suchen sein. Von an-
geborenen, spiter fortschreitenden Veriinderungen in der Caudagegend
kimen wohl nur Geschwiilste und Spina bifida in Betracht. Letztere
liegt, wie bereits ausgefilhrt, auch in okkulter Form nicht vor. Gegen
Tumoren spricht das Fehlen starker Schmerzen in der Kreuzbeingegend
(L. R. Miller), der Klopfempfindlichkeit der Kreuzheingegend (L. R.
Miller, Oppenheim); die trophischen Stdrungen, die gerade in
unseren Fillen das hervorstechendste Symptom bilden, sind bei Cauda-
affektionen viel seltener als bei Rickenmarksaffektionen (Thorburn,
L. R. Miller). Auch das ausserordentlich langsame Fortschreiten der
Prozesse und ihr jahrzebntelanges Stationiirbleiben wire fiir Cauda-
tumoren ausserordentlich ungewdhnlich. Wir halten danach eine Caunda-
affektion in unseren Fallen fiir durchaus unwabrscheinlich. Far die
aus der Literatur mitgeteilten Fille gilt dasselbe.

Es wiren also nur noch irgend welche angeborenen familisiren Miss-
bildungen oder pathologischen Versnderungen im Riickenmark selber
in Erwigung zu ziehen. Was die Lokalisation der pathologischen Ver-
dnderungen dort betriflt, so spricht gegen einen Sitz in dem als Conus
bezeichneten Teil des Riickenmarks, also der Gegend vom 3.—5. Sakral-
segment, in unseren Fillen und den siimtlichen iibrigen das Fehlen von
Blasen- und Mastdarmstérungen, die in keinem der mitgeteilten Fille
jemals aufgetreten sind; nur in Fall 1 wurde, wie erwihnt, angegeben,
dass vor Jahren eine voritbergehende . Erschwerung des Wasserlassens
anfgetreten war und in der letzten Zeit sollte die Potenz etwas nach-
gelassen haben, was wohl mit dem Alter des Patienten zusammenhéngt.
Wir haben bereits ausgefithrt, dass wir eine Innervationsstérung des
Sphineter oder Detrusor vesicae hier nicht fiir wahrscheinlich halten,
wenn solche auch nicht mit vélliger Sicherheit ausgeschlossen werden
kann. Blasen-, Mastdarm-, Ejakulations- und Erektionszentrum werden
nun von Bruns, Flatau, Edinger in die Héhe von S3, S, und S5, von
Head in 8;—~3,, von Raymond in Sy verlegi. L. R. Miiller und sich
ihm anschliessend Rosenfeld, Wimmer, Balint und Benedict
nehmen dagegen nur ein Zentram 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 Berger, Oppenheim, Franki-Hochwart, Roussy
und Rossy, Zimmer u. a. wenden. Sowohl bei der einen wie bei der
andern Auffassung wiren aber auf jeden Fall bei Lisionen des unteren
Sakralmarks Blasen- oder Mastdarmstdrungen dauernder oder voriiber-
gehender Art zu erwarten. Die Annahme irgend einer hereditiren Ver-
dnderung im Conus wiirde also zu den bisherigen Beobachtungen nicht
passen. Wenn wir weiter feststellen, dass die in den mitgeteilten Fillen
beobachteten Sensibilititsstérungen sich auf das Gebiet des 5. Lumbal-
und 1. Sakralsegmentes beschrinkten und nur in Fall 1 auf das 4. Lum-
bal- und 2. Sakralsegment tbergriffen, so wiirde auch dieses nicht mit
der Annahme einer Affektion im eigentlichen Conus #bereinstimmen,
vielmehr spriche dieses sowie das Fehlen von Blasen- und Mastdarm-
storungen fiir einen Sitz der in Frage kommenden pathologischen Ver-
édnderung im sog. Epiconus und dessen Umgebung (5. Lumbal-, 1. und
2. Sakralsegment) (Minor). Sollte es sich in Fall 1 doch trotz unserer
gegenteiligen Annahme um eine wirkliche Innervationsstérung der Blase
gehandelt haben, so wiirde aunch dieses nicht gegen unsere Annahme
sprechen, da gerade in diesem Fall, wie erwihnt, auch die Sensibilitits-
storung iiber den Bereich des 5. Lumbal- und 1. Sakralsegments auf das
2. Sakralsegment, in das ja bereits das Blasenzentrum verlegt wird,
iibergriffen. In die Gegend von Ly, S; und S, wird auch der Reflex-
bogen des Achillesreflexes verlegt (Oppenheim, Ziehen), der in Fall 1
zuerst rechts, spiter beiderseits fehlte, ferner auch der des Plantar-
refleses (E. Flatau, Bruns), der in Fall 4 beiderseits fehlte. In den
Bruns’schen Fillen, die wir aber, wie ausgefiihrt, nicht mit Sicherheit
zu unsern Fillen rechnen konnen, bei depen mehr Anklinge an die
Syringomyelie zu finden sind, seheinen die Prozesse im Rickenmark
einen grossern Umfang gehabt zu haben als in den Fillen von uns,
Levy und Ludleff sowie Oehlecker, da hier die Sensibilititsstorungen
ausgedehnter waren, soweit sich aus dem Bericht ersehen lidsst, auch
auf Ly, vielleicht auf Ly iibergriffen, ferner auch die Patellarrefiexe fehlten.

Auffallend ist zunichst bis zu einem gewissen Grade bei einem
solchen Riickenmarkprozess das starke Zuriicktreten motorischer Er-
scheinungen und das starke Hervortreten sensibler und trophischer
Storungen, es lisst sich dafir aber, wie wir sehen werden, eine aller-
dings theoretische Erklirung beibringen. Nur in dem ersten unserer
Fille war das gesamte rechte Bein etwas atrophisch, was aber von
Jugend auf bestanden haben soll und augenscheinlich keine weiteren
Fortschritte gemacht hat. In den Fillen von Oehlecker, Levy und
Ludloff liessen sich keine muskuliren Erscheinungen nachweisen, nur
in einem Fall Oehlecker’s bestand eine gewisse Kontraktur der Waden-
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muskulatur, ob primér oder sekundir ist wohl fraglich. Die stirksten
muskularen Stérungen wiesen wieder die von wunsern und den andern
abweichenden Fialle von Bruns auf: In Fall 1 waren beide Beine, be-
sonders die Unterschenkel, ,atrophisch®, ,geschwicht®, die Funktion
der kleinen Fussmuskeln war erheblich gestort, in Fall 2 und 8 waren
die Atrophien weniger stark, im Fall 8 kam es jedoch spiter zu einer
stirkeren Atrophie der Unterschenkel, besonders der Peroneusgegend.
Vielfach wurden fibrillire Zuckungen beobachtet, die elektrische Erreg-
barkeit war in den atrophischen Partien herabgesetzt, die Fussmuskeln
waren im ersten Fall unerregbar. Die Abweichungen, die die Fille
von Bruns unsern und den andern gegeniiber zeigen, sind also ziemlich
auffallend und weitgehend und bestehen insgesamt in einer grosseren
Ausdehnung der Sensibilitdtsstorungen, der Reflexstérungen und in einer
starken Beteiligung der Muskulatur. Trotz der grésseren Aehnlichkeit
dieser Fille mit der Syringomyelie und ibren Abweichungen von unseren
Fillen konnen wir uns aus den oben angefihrten Griinden nicht ent-
schiiessen, sie der Syringomyelie zuzuzihlen, sondern glauben, dass das
gleiche Leiden wie in unsern Fillen vorliegt, zumal ja iiberhaupt eine
genaue Uebereinstimmung der einzelnen Fille bei den familisren Er-
krankungen des Nervensystems fehlt (Raymond, s. Bing). Wir konnen
zunéichst bei der sonst weitgehenden Uebereinstimmung der Bruns’sehen
Falle mit den unsern annehmen, dass der Riickenmarksprozess eine
grossere Ausdehnung hatte als in unsern Fillen und sowohl, was Hohe
und Tiefe wie Breite betrifft, umfangreicher war wie in den anderen
Fallen. Wenn auch hier die starke Beteiligung der Fussmuskeln und
der Peroneunsgegend ebenfalls besonders auf eine Epiconusaffektion hinweist.

Ueber die Art der Affektion lisst sich bei dem ginzlichen
Fehlen jeglichen Sektionsbefundes nichts Bestimmtes sagen. In Betracht
kime jedenfalls eine Hydromyelie, die gerade im Lumbo Sakralmark
hiufiger als anderen Stellen vorkommt (Schlesinger) und deren fa-
milidres Auftreten von Higier erwihnt wird. Auch Qehlecker hilt
in seinen Fillen das Vorhandensein einer Hydromyelie fiir moglich.
Die Annahme einer solchen wiirde auch mit der Tatsache des iiber-
wiegenden Auftretens sensibler und trophischer Stérungen und des Zu-
riicktretens motorischer Stérungen ganz gut ibereinstimmen, da die
Hydromyelie mit Vorliebe die ventralen Abschnitte der Hinterstringe,
die graue Kommissur okkupiert (Schlesinger), Gegenden, die fiir die
Leitung der Beriihrungs-, Temperatur- und Sehmerzempfindung sowie
des Muskelsinnes von besonderer Bedeutung sind. Gelegentlich, und
zwar in Fillen, in welchen allem Anschein nach bereits in friherm
Fatalleben Stérungen vorbanden waren, kann der erweiterte Zentral-
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kanal sogar die hintere Peripherie des Riickenmarks erreichen und mit
dem Subpialraum frei kommunizieren. Das soll speziell im Lumbal-
und Sakralmark hiofiger als an anderen Stellen vorkommen. Alles
dieses gibe also eine Erklirung dafiir, dass in den mitgeteilten Fillen
ganz Uberwiegend sensible und trophische Stérungen zutage traten.
Dass etwas derartiges bei Riickenmarkskrankheiten itiberhaupt vor-
kommen kann, zeigen von Gnesda, Mertens, Stertz beschriebene
Fille von Syringomyelie, bei denen trophische und sensible Stérungen
jahrelang ohne Erscheinungen von seiten der Muskulatur bestanden haben.

Wir konnen uns vorstellen, dass in den mitgeteilten Fillen eine
Hydromyelie von laus aus vorhanden war oder sich allmihich ent-
wickelte, dass’ die unteren Extremititen infolge dieser in der Gegend
des Epiconus sitzenden und besonders die sensiblen Bahnen schiidigenden
Hydromyelie loci minoris resistentiae wurden, und dass es dort bei
grosser Inanspruchnahme zu trophischen Schidigungen besonders wihrend
der Militirzeit kommen musste. Dass offenbar schon Jabre vor dem
Militdrdienstalter irgend ein pathologischer Prozess in jener Gegend des
Riickenmarks vorhanden sein musste, zeigen ja die Sensibilititsstorungen,
die in unseren drei letzten Fillen schon vor dem Auftreten irgendwie
stirkerer trophischer Prozesse nachzuweisen waren, zeigen ferner auch
die Ueberempfindlichkeit der Fiisse, das Abfallen der Nigel, die schmerz-
haften Sensationen im jugendlichen Alter. Dass eine Hydromyelie iiber-
haupt zunichst symptomlos bleiben kann, bewies Utchida, der unter
78 kindlichen Riickenmarken 8mal Hydromyelie fand, ohne dass in vivo
irgend welche Erscheinungen darauf hingedeutet hitten, zeigte ferner
Bittorf, der bei der Sektion eines 12jihrigen an Diabetes leidenden
Knaben eine Hydromyelie fand, die symptomlos geblieben war.

Um einen erweiterten Zentralkanal kann es zu einer mehr oder
weniger starken Gliawucherung kommen (Kaufmann). Denkbar wire
es also auch, dass in unseren Fillen gleichzeitig ein gewisser Grad von
Gliose vorliegt. In ausfithrlicher Weise haben ferner Leyden, Kaiser
ond Kiichenmeister (s. Ernst), Starker und Wosnesensky, Schiiller,
nenerdings auch wieder Schiefferdecker und Leschke dargetan, dass
entwicklungsgeschichtliche Anomalien in der Ausbildung des Zentral-
kanals resp. akzessorische Zentralkanile weiter auch eine zentrale Gliose,
die auf Entwicklungsstérungen zuriickzufithren wire, zur Entstehung
einer Syringomyelie Anlass geben kénnten. Es bestehen sogar anato-
misch fliessende Uebergéinge zwischen der Hydromyelie und Syringe-
myelie und es ist nach Ernst unméglich, eine scharfe Grenze zwischen
beiden zu ziehen. Beriicksichtigen wir diese Tatsachen, so finden viel-
leicht gewisse Anklinge an die Syringomyelie in unseren und Oeh-
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lecker’s Fillen, und die grossere Aehnlichkeit der Krankheit in den
Bruns’schen Fillen und in dem Fall von Levy und Ludloff mit der
Syringomyelie ihre Erklirung, ohne dass wir damit gezwungen wiren,
ohne  weiteres eine typische Syringomyelie in unseren Fillen anzu-
nehmen.

Ausser einer Hydromyelie wire in unseren und den anderen mit-
geteilten Fillen auch das Vorhandensein einer Zweiteilung des Zentral-
kanals, einer Zweiteilung des unteren Riickenmarksendes (Diastemato-
myelie) (Falle von Ernst, Recklinghausen, Pick, Westphal) in
Betracht zu ziehen, Missbildungen, die nicht im ganzen Verlauf des
Riickenmarks aufzutreten brauchen, die vielmehr auf bestimmte Teile
desselben beschriinkt sein konnen, die auch kombiniert mit der Hydro-
myelie und Syringomyelie vorkommen (Fall von Minor). Speziell hat
Ernst einen Fall von Zweiteilung des Riickenmarks im Lumbalmark mit
Klumpfuss und chronisch-fungdsem Geschwiir beschrieben. I[mmerhin
hat die Annahme einer solchen Missbildung nicht so viel fiir sich wie
die einer Hydromyelie, da {iber ihr familiiires Auftreten usw. nichts
beknant ist.

Die endgiiltige Entscheidung dariiber, was fiir ein Prozess in den
mitgeteilten Fallen wirklich vorliegt, kann und wird erst die Autopsie
erbringen. Nur soviel konnen wir bisher schon sagen, dass es sich aller
Wahrscheinlichkeit nach um einen Prozess im Riickenmark handeit.

Es sel nun noch auf eine Behauptung Oehlecker’s niher einge-
gangen. Dieser ist der Ansicht, dass seine Fille vielleicht als Stiitze
dafir dienen konnten, dass im Riickenmark besondere trophische Zen-
tren fiir Knochen und Gelenke bestehen. Cassirer hat aber ausgefithrt,
dass, wenn auch die trophischen Storungen oft im Vordergrund stehen,
keine isolierte trophische Nerven und Zentren anzunehmen seien, weil
namentlich vasomotorische und sensible Reizzustinde fast stets als Be-
gleiterscheinungen gefunden werden. Wir miissen entgegen der Auf-
fassung Oehlecker’s dieser Ansicht beipflichten und glauben nicht,
dass unsere und die anderen mitgeteilten Fille einschliesslich der
Oehlecker’s der Auffassung Cassirer’s widersprechen: denn in allen
diesen Fillen waren ausgesprochene Sensibilitiitsstérungen neben den
trophischen Stérungen nachzuweisen, und auch die trophisehen Storungen
in den Fillen Oehlecker’s scheinen durchaus nicht isoliert aufgetreten
zu sein, da nach dem ganzen Verlauf, dem unbemerkten Auftreten von
Spontanbriichen sicherlich ganz erhebliche Stérungen der Tiefen-
sensibilitdt vorgelegen haben. Dieses kombinierte Auftreten trophi-
scher und sensibler Storungen in séimtlichen mitgeteilten Fillen spricht
fiir die Auffassung Cassirer’s, dass der trophische Einfluss des Nerven-



358 Dr. Rudolf Gobell und Dr. Werner Runge,

systems die vorhandenen Bahnen benutzt, und dagegen, dass es etwa
isolierte trophische Zentren und Bahnen im Nervensystem gibt.

Die Prognose der familiiren Trophoneurose der unteren
Extremititen, wie wir die Erkrankung vorliufig bis zur genaueren
anatomischen Wesenbestimmung bezeichnen miissen, ist eine sehr ernste,
wie die zahlreichen Todesfille in der von uns beobachteten Familie
zeigen. Nur dann, wenn eine friihzeitize Prophylaxe bei den Mitglie-
dern solcher Familien, sowie eine moglichst frihzeitige Behandlung ein-
setzt, kann die Prognose giinstiger gestaltet werden.

Hinsichtlich der Prophylaxe wire folgendes zu iiberlegen:

Es ist selir wahrscheinlich, dass bei unseren Fillen, wie z. B. auch
in den Fillen von Oehlecker das mechanische Moment hei der Ans-
bildung ernsterer Symptome eine grosse Rolle spielt durch die Einwirkung
relativ geringer Gewalten, bei stirkerem Umberlaufen (Oehlecker I
und II), beim Holzhauen (unser Fall II), wihrend der Dienstzeit (unser
Fall 1If), beim Radfahren (unser Fall IV).

In unseren Fillen kam es durch missige Inanspruchnabme zu
Blasenbildung, Hautnekrose und zum Abfall der Nigel, also trophoneu-
rotischen Stdrungen, bei starkerer Inanspruchnahme kommt es zur Ab-
stossung von Knochen unter Eiterung, und es scheint gerade hierfiir das
mechanische Moment eine sehr wichtige Rolle zu spielen. Es
kann eine Fissur oder Fraktur diese Abstossung von Knochen einleifen.

Diese Fraktur méchten wir, wie E. W. Baum bei den Tabischen
Frakturen, nicht als Spontanfraktur bezeichnen. Der Mittelfuss-
knochen des Hinrich W. (Fall I) war recht fest. Es bestand an ihm
keine Osteoporose oder Atrophie.

Liegt eine Osteopsathyrosis oder Fragilitas ossium vor, so fiihrt
schon normale Beanspruchung zur Fraktur. Ist die Knochenfestigkeit
normal, und wird die Beanspruchung, weil die Tiefensensibilitit herab-
gesetzt ist, und infolgedessen die reflektorischen Hemmungen fehlen,
abnorm, so fihrt sie zum Bruch.

Da die Knochenfestigkeit in unseren Fillen nichts zu wiin-
schen iibrig lisst, so kann es nur die Herabsetzung der Tiefensensi-
bilitit sein, welche bewirkt, dass unsere Patienten ihre Fiisse noch
weniger schonen wie ein gesunder Mensch und dadurch so leicht die Fis-
suren eintreten.

Fiir Johann W. (Fall 4) war es sicher nicht giinstig, dass er Damen-
rad gefabren ist. Es hatten sich bei ihm auch schon viele Knochen
losgestossen: am rechten Fuss, abgesehen von den Zehenphalangen, die
Capitula metatarsorum I, IT, IIl, IV, am linken Fuss abgesehen von
Zehenphalangen vom 1. Metatarsus, die Halfte vom Il., /3 von den III.,
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IV., V. des Capitulum und wenig mehr. Es wird sich also, wie wir es
bei Hinrich W. erlebt haben, bei Johann W. 9mal ein Metatarsaleapi-
tulum abgestossen haben.

Gerade beim Abspringen vom Rade konnen sehr leicht Frakturen
der Mittelfussknochen anftreten.

Wie schon an anderer Stelle betont wurde, liess Johann W.’s Fiihig-
keit, mit seinen Fiissen noch riistig zu arbeiten, Rad zu fahren und der-
gleichen mehr, gerade erkennen, wie sehr die Tiefensensibilitit in un-
seren Fillen 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 von
ganz besonderer Wichtigkeit. Es muss darauf gesehen werden, dass
die Patienten in der Auswahl ihres Berufes richtig angeleitet werden,
damit sie moglichst wenig traumatischen Einflissen ausgesetzt sind.
Befreiung vom Militirdienst ist im Hinblick auf den Ausbruch der
Krankheit wihrend desselben in einer Reithe von Fillen von ganz be-
sonderer Wichtigkeit.

Therapie: Weitgehendste Schonung ist auch im Beginn des Lei-
dens anzuraten. Wenn sich in einem Anfall ein Knochen abstisst, so
wird man méglichst konservativ verfahren und Esxartikulationen nur
dann vornehmen, wenn die Zehen nicht mehr zu erhalten sind. Schreitet
der Prozess am Mittelfuss weiter fort, so wire eine Operation nach
Pirogoff in Erwigung zu ziehen. Natiirlich scheuen sich die Leute
vor einem grosseren Eingriff, namentlich vor einer Amputation. Patient
Wilhelm W. liess sich zur Amputatio femoris osteoplastica nach Gritti
nur deshalb iiberreden, weil die Schmerzen im linken Fuss unertriglich
geworden waren. Mit Oehlecker glauben wir, dass man in unseren
Fallen sicher osteoplastische Operationen, zum Beispiel Operation nach
Pirogoff und die nach Gritti ausfithren kann. Hier handelt es sich
ja um Sensibilititsstorungen, die nicht sehr ausgedehnt sind und die
Knochenheilung hat nicht gelitten.
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