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Die Friedreichsche Krankheit kénnen wir als Prototyp der orga-
nisch bedingten hereditar-familiaren Nervenleiden ansehen, die in den
letzten Jahrzehnten das besondere Interesse der Neurologen in An-
spruch genommen haben. Die gréfiten Schwierigkeiten bei der ein-
gehenden Beschaftigung mit diesem Thema bereitete zweifellos die
Forschung nach der #tiologischen Seite, die auch heute noch wenig
geklart ist. Dies ergibt sich daraus, dafl wir es mit einer Gruppe von
Krankheiten zu tun haben, aus deren ausgesprochenem erblichen und
familidiren Auftreten wir den Schlufl einer endogenen Entstehungs-
ursache zu ziehen berechtigt sind. Trotzdem finden sich vielfach in der
Literatur exogene Momente angegeben, die fiir den Ausbruch dieser
Leiden mitverantwortlich gemacht werden. So ist auch bei der here-
ditéren Ataxie nicht versiumt worden, nach #ufleren Schidlichkeiten
zu suchen, die man in &tiologischer Hinsicht verwerten zu konnen
glaubte. Dem Charakter der Krankheit entsprechend fahndete man
auf ein Agens bei den Erzeugern, das in spezifischer Weise durch eine
Keimschidigung die Grundlage zur spiteren Erkrankung hervor-
-zurvfen imstande wire. In diesem Sinne meinte Friedreich dem
Potatorium der Eltern eine gewisse Bedeutung zuweisen zu miissen,
denn die Viter seiner ersten 6 Kranken waren dem Trunk ergeben.
Bei der Publikation der néchsten 3 Fille hielt er diese Ansicht nicht
mehr aufrecht, da in der Familie kein Alkoholabusus vorlag. Immerhin
ist in spateren Krankengeschichten Alkoholismus wicderholt angefiihrt,
so z. B. bei Bing, Mingazzini, Seiffer, Riitimeyer, Baumlin,
Cohn, Frey und Flatau; einige Male findet sich sogar die Angabe,
daB die erkrankten Kinder im Rausche gezeugt seien. Ob man diesem
Faktor eine ursidchliche Rolle zusprechen kann, ist zum mindesten sehr
fraglich; es diirfte dieser Noxe wohl zu viel Beachtung geschenkt
worden sein. Ubrigens ist bei der grofien Mehrzahl der Fille — wie
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auch bei den unten eingehend beschriebenen — der Alkoholismus der .
Eltern mit Sicherheit auszuschlieBen gewesen.

"Uber die #tiologische Bedeutung der hereditiren Syphilis fiir die
Friedreichsche Ataxie gehen die Ansichten auseinander. Einige
Autoren haben dieser Infektion besonderen Wert beigemessen, was sehr
nahelag, da wir ja wissen, daB die Lues hiufig Geistes- und Nerven-
krankheiten in der nachfolgenden Generation verursacht. Erschwert
wird die Forschung nach dieser Richtung dadurch, daB wiederholt Fille
beschrieben worden sind, in denen die Differentialdiagnose zwischen
Friedreichscher Krankheit und einem Symptomenkomplex, ent-
standen auf dem Boden der Lues hereditaria, nicht gestellt werden
konnte. Uber derartige eigene Beobachtungen berichtet Oppenheim,
betont jedoch, dafl gewohnlich in der Art der Entstehung und des
Verlaufes beide Leiden sichere Unterscheidungsmerkmale biten. For-
ster nimmt die Syphilis als #tiologisches Moment in Anspruch, indem
er ausfithrt: ,,Das Bild der Friedreichschen Ataxie kann durch eine
hereditar-syphilitische Erkrankung vorgetiduscht werden. Ich habe
aber auch Fille gesehen, bei denen man annehmen mufB, daB dies
Krankheitsbild indirekt als Hemmungsbildung auf syphilitischer Grund-
lage entstanden war.“ Durchaus ablehnend gegeniiber der Syphilis als
ursichlichen Faktor verhilt sich Eduard Miiller, der bei seinen
Kranken keine Anhaltspunkte fiir eine Lues gefunden hat. Doch
raumt er ebenfalls ein, daf} ,,die hereditire Lues vielleicht imstande sei,
eine symptomatologisch &hnliche Strangerkrankung zu verursachen®.
Auch Friedrich Schultze, einer der besten Kenner der hereditiren
Ataxie, spricht sich in einer neueren Arbeit, in der er bei seinen beiden
Patienten bei negativer Wassermannscher Reaktion keine Anzeichen
fiir Syphilis feststellen konnte, gegen einen Zusammenhang mit der
Lues aus. Er stiitzt sich dabei u. a. auf die Tatsache, daB die Erkran-
kung iiberwiegend in denjenigen Stinden auftritt, die am wenigsten
Syphilis haben, besonders auch bei den einfachen Leuten auf dem
Lande, daB sich ferner weder bei den Betroffenen: selbst noch bei deren
Eltern oder Geschwistern Zeichen einer syphilitischen Erkrankung
nachweisen lieBen. Desgleichen teilt Vorkastner bei zwei Kranken
negativen Wassermann im Blut und Liquor mit, und Spiecker kommt
bei zwei Kindern, die die Symptome der Friedreichschen Tabes
zeigten bei positivem Blut-Wassermann, nachdem eine antiluetische
Behandlung Besserung zur Folge hatte, zu der Ansicht, daB eine here-
ditire Lues die Friedreichsche Krankheit nachgeahmt hahe. Nicht
unerwahnt bleiben soll der Fall von Strakosch, in dem die Wasser-
mannsche Reaktion im Blute positiv, im Lumbalpunktat negativ
ausfiel. Besonders hervorgehoben wird, daB Patient wie Geschwister
keine Symptome fiir Lues hereditaria aufwiesen. Es ist demnach nicht
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auszuschlieflen, dafl der positive Wassermann nicht auf einer Heredo-
syphilis beruhte, wie es der Verfasser annimmt, sondern auf einer
moglicherweise spiter erfolgten luetischen Infektion. Jedenfalls diirfte
auch dieser Fall nicht beweiskriftig genug sein, um daraus einen un-
mittelbaren Zusammenhang zwischen hereditirer Lues und Fried-
reichscher Ataxie ableiten zu konnen.

Eine sicherlich bedeutsamere Rolle fir das Zustandekommen des
Leidens spielen nach einer Reihe von Autoren Geistes- und Nerven-
krankheiten in der Ascendenz. In zahllosen Fillen machen sie ihren
unheilvollen Einflufl bei der Nachkommenschaft geltend, z. T. bei der
unmittelbar folgenden Generation, teils aber auch erst bei spiteren Glie-
dern dieser Familie, sei es ira Sinne einer homologen oder einer hetero-
logen Hereditat. Uber die Bedeutung dieser Erkrankungen fiir die
hereditiare Ataxie gibt am besten die Arbeit von Frey Auskunft, der
sehr eingehende Beobachtungen iiber einen Stammbaum gemacht hat,
der stark von Neuro- und Psychopathien mit ausgesprochener erblicher
Tendenz heimgesucht war und in dessen 11. bzw. 12. Generation eine
Reihe von Mitgliedern von Friedreichscher Krankheit befallen wurde.
Aus der Fille der von Frey bei dicsen Familien berichteten Leiden
seien angefiihrt: Epilepsie, Hysterie, Neurasthenie, Hypochondrie,
Melancholie, Pseudologia phantastica, Psychose, Eclampsia infantum,
Tremor linguae, Sprachstérungen, Strabismus, Nystagmus, zentrale
Schwerhorigkeit, Riickenmarkskrankheiten, halbseitige Muskelatrophie
und Chorea. Moralische Defekte, Vagabundismus und Suicidium finden
sich neben gehduft vorkommenden Degenerationszeichen ebenda er-
wahnt. Bemerkenswert ist, dal} die Vererbung einen heterologen Typus
zeigte. Die grofle Zahl der in den Fre yschen Fillen bei den Ascendenten
auftretenden Affektionen des Zentralnervensystems und die sich damit
deckenden Angaben anderer Verfasser lassen gewiB die Annahme be-
rechtigt erscheinen, daf} diese Erkrankungen einen fiir die Entstehung
der Friedreichschen Ataxie pridisponierten Boden schaffen. BEs ist
die Vermutung sehr naheliegend, daB von Generation zu Generation
eine neuro- bzw. psychopathische Veranlagung vererbt wird, die viel-
leicht noch nicht spezifischer Natur ist, sondern erst mit bestimmten
endogenen Bedingungen zusammentreffen mufl, damit sich ein scharf
begrenztes Krankheitsbild aus der Gruppe dieser Leiden entwickeln
kann. Von diesen endogenen Bedingungen wird es abhingig sein,
weshalb in dem einen Falle etwa eine Epilepsie und das andere Mal
eine hereditire Ataxie entsteht. Schon Friedreich maf dem hereditaren
Moment eine ganz besondere #tiologische Bedeutung bei und duflerte
sich in seiner zweiten Versffentlichung iiber dieses Thema folgender-
mafen: ,,Obgleich Eltern oder Voreltern an keiner gleichen oder &hn-
lichen Affektion erkrankt, so muBte doch fiir die Entstehung der an
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den Kindern zutage tretenden Stérung eine von den Eltern iibertrag-
bare Erkrankungsdiathese als zweifellos angenommen werden, und es
schien mir gerade dieses Moment bemerkenswert genug, um meine Fille
als ,hereditire Ataxien‘ in einer besonderen Gruppe zu vereinigen.‘
Die Anschauung Friedreichs, in einer ererbten Anlage den Haupt-
faktor fir die Entstehung des Leidens zu erblicken, ist von fast allen
Seiten anerkannt worden, und hat man seitdem den familiiren und
hereditaren Verhiltnissen ein besonderes Interesse zugewandt. Wenn
Friedreich hiermit auch einen Weg gewiesen hat, auf dem wir der
Losung der Atiologiefrage vielleicht niher kommen werden, so kann
uns der Begriff einer ,jiibertragbaren Erkrankungsdiathese* doch noch
keinen ausreichenden AufschluBl iiber die priméire Ursache geben.
Endogenen Momenten glaubte er jedenfalls die wichtigste Rolle in
atiologischer Hinsicht einrdumen zu miissen, und so fithrte er als hochst
beachtenswert an das ,,Auftreten der ersten Krankheitssymptome in
simtlichen Fillen zur Zeit der beginnenden cder erst kurz vollendeten
Geschlechtsreife”“: Es wurde von ihm die Hypothese aufgestellt, dal}
die Veranderungen, die sich im menschlichen Organismus in der Phase
der geschlechtlichen Entwicklungsvorginge abspielen, vielleicht einen
priadisponierenden Einflufl auf die Entstehung der Krankheit haben
kénnten. Gestiitzt fand Friedreich diese Annahme durch die Be-
obachtung, daBl bei einer Kranken nach dem Wochenbett eine rasche
Verschlimmerung einsetzte, die er gleichfalls auf die besonderen An-
forderungen, die zu diesem Zeitpunkt an den Korper gestellt werden,
zuriickzufithren geneigt war. Peiper berichtet sogar in 2 Fillen den
Ausbruch des Leidens in unmittelbarem Anschlufl an das Wochenbett.

In. vielen Fillen stellte sich heraus, daf3 die Kranken aus blutsver-
wandten Ehen stammten; dies erwahnen Cassirer, Bing, Baumlin,
Rankin, Seeligmiiller. Das gleiche trifft auch auf unser erkranktes
Geschwisterpaar zu, dessen Eltern Geschwisterkinder sind. Hiibscher
hebt die Konsanguinitidt als erheblich belastendes Moment hervor, und
Frey, der bei seinem Stammbaum eine vielfach sich wiederholende
Blutsverwandtschaft viterlicher- und miitterlicherseits fand, macht
dieselbe ,,in erster Linie* fiir das Auftreten der Krankheit verantwort-
lich. Es ist einleuchtend, daB bei einem Sprofl, dessen Eltern aus der
gleichen neuropathischen Familie stammen, sehr leicht eine Summierung
von keimschidigenden Faktoren stattfinden kann, wedurch die Ver-
erbung einer Erkrankungsdiathese im Sinne von Friedreich um so
wahrscheinlicher wird. Hiermit iibereinstimmend berichtet Frey iiber
die Zunahme der Morbiditit bei einem zweiten Stammbaum, bei dem
doppelte Konsanguinitit vorlag. Wihrend in der ersten Generation
nur ein Individuum an Ataxie erkrankte, die zweite verschont blieb,
wurden in der dritten 3 Enkel von diesem Leiden befallen. Interessant
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ist diese Beobachtung ferner wegen der darin zum Ausdruck kommenden
homologen Hereditit. Eine direkte Vererbung der Friedreichschen
Krankheit wurde vielfach bestritten, doch mit Unrecht; da8 sie aller-
dings nicht sehr hiufig ist, ergibt sich aus dem Wesen der Erkrankung,
die wobl in den meisten Fillen eine EheschlieBung verbietet. Beriick-
sichtigt man aber, dafl auch bei diesem Leiden Fille mit weniger aus-
geprigten Symptomen und Formes frustes auftreten kénnen, dann darf
man die Méglichkeit einer unmittelbaren Ubertragung der Krankheits-
anlage auf die Nachkommenschaft nicht von der Hand weisen. Mendel
beschreibt ein ataktisches Geschwisterpaar, dessen Mutter und GroS-
mutter an der gleichen Krankheit litten, Peiper stellte das Leiden bei
Mutter und Tochter fest, Ra y mond bei einem Patienten, dessen Mutter
und GroBvater miitterlicherseits, sowie zwei seiner Tanten und die
beiden jiingsten Sohne einer dieser dieselben Erscheinungen boten. Es
dringt sich hier die ¥rage auf, ob wir fiir die letzteren Fille von vorn-
herein die Ubertragung einer ganz spezifischen Erkrankungsdiathese
annehmen miissen, auf deren Boden sich nur eine Friedreichsche
Krankheit und nichts anderes entwickeln kann, oder ob es sich um die
Vererbung einer allgemeinen neuro- oder psychopathischen Anlage
handelt, die eine gewisse Variationsbreite besitzt, d. h. die an sich zu
einer Reihe von Gemiits- oder Nervenleiden fiihren kann und erst be-
stimmte Gestaltung erfihrt unter dem Einflufl spezifischer, sicherlich
endogen bedingter Faktoren, die uns noch unbekannt sind.

Sehen wir jetzt von dem Moment der familisren und hereditiren
Belastung ab, so bleiben noch rein exogene Schadlichkeiten zu beriick-
sichtigen, die man zur Losung der Atiologiefrage angefiihrt hat. Be-
sondere Aufmerksamkeit wurde den akuten Infektionskrankheiten zu-
gewandt, deren Auftreten vielfach als Entstehungsursache der Ataxie
angeschuldigt worden ist. Es wurde in der Bewertung dieses Faktors
entschieden zu weit gegangen, wenn man die Friedreichsche Krank-
heit als ein postinfektioses Leiden ansprach, und ist daher diese Hypo-
these spiter fallen gelassen worden. Lannois und Porot scheinen in
ihrer Arbeit von 1905 ,,Le coeur dans la maladie de Friedreich* aller-
dings noch anf dem Boden der alten Infektionstheorie zu stehen, wenn
sie die Ansicht vertreten, daf die Erkrankung des Herzens — es lag
in ihrem Falle eine chronische Myokarditis vor — und die Affektion des
Nervensystems auf einer gemeinsamen Basis durch dieselbe toxisch-
infektitse Ursache entstanden sei. Anamnestisch stellten sie eine fieber-
hafte Erkrankung mit meningitischen Erscheinungen und Krampfe fest,
an die sich bald die ersten Symptome der Ataxie anschlossen. Wenn
wir auch heute den fieberhaften Infektionen diese bedeutsame Rolle
nicht mehr zuweisen, so darf dennoch nicht jeglicher Zusammenhang
zwischen ihnen und der hereditiren Ataxie geleugnet werden. Recht
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héaufig ist der Ausbruch des Leidens im unmittelbaren oder baldigen
AnschluB an eine solche Erkrankung beschrieben, so werden zitiert:
Typhus von Riitimeyer und Mingazzini, in 3 Fallen eine fieberhafte
Affektion von typhosem Charakter von Fornario, Masern von Frey,
Stein, Mackenzie und Armand-Delille et Feuilléc, Scharlach
von Cohn, Riitimeyer, Wutscher und Frey, Influenza von Besold
und Hibscher, Chorea von Frey und Riitimeyer, Dysenterie von
Simon, ferner noch Keuchhusten, Pneumonie und Variola. Wiederholt
wird auch Verschlimmerung der Ataxie nach Uberstehen einer dieser
Krankheiten mitgeteilt. Welche wechselseitigen Beziehungen diirfen
hier nun angenommen werden? Sicherlich konnen die Infektions-
krankheiten nicht das eigentliche ursichliche Moment darstellen; denn
wie sollten die verschiedenen Infektionen imstande sein, alle in gleicher
Weise durch ihre spezifische Noxe dasselbe komplizierte Krankheitsbild
hervorzurufen! Sind aber ganz bestimmte endogene Vorbedingungen
erfilllt, d. h. liegt die Erkrankungsdiathese bereits im Organismus be-
griindet, so finden sie ein pridisponiertes Angriffsgebiet vor, in dem
sie nach dem Gesetz des Locus minoris resistentiae ihren schadigenden
EinfluB geltend machen konnen und die bis dahin latente Krankheit
auszulGsen in der Lage sind. Neben dieser lokalen Einwirkung rufen sie
in den meisten Fillen eine starke Schwichung des gesamten Korpers
hervor, die an sich schon den Ausbruch des Leidens begiinstigt. Es
kommt den Infektionskrankheiten also zweifellos die Rolle eines Agent
provocateur zu, was besonders von Allen Star betont wird, der ihnen
neben der hereditiren Anlage eine groBie Bedeutung beimifBit. Inter-
essant und erwihnenswert ist in diesem Zusammenhang eine Tatsache,
auf die Friedreich bereits aufmerksam gemacht hat, namlich die
hiufige Erkrankung der Ataktiker an Typhus. Von seinen 9 ersten
Fallen wurden 6 von Typhus betroffen, davon verliefen 5 todlich. Es
findet sich in Friedreichs zweiter Veroffentlichung folgender Passus:
,,Fast mochte man sich zu der Annahme berechtigt halten, als ob den
an Ataxie leidenden Kranken eine grofiere Disposition zu Abdominal-
typhus und eine geringere Widerstandsfahigkeit gegen den in den
Organismus gelangten Infektionsstoff zukédme.*  Entsprechend berichtet
Frey bei den Angehorigen einer Linie seiner Friedreichkranken iber
verminderte Widerstandskraft gegen Typhus, dem mehrere Mitglieder
zum Opfer fielen. Ob es sich in diesen Fillen nur um ein zufélliges
Auftreten dieser an sich so hiufigen Infektionskrankheit handelt, oder
ob tatsichlich eine gewisse innereBeziehung besteht, die in einer gréfleren
Disposition zu dieser Erkrankung zum Ausdruck kommt, 1Bt sich
wohl schwerlich entscheiden. Jedenfalls sind wir nicht berechtigt, dem
Typhbus in #tiologischer Hinsicht eine Sonderstellung gegeniiber den
iibrigen akuten Infektionen einzuriumen, sondern er kann auch nur
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als auslosendes Moment in Frage kommen. In diesem Sinne sollen
auch Traumen wirken kdnnen, wie von einigen Seiten behauptet wird.
Als Kuriosum sei ein Fall von Mendel angefiihrt, wo sich ein angeblich
ganz akuter Beginn des Leidens im Anschluf} an einen groBien Schrecken
eingestellt haben soll. Wir kommen somit in der Atiologiefrage zu dem
Ergebnis, daf uns das sicherlich wichtige Moment der Hereditét allein
keine gentligende Aufklirung geben kann, sondern wir immer noch
bestimmte endogene Bedingungen voraussetzen miissen, die aber véllig
in Dunkel gehiillt sind.

Das gleiche gilt auch von der Pathogenese der Friedreichschen
Ataxie, wie {iberhaupt von der grofien Gruppe der hereditéren Nerven-
krankheiten. Bing hat zwar den Versuch gemacht, die Pathogenese
mit Hilfe der , Ersatztheorie” von Edinger zu erkldren, doch hat sich
dagegen berechtigter Widerspruch erhoben. Es fuflt die Edinger-
sche Anschauung auf der Lehre vom Gleichgewichtszustand der Gewebe
im Organismus. Wird dieser in irgendeiner Weise gestort, so werden
gewisse Zellverbinde eine Schwichung erfahren, wihrend andere in
Wucherung #ibergehen, vm auf diese Weise eine normale Gewebs-
spannung aufrechtzuerhalten. Unter geregelten Verhiltnissen ist der
Ersatz dem Aufbrauch von lebendiger Substanz, den jede Funktion
bedingt, angepafit. Als Schidigung soll nun nach Edinger einerseits
bei normalem Ersatz eine iibermafige Funktion, andererseits bei nor-
maler Funktion ein ungeniigender FErsatz wirken konnen. Fiir die
Friedreichsche Krankheit glaubte er eine Ersatzstérung in dem
hypoplastisch angelegten Riickenmark als zugrunde liegend annehmen
zu diirfen. Diesen Gedankengang fiithrte Bing weiter aus, der gerade
die hereditiare Ataxie als geeignetstes Beispiel fiir den Beweis der Giiltig-
keit der Edingerschen Theorie ansah. Er suchte den Nachweis zu
erbringen, dall der Aufbrauch des hypoplastischen Organs in einem
bestimmten Abhingigkeitsverhiltnis stinde zu den Anforderungen, die
an dasselbe gestellt wiirden, und dafBl sich daraus die Reihenfolge des
Auftretens der einzelnen Krankheitserscheinungen erkliren liefle. Ent-
sprechend der Theorie miiten zunichst diejenigen Bahnen des Nerven-
systems der Abnitzung anheimfallen — ein mangelhafter Ersatz vor-
ausgesétzt —, die am meisten in Anspruch genommen wiirden. Es seien
dies die zentripetalen Bahnen der Bewegungs- und Tonusregulation.
Klinisch kéame ihre Degeneration in der Ataxie zum Ausdruck, dem
ersten Symptom unserer Krankheit. Daf} diese Koordinationsstérung
zuerst an den Beinen einsetze und meist erst viel spiter an den Armen,
ergibe sich aus der grofieren funktionellen Inanspruchnahme der unteren
Extremitaten im Kindesalter, dem hiufigsten Zeitpunkt fiir den Beginn
des Leidens., Wenn auch zunichst die Bingschen Ausfithrungen eine
Reihe von Anhingern fanden, so haben sie sich in neuerer Zeit doch
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nicht als stichhaltig behaupten kénnen. Wie wenig die Edingersche
Ersatztheorie imstande ist, uns die Pathogenese der Friedreich-
schen Krankheit, die nach Bing den Typus einer Aufbrauchserkrankung
darstellen sollte, zu erkliren, wird u.a. von Eduard Miiller und
Friedrich Schultze betont. Der letztere Autor weist neben anderen
wichtigen Momenten auf das normale Verhalten der Pupillen hin, das
ganz im Widerspruch stehe zu dem, was man entsprechend der Ab-
niitzung durch hiufige Funktion erwarten sollte. Schultze fihrt
aus: ,,Es werden doch z. B. die Pupillen durch die so vielfach auf sie
einwirkenden Licht- und Akkommodationsreize stark und dauernd in
Anspruch genommen, wenn auch nicht im Schlafe, und dennoch pflegen
sie gewohnlich auch bei jahrzehntelanger Dauer der Erkrankung iiber-
haupt nicht zu erkranken. Das gleiche gilt doch auch fiir die Funktion
der Sinnesorgane, fiir die Funktion des Magens und des Darmes und
der Blase, und dennoch fehlen fast stets dauernd Erkrankungen der-
selben. Es erscheint also die Annahme Bings als eine Annahme ad hoe.*
Im gleichen Sinne duBert sich auch Eduard Miiller, der auf das Fehlen
von Pupillen- und Sehnervenstérungen aufmerksam macht. Wir schliefen
mit ihm die Frage der Pathogenese: ,,Nicht die Funktion, sondern die
Eigenart der abnormen kongenitalen Veranlagung schafft in letzter
Linie das klinische Bild.*

Im folgenden gebe ich die Krankengeschichte eines an hereditirer
Ataxie leidenden Geschwisterpaares wieder, das in der Dr., Hertz-
schen Privat-Heil- und Pflegeanstalt zu Bonn beobachtet wurde.

Fall 1. Die 21jabrige K. H. wurde am 27. V. 1919 in die Dr. Hertzsche
Klinik zu Bonn aufgenommen.

In der Ascendenz ist von Geistes- und Nervenkrankheiten nizhts bekannt, die
GroBmutter viterlicherseits leidet seit etwa 30 Jahren an einer sehr schweren
Arthritis deformans mit vollkommener Versteifung fast aller Gelenke. Beide
Eltern der Patientin leben und sind gesund, hervorzuheben ist, da} sie Geschwister-
kinder sind. Ein 17 jihriger Bruder ist an dem gleichen Leiden wie sie selbst er-
krankt, wihrend zwei jiingere Geschwister vollkommen gesund sind. Eine Schwester,
die im Alter zwischen den beiden Kranken stand, war Himophile und ist bei Ein-
treten der ersten Menses verblutet.

Wiihrend der Graviditit wurden seitens der Mutter keine Besonderheiten
wahrgenommen, die Geburt erfolgte in Steilage und nahm normalen Verlauf. Das
Kind entwickelte sich gut, lernte mit 10 Monaten laufen und sprach vor Ablauf
des ersten Jahres. Die Zahnentwicklung war normal. Mit 5 Jahren erkrankte sie
an Brechdurchfall, der das Gesamtbefinden sehr ungiinstig beeinflute und von dem
sie sich erst nach 1 Jahr ganz erholte. Wéhrend dieser Zeit war sie leicht zu Traurig-
keitsausbriichen geneigt. In der Schule hat Patientin anfangs sehr gut und leicht
gelernt, in den letzten Jahren wohl etwas langsamer, bewies aber stets eine recht
gute Auffassungsgabe und kam bis zur Unterprima.

Der Beginn des jetzigen Leidens fillt in das 13. bis 14. Lebensjahr, etwa zu
gleicher Zeit traten die ersten Menses ein. Als frilheste Krankheitserscheinung
zeigte sich eine leichte Unsicherheit und Schwiche in den unteren Extremititen,
die sich zuniichst beim Springen und Spielen bemerkbar machte. Diese Storung
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wies deutlich einen allméhlich zunehmenden Charakter auf, indem sich im Laufe
der Zeit eine langsam sich steigernde Schwerfilligkeit im Gebrauche der Beine
geltend machte. Schon friihzeitig fiel ferner auf, daB Patientin den Kopf nach
vorniiber hingen liel. Das Gehvermogen verschlechterte sich mehr und mehr durch
die grofler werdende Unsicherheit der unteren Extremititen. Seit 1914 wurde
der Gang torkelig, und klagte Patientin tiber Schwindel. Vor allem machten ihr
Drehbewegungen sehr viel Miihe, die Fiile boten nicht mehr geniigend Halt, so dafl
Patientin oft hinfiel und sich hiiufiger dabei den FuB verstauchte. Eine arztliche
Untersuchung aus dieser Zeit forderte nichts Besonderes zutage, das Krankheits-
bild wurde auf einen ,,nervésen Zustand* zuriickgefithrt. Die allgemeine korper-
liche Entwicklung war eine gute. Im Jahre 1915 erlitt sie eine Fraktur des rechten
FuBles. Aus einem spiteren Untersuchungsbefund (August 1916) ist nur zu er-
wihnen, daB damals ein nach links schwankender Gang konstatiert wurde und
Stehen auf einem Bein unméglich war. Auch von dieser Seite wurde keine Diagnose
gestellt. Die Schwindelgefithle machten sich immer stirker bemerkbar und traten
selbst beim Drehen des Kopfes auf. Zugleich zeigte sich eine geringe Unsicherheit
der Hiinde, die ganz allmihlich zunahm. Das Schreiben fiel der Patientin schwer,
die Schrift bekam ein zitteriges Aussehen. Der sie letzthin behandelnde Arzt wandte
seit 1. II. 1919 Hypophysininjektionen an; danach trat nach Aussage der Eltern
eine ausgesprochene Besserung ein. Patientin sei frischer, frober und leistungs-
fahiger geworden. Trotz negativer Wassermannscher Reaktion erhielt sie Modenol-
einspritzungen (Arsen-Quecksilberpriiparat), die sehr ungiinstig auf das Befinden
wirkten, so daB nach der 10. Injektion die Kur abgebrochen wurde. Erst nach dem
Aussetzen dieses Mittels besserte sich der Zustand wieder, und soll auch die Schrift
nicht mehr so zitterig gewesen sein.

Die Untersuchung ergab, daB es sich um ein iibermittelgrofes, kriftig gebautes
junges Midchen handelt mit gut entwickelter Muskulatur und in gutem Ernéhrungs-
zustande befindlich. Es bestehen keine (Jdeme und keine Driisenschwellungen.
Die Haut- und Gesichtsfarbe ist gesund, die Schleimhiute sind ausreichend durch-
blutet. Abgesehen von angewachsenen Ohrlappchen beiderseitig lassen sich keine
Stigmata degenerationis nachweisen. Auffallend ist, daB Patientin den Kopf
sehr stark nach vorne hiingen 1868t. Bei allen Bewegungen desselben klagt sie iiber
Schwindelgefiihle, die sie derart beschreibt, daB ,,alles durcheinander schimmert.

Der Schidel ist regelrecht gebaut, am Hinterkopf beiderseits gleichmaBig
schwach klopfempfindlich, in Scheitelhohe stirker und zwar rechts mehr als links.
Eine in der Medizinischen Klinik gemachte Riontgenaufnahme des Kopfes ergibt
keinen pathologischen Befund. Zihne und Gaumen zeigen keinerlei krankhafte
Verdnderungen.

Die Pupillen sind gleich weit und rund, reagieren prompt auf Lichteinfall und
Konvergenz und lassen deutlichen Hippus erkennen. Beide Augen kénnen nach
allen Richtungen frei bewegt werden, doch tritt dabei deutlicher Nystagmus auf:
Beim Blick nach links zeigt sich N. horizontalis, beim Blick nach rechts und bei
Punktfixation in der Nihe N. rotatorius.

Der Bericht iiber eine eingehende ophthalmoskopische Untersuchung durch
Prof. R. enthiilt: Beiderseits Medien klar, Pupillen o. B. Augenhintergrund voll-
kommen intakt, Papillen ganz normal. Keinerlei Herdverdnderungen weder in der
Maculagegend noch in der duBeren Peripherie. Ganz geringe Kurzsichtigkeit. Dem
Befund entsprechend vortreffliche Sehfunktionen: beiderseits volle Sehschirfe (3/;)
mit — 0,75 Dioptrien. In der Nihe wird kleinste Druckschrift flieBend gelesen.
Gesichtsfeld beiderseits normal weit. Keine Stérungen des Farbensinnes. Kleinste
Farbmuster werden zentral prompt und richtig erkannt. Stillings Tafeln werden
alle richtig gelesen. Bei Rechts- und Linkswenden des Blickes deutlicher Nystag-
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mus. Es besteht eine ausgesprochene Insufficienz besonders des rechten M. rectus
internus, indem der rechte Augapfel unter der deckenden Hand deutlich nach
aullen abweicht, nach Freigabe des Auges aber sofort sich auf ein in der Néhe vor-
gehaltenes Objekt richtig einstellt. Diese harmlose und sehr hiufige Stérung in der
Gleichgewichtslage der Augipfel ist wesentlich fiir das fliichtige und stets rasch
voriibergehende Auftreten von Doppelbildern in den verschiedenen Abschnitten
der Blickfeldperipherie mit verantwortlich zu machen (auch der Nystagmus spielt
dabei mit). Dagegen ist eine eigentliche Augenmuskellihmung oder auch nur
Parese eines Muskels bestimmt nicht vorhanden.

Es besteht eine protrusio bulborum geringfiigigen Grades. Das Stellwagsche
Phinomen ist positiv, Graefes und Moebius’ Symptom negativ. Die Corneal-
reflexe erfolgen rechts und links prompt, dagegen fehlt der Conjunctivalreflex
beiderseits.

Der N. trigeminus zeigt an den typischen Punkten keine Druckempfindlich-
keit.

Im Gebiet des N. facialis sind in der Ruhe keinerlei Asymmetrien vorhanden,
ebenso erfolgt die Innervation in allen Asten auf beiden Seiten gleichmiBig.

Die nicht belegte Zunge wird gerade herausgestreckt, ohne ein Zittern aufzu-
weisen. Auffillig ist dabei eine erhebliche Verlangsamung in ihren Bewegungen.

Die Priifung des Gehor-, Geruch- und Geschmacksinnes ergibt keine Storungen.

Sehr beachtenswert ist die Verdnderung der Sprache. Sie ist deutlich verlang-
samt und klingt leicht nasal.

Die augenfilligsten Erscheinungen des Leidens bieten sich dar bei eingehender
Untersuchung der Extremititen. Die Motilitit der Arme ist vollkommen frei,
es sind keine Spasmen oder Lihmungen vorhanden. Pro- und Supination wird
gut und sicher ausgefiihrt. Die grobe Kraft der Arme und Hénde ist in keiner Weise
herabgesetzt. Beide Handgelenke sind sehr locker (die Mutter zeigt dieselbe Eigen-
tiimlichkeit). Auffallend ist ferner eine erhebliche Hypotor ie in den Interphalangeal-
gelenken; die Endphalanx des Daumens kann fast bis zum rechten Winkel hyper-
extendiert werden. Die Biceps-, Triceps- und Periostreflexe sind rechts wie links in
gleicher Stirke gut auslésbar. Es besteht keine pathologische Druckempfindlich-
keit der Nervenstimme. Bei Vornahme der Priifungen auf Ataxie ergibt sich folgen-
des: Beim Fingernasenversuch gerit die linke Hand in miBig starke Schwankungen
und fahrt einige Male an der Nasenspitze vorbei. Das Schwanken dauert noch fort,
nachdem der Zeigefinger bereits die Nase erreicht hat und dann diese Stellung
einhilt. Mit der rechten Hand gelingt die Priifung ohne nachweisbhare Stérung.
Beim Finger-Fingerversuch tritt dieselbe Unsicherkeit der linken Hand in Erschei-
nung. LiBt man die Patientin die beiden Zeigefinger einander niihern, so macht
der linke ausgiebige schwankende Bewegungen, die andauern, wenn versucht wird,
die geniéiherten Finger einige Augenblicke ruhig gegeniiber zu halten. DaB auch die
rechte Hand von einer gewissen Schiidigung der Koordination betroffen ist, kommt
deutlich in der Schrift zum Ausdruck, die stark zitterig und ausfahrend ist.

Die Betrachtung der unteren Extremititen ergibt bei im allgemeinen gut
entwickelter Muskulatur eine auffallende Verringerung des Umfanges der Unter-
schenkel oberhalb der Malleolen und eine starke Aushéhlung des medialen Fuf-
gewdlbes, ferner die unverhiltnismaBige GréBe des hallux beider Fiile. (Eine stark
entwickelte grofle Zehe soll nach Aussage der Mutter eine Familieneigentiimlich-
keit sein.) Nach Entblofen der Beine trat ein leichtes Zittern und Wogen in der’
Quadricepsgruppe ein. Die genaue Messung des Umfanges der Oberschenkel ergibt
rechts gegen links keine Differenzen, dagegen fiir das proximale Ende der Unter-
schenkel (10 cm unterhalb des margo inf. patellae) rechts 36,5 cm, links 38 em. Der
Umfang oberhalb der Malleolen betrigt beiderseits 21 cm.
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Die grobe Kraft der unteren Extremititen ist gut bis auf die vom N. peronaeus
versorgten Muskelgruppen (Mm. tibialis anticus, extensor hallucis longus; extensor
digitorum longus et brevis, peronaeus longus et brevis), die eine gewisse Schwache
aufweisen. Bei Dorsalflexion des Fufles gelingt es ganz leicht, auch wenn Patientin
die duberste Kraft zur Fixierung dieser Stellung anwendet, den Fuf} plantarwarts
zu bewegen, withrend der Versuch der Dorsalflexion des plantar flektierten Fufles
auch bei stirkster Kraftanwendung nicht gelingt. Lenkt man die Aufmerksamkeit
auf die FuBmuskulatur, so findet sich eine leichte Atrophie der kleinen Muskeln
sowoh! des FuBriickens wie der -sohle, insbeondere der dem N. peronaeus angehorigen
(Ext. digit. brevis). Die Sehnen der Planta pedis, die eine erhebliche Hyperhidrosis
aufweist, fithlen sich sehr stark gespannt an.

Einschriinkungen der aktiven und passiven Motilitét sind an den Beinen mcht
vorhanden, jedoch werden die Bewegungen mit groBer Unsicherheit ausgefiihrt.
Beim Kniehackenversuch rechts wie links fihrt die Ferse unter groben Schwan-
kungen zunichst mehrere Male an der Patella vorbei, bevor sie das Ziel erreicht.
Ein ahnliches Schwanken tritt auch ein, wenn Patientin im Sitzen oder Liegen ver-
sucht, die untere Extremitét frei von der Unterlage zu erheben und in einer bestimm-
ten Stellung zu halten.

Im Vordergrunde des Krankheitsbildes steht die eigenartige Gehstorung, die
ganz besonderes Interesse beansprucht. Wahrend schon beim Stehen der Korper
" in leichtes Schwanken gerit, tritt diese Storung der Koordination bestimmter
Muskelgruppen bei der Fortbewegung in viel stiirkerem MaBe in Erscheinung. Der
Gang ist duBerst unsicher und breitbeinig und erinnert lebhaft an den eines Be-
trunkenen. Auffallend ist dabei die Haltung des Kopfes, der nach links unten ge-
senkt ist. Pat. taumelt beim Geradeausgehen nach beiden Seiten; beim Versuch
plotzlich stehen zu bleiben und beim Umdrehen nimmt das Torkeln noch erheblich
zu. Erhoht wird diese Unsicherheit noch dadurch, daf die Fufigelenke, besonders
das linke, sebr locker sind und bei jeder Bewegung schmerzhaft umknicken (Pat.
~ triigt deshalb seit lingerer Zeit eine lederne FuBigelenkstiitzkappe, die ihr einigen

Halt bietet). LaBt man die Kranke einige Schritte ohne Scbhuhe und Striimpfe
gehen, erreicht die Ataxie ihren hochsten Grad, indem Pat. stindig in Gefahr ist
hinzustiirzen. Das Rombergsche Zeichen ist deutlich positiv. Bei wiederholten
Versuchen fillt sie jedesmal nach rechts hinten.

Die Sehnenreflexe der unteren Extremititen bieten ebenfalls ein pathologisches
Verhalten dar: Der Patellarreflex ist beiderseits sehr erheblich herabgesetzt und nur
mit Jendrassik eben (!) schwach auslésbar, dagegen sind die Achillessehnenreflexe
vollkommen erloschen.

Die Hautreflexe sind intakt: Das Babinskische und Oppenheimsche
Phinomen fehlen.

Am Rumpfe ergibt die Untersuchung das Vorhandensein der Bauchdecken-
reflexe in allen vier Quadranten. Vasomotorisches Nachroten tritt sehr langsam,
dann aber deutlich auf. Die mechanische Muskelerregbarkeit ist auf ein Minimum
herabgesetzt.

Eine genaue Priifung der Sensibilitdt lenkt die Aufmerksamkeit auf das Pero-
néusgebiet, das beiderseits Storungen aufweist, wihrend am ganzen ibrigen Korper
ein normales Verhalten simtlicher Gefiihlsqualititen besteht. Reagenzgliser, die
mit verschieden temperiertem Wasser gefiillt sind, werden hier hiufig verwechselt.
Doch ist diese Verwechselung von Kalt und Warm nicht an kontinuierliche, sondern
an voneinander getrennt liegende, mehr inselformige Bezirke gebunden. Nadel-
stiche werden in der oberen Halfte des Unterschenkels auflen stérker als innen —
mit scharfer Grenze am medialen Tibiarande —, in der unteren Hilfte innen stirker
als auflen und auf dem FuBiriicken wechselnd mehr oder weniger schmerzhaft emp-
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funden. Bei Priifung der Tiefensensibilitdt zeigt sich eine deutliche Unsicherheit
in der 2. bis 5. Zehe. Das Lagegefiihl bei passiven Bewegungen ist an der groflen
Zehe normal, bei den iibrigen Zehen werden vorwiegend falsche Angaben gemacht;
meist hat Pat. eine vorgenommene Lageverinderung garnicht oder nur als Beriih-
rungsempfindung wahrgenommen. Daher werden Nachahmungen einer passiv
verinderten Stellung der Zehen — mit Ausnahme der groBen Zehe — nur unsicher
ausgefithrt.

Die elektrische Untersuchung der unteren Extremitéiten ergibt bei faradischer
Reizung vom N. peronaeus aus rechts abgeschwichte, links prompte Zuckung.
Bei direkter Reizung der Muskeln zeigt die rechte Peronaeusgruppe mit Ausnahme
des M. ext. hallucis longus herabgesetzte elektrische Erregbarkeit, links findet sich
an der ganzen Unterschenkelmuskulatur normale Reaktion. Bei Priifung der fara-
dischen Schmerzhaftigkeit fallen wieder einzelne insuléire Bezirke an beiden Unter-
schenkeln auf, in denen die Schmerzempfindung herabgesetzt ist.

Die inneren Organe weisen folgenden Befund auf: Der Isthmus der Schilddrise
sowie beide Lappen sind deutlich palpabel, der rechte ist stirker entwickelt als der
linke. Lungen:o. B. Das Herz liegt in normalen Grenzen (keine Thymusdémpfung),
die Téne sind rein, Geréiusche nicht vorhanden. Der Puls ist regelmiaBig und betragt
90; Blutdruckmessung nach Riva - Roceiergibt 92 mm Hg. Abgesehen von einer
Druckschmerzhaftigkeit oberhalb des Nabels in der Duodenalgegend zeigen die
Bauchorgane nichts Abnormes.

Der Urin ist frei von Eiweil und Zucker, enthilt kein Indikan, keine Gallen-
sduren und -farbstoffe, kein Urobilin oder Urobilinogen. Sediment o. B.-Wasser-
mann negativ. ’

Besondere Beachtung verdient noch das psychische Verhalten der Pat. Es fallt
zeitweise eine groBere Empfindlichkeit auf, die sowohl auf korperlichem Gebiete
bei der elektrischen Untersuchung und bei Palpation, wie auch in der Stimmung
zum Ausdruck kommt und zum Teil sicherlich mit der psychischen Erregung durch -
die vielfachen Untersuchungen zusammenhingt. Die Kranke mufl mitunter, chne
daB sie es will, weinen und kann bald darauf wieder vergniigt sein und lachen. Sie
empfindet das ZwangsmiBige dieser Inkongruenz sehr wohl, wie sie iiberhaupt
mit guter Beobachtungsgabe die langsam aufgetretenen Storungen ohne Ubertrei-
bung referiert und in jhren Schilderungen eine scharfe Kritik iibt. Auch sonst be-
weist sie in der Unterhaltung eine vollwertige, iilber dem Durchschnitt stehende
Intelligenz.

Bei einem Vergleich der Physiognomie der Mutter und des Bruders, die mit ihr
hier weilen, fillt eine gewisse Plumpheit und grobe Modelung der Gesichtsziige
der Pat. auf, die sich erst mit zunehmender Erkrankung ausgebildet haben soll.
Bestiitigt wird dies durch Photographien aus den Jugendjahren, die eine deutliche
Differenz der Gesichtskonturen von friiher und jetzt erkennen lassen.

Wegen zunehmender Beschwerden im linken FuB wird Dr. E. konsultiert.
Pat. klagt abgesehen von mechanischen Druckstellen iiber Schmerzen in der Planta
pedis. Die Sehnen fiihlen sich hier stirker gespannt an; Dr. E. schligt zur Ver-
minderung der kontraktiven Spannung eine kleine Sehnenincision vor, gegen die
aber aus neurologischen Griinden (Wahrscheinlichkeit der Progredienz der Muskel-
verdnderungen) Bedenken erhoben werden. Am 1. VI. 1919 reist Pat. in Begleitung
der Mutter ab.

 Prof. F., der die Kranke wihrend des 5tigigen Aufenthaltes in der Klinik
gleichfalls untersucht hat, empfiehlt zur Behandlung eine Seekur auf Sylt, vorwie-
gend vegetarische Ernihrung, MaBhalten des Korpergewichtes und lingere Injek-
tionskuren von Hypophysen- und Darreichung von Schilddriisen- und Ovarial-
praparaten.
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Am 11, IT. 1920 kommt Pat. zu einer Nachuntersuchung. In der Zwischen-
zeit hat sich das subjektive Befinden, wie Pat. und Mutter in iibereinstimmender
Weise angeben, erheblich gebessert. Sie ist viel vergniigter, reger und lebensfroher
geworden, betéatigte sich gern, zeigte nur voriibergehend leichte Verstimmung.
Schwindel und Druckgefiible auf dem Kopf haben betrichtlich nachgelassen und
fehlten zuweilen vollstindig. Das Lesen machte keinerlei Schwierigkeiten, und
studierte Pat. gern. Die Schrift wies wechselndes Verhalten auf, zeitweise war sie
leidlich leserlich, dann setzte wieder bedeutende Verschlechterung ein besonders
nach korperlichen Anstrengungen und Aufregungen. Das Gehvermdgen hat sich
nicht wesentlich gebessert. Am Arm gefithrt unternahm Pat. tiglich 1/,—3/,stiin-
dige Spazierginge, wonach sich oft starke Ermiidung bemerkbar machte. Bei meh-
reren Versuchen, im Zimmer eine kurze Strecke ohne Stiitze zu gehen, fiel sie hin,

Therapeutisch ist in der Zwischenzeit eine beiderseitige Achillotomie ausge-
fithvt worden. Pat. hat trotzdem bei jedem Schritt das Gefiibl, ,,als ob die Sehne
zu kurz und nicht elastisch genug sei®. Hypophysininjektionen sind seit dem 1. I
1919 anhaltend fortgesetzt worden, und zwar erhielt Pat. etwa 100 Einspritzungen
von Suprarenin-Hypophysin (Knoll) und 13 Einspritzungen von Hypophysinum
purum (Schering). In der Zeit vom 15. VIIL. bis 2. X. nahm sie ca. 110 Schilddriisen-
tabletten in steigender Dosierung. Von weiteren organtherapeutischen Praparaten
erhielt Pat. seit dem 12. XI. Oophorintabletten (Freund und Redlich) bis zu
6 Tabletten pro die, zur Anregung des Appetits und Forderung der Verdauung ferner
tiglich Pankreontabletten. Zur Besserung des Gehvermégens wurde ein Versuch
mit Elektrisieren gemacht, der aber keinen dauernden Erfolg zeitigte.

Befund der Nachuntersuchung vom 11. II. 1920:

Pat. zeigt gutes Aussehen und frischen Gesichtsausdruck. Der Schidel ist
nicht klopfempfindlich. "

Die Pupillen sind maximal weit und rund, rechts gleich links. Die Lichtreak-
tion ist prompt, es tritt dabei deutlicher Hippus auf. Die Konvergenzreaktion ist
vorhanden. Bei Blickrichtung nach rechts fillt eine Verlangsamung der Augen-
bewegungen auf und ein sehr geringer Nystagmus rotatorius. In linker Endsteliung
zeigt sich minimaler N. horizontalis, bei Punktfixation kein N. Die Conjunctival-
reflexe fehlen, die Cornealreflexe sind beiderseits vorhanden. N. trigeminus ist
nicht druckempfindlich, N. facialis wird symmetrisch innerviert.

Die Schilddriise ist rechts eben palpabel, links dagegen nicht.

Obere Extremitit: Grobe Kraft gut. Kein tremor digitorum. Beim Finger-
nasenversuch fahrt die linke Hand stets vorbei.

Untere Extremitit: Grobe Kraft herabgesetzt. Das rechte Bein kann fast bis
zum rechten Winkel, das linke nur bis zu 60° mit geringerer Kraft von der Unter-
lage gehoben werden. Die Schwiiche macht sich besonders auch im Peronaeusgebiet,
am meisten rechts, bemerkbar. Spasmen bestehen nicht. Die Sprunggelenke sind
deutlich hypotonisch. ' ‘

Das Kniephdnomen ist mit Hilfe des Jendrassik schwach auslésbar. Die
Achillesreflexe fehlen. Beiderseits sieht man Narben, die von der Achillotomie
herrithren. Beide Fuigewtlbe zeigen-eine Aushdhlung., Babinski ist negativ.

Die Sensibilitit ist im Gebiete des N. peronaeus inselférmig herabgesetzt,
im ibrigen besteht vielleicht leichte Hyperalgesie.

Das Gehen ist mit nackten FiBen wegen starker Schmerzen unméglich, Der
Gang zeigt einen schwankenden Charakter. Bemerkenswert ist die Gehfihigkeit
an einem Schiebestuhl ohne jede ataktischen Stérungen. ‘

Bei Zusammenfassung der wesentlichsten Ergebnisse der Unter-
suchung steht im Vordergrande die eigenartige Gangstérung, die sich
ganz allmahlich entwickelte und stetig zunahm. Zunichst machte sich
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eine Schwerfalligkeit und leichte Unsicherheit im Gebrauche der Beine
bemerkbar, die von der Patientin oft als Schwiche empfunden wurde.
Spiter wurde der Gang breitbeinig und torkelig, war mit Schwindel
verbunden, so daf Patientin wiederholt hinstiirzte. Hervorzuheben ist,
daB8 der Gang nicht den eigentiimlichen stampfenden Charakter und
die iiber das Ziel schieBenden Schleuderbewegungen des Tabeskranken
auf luetischer Basis zeigt.

Als zweites wichtiges Symptom ist die Ataxie zu nennen, die sich
nicht allein auf die unteren, sondern auch auf die oberen Extremititen
erstreckt. Die Stoérung tritt teils lokomotorisch auf, d. h. bei Ausfiih-
rung von Zielbewegungen (Fingerfinger- und Fingernasenversuch und
Kniehackenversuch) fahrt Pat. an dem Ziel wiederholt vorbei, teils
statisch, d. h. beim Versuch, ein Glied kurze Zeit in einer bestimmten
Stellung aktiv zu halten, setzt ein deutliches Schwanken ein (Gegeniiber-
halten der einander geniherten Zeigefinger, Fixierung des im Sitzen
oder Liegen von der Unterlage erhobenen Beines). Das Taumeln des
Korpers beim Stehen ist gleichfalls zur statistischen Ataxie zu rechnen.
— Die Koordinationsstorung in der Innervation des rechten Armes
kommt. besonders deutlich in der zittrigen, ausfahrenden Schrift zum
Ausdruck. Nicht betroffen ist die gesamte Rumpfmuskulatur.

Ein drittes Symptom ist der stark ausgeprigte Nystagmus, der bei
Blickrichtung nach links als N. horizontalis, nach rechts und bei Punkt-
fixation als N. rotatorius auftritt. Zu betonen ist, dafl abgesehen von.
einer Verlangsamung der Augenbewegungen, die auch Vorkastner in
2 Fillen feststellte, sonstige Augenstorungen fehlen. Die eigentiimliche
Haltung des Kopfes, der nach vorn und unten gesenkt ist, mull wohl
zum Teil auf den bestehenden Nystagmus zuriickgefithrt werden.

Als viertes bedeutsames Symptcm ist die Verdnderung der Sprache
anzufithren, die deutlich verlangsamt ist und eine nasale Klangfarbe
besitzt. Gleichzeitig besteht eine Verlangsamung der Zungenbewe-
gungen.

Ein sehr beachtenswertes fiinftes Symptom stellt das verdnderte
Verhalten der Patellarreflexe dar; dieselben sind sehr stark herabgesetzt,
nur mit Jendrassikschem Handgriff sind ganz minimale Reaktionen
auslésbar. Die Achillessehnenreflexe sind vollkommen erloschen,
Babinski fehlt. : ,

Ein sechstes Symptom ist die beiderseitige HohlfuBbildung, die
durch eine Atrophie der Unterschenkel- und FuBmuskulatur und da-
durch hervorgerufene kontraktive Spannung bedingt wird.

Bemerkenswert, ist das Fehlen der reflektorischen Pupillenstarre,
von Blasen- und Mastdarmstérungen, von Pardsthesien und anfalls-
weise auftretenden Schmerzen und gréberen Sensibilitétsstorungen.
Beriicksichtigen wir ferner, da das Leiden im Pubertitsalter begann



GGeschwistern unter besonderer Bericksichtigung der Therapie. 529

und ein Bruder der Patientin ein ganz dhnliches Krankheitsbild dar-
bietet, so darf zwanglos die Diagnose: Hereditire Ataxie (Fried-
reichsche Krankheit) gestellt werden. Als kennzeichnende Merkmale
fihrte Friedrich Schultze an:

1. Das familidre Auftreten.

2. Entstehung in der Pubertitszeit.

3. Progressive Tendenz des Leidens.

4. Die Ataxie.

5. Der schwankende Gang und Stand.

6. Die Skoliose.

7. Der Mangel der Patellarreflexe.

8. Die sich spiter entwickelnde Sprachstorung.

9. Die schlieBlich eintretende Unmaoglichkeit des Gehens.
10. Die nystagmusartigen Zuckungen.

11. Das lange Erhaltenbleiben der Sensibilitit.

12. Das lange Erhaltenbleiben der normalen Blasen- und Mastdarm-
funktion.

Wir sehen also in fast samtlichen Punkten ein Ubereinstimmen der
Symptome unseres Krankheitsbildes mit den von Schultze auf-
gestellten Merkmalen. Auf einzelne Abweichungen soll jetzt niher
eingegangen werden.

Zunschst fehlt die Skoliose, die sich haufig bei der hereditaren
Ataxie vorfindet, aber keineswegs ein regelmiBig vorhandenes Symptom
darstellt.

In einem gewissen Gegensatz zu der klassischen Schilderung stehen
die — wenn auch in erheblicher Abschwiichung — auslisbaren Patellar-
reflexe. Bereits Pierre Marie hatte mehrere Fille von hereditirer
Ataxie beobachtet, in denen die Patellarreflexe nicht erloschen, sondern
in normaler Stirke vorhanden oder gesteigert waren. Dieses Verhalten
des Kniephéinomens war einer der wichtigsten Griinde, die Marie ver-
anlaBten, cin eigenes Krankheitsbild aufzustellen, das er als Hérédo-
ataxie cérébelleuse bezeichnete und von der Friedreichschen Ataxie
scharf abgrenzte. Als charakteristische Unterscheidungsmerkmale
wurden genannt: Beginn nach dem 20. Lebensjahr; Augenmuskel-
laihmungen und Opticusatrophie, Gesichtsfeldeinschrinkung, oft reflek-
torische Pupillenstarre, Steigerung oder zumindesten normale Lebhaftig-
keit der Patcllarreflexe, manchmal FufBlklonus; oft gewisse geistige
Schwiche; Fehlen der Deformititen von Fufl und Wirbelsiule; hiufige
Sensibilititsstérungen, scltener Schluck- und Blasenstorungen ; zuweilen
Hypertonie der Muskulatur, choreiforme Bewegungen und Intentions-
tremor. Diese Trennung der beiden Krankheitstypen wurde spiter
fallen gelassen, nachdem man aus der Beobachtung einer groferen Zahl
von Ubergangsfillen erkannt hatte, daB sich im klinischen wie anato-

3h*
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mischen Sinne keine scharfe Grenze ziehen liel. Betont wurde diese
Auffassung u. a. von Raymond und Nonne, der sich darin auf die
Arbeit von Seiffer stiitzte. Seiffer empfahl, die Friedreichsche
und Mariesche Form unter dem Sammelbegriff der hereditiren Ataxie
zusammenzufassen und als einheitliches Leiden zu betrachten, wie es
auch heute von der iiberwiegenden Mehrzahl der Autoren geschieht. —
Die bei unserer Patientin noch schwach vorhandenen Patellarreflexe
sind eine fiir die hereditire Ataxie durchaus nicht ungewdhnliche Er-
scheinung, wie eine Reihe anderer Fille bestitigen. Auf der Héhe des
Krankheitsbildes pflegen sie gewéhnlich noch zu erlschen.

Ein besonderes Interesse beanspruchen die Sensibilitatsstérungen,
die meist erst spat auftreten und im Verhiltnis zur Ataxie als aufler-
ordentlich geringfiigig beschrieben worden sind. In einer neueren Arbeit
hat Singer dagegen unter Beriicksichtigung aller bis dahin verdsffent-
lichten Fille festgestellt, daBl in 35%, Sensibilitidtsstorungen vorgelegen
haben. Bei den von ihm selbst beobachteten Patienten waren sie noch
wesentlich haufiger. Die meisten Stérungen sah er auf dem Gebieto
der Lage und Beriihrungsempfindung, sie entsprachen nicht dem Aus-
breitungsbezirk bestimmter Nerven. Bei unserer Kranken ist die
Sensibilitiat ebenfalls nicht vollkommen intakt. Die Storung beschrankt
sich auf das Perondusgebiet, und zwar ist sie an inselformige Bezirke
gebunden. Neben der Temperatur- und Schmerzempfindung ist vor
allem das Lagegefiihl in der 2. bis 5. Zehe beeintrachtigt, so dafl passive
Stellungsverinderung der Zehen gar nicht oder nur als Berithrung
wahrgenommen wird.

Die vorhandene Schwiiche und Atrophie der Muskulatur im Pero-
néusgebiet gehort zwar nicht zum gewdhnlichen Bilde der hereditéren
Ataxie, doch sind gleichzeitige Muskelatrophien, Paresen und auch
Lahmungen nicht ganz selten zur Beobachtung gelangt. So berichtet
Jastrowitz iiber einen Fall, der kombiniert war mit Atrophien der
Daumen- und Kleinfingerballenmuskeln, Fehlen des Serratus anticus
und Atrophie des Trapezius und der Rhomboidei; daneben bestand
Pseudohypertrophie dcr Ober- und Unterschenkelmuskulatur und des
Deltoides. Das gleichzeitige Vorkommen von Pseudohypertrophien be-
schrieben zuerst Baumlin und Bing. Nach Oppenheim steht es
dahin, ob diese Pseudohypertrophie der Friedreichschen Krankheit
selbst zuzurechnen oder auf eine Kombination mit der pseudohyper-
trophischen Form der progressiven Muskelatrophie zu beziehen ist.
Kollarits beobachtete 5 Friedreichkranke in einer Familie mit Muskel-
atrophien vom Charakter der Dystrophie. Interessant ist die von ihm
ausgesprochene Ansicht, nach der die hereditiren Krankheiten wie
Muskeldystrophie, Friedreichsche Ataxie, hereditéire spastische Spinal-
paralyse keine selbstéindigen Krankheitstypen darstellen, sondern nur
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als verschiedenartige Variationen der familisren Heredodegenerationen
aufzufassen sind, die ohne scharfe Grenzen ineinander iibergehen
sollen. Grongvist berichtet ebenfalls iber die Vergesellschaftung
der Friedreichschen Ataxie mit Muskelatrophie. In einer Arbeit
aus neuester Zeit beschreibt Benedek einen Fall mit miBiger
Atrophie der Fuflstrecker, des Kleinfingerballens und der Mm. in-
terossei.

Als Eigentiimlichkeit sind die fibrilliren Zuckungen in der Quadri-
cepsgruppe anzufithren, die bei der Patientin beobachtet wurden. #Sie
sind wohl in Parallele zu setzen mit den von Vorkastner bei 2 seiner
Fille beschriebenen Zuckungen, die in der Gesichts-, Rumpf- und
Extremititenmuskulatur auftraten.

Bemerkenswert ist die Hypotonie der Hand- und Interphalangeal-
gelenke. Die gleiche Anomalie findet sich erwihnt in einem Fall von
Weber, wo die Finger in den Grund- und Endphalangen hyperextendiert
waren, besonders deutlich die beiden Daumen.

Auf gewisse vasomotorische bzw. sekretorische Storungen weist die
auffallend starke Hyperhidrosis plantae pedis hin. Ein Analogon stellt
der Fall von Beuedek dar, in dem erhebliche Hyperhidrosis der
Perinealgegend bestand. Friedreich berichtete bei seinem 2. Fall
iiber Salivation und profuse SchweiBeruptionen, ebenso Riitimeyer.
Ferner fiihrte Friedreich als Ausdruck einer Sekretionsanomalie
Polyurie an, die auch von Benedek mitgeteilt wird.

Eine recht interessante Erscheinung ist die bei der ersten Unter-
suchung festgestellte geringe VergréBerung der Schilddriise. Mit einer
Storung der Funktion dieses Organs ist vielleicht die Veranderung der
Physiognomie, die sich im Verlaufe der Erkrankung ausgebildet hat,
in Zusammenhang zu bringen. Kloft berichtete desgleichen iiber eine
leichte Vergroflerung dieser Driisen bei einem Patienten, und ebenso
beobachtete ¥riedreich bei seinem ersten Fall eine miBige strumdése
Entartung. Ob es sich in diesen 3 Fillen nur um einen Zufallsbefund
handelt, muB dahingestellt bleiben. Eigenartige Wechselbeziehungen
zwischen einer Hypofunktion der Thyreoidea und der Friedreich-
schen Krankheit ist Rothmann geneigt anzunehmen, der in einer
Familie 3 Kranke untersuchte, ein 15jihriges Madchen mit doppel-
seitigem Hobhlfull, Wirbelsiulenverkritmmung und ataktischem Gang,
bei der die Diagnose auf Friedreichsche Ataxie gestellt wurde, die
55jahrige Mutter, die an Myxédem litt, den 18jahrigen Bruder, bei
dem Zwergwuchs, Myxddem und doppelseitige Hohl- und Klumptu8-
bildung bestand. Der Autor sieht den letzten Fall als ein Verbindungs-
glied zwischen Mutter und Schwester an und halt es nicht fiir unwahr-
scheinlich, daB zwischen den 3 Krankheitsbildern ein innerer Zu-
sammenhang existiert, der mit endokrinen Stérungen in Verbindung
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steht, denn von Séderbergh sei wiederholt darauf hingewiesen, daf
bei Myxédemkranken cerebellare Symptome vorkimen.

Eine kurze Betrachtung verdient noch das psychische Verhalten,
das bei unserer Kranken wie in der iiberwiegenden Mehrzahl der Fille
nicht wesentlich alteriert ist. Eine etwas grofere Empfindlichkeit und
leichter Stimmungswechsel ist sicherlich z. T. durch die langdauernden
wiederholten Untersuchungen bedingt. Hiufig findet sich eine gewisse
Gleichgultigkeit dem Leiden gegeniiber, wie z. B. Mendel berichtet,
andere Male ist die Stimmung stark gedriickt, doch ist auch Euphorie
nicht selten. Die Intelligenz unserer Patientin ist vollwertig, wie es
den meisten fritheren Angaben entspricht. In neuester Zeit hat Friedr.
Schultze jedoch darauf hingewiesen, dall die Stérungen der Intelligenz
bei Friedreichkranken nicht so ganz ungewdhnlich sind, und hierfir
neben 2 von ihm beschriebenen Fillen von ,familialer Ataxie mit
fortschreitendem Schwachsinn mehrere Belege aus der Literatur an-
gefilhrt (Bing, Pick, Nolan, Ed. Miiller, Erb, Beutler und
Weber). Auch Flatau berichtet iiber einen Patienten, der imbezill
war und mit dem Strafgesetz mehrere Male in Konflikt geriet. Es lag
in diesem Fall hereditire Belastung vor, denn die Mutter litt ebenfalls
an Imbezillitit. )

Die Differentialdiagnose hat in erster Linie die multiple Sklerose
zu beriicksichtigen, die ahnliche Krankheitsbilder hervorrufen kann.
Indes geht sie gewohnlich mit Erhchung der Patellarreflexe und spasti-
schen Paresen einher, filhrt haufig zu partieller Opticusatrophie und
Augenmuskellihmungen, zeigt in sehr vielen Fallen als Frithsymptom
Fehlen der Bauchdeckenreflexe und nimmt einen Verlauf, der meist
durch Remissionen gekennzeichnet ist. Alle angefiihrten Symptome
stimmen mit dem vorliegenden Befunde nicht iiberein, so daB die
multiple Sklerose ohne weiteres auszuschlieBen ist.

Schwierigkeiten in der Abgrenzung kann die neurotische Form der
progressiven Muskelatrophie bereiten, die ebenfalls familidr “auftritt,
meist im Peroniusgebiet beginnt und dann auf den Vorderarm iiber-
greift. Es stehen bei ihr die Atrophien im Vordergrund des Krankheits-
bildes, die Sensibilitatsstorungen sind stirker ausgeprigt, andererseits
fiihrt sie nicht zu so deutlicher Ataxie wie die Friedreichsche Krank-
heit. — Die spinale Form der progressiven Muskelatrophie, sowie die
Dystrophia musculorum progressiva kommen differentialdiagnostisch
nicht in Frage, da sie eine typische Lokalisation aufweisen, die fiir
unseren Fall nicht zutrifft.

Die amyotrophische Lateralsklerose scheidet gleichfalls aus, da fir
sie Steigerung der Sehnenreflexe, FuBklonus und Schwiche der Beine
mit spastischem Gang bezeichnend ist, das gleiche gilt fiir die spastische
Spinalparalyse.
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Gegen eine Poliomyelitis anterior, die zu Anfang meist mehrere
Muskelgruppen in Mitleidenschaft zieht, nachher unter Riickbildung
der Lihmung am Unterschenkel gern auf das Peroniusgebiet be-
schrankt bleibt, spricht das Fehlen des akuten Beginnes.

Die hereditire Lues ruft gelegentlich Symptomenkomplexe hervor,
die eine Friedreichsche Ataxie vortiuschen kénnen. Als wesentliche
Unterscheidungsmerkmale sind nach Oppenheim zu verwerten die
akute oder schubweise Entstchung des Leidens, das ausgesprochene
Remittieren der Symptome, die Haufigkeit der Opticus- und Augen-
muskelaffektionen, die spastischen Storungen, die apoplektiformen und
epileptiformen Anfalle. AuBerdem liegen bei unserer Patientin keinerlei
Anzeichen fiir Lues vor, die Wassermannsche Reaktion fiel nega-
tiv aus.

Als letzte differentialdiagnostisch in Krwigung zu ziehende KEr-
krankung sei die juvenile Tabes angefiibrt, die in vereinzelten Fillen
familisgr auftritt. Auch diese ist abzulehnen, vor allem wegen der
prompten Pupillenreaktion, des Fehlens von Paristhesien, lanzinieren-
den Schmerzen, gastrischen Krisen, sowic Blasen- und Mastdarm-
storungen und groberen Sensibilitatsstorungen, ferner des Fehlens jedes
Anhaltspunktes fiir Lues.

Uberblicken wir den Verlauf der Krankheit, so ist zweifellos eine
gewisse Besserung zu konstaticren, die in erster Linie in dem veridnderten
Wesen der Patientin, das viel heiterer und reger geworden ist, zum
Ausdruck kommt. Ferner ist eine erhebliche Abnahme des Schwindel-
gefiihls eingetreten sowie des Nystagmus, der im Gegensatz zur fritheren
Untersuchung bei Punktfixation sich nicht mehr einstellt. Erwahnens-
wert ist auch die bei der Nachuntersuchung festgestellte deutliche
Volumenverminderung der Schilddriise.

Fall 2. Der 17jshrige Bruder unserer Pat. kommt am gleichen Tage zur
Aufnahme in die Klinik. Seine Anamnese ergibt folgendes: Der Geburtsverlauf
war normal. Mit 4 Monaten erkrankte er auf der Reise nach Amerika an Kinder-
skorbut, wodurch die Entwicklung in den ersten 2 Jahren erheblich beeintriachtigt
wurde. Mit 3 Jahren machte er Keuchhusten und Typhus durch und tiberstand
beide Krankheit gut; doch war er immer ein etwas zartes Kind und litt an haufigen
Anginen. In der Schule lernte er anfangs nicht ganz leicht, spiter besser, zeigte aber
oft leichte Ermiidung. Pat. scheint besonders spréde Knochen zu haben, beim Fallen
vom Stuhl zog er sich einmal eine Clavicularfraktur zu, spater brach er bei einem
leichten Fall den Unterarm und ein anderes Mal den Daumen. Friihzeitig fiel auf,
daB der Knabe beim Lesen stets die Biicher ganz schrig hielt, so daB8 die Schrift
von unten links nach oben rechts lief. Bis vor 3 Jahren hat er nach Angabe der
Eltern sonst nichts Abnormes geboten. Damals ,.fing er an, schief zu schauen®,
und zeigte sich allmahlich zunchmend ein starkes Zittern der Augipfel. Ein Unter-
suchunggbericht aus dieser Zeit (August 1916) enthilt: Seit 3 Monaten Nystagmus
mit Winkelstellung der Augen. Kopfhaltung schief infolge Erschwerung der Fixie-

rung. Keine sonstigen Klagen, besonders Gehen ganz gut wie bei seinen gesunden
Ceschwistern. Innere Organe frei. Patellarreflex nur mit Jendrassik, Achilles-
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reflex zurzeit nicht auszulésen. — Weitere Storungen traten erst nach etwa 11/, Jah-
ren in Erscheinung. Pat. bemerkte bei schnellem Gehen vielfach Schwindelgefiihl
und leichte Ermiidbarkeit, aber keinerlei Schmerzen in den Beinen. Es entwickelte
sich langsam eine geringe Unsicherheit des Ganges. Spiter fiel den Eltern auf, daB
die Greibewegungen langsamer und ungeschickter wurden; als Folge hiervon zeigte
sich eine zunehmende Verschlechterung der Schrift. Zeitweilig sei Pat. ohne rechten
Grund etwas miBigestimmt. Seit kurzem be kommt er — wie seine Schwester — Hypo-
physininjektionen, doch wurde bei ihm einige Wochen spiter damit begonnen.
Das Allgemeinbefinden soll sich unter dieser Behandlung ziemlich gebessert haben,
indem er auch ein frischeres und lebendigeres Wesen zeigte. Im Gegensatz zu frither
ist er jetzt imstande, beim Lesen das Buch gerade vor sich zu halten. Ferner sei
noch eine Besserung der Schrift eingetreten.

Die Untersuchung ergab:

Die Grofe des Pat. ist dem Alter entsprechend, seine Muskulatur ganz gut
entwickelt, der Knochenbau ziemlich kriftig. Gleich der Schwester hat er etwas
angewachsene Ohrlippchen.

Der Schiidel besitzt stark ausgeprigte Tubera frontalia, zeigt im Bau sonst
keine Abnormititen und ist nirgends klopfempfindlich. Ein in der Medizinischen
Klinik angefertigtes Réntgenbild des Kopfes weist keinerlei pathologische Ver-
anderungen auf. Gaumen und Zihne sind ohne jede Besonderheiten. Beide Pupillen
sind iibermittelweit und rund, die rechte gleich der linken und reagieren prompt auf
Lichteinfall. Die Konvergenzreaktion ist nicht zu priifen wegen mangelnder Kon-
vergenzfahigkeit, schon beim vorsichtigsten Versuch geraten beide Augen in
lebhaften Nystagmus. Ebenso tritt in seitlichen Endstellungen der Bulbi und bei
Punktfixation deutlicher N. horizontalis auf. Der Konjurktivalreflex fechlt
beideissite, dagegen erfolgt der Kornealreflex links prompter als rechts. Auf-
fallend ist der sehr seltene Lidschlag.

Der N. trigeminus ist nicht druckempfindlich, das Facialisgebiet wird voll-
kommen symmetrisch innerviert.

Die Zunge wird gerade und ohne Zittern hervorgestreckt, ihre Bewegungen
sind verlangsamt.

Der Gehor-, Geruch- und Geschmacksinn sind ungestért. Von Interesse ist
das Verhalten der Sprache. Dieselbe ist ziemlich langsam und zeigt in Besonderheit
einen haufigen Wechsel der Tonstérke, indem Pat. wihrend der Unterhaltung einige
Worte laut, die nidchsten leiser ausspricht, ohne daB es nach dem Sinne erforderlich
wire.

Die Korperhaltung des Pat. ist eine schlechte. Er steht mit eingeknickten
Knieen da, die Wirbelsdule bildet eine starke Lordose, der Kopf, dessen Muskel-
kraft gut ist, wird schief und leicht nach vorn geneigt gehalten. Beim Stehen fallt
seitlich in der GesaBmuskulatur beiderseits eine tiefe Delle auf, die linke Gluteal-
falte ist fast verstrichen.

An den oberen Extremititen finden sich keinerlei Lahmungen, Spasmen und
Atrophien. Die grobe Kraft ist gut, die Reflexe normal auslésbar. Pro- und Supi-
nation geschieht ungestort wie alle anderen Bewegungen. Beachtenswert ist auch
bei diesem Pat. eine Hypotonie der Hand- und Fingergelenke, in denen eine Uber-
streckung moglich ist. v

Die Priffung auf Ataxie fillt positiv aus: Beim Finger-Nasenversuch fihrt
Pat. mit beiden Hianden unter ausgiebigen schwankenden Bewegungen mehrere
Male links vorbei, ebenso gelingt der Finger-Fingerversuch nur schlecht. Eine deut-
liche Beeintrichtigung der Schrift 148t sich zurzeit nicht feststellen.

Die aktive und passive Beweglichkeit der unteren Extremitéten zeigt keine
Einschrinkung, die grobe Kraft dagegen ist maBig. Atrophien finden sich beider-
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seits nur im Bereiche der kleinen FuBmuskulatur: dieselben sind nicht hochgradig,
aber immerhin sicher nachzuweisen. Besondere Aufmerksamkeit verdient die
doppelseitige HohlfuBbildung; an beiden FiiBen ist auBerdem die zweite Zehe eine
Hakenzehe.

Der Kniehackenversuch ergibt deutliche Ataxie, indem beide Fersen nur mit
stark schwankenden Bewegungen die Kniescheibe treffen. Der Gang ist etwas un-
sicher, breitbeinig und leicht stampfend. Pat. 148t dabei den Kopf nach vorne héin-
gen. Bei raschem Umdrehen setzt auch Taumeln ein. Es ist ferner auch positiver
Romberg vorhanden, indem Pat. die Neigung hat, nach rechts hinten zu fallen.

Erhebliche Verinderungen zeigen die Sehnenreflexe. Der Patellarreflex ist
auch mit Jendrassik beiderseits nicht auszuldsen, ebenso fehlen die Achillesreflexe.
— Das Babinskische Zeichen ist negativ, das O ppenhel msche Phinomen viel-
leicht ( ?) angedeutet positiv.

Die iibrigen Hautreflexe: Bauchdecken- und Cremastenreflex erfolgen prompt.

Vasomotorisches Nachréten tritt langsam, dann deutlich auf. Die mechanische
Muskelerregbarkeit ist in normalen Grenzen vorhanden.

Die eingehende Sensibilititspriifung ergibt an Rumpf und Extremitéiten keiner-
lei Stérungen.

Uber die Untersuchung der inneren Organe ist zu berichten:

Die Schilddriise ist beiderseits palpabel, erscheint nicht vergroBert.

Die Herzgrenzen sind normal, die Tone rein. Der regelmiflige Puls betragt 72,
der Blutdruck nach Riva - Rocci 97 mm Hg. — Lungen: o. B.

Am Abdomen ist etwas oberhalb des Nabels in der Mittellinie eine ziemlich
starke Druckschmerzhaftigkeit nachweisbar, sonst o. B. Der Urin ist frei von
Eiweil und Zucker und sonstigen pathologischen Bestandteilen.

Die Intelligenz des Pat., der zurzeit die Untersekunda besucht und mittel-
méBiger Schiiler ist, sowie sein psychisches Verhalten bieten keine Besonderheiten.

Pat. reist am 1. VI. 1919 in Begleitung der Eltern nach Hause.

Am 10. TI. 1920 kommt Pat. in Begleitung seiner Mutter und Schwester (Fall 1)
zu einer Nachuntersuchung. Therapeutisch wurden die bereits vor der ersten Auf-
nahme begonnenen Hypophysininjektionen fortgesetzt, es wurden im ganzen etwa
80 Einspritzungen verabreicht. In der Zeit vom 6. IX. bis 3. X. 1919 nahm der
Kranke etwa 20 Schilddriisentabletten. Das subjektive Befinden soll nach Aussage
der Mutter und des Pat. weitere Besserungen erfahren haben, indem er ein viel
frischeres Wesen.an den Tag legte, sich in Haus und Garten gern beschaftigte. Er
konnte in der Zwischenzeit lingere Waldtouren unternehmen, klagte dann aber
iiber schnelle Ermiidung und ein Gefiihl der Unsicherheit. Letztere trat besonders
auf, wenn Pat. sich bemiihte, beim Gehen den Kopf gerade zu halten.

Die Untersuchung ergibt:

Pat. zeigt ein gutes, frisches Aussehen, der Kopf ist nach links vorn geneigt,
der Schiidel nirgends klopfempfindlich. Im Bereiche des Trigeminus besteht keine
Druckempfindlichkeit.

Die Pupillen sind iibermittelweit und rund, sie zeigen keine Differenzen. Die
Lichtreaktion erfolgt prompt. Die Konve: genzreaktion ist vorhanden. Beim Blick
nach allen Richtungen tritt horizontaler Nystagmus auf. bei Punktfization fehlt er
mitunter. Die Konjunctivalreflexe fehlen, die Kornealreflexe sind vorhanden.

Die grobe Kraft der oberen Extremitiiten ist gut. Die groBlen Nervenstimme
sind nicht druckempfindlich, es besteht kein Tremor digitorum. Die Hande weisen
eine Hyperhidrosis auf.

Beim Finger-Nasenversuch ist keine deutliche Ataxie festzustellen.

Auch an der unteren Extremitit ist die grobe Kraft vollkommen erhalten. An
den distalen Partien der Unterschenkel oberhalb des FuBgelenkes fallt eine deut-
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liche Verringerung der Circumferenz auf, die wohl auf eine Atrophie zu beziehen ist.
Es besteht ein doppelseitiger HohlfuB. Die Planta pedis fiihlt sich kalt an und ist
hyperhidrotisch.

Die Patellarreflexe sind mit Jendrassik schwach, aber deutlich auslésbar.
Babinski, Oppenheim und Achillessehnenreflexe fehlen.

Bei der Sensibilitatspriifung stellt sich eine geringe Herabsetzung der Schmerz-
empfindung an den Beinen heraus.

Der Gang ist bei gerader Kopfhaltung unsicher und etwas stampfend. Die
linke Schulter wird dabei vorgeschoben. Das Rombergsche Phinomen ist positiv.

Bei einem Vergleich des Krankheitsbildes dieses Patienten mit dem
der Schwester (Fall 1) ergibt sich, daBl beide im wesentlichen die
gleichenErscheinungen darbieten, dieselben bei dem Bruder nur nicht
so stark ausgebildet sind. Ein gewisser Unterschied besteht in der
Entwicklung des Leidens, in der Reihenfolge des Auftretens einzelner
Symptome.

Die erste Anomalie, die der Patient zeigte, ist der Nystagmus ver-
bunden mit der schiefen Kopfhaltung. Als zur Zeit einzige auffillige
Erscheinung wird derselbe in einem Untersuchungsbefund von August
1916 angegeben und darin betont, daB der Gang gut war ,,wie bei
seinen gesunden Geschwistern,*

Die eigentlichen ataktischen Stérungen, die auch hier pravalieren,
traten erst etwa 1!/, Jahre spiter hervor. Es entwickelte sich ein
breitbeiniger, unsicherer Gang; die Ataxie griff auf die Arme iiber, was
in ungeschickten Greifbewegungen und der Verschlechterung der Schrift
zum Ausdruck kam.

Als weiteres wichtiges Symptom ist die Sprachstérung anzureihen,
die in einer Verlangsamung und einem hiufigen Wechsel der Tonstédrke
besteht.

Von Bedeutung ist das Verhalten der Patellarreflexe, die anfangs
nicht vorhanden, spiter dagegen schwach auslgsbar sind mit Jen-
drassik. ‘

Ein charakteristisches Symptom stellt die doppelseitige HohlfuB-
bildung dar. '

Die Priifung der Sensibilitiat ergab bei der Nachuntersuchung leichte
Storung der Schmerzempfindung.

Weisen wir noch besonders auf die prompte Lichtreaktion der Pu-
pillen hin, das Fehlen von Schmerzattacken und Paristhesien, die
intakte Blasen- und Mastdarmfunktion, so ergibt sich mit Hinblick
auf das jugendliche Alter des Patienten und das familidre Auftreten
der Erkrankung zwingend die Diagnose der Hereditiren Ataxie.

Als Besonderheiten des Krankheitsbildes sind zu nennen die auch
in diesem Falle vorhandenen Muskelatrophien, die sich auf die Fuf-
muskulatur und distalen Enden der Unterschenkel beschrinken.

Desgleichen besteht wie in Fall 1 eine ausgesprochene Hypotonie
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der Hand- und Fingergelenke, in denen Hyperextension leicht aus-
fihrbar ist.

Es fehlt wie bei der Schwester die Skoliose, dagegen zeigt die Wirbel-
sdule eine stark lordotische Kriimmung.

In Ubereinstimmung mit Fall 1 liegen auch hier Sekretionsanomalien
vor, die als Hyperhidrosis der Hénde und der Fuflsohle in Erscheinung
treten. Als Ausdruck einer gewissen vasomotorischen Storung sind die
auffallend kalten Fiile anzusprechen. In dieses Gebiet fillt auch die
von Jendrassik beschriebene Cyanose der Extremititen.

In psychischer Hinsicht bietet auch dieser Kranke abgesehen von
zeitweiliger MiBstimmung keine Besonderheiten. Seine Intelligenz ent-
spricht dem Durchschnitt, das Lernen fillt ihm zuweilen etwas schwer.

Fiir die Differentialdiagnose kommen genau die gleichen Uberlegungen
in Betracht, die bei Fall 1 angestellt sind, und wird auf diese verwiesen.

Bei Betrachtung des bisherigen Verlaufs des Leidens fallen unter
Beriicksichtigung der beiden in etwa 3/,jihrigem Abstand aufgenomme-
nen klinischen Befunde eine Reihe von wichtigen Verinderungen im
Krankheitsbilde auf: _

Ataktische Storungen der oberen Extremitit, die bei der ersten
Untersuchung deutlich nachweisbar waren, sind spater nicht mehr
festzustellen, wie der Finger-Nasenversuch beweist. Die Verschlechte-
rung der Schrift, die im Beginn der Erkrankung vorgelegen hat, ist
bereits bei der ecsten Aufnahme nicht mehr zu erkennen. Ferner zeigt
sich eine Abnahme des Nystagmus, der bei Punktfixation nicht mehr
regelmiBig auftritt. Als Folge davon erfolgt auch jetzt prompte Kon-
vergenzreaktion, wihrend vordem wegen des lebhaften Nystagmus die
Konvergenzreaktion nicht zu priifen war. Ein wesentlicher Unterschied
liegt in dem Verhalten der Patellarreflexe; wihrend dieselben bei der
ersten Aufnahme vollstandig fehlten, sind sie jetzt mit Jendrassik
schwach, aber deutlich zu erhalten. Betonen wir nochmals die be-
deutende Hebung im subjektiven Befinden des Patienten, so geht aus
allem hervor, da8 zweifellos eine nicht unwesentliche Besserung des
gesamten Krankheitsbildes eingetreten ist. Eine geringfiigige Zunahme
von Storungen kommt demgegeniiber nur in der Sensibilitit zum Aus-
druck, die bei der Nachuntersuchung eine minimale Herabsetzung der
Schmerzempfindung aufwies, wihrend sie anfangs vollkommen intakt
war.

Die Frage, welches anatomische Substrat der hereditiren Ataxie
zugrunde liegt, ist Gegenstand zahlreicher sorgfaltigster Untersuchungen
gewesen, die aber keineswegs immer das gleiche Ergebnis zutage for-
derten, sondern in manchen Punkten zu sehr widersprechenden An-
schauungen fithrten. Obgleich unsere beiden Fille keinen unmittelbaren
Beitrag zur pathologischen Anatomie der Friedreichschen Krankheit
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liefern, so soll doch dieses wichtige und interessante Kapitel nicht ganz
tbergangen werden. Friedreich selbst vertrat auf Grund seiner ersten
Obduktionsbefunde in seiner Arbeit ,,Uber degenerative Atrophie der
spinalen Hinterstringe® folgende Ansicht: ,,Es existiert eine chronisch
entziindliche, zur Atrophie fiihrende Degeneration des Riickenmarkes,
welche sich unter dem Einflusse einer hereditiren Anlage zur Zeit der
Pubertitsperiode mit besonderer Vorliebe zu entwickeln scheint, welche
im wesentlichen an die Hinterstringe gebunden, im Lendenabschnitte
des Riickenmarkes beginnt, von da nach oben und unten weiterschreitet
und im verlingerten Marke ihre Begrenzung findet, nachdem sie hier
noch die Ursprungsstellen und Stimme der N. hypoglossi in Mitleiden-
schaft gezogen.” Bei einem Fall hat Friedreich auch die Beobachtung
gemacht, ,.daf die Verinderung sich noch etwas auf die an die Hinter-
strange angrenzenden Lager der. Seitenstrange forterstreckte, jedoch in
geringerer makroskopischer Deutlichkeit. Wesentlich geférdert wurden
die- pathologisch-anatomischen Kenntnisse durch die Untersuchungen
von Friedr. Schultze; derselbe stellte auBler der Verinderung der
Hinterstringe eine Degeneration der Kleinhirnseitcnstrangbahnen, der
Pyramidenseitenstrang- und Pyramidenvorderstrangbahnen, sowie der
Clarkeschen Siulen fest, ferner fand er das Riickenmark auffallend
diinn und schméchtig und eine Volumenverminderung der Medulla
oblongata. Spatere Forschungen bestitigten diese Befunde: Am hanfig-
sten betroffen waren die Hinterstringe — die Gollschen Stringe in
ganzer Ausdehnung, wihrend die Burdachschen Stringe meist in
ihrem lateralen Teil verschont sind, — die Kleinhirnseitenstringe, die
Pyramidenseitenstriinge und Clarkeschen Siulen, deren Ganglienzellen
klein und atrophisch bzw. aplastisch sind. Nicht so regelmiBig degene-
riert erwiesen sich die Gowersschen Stringe, die Pyramidenvorder-
stringe, die Lissawersche Randzone und hinteren Wurzeln, sowie die
peripheren Nerven. Inkonstant sind auch die Verinderungen in der
Medulla oblongata. Wahrend Friedreich vordem von einer ,,chronisch
entziindlichen Degeneration des Riickenmarkes gesprochen hatte,
brachten ihn die Schultzeschen Untersuchungen zu der Ansicht, dafB
dem Degenerationsproze3 eine primire kongenitale Entwicklungs-
anomalie zugrunde liege, infolge derer Medulla spinalis und Medulla
oblongata nicht zur vélligen Ausbildung gelangt seien.

Die Veranlassung zu einer bedeutsamen Kontroverse ~zwischen
Senator und Friedr. Schultze iiber das anatomische Substrat der
Friedreichschen Ataxie gaben die Untersuchungen von Nonne und
Menzel. Nonne fand in einem Fall, der ein Friedreich-ahnliches Krank-
heitsbild darbot, bei der Sektion ,.eine auffallende, sich auf alle Teile
gleichmafig erstreckende Kleinheit des Zentralnervensystems®. GroB-
hirn, wie Kleinhirn, Pons, Medulla oblongata und Riickenmark zeigten
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diese mangelhafte Anlage. Bemerkenswert ist, dafl die Hinter- und
Seitenstringe keinerlei Degenerationen aufwiesen. In dem von Menzel
beschriebenen Falle von hereditirer Ataxie ergab sich neben der De-
generation der Hinterstrange und Pyramidenseitenstrangbahnen und
hinteren Wurzeln eine hochgradige Hypoplasie des Kleinhirns (Schwund
der Rindenschicht und Ausfall der grofen Purkinjeschen Zellen). Men-
zel selbst sieht die Riickenmarksverinderungen als wichtigsten Faktor
an und schreibt der Kleinhirnaffektion nur die Rolle eines unterstiitzen-
den Momentes zu.

Unter Verwertung der Befunde von Nonne und Menzel und einer
Reihe eigener Beobachtungen nahm Senator als Grundlage der Fried-
reichschen Krankheit eine Kleinhirnhypoplasie an, wahrend er die
Degeneration des Riickenmarkes als sekundir hinzutretende betrachtete.
Letztere solle eine Anzahl akzidenteller und unbestindiger Symptome
bedingen, dagegen erklire die Kleinhirnaffektion alle wesentlichen und
charakteristischen Erscheinungen. Im schroffen Gegensatz hierzu be-
tonte Friedr. Schultze, daB der Kleinhirnschwund nicht konstant
nachgewiesen und daher auch nicht als wichtigstes anatomisches Sub-
strat anzusehen sei, dagegen habe sich die stirkste und fortgeschrittenste
Entartung in den gut untersuchten Fillen in den verschiedenen Stringen
des Riickenmarkes gefunden.

Pierre Marie versuchte darauf, einen Symptomenkomplex von der
Friedreichschen Ataxie abzulosen, den er auf eine Entwicklungs-
hemmung des Kleinhirns zuriickfiilhrte und mit dem Namen der Hérédo-
ataxie cérébelleuse belegte. Hierzu rechnete er die beiden von Nonne
und Menzel verdffentlichten Fille. Vom anatomischen Standpunkte
war eine Sonderung durchaus nicht gerechtfertigt, worauf besonders
Bing an Hand der bis dahin vorliegenden autoptischen Untersuchungen
von 9 Fillen, in denen die Diagnose ,,Hérédoataxie* gestellt war, hin-
wies. Er betonte, daB fiir den Marieschen Typus nicht einmal der
Befund eines abnorm angelegten Kleinhirns konstant sei. Nur in einem
von den 9 Fillen (Fraser) fand sich eine reine Kleinhirnhypoplasie ohne
Verdnderung im Riickenmark, in einem Fall dagegen ergab sich sogar
ein negativer Kleinhirnbefund bei Hypoplasie und systematischer De-
generation des Riickenmarkes (Thomas-Roux). Bei weiteren Beob-
achtungen stellte sich auch heraus, daf das klinische Bild mit der
anatomischen Grundlage nicht immer in Einklang zu bringen war. So
brach sich allmshlich die besonders von Nonne vertretene und heute
vorherrschende Ansicht Bahn, daB Friedreichsche Ataxie und Hérédo-
ataxie cérébelleuse als einheitliche Erkrankung aufzufassen sind, wobei
der Degenerationsproze sich einmal im spinalen, ein anderes Mal im
cerebellaren System vorwiegend lokalisiere. ‘

Eine eigenartige Auffassung iiber das Wesen der Friedreichschen
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Krankheit teilt Stcherbak, der sie nicht als kombinierte System-
erkrankung, wie sie zuerst von Kahler und Pick bezeichnet worden
ist, anerkennen will, Er nimmt an, da8 in den Hinterstringen des
Riickenmarkes neben den sensiblen Fasern eine umfangreiche zentri-
petale Kleinhirnbahn verlaufe, deren Zerstérung zur Ataxie filhre. Ferner
sollen in dem sog. intermedidiren Biindel der Pyramidenseitenstringe
zentrifugale Bahnen des Kleinhirnes liegen, deren Ausfall die Ataxie
verstirke und deren Affektion eine Beteiligung der Pyramidenbahnen
vortduschen kénne. In reinen Fillen von hereditirer Ataxie handele
es sich demnach um eine ,,reine Systemaffektion der zentripetalen und
zentrifugalen Bahnen des Kleinhirns“. Stcherbak riumt ein, daB
sich nicht selten zu diesem reinen Befunde noch eine Degeneration der
sensiblen Bahnen der Hinterstringe, der Pyramidenseiten- und Pyra-
midenvorderstrangbahnen geselle und somit zu dem Bilde einer kom-
binierten Systemerkrankung fithre. Die Richtigkeit der Stcherbak-
schen Hypothese wird von einer Reihe von Autoren sehr bezweifelt;
so lange der Beweis fiir ihre Giiltigkeit nicht erbracht ist, wird man gut
tun, die Anschauung der Friedreichschen Krankheit als kombinierte
Systemerkrankung beizubehalten.

Gehen wir nunmehr zur Erorterung der Therapie des Leidens iiber,
so ist auf Grund der bisherigen Veréffentlichungen festzustellen, daB
dieselbe fast vollkommen machtlos ist, liegt doch eine ausgedehnte
Degeneration von wichtigsten Bahnen des Zentralnervensystems zu-
grunde. Nur in vereinzelten Fillen sind Stillstinde, meist voriiber-
gehender Dauer, oder geringe Besserungen berichtet. Friedreich
selbst wandte bei seinen Kranken Elektrizitit, Bader und Duschen an,
verabfolgte Lebertran, Jodeisen, Priparate der Nux vomica und Ar-
gentum nitricam. Besonders letzteres Medikament gab er ldngere
Monate in allmihlich steigender Dosierung bis 0,1 g pro die, betont aber
ausdriicklich, daB die Behandlung ,nicht die leiseste Andeutung von
Besserung‘‘ erzielte. In einem Fall von Benedek wurden neben lau-
warmen Bidern, Massage und leichter Gymnastik Natr.-kakodyl.-
Injektionen versucht, die aber erfolglos blieben. Bing empfiehlt zeit-
weilige Strychninkuren (subcutan, Tropfen oder Pillen) und teilt an
gleicher Stelle mit, daBl Séderbergh in einem Falle ,eine auffillige
Besserung auf die von ihm vorgenommene Rdintgenbehandlung be-
ziehe“. Der Schwerpunkt der Behandlung wurde in allen Fillen auf
sorgfiltigste Pflege und Fernhaltung suBerer Schadlichkeiten gelegt,
um die gefiirchteten interkurrenten Erkrankungen, die haufig das Ende
herbeifiihren, nach Moglichkeit zu vermeiden.

Eine besondere Bedeutung wurde auch der Frenkelschen Ubungs-
therapie zwecks Herabsetzung der ataktischen Stérungen beigemessen,
und findet man dieselbe immer wieder empfohlen, ohne dal sie bisher
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in diesen Fillen nennenswerte Erfolge gezeitigt hat. Eine mediko-
mechanische Behandlung der Ataxie wird von v. Bayer angegeben und
von ihm als ,,Substitutionstherapie‘ bezeichnet. Das Prinzip beruht
darauf, dall die Hautsensibilitit als Ersatz fiir die geschidigte oder in
Verlust geratene Tiefensensibilitit herangezogen wird. Er konstruierte
eine Schiene derart, daB sie bei jeder Bewegung des Beines einen Reiz
und Druck auf die Haut ausiibt und somit dem Kranken Richtung und
Grad der Bewegung zum Bewuftsein bringen soll. Ein Kranker mit
Friedreichscher Ataxie, der sonst nur gestiitzt gehen konnte, soll
mit Hilfe der Schiene wieder selbstandig geworden sein. Weitere Erfolge
werden mitgeteilt bei Patienten mit Tabes und multipler Sklerose, die
sich meist schon nach wenigen Tagen oder Wochen bemerkbar gemacht
haben sollen. Ob sich diese ,,Substitutionstherapie‘ noch in weiteren
Fallen von hereditirer Ataxie bewihrt hat, entzieht sich meiner
Kenntnis.

 Ganz andere Wege beschreitet eine Therapie, die sich im letzten
Jahrzehnt besonders Bahn gebrochen hat; es ist dies die Organotherapie,
die in einfacher Form schon seit Jahrhunderten getrieben wurde, ganz
neuerdings aber in den Vordergrund geriickt ist, seitdem die Lehre von
der inneren Sekretion im Mittelpunkt des Interesses steht und wir
einige Kenntnisse iiber die inneren Zusammenhénge zwischen dem
Zentralnervensystem und den endokrinen Driisen, inshesondere ihren
Stérungen und Ausfallserscheinungen, gewonnen haben. Wissen wir
doch z. B., dal} innige Beziehungen zwischen der Funktion des Zentral-
nervensystems und den Funktionen der Schilddriise, der Nebenniere,
des Pankreas und in erster Linie der beiden Hirndriisen, Eplphyse und
und Hypophyse, bestehen.

Ich fand in der Literatur nur ganz vereinzelte Fille, in denen bei
hereditéirer Ataxie Versuche mit Organpriparaten angestellt worden
sind. So teilt A. R. Moody bei einer 32jahrigen Patientin, von deren
Geschwistern 3 an dem gleichen Leiden erkrankt sind, mit, daf} unter
der Behandlung mit Thyreoidextrakt und spiter Ovarialtabletten in
manchen Punkten Stillstand und selbst Besserung eingetreten sei, eine
Verschlechterung sich dagegen hinsichtlich volligen Schwindens der
Patellarreflexe und Auftretens von Nystagmus gezeigt habe. Gleichfalls
behandelte Rothmann seine bereits oben angefithrte Kranke, deren
Mutter und Bruder an Myxddem litten, mit Schilddriisentabletten,
konnte jedoch keinen sicheren FErfolg beobachten. Er fithrt in der
gleichen Arbeit an, daf Séderbergh bei Myxddematiosen mit Klein-
hirnsymptomen durch Schilddriisentherapie eine Besserung der cere-
bellaren Erscheinungen erreicht haben will.

Uber eine Darreichung von Hypophysenpriparaten, die in den
beiden vorliegenden Fillen erfolgt ist, lielen sich indessen bei Durch-
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sicht eines grofien Teiles der Friedreich-Literatur keinerlei Angaben auf-
finden. Nur eine ganz allgemein gehaltene Andeutung iiber eine ent-
sprechende Therapie macht Jendrassik, indem er in seiner Arbeit
itber ,,Die hereditiiren Krankheiten* (Allgemeiner Teil) in bezug auf die
Heredodegenerationen sagt: ,,Von Arzneimitteln konnten, freilich nur
in der Pubertitszeit, eventuell die Hypophysenpréiparate versucht
werden.. ¢

Neuerdings stellte Borchardt die Erfahrungen iiber die bisherige
Anwendung der Hypophysentherapie bei einer Reihe von ganz ver-
schiedenen Krankheitsbildern zusammen, und ist hieraus zu entnehmen,
daB auch bei einigen mit dem Nervensystem in Zusammenhang stehen-
den Erkrankungen giinstige Beeinflussung erzielt worden ist. Nach den
Beobachtungen mehrerer Autoren seien einzelne Erfolge zu verzeichnen
gewesen bei Paralysis agitans, Dystrophia adiposo-genitalis, Diabetes
insipidus, der auf einer Funktionsstérung der Hypophyse beruhen
soll, Mongolismus, Kropf, Basedow, Imbezillitit, Rachitis und Osteo-
malacie.

Die bei unseren beiden Patienten im Laufe der Zeit eingetretenen
nicht unwesentlichen Besserungen, die in dem viel frischeren Wesen,
der Abnahme des Nystagmus und bei dem Bruder auch der ataktischen
Storungen in den oberen Extremititen sowie dem Wiederauftreten der
Patellarreflexe zum Ausdruck kommen, diirfen daher wohl auf die etwa
1 Jahr lang fortgesetzten Hypophyseninjektionen zuriickzufiihren sein.
Da der giinstige EinfluB auf das Krankheitsbild sich bei beiden Patien-
ten ziemlich rasch bemerkbar machte, sind die Erfolge wahrscheinlich
allein auf die Hypophysenpriaparate und nicht auf die erst viel spater
einsetzende Thyreoidintherapie zu beziehen, zumal letztere im Fall 2
nur kurze Zeit und mit sehr kleinen Mengen (20 Tabletten) durchgefithrt
worden ist. Im Fall 1 diirfte die Thyreoidindarreichung (110 Tabletten)
die deutliche Verkleinerung der vielleicht strumés entarteten Schild-
driise bewirkt haben. Der erst am 12. XI. 1919 eingeleiteten Therapie
mit Ovarialtabletten kann ein spezifischer EinfluB} auf die Verédnderung
des Krankheitsbildes ebenfalls nicht zugeschrieben werden.

In welcher Weise die Hypophysenmedikation auf den Krankheits-
prozeB einwirkt, 1aBt sich vorlaufig noch nicht beantworten. Vielleicht
fiihrt uns die Forschung in der Frage der inneren Sekretion und ihrer
Storungen dem Ziel niher, ist es doch nicht ausgeschlossen, dafl gerade
sie uns moglicherweise Aufklarung tiber die einstweilen noch vollkommen
in Dunkel gehiillte Atiologie der hereditiiren Ataxie sowie einer Reihe
anderer chronischer Nervenleiden bringen kann. Die von Borchardt
nachgewiesenen leistungssteigernden Wirkungen des Hypophysins, die
auf einer Protoplasmaaktivierung im Sinne von Weichardt beruhen
sollen, vermdgen uns keine nitheren Vorstellungen iiber die Art des
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Angriffes dieses Mittels auf den spezifischen Krankheitsvorgang zu
verschaffen.

Jedenfalls berechtigen die in den beiden beschriebenen Fillen mit
der Hypophysintherapie erzielten Besserungen voll und ganz dazu,
auch in Zukunft bei Kranken mit hereditiirer. Ataxie diesen Weg der
Behandlung einzuschlagen.

- Zum Schluf sei auf Grund einer mundlichen Mitteilung noch ange-
fiihrt, dal Exzellenz Erb einen klimatischen Wechsel, insbesondere
einen lingeren Seeaufenthalt fiir giinstig befindet, indem er sich hiervon
eine ,,Umstimmung des gesamten Organismus‘‘ verspricht. Beide Pa-
tienten reisten auf diesen Rat hin Anfang Juni 1920 nach Wyk auf Fohr.

Es ist mir eine angenehme Pflicht, Herrn Privatdozenten Dr. Kénig
fir die Anregung und Uberlassung des Stoffes zu dieser Arbeit sowie
fiir die freundliche Durchsicht derselben meinen verbindlichsten Dank
auszusprechen.
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