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Die F r i e d r e i c h s c h e  Krankheit  k6nnen wir als Prototyp der orga- 
nisch bedingten herediti~r-famili~ren Nervenleiden ansehen, die in den 
letzten Jahrzehnten das besondere Interesse der Neurologen in Am 
spruch genommcn haben. Die grSften Schwierigkeiten bei der ein- 
gehenden Besch~ftigung mit  diesem Thema bereitete zweifellos die 
Forschung naeh der i~tiologischen Sr die auch heute noch wenig 
gek l~ t  ist. Dies ergibt sich daraus, da f  wir es mit einer Gruppe yon 
Krankheiten zu tun haben, aus deren ausgesprochenem erblichen und 
familii~ren Auftreten wir den Schlu~ einer e n d o g e n e n Entstehungs- 
ursaehe zu ziehen bereehtigt sind. Trotzdem finden sich vielfach in der 
Literatur exogene Momente angegeben, die fiir den Ausbruch dieser 
Leiden mitverantwortlich gemaeht werden. So ist auch bei der here- 
dit~ren Ataxie nicht versi~umt worden, nach ~u~eren SchSdliehkeiten 
zu suehen, die man in ~tiologischer Hinsicht verwerten zu kSnnen 
glaubte. Dem Charakter der Krankhei t  entspreehend fahndete man 
auf ein Agens bei den Erzeugern, das in spezifiseher Weise dutch eine 
Keimsch~idigung die Grundlage zur spi~teren Erkrankung hervor- 
zurufen imstande w~re. In diesem Sinne meinte F r i e d r e i c h  dem 
Potatorium der Eltern eine gewisse Bedeutung zuweisen zu miissen, 
denn die Vater seiner ersten 6 Kranken waren dem Trunk ergeben. 
Bei der Publikation der n~chsten 3 F~lle hielt er diese Ansicht nicht 
mehr aufreeht, da in der :Familie kein Alkoholabusus vorlag. Immerhin 
ist in spi~teren Krankengeschichten Alkoholismus wicderholt angefiihrt, 
so z. B. bei B i n g ,  M i n g a z z i n i ,  S e i f f e r ,  R t i t i m e y e r ,  B i~uml in ,  
C o h n ,  F r e y  und F l a t a u ;  einige Male finder sich sogar die Angabe, 
daft die erkrankten Kinder im Rausche gezeugt seien. Ob man diesem 
Faktor  eine urs~chliche Rolle zusprechen kann, ist zum mindesten sehr 
fraglich; es diirfte dieser Noxe wohl zu viel Beachtung geschenkt 
worden sein. Ubrigens ist bei der grol~en Mehrzahl der Fiille -- wie 
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auch bei den unten eingehend beschriebenen -- der Alkoholismus der 
Eltern m i t  Sicherheit auszusehlieBen gewesen. 

~ b e r  die i~tiologische Bedeutung der herediti~ren Syphilis fiir die 
F r i e d r e i c h s c h e  Ataxie gehen die Ansiehten auseinander. Einige 
Autoren haben dieser Infektion besonderen Wert beigemessen, was sehr 
nahelag, da wir ja wissen, dal~ die Lues hi~ufig Geistes- und Nerven- 
krankheiten in der nachfolgenden Generation verursacht. Erschwert 
wird die Forschung nach dieser Richtung dadurch, daB wiederholt Fi~lle 
beschrieben worden sind, in denen die Differentialdiagnose zwischen 
F r i e d r e i c h s e h e r  Krankheit  und einem Symptomenkomplex, ent- 
standen auf dem Boden der Lues hereditaria, nicht gestellt werden 
konnte. ~ber  derartige eigene Beobachtungen berichtet O p p e n h ei m, 
betont jedoch, daB gewShnlich in der Art der Entstehung und des 
Verlaufes beide Leiden sichere Unterscheidungsmerkmale b6ten. F o  r-  
s t e r  nimmt die Syphilis als i~tiologisehes Moment in Ansprueh, indem 
er ausfiihrt: ,,Das Bild der F r i e d r e i c h s c h e n  Ataxie kann durch eine 
herediti~r-syphilitische Erkrankung vorgeti~useht werden. Ich babe 
a.ber aueh F~lle gesehen, bei denen man annehmen muB, dab dies 
Krankheitsbild indirekt als Hemmungsbildung auf syphilitischer Grund- 
lage entstanden war." Durchaus ablehnend gegenfiber der Syphilis als 
ursi~chlichen Faktor  verh~lt sich E d u a r d  Mi i l le r ,  der bei seinen 
Kranken keine Anhaltspunkte fiir eine Lues gefunden hat. Doch 
r~umt er ebenfalls ein, dab ,,die heredit~re Lues vielleicht imstande sei, 
eine symptomatologisch ~hnliche Strangerkrankung zu verursachen". 
Auch F r i e d r i e h  S c h u l t z e ,  einer der besten Kcnaer  der heredit~ren 
Ataxie, sloricht sieh in einer neueren Arbeit, in der er bei seinen beiden 
Patienten bei negativer Was s e r m a n n scher Reaktion keine Anzeichen 
ffir Syphilis feststellen konnte, gegen einen Zusammenhang mit  der 
Lues aus. E r  stiitzt sich dabei u. a. auf die Tatsache, dab die Erkran- 
kung fiberwiegend in denjenigen Sti~nden 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 liel~en. Desg!eichen teilt V o r k a s t n e r  bei zwei Kranken 
negativen Wassermann im Blur und Liquor mit, und S p ie  c k er  kommt 
bei zwei Kindern, die die Symptome der F r i e d r e i c h s c h e n  Tabes 
zeigten bei positivem Blut-Wassermann, nachdem eine antiluetische 
Behandlung Besserung zur Folge hatte, zu der Ansicht, dab eine here- 
diti~re Lues die F r i e d r e i c h s c h e  Krankheit  naehgeahmt habe. Nicht 
unerwi~hnt bleiben soll der Fall yon S t r a k o s c h ,  in dem die W asse r -  
m a n n s c h e  Reaktion im Blute positiv, im Lumbalpunktat  negativ 
ausfiel. Besonders hervorgehoben wird, dab Patient  wie Gesehwister 
keine Symptome fiir Lues hereditaria aufwiesen. Es ist demnaeh nieht 
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euszuschliel~en, dab der positive Wassermann nicht auf einer Heredo- 
syphilis beruhte, wie es der Verfasser annimmt, sondern auf einer 
mSglieherweise sparer erfolgten luetischen Infektion. Jedenf~lls dfirfte 
auch dieser Fall nicht beweiskriiftig genug sein, um daraus einen un- 
mittelbaren Zusammenhang zwischen hereditiirer Lues und F r i e d -  
r e iehseher  Ataxie ableiten zu kSnnen. 

Eine sicherlich bedeutsamere Rolle ffir das Zustandekommen des 
Leidens spielen naeh einer Reihe yon Autoren Geistes- und Nerven- 
krankheiten in der Aseendenz. In zahllosen Fhllen machen sie ihren 
unheilvollen Einflul~ bei der Naehkommensebaft geltend, z. T. bei der 
unmittelbar folgenden Generation, tells aber auch erst bei spi~teren Glie- 
dern dieser Familie, sei es ira Sinne einer homologen oder einer hetero- 
logen Herediti~t. Uber die Bedeutung dieser Erkrankungen ffir die 
heredit~re Ataxie gibt am besten die Arbeit von F r e y  Auskunft, der 
sehr eingehende Beobachtungen fiber einen Stammb~um gemacht hat, 
der stark von Neuro- und Psychopathien mit ausgesprochener erblicher 
Tendenz heimgesueht war und in dessen 11. bzw. 12. Generation eine 
Reihe yon Mitgliedern yon F r i e d r e i c h s c h e r  Krankheit  befallen wurde. 
Aus der Ffille der yon F r e y  bei diesen Familien beriehteten Leiden 
seien angeffihrt: Epilepsie, Hysterie, Neurasthenie, Itypochondrie, 
Me]aneholie, Pseudologia phantastic~, Psychose, Eclampsia infantum, 
Tremor linguae, Spraehst6rungen, Strabismus, Nystagmus, zentrale 
SehwerhSrigkeit, Rfiekenmarkskrankheiten, halbseitige Muskelatrophie 
und Chorea. Moralische Defekte, Vagabundismus und Suicidium finden 
sieh neben geh~uft vorkommenden Degenerationszeiehen ebenda er- 
wi~hnt. Bemerkenswert ist, dab die Vererbung einen heterologen Typus 
zeigte. Die groBe Zahl der in den F r e  yschen Fi~llen bei den Ascendenten 
auftretenden Affektionen des Zentralnervensystems und die sieh damit  
deckenden Angaben anderer Verfasser lassen gewil~ die Annahme be- 
reehtigt erseheinen, da.g diese Erkrankungen einen ffir die Entstehung 
der F r i e d r e i c h s c h e n  Ataxie pri~disponierten Boden scheffen. Es ist 
die Vermutung sehr naheliegend, dab yon Generation zu Generation 
eine neuro- bzw. psychopathische Veranlagung vererbt wird, die viel- 
leicht noeh nieht spezifischer Natur  ist, sondern erst mit  bestimmten 
endogenen Bedingungen zusammentreffen mug, damit  sich ein scharf 
begrenztes Krankheitsbild aus der Gruppe dieser Leiden entwiekeln 
kann. Von diesen endogenen Bedingungen wird es abh~ngig sein, 
weshalb in dem einen Falle etwa eine Epilepsie und des andere Mal 
eine herediti~re Ate xie entsteht. Schon F r i e d r e i c h ma[3 dem herediti~ren 
Moment eine ganz besondere atiologische Bedeutung bei und i~ul3erte 
sieh in seiner zweiten VerSffentlichung fiber dieses Theme folgender- 
maBen: ,,Obgleich Eltern oder Voreltern an keiner gleiehen oder i~hn- 
lielien Affektion erkrankt, so muBte doch fiir dib Entstehung der an 
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den Kindern zutage tretendcn StSrung eine yon den Eltern fibertrag- 
bare Erkrankungsdiathese als zweifellos angenommen werden, u n d e s  
sehien mir gerade dieses Moment bemerkenswert genug, um meine F~lle 
als ,herediti~re Ataxien' in einer besonderen Gruppe z u  vereinigen." 
Die Anschauung F r i e d r e i c h s ,  in einer ererbten Anlage den Haupt- 
faktor ffir die Entstehung des Leidens zu erblicken, ist yon East allen 
Seiten anerkannt worden, und hat  man seitdem den familiaren und 
heredit~ren Verh~ltnissen ein besonderes Interesse zugewandt. Wenn 
F r i e d r e i c h  hiermit auch einen Weg gewiesen hat, auf dem wir der 
LSsung der J~tiologiefrage vielleicht nigher kommen werden, so kann 
uns der Begriff einer ,,iibertragbaren Erkrankungsdiathese" doch noch 
keinen ausreichenden AufschluB tiber die primi~re Ursache geben. 
Endogenen Momenten glaubte er jedenfalls die wichtigste l~olle in 
~tiologiseher Hinsicht einr~umen zu miissen, und so ftihrte er als hSchst 
beachtenswert an das ,,Auftreten der ersten Krankheitssymptome in 
samtlichen Fi~llen zur Zeit der beginnenden cder erst kurz vollendeten 
Geschlechtsreife". Es wurde yon ihm die Hypothese aufgestellt, daB 
die Veranderungen, die sich im menschlichen Organismus in der Phase 
der geschlechtlichen Entwicklungsvorg~nge abspielen, vielleicht einen 
pri~disponierenden EinfluB auf die Entstehung der Krankheit  haben 
kSnnten. Gestiitzt land F r i e d r e i c h  diese Annahme durch die Be- 
obachtung, dab bei einer Kranken nach dem Wochenbett  eine rasche 
Verschlimmerung einsetzte, die er gleichfalls auf die besonderen An- 
forderungen, die zu diesem Zeitpunkt an den KSrper gestellt werden, 
zurfickzuftihren geneigt war. P e i p e r  berichtet sogar in 2 Fi~llen den 
Ausbruch des Leidens in unmittelbarem AnschluB an das Wochenbett.  

I n  vielen Fi~llen stellte sich heraus, dab die Kranken aus blutsver- 
wandten Ehen stammten; dies erwi~hnen C a s s i r e r ,  B i n g ,  B i~uml in ,  
R a n k i n ,  S e e l i g m i i l l e r .  Das gleiche trifft  auch auf unser erkranktes 
Geschwisterpaar zu, dessen Eltern Geschwisterkinder sind. H t i b s c h e r  
hebt die Konsanguiniti~t als erheblieh belastendes Moment hervor, und 
F r e y ,  der bei seinem Stammbaum eine vielfach sich wicderholende 
Blutsverwandtschaft v~terlicher- und mfitterlicherseits land, macht 
dieselbe ,,in erster Linie" fiir das Auftreten der Krankheit  verantwort- 
lich. Es ist einleuchtend, dab bei einem SproB, dessen Eltern aus der 
gleichen neuropathischen Familie stammen, sehr leicht eine Summierung 
von keimschiidigenden Faktoren stattfinden kann, wcdurch die Ver- 
erbung einer Erkrankungsdiathese im Sinne yon F r i e d r e i c h  um so 
wahrscheinlieher wird. I-Iiermit iibereinstimmend berichtet F r e y  fiber 
die Zunahme der Morbiditi~t bei einem zweiten Stammbaum, bei dem 
doppelte Konsanguiniti~t vorlag. Wi~hrend in der ersten Generation 
nur ein Individuum an Ataxie erkrankte, die zweite versehont blieb, 
wurden in der dri t ten 3 Enkel yon diesem Leiden befallen. Interessant 
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ist diese Beobachtung ferner wegen der darin zum Ausdruck kommenden 
homo]ogen t teredi t i t .  Eine direkte Vererbung der F r i e d r e i e h s c h e n  
Krankheit  wurde vielfach bestritten, doeh mit Unrecht;  dab sie aller- 
dings nieht sehr hiufig ist, ergibt sieh aus dem Wesen der Erkrankung, 
die wohl in den meisten Fallen eine F~hesehliel]ung verbietet. Beriick- 
sichtigt man aber, dab aueh bei diesem Leiden Fil le mit weniger aus- 
geprigten Symptomen und Formes frustes auftreten k6nnen, dann daft  
man die MSglichkeit einer unmittelbaren Ubertragung der Krankheits- 
anlage auf die Nachkommensehaft nicht vonde r  Hand weisen. Me n d e l  
beschreibt ein ataktisehes Gesehwisterpaar, dessen Mutter und Grofl- 
mutter  an der gleiehen Krankheit  litten, P e i p e r  stellte das Leiden bei 
Mutter und Toehter lest, I~ a y m o n d b e i  einem Patienten, dessen Mutter 
und GroBvater miitterlieherseits, sowie zwei seiner Tanten und die 
beiden j/ingsten S6hne einer dieser dieselben Erseheinungen boten. Es 
dr~tngt sieh hier die Frage auf, ob wir fiir die letzteren Fil le  yon vorn- 
herein die Lrbertragung einer ganz spezifischen Erkrankungsdiathese 
annehmen miissen, auf deren Bcden sieh nut  eine F r i e d r e i e h s e h e  
Krankheit  und niehts anderes entwickeha kann, oder ob es sich um die 
Vererbung einer allgemeinen neuro- oder psychopathisehen Anlage 
handelt, die eine gewisse Variationsbreite besitzt, d. h. die an sich zu 
einer Reihe yon Gemiits- oder Nervenleiden fiihren kann und erst be- 
stimmte Gestaltung er f ihr t  unter dem Einflu~ spezifiseher, sieherlieh 
endogen bedingter Faktoren, die uns noeh unbekannt sind. 

Sehen wir jetzt  von dem Moment der familigren und heredi t i ren 
Belastung ab, so bleiben noch rein exogene Schidlichkeiten zu beriick- 
siehtigen, die man zur L6sung der ~tiologiefrage angeffihrt hat. Be- 
sondere Aufmerksamkeit wurde den akuten Infektionskrankheiten zu- 
gewandt, deren Auftreten vielfaeh als Entstehungsursaehe der Ataxie 
angesehuldigt worden ist. Es wurde in der Bewertung dieses Faktors 
entsehieden zu weit gegangen, wenn man die F r i e d r e i c h s e h e  Krank- 
heit als ein postinfektiSses Leiden ansprach, und ist daher diese Hypo- 
these sparer fallen gelassen worden. L a n n o i s  und P o r o t  scheinen in 
ihrer Arbeit yon 1905 ,,Le coeur dans la maladie de Friedreieh" aller- 
dings noch auf dem Boden der alten Infektionstheorie zu stehen, wenn 
sie die Ansicht vertreten, da8 die Erkrankung des Herzens --  es lag 
in ihrem Falle eine chronisehe Myokarditis vor -- und die Affektion des 
Nervensystems auf einer gemeinsamen Basis dureh dieselbe toxisch- 
infektiSse Ursache entstanden sei. Anamnestiseh stellten sie eine fieber- 
hafte Erkrankung mit  meningitisehen Erscheinungen und Kr impfe  lest, 
an die sich bald die ersten Symptome der Ataxie ansehlossen. Wenn 
wir auch heute den fieberhaften ]nfektionen diese bedeutsame Rolle 
nieht mehr zuWeisen, so daft  dennoch nicht jeglieher Zusammenhang 
zwischen ihnen und der hereditaren Ataxie geleugnet werden. Reeht 
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hi~ufig ist der Ausbrueh des Leidens im unmittelbaren odor baldigen 
AnsehluB an eine solehe Erkrankung beschrieben, so werden zitiert: 
Typhus yon R iit  i m e y e r und Mi n g a z z i n i ,  in 3 Fi~llen eine fieberhafte 
Affcktion yon typhSsem Charakter von F o r n a r i o ,  Masern yon F r e y ,  
S t e i n ,  M a c k e n z i e  und A r m a n d - D e l i l l e  et F e u i l l d c ,  Scharlaeh 
yon C o h n ,  R f i t i m e y c r ,  W u t s c h e r  und F r e y ,  Influenza yon B e s o l d  
und H f i b s e h e r ,  Chorea von F r e y  und R f i t i m e y e r ,  Dysenterie von 
S i m o n ,  ferner noch Keuehhusten, Pneumonie und Variola. Wiederholt 
wird auch Verschhmmerung der Ataxie nach Uberstehen einer dieser 
Krankheiten mitgeteilt. Welche wechselseitigen Beziehungen dfirfen 
hier nun angenommen werden? Sicherlieh kSnnen die Infektions- 
krankheiten nicht das eigentliche urs~chliche Moment darstellen; denn 
wie sollten die verschiedencn Infektionen imstande sein, alle in gleicher 
Weise durch ihre spezifische Noxe dasselbe komplizierte Krankheitsbild 
hervorzurufen! Sind aber ganz bestimmte endogene Vorbedingungen 
erffillt, d .h .  liegt die Erkrankungsdiathese bereits im Organismus be- 
grfindet, so finden sie ein pri~disponiertes Angriffsgebict vor, in dem 
sie nach dem Gesetz des Locus minoris resistentiae ihren sch/idigenden 
Einflu$ geltend machen kSnnen und die bis dahin latente Krankheit  
auszulSsen in tier Lage sind. Neben dieser lokalen Einwirkung rufen sie 
in den meisten Fallen eine starke Schw~chung des gesamten KSrpers 
hervor, die an sieh sehon den Ausbruch des Leidens begfinstigt. Es 
kommt den Infektionskrankheiten also zweifellos die Rolle eines Agent 
provocateur zu, was besonders yon All  e n S t a r  betont wird, der ihnen 
neben tier hereditaren Anlage eine groSe Bedeutung beimil~t. Inter- 
essant und erwahnenswert ist in diesem Zusammenhang eine Tatsache, 
auf die F r i e d r e i e h  bereits aufmerksam gcmacht hat, n~mlich die 
h~ufige Erkrankung der Ataktiker an Typhus. Von seinen 9 ersten 
Fallen wurden 6 yon Typhus betroffen, davon verliefen 5 tSdlich. Es 
finder sich in F r i e d r e i c h s  zweiter VerSffentlichung folgender Passus: 
,,Fast mSchte man sich zu der Annahme bereehtigt halten, als ob den 
an Ataxie leidenden Kranken eine grSBere Disposition zu Abdominal- 
typhus und eine geringere Widerstandsfahigkeit gegen den in den 
Organismus gelangten Infektionsstoff zuk~me." Entsprechend berichtet 
F r e y  bei den AngehSrigen einer Linie seiner Friedreichkranken fiber 
verminderte Widerstandskraft gegen Typhus, dem mehrere Mitglieder 
zum Opfer fielen. Ob es sich in diesen F~llen nur um ein zufalliges 
Auftreten dieser an sich so h~ufigen Infektionskrankheit handelt, oder 
ob tats~chlieh eine gewisse innereBeziehung besteht, die in einer grSl~eren 
Disposition zu dieser Erkrankung zum Au~druck kommt, l~$t sich 
wohl schwerlich entscheiden. Jedenfalls sind wir nicht bereehtigt, dem 
Typhus in atiologischer t t insicht eine Sonderstellung gegeniiber den 
iibrigen akuten Infektionen einzur~umen, sondern er kann aueh nur 
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als auslSsendes Moment in Frage kommen. I n  diesem Sinne sollen 
auch Traumen wirken k6nnen, wie yon einigen Seiten behauptet wird. 
Als Kuriosum sei ein Fall von Me ndel  angeffihrt, wo sieh ein angeblieh 
ganz akuter Beginn des Leidens im Anschlug an einen grogen Sehreeken 
eingestellt haben soll. Wir kommen somit in der Atiologiefrage zu dem 
Ergebnis, dab uns das sicherlieh wichtige Moment der Hereditiit allein 
keine geniigende Aufkliirung geben karm, sondern wir immer noeh 
bestimmte endogene Bedingungen vorausse%zen miissen, die abet vSllig 
in Dunkel gehiillt sind. 

Das gleiche gilt  auch yon der Pathogenese der F r i ed re i chschen  
Ataxie, wie fiberhaupt yon der grogen Gruppe der heredit~ren Nerven- 
krankheiten. B ing  hat zwar den Versucla gemacht, die Pathogenese 
mit Hilfe der ,,Ersatztheorie" von E d i n g e r  zu erkliiren, doch hat sich 
dagegen bereehtigter Widersprueh erhoben. Es fulit die E d i n g e r -  
sche Ansehauung auf der Lehre vom Gleiehgewiehtszustand der Gewebe 
im Organismus. Wird dieser in irgendeiner Weise gestSrt, so werden 
gewisse Zellverbi~nde eine Schw~chung erfahren, w~ihrend andere in 
Wueherung iibergehen, um auf diese Weise eine normale Gewebs- 
spannung aufrechtzuerhalten. Unter geregelten Verhi~ltnissen ist der 
Ersatz dem Aufbraueh yon lebendiger Substanz, den jede Funktion 
bedingt, angepagt. Als Schiidigung soll nun nach E d i n g e r  einerseits 
bei normalem Ersatz eine fibermiigige Funktion, andererseits bei nor- 
maler Funktion ein ungeniigender Ersatz wirken k5nnen. Ftir die 
F r i ed re i chsche  Krankheit glaubte er eine ErsatzstSrung in dem 
hypoplastisch angelegten Riickenmark als zugrunde liegend annehmen 
zu diirfen. Diesen Gedankengang fiihrte B i ng  weiter aus, der gerade 
die heredititre Ataxie als geeignetstes Beispiel fiir den Beweis der Giiltig- 
keit der Edingersehen  Theorie ansah. Er suehte den 5!aehweis zu 
erbringen, dag der Aufbrauch des hypoplastischen Organs in einem 
bestimmten Abhiingigkeitsverh~ltnis stiinde zu den Anforderungen, die 
an dasselbe gestellt wiirden, und dag sich daraus die Reihenfolge des 
Auftretens der einzelnen Krankheitserscheinungen erkliiren liege. Ent- 
spreehend der Theorie miiBten zun~chst diejenigen Bahnen des Nerven- 
systems der Abniitzung anheimfallen -- ein mangelhafter Ersatz vor- 
ausgesetzt --, die am meisten in Anspruch genommen wiirden. Es seien 
dies die zentripetalen Bahnen der Bewegungs- und Tonusregulation. 
Klinisch k~ime ihre Degeneration in der Ataxie zum Ausdruck, dem 
ersten Symptom unserer Krankheit. DaB diese KoordinationsstSrung 
zuerst an den Beinen einsetze und meist erst viel spiiter an den Armen, 
ergiibe sich aus der grSBeren funktionellen Inanspruchnahme der unteren 
Extremitiiten im Kindesalter, dem hi~ufigsten Zeitpunkt fiir den Beginn 
des Leidens. Wenn auch zuniichst die Bingschen Ausfiihrungen eine 
Reihe von Anh~ngern fanden, so haben sie sich in neuerer Zeit doch 
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nicht  als st ichhalt ig behaupten  kSnnen. Wie wenig die E d i n g e r s c h e  
Ersatztheorie  imstande ist, uns die Pathogenese der F r i e d r e i c h -  
sehen Krankhei t ,  die nach Bi  ng  den Typus  einer Aufbrauchserkrankung 
darstellen sollte, zu erkl~ren, wird u . a .  yon E d u a r d  Mi i l l e r  und 
F r i e d r i c h  S c h u l t z e  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- 
nii tzung du tch  h~ufige Funk t ion  erwarten sollte. S c h u l t z e  fiihrt 
aus:  ,,Es werden doch z. B. die Pupillen durch  die so vielfach auf sie 
einwirkenden Lieht- und  Akkommodat ionsreize  s tark und dauernd in 
Ansprueh genommen,  wenn auch nieht  im Schlafe, und dennoch pflegen 
sie gewShnlieh auch bei jahrzehntelanger  Dauer  der E rk rankung  fiber- 
haup t  nicht  zu erkranken.  Das gleiche gilt doch auch ftir die Funkt ion  
der Sinnesorgane, ffix die Funk t ion  des Magens und  des Darmes und 
der Blase, und  dennoeh fehlen fast  stets  dauernd Erk rankungen  der- 
selben. Es erscheint also die Annahme Bi  n g s  als eine Annahme ad hoe."  
I m  gleichen Sinne ~u$ert  sich auch E d u a r d  M t i l l e r ,  der auf das Fehlen 
von Pupillen- und SehnervenstSrungen aufmerksam macht .  Wir  schliegen 
mi t  ihm die Frage der Pathogenese:  , ,Nieht die Funkt ion,  sondern die 
Eigenar t  der abnormen kongenitalen Veranlagung schafft  in letzter 
Linie das ldinische Bild."  

Im  folgenden gebe ich die Krankengeschichte  eines an herediti~rer 
Ataxie leidenden Geschwisterpaares wieder, das in der Dr.  H e r t z -  
sehen Privat-Hefl-  und  Pflegeanstal t  zu Bonn beobachte t  wurde. 

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

In der Ascendenz ist yon Geistes- und Nervenkrankheflen nights bekannt, die 
Grol3mutter viiterlicherseits 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, dab sie Geschwister- 
kinder sind. Ein 17ji~hriger Bruder ist an dem gleichen Leiden wie sie selbst er- 
krankt, wahrend zwei jiingere Geschwister vollkommen gesund sind. Eine Schwester, 
die im Alter zwischen den beiden Kranken stand, war Hitmophile u-ud ist bei Ein- 
treten tier ersten Menses verblutet. 

W/ihrend der Gravidititt wurden seitens der Mutter keine Besonderheiten 
wahrgenommen, die Geburt erfolgte in Steilllage und nahm normalen Verlauf. Das 
Kind entwickelte sich gut, lernte mit 10 Monaten laufen und sprach vor Ablauf 
des ersten Jahres. Die Zahnentwicklnng war normal. Mit 5 Jahren erkrankte sie 
an Brechdurchfall, der das Gesamtbefinden sehr ungiirmtig beeinflullte und yon dem 
sie sich erst nach 1 Jahr ganz erholte. Wi~hrend dieser Zeit war sie leicht zu Traurig- 
keitsausbrtichen 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 Auffassnngsgabe und kam bis zur Unterprima. 

Der Beginn des jetzigen Leidens fi~llt in das 13. bis 14. I~bensjahr, etwa zu 
gleicher Zeit traten die ersten Menses ein. Als friiheste Kranldaeitserscheinung 
zeigte sich eine leichte UnsicherheR nnd Schw~he in den unteren Extremit~ten, 
die sich zun/ichst beim Springen und Spielen bemerkbar machte. Diese Stfrung 
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wies deutlich einen allmghlieh zunehmenden Charakter auf, indem sich im Laufe 
der Zeit eine langsam sich steigernde SchwerfgUigkeit im Gebrauehe der Beine 
geltend machte. Schon friihzeitig fiel ferner auf, dab Patientin den Kopf nach 
vorniiber h~ngen l ick Das Gehverm5gen verschleehterte sich mehr und mehr dutch 
die grSl~er werdende Unsicherheit der unteren Extremit~ten. Seit 1914 wurde 
der Gang torkelig, und klagte Patientin fiber Schwindel. Vet aUem machten ihr 
Drehbewegungen sehr viel Mtihe, die Ffil~e boten nieht mehr geniigend Halt, so dal3 
Patientin oft hinfiel und sich hguliger dabei den Fu[3 verstauehte. Eine grztliche 
Untersuchung aus dieser Zeit fSrderte niehts Besonderes zutage, das Krankheits- 
bild wurde auf einen ,,nerv5sen Zustand" zurfickgefiihrt. Die allgemeine kSrper- 
licbe Entwicklung war eine gute. Im Jahre 1915 erlitt sie eine Fraktur des reehten 
FuBes. Aus einem sp~teren Untersuchungsbefund (August 1916) ist nut zu er- 
wghnen, dal3 damals ein naeh links schwankender Gang konstatiert" wurde und 
Stehen auf einem Bein unm5glich war. Auch yon dieser Seite wurde keine Diagnose 
gesteilt. Die Sehwindelgeftthle machten sich immer stgrker bemerkbar und traten 
selbst beim Drehen des Kopfes auf. Zugleich zeigte sich eine geringe Unsicherheit 
der Hgnde, die ganz allm~hlich 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; danaeh t ra t  nach Aussage der Eltern 
eine ausgesprochene Besserung ein. Patientin sei frischer, ffoher und leistungs- 
fghiger geworden. Trotz negativer Wassermannscber Reaktion erhielt sie Modenol- 
einspritzungen (Arsen-Quecksilberpr~iparat), die sehr ungtinstig 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 soil aueh die Sehrift 
nicht mehr so zitterig gewesen sein. 

Die Untersuchung ergab, dab es sich um ein fibermittelgro~es, krgftig gebautes 
junges Miidehen handelt mit gut entwiekelter Muskulatur und in gutem Erniihrungs- 
zustande befindl/ch. Es bestehen keine 0deme und keine Driisenschwellungen. 
Die Haut- und Gesichtsfarbe ist gesund, die Schleimh~ute sind ausreichend durch- 
blutet. Abgesehen yon angewachsenen Ohrl~ppehen beiderseitig lassen sich keine 
Stigmata degeneration/s naehweisen. Auffallend fat, dab Patientin den Kopf 
sehr stark naeh vorne h~ngen lgBt. Bei allen Bewegnngen desselben klagt sie fiber 
Schwindelgeftihle, die sie derart besehreibt, daft ,,alles durcheinander sehimmert". 

Der Schgdel ist regelrecht gebaut, am I-Iinterkopf beiderseits gleiehmgBig 
sehwach klopfempfindlich, in ScheitelhShe starker und zwar reehts mehr als links. 
Eine in der Medizinischen Klinik gemachte R6ntgenaufnahme des Kopfes ergibt 
keinen pathologischen ]3efund. Z~hne und Gaumen zeigen keinerlei krankhafte 
Ver~nderungen. 

Die PupiUen sind gleieh weft und fund, reagieren prompt auf Liehteinfall und 
Konvergenz und lassen deutlichen ]~_ippus erkennen. Beide Augen k6nnen nach 
alien Riehtungen frei bewegt werden, doch tr i t t  dabei deutlicher Nystagmus auf: 
Beim Bliek nach links zeigt sieh N. horizontalis, beim Blick naeh rechts und bei 
Punktfixation in der N~he N. rotatorius. 

Der Bericht fiber eine eingehende ophthalmoskopisehe Untersuehung durch 
Prof. R. enthglt: Beiderseits Medien klar, Pupillen o. B. Augenhintergrtmd voll- 
kommen intakt, Papillen ganz normal. Keinerlei I-Ierdver~nderungen weder in der 
Maculagegend noch in der ~uBeren Peripherie. Ganz geringe Kurzsichtigkeit. Dem 
Befund entspreehend vortreffliehe Sehfunktionen: beiderseits voile Sehsehgrfe (5/5) 
mit - -0 ,75  Dioptrien. In der N~he wird kleinste Druckschrift flieBend gelesen. 
Gesichtsfeld beiderseits norma~ weft. Keine StSrungen des Farbensinnes. Kleinste 
~arbmuster werden zentral prompt und riehtig erkannt. S t i l l i n g s  Tafeln werden 
alle riehtig gelesen. Bei Reehts- und Linkswenden des Blickes deutlieher Nystag- 
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mus. Es besteht eine ausgesprochene Insufficicnz besonders des rechten M. rectus 
internus, indem der reehte Augapfel unter der deckenden Hand deutlich nach 
auBen abweieht, nach Freigabe des Auges aber sofort sich auf ein in der Iqghe vor~ 
gehaltenes Objekt richtig einstellt. Diese harmlose und sehr hgufige StSrung in der 
Gleichgewichtslage der Aug~pfel ist wesentlich fiir das fliichtige und stets rasch 
voriibergehende Auftreten yon Doppelbildern in den verschiedenen Abschnitten 
der Blickfeldperipherie mit verantwortlich zu machen (auch der I~ystagmus spielt 
dabei mit). Dagegen ist eine eigentliche Augenmuskell~hmung oder auch nur 
Parese eines Muskels bestimmt nicht vorhanden. 

Es besteht einc protmsio bulborum geringfiigigen Grades. Das S te l lwagsche  
Ph/~nomen ist positiv, Grae fes  und M o e b i u s '  Symptom negativ. Die Corneal- 
reflexe erfolgen rechts und links prompt, dagegen fehlt der Conjunctivalreflex 
beiderseits. 

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

Im Gebiet des N. facialis sind in der Ruhe keincrlei Asymmetrien vorhanden, 
ebenso erfolgt die Innervation in allen );_sten auf bciden Seiten gleichmg~ig. 

Die nicht belegte Zunge wird geradc herausgestreckt, ohne ein Zittern aufzu- 
weiscn. Auff~llig ist dabei eine erhebliche Verlangsamung in ihren Bewegungen. 

Die Priifung des GehSr-, Geruch- und Geschmacksinnes ergibt keine StSrungen. 
Sehr beachtenswert ist die Veranderung der Sprache. Sie ist deutlich verlang- 

saint und klingt leicht nasal. 
Die augenfglligsten Erscheinungen des Leidens bieten sich dar bei eingehender 

Untersuchung der Extremit~ten. Die Motilit/it der Arme is~ vollkommen frei, 
es sind keine Spasmen oder L~hmungen vorhanden. Pro- und Supination wird 
gut und sicher ausgefiihrt. Die grobc Kraft der Arme und Hande ist in keiner Weise 
herabgesetzt. Beide Handgelenke sind sehr locker (die Mutter zeigt dicselbe Eigen- 
tiimlichkeit). Auffallend ist ferner eine erhebliche HypotoI~ie in den Interphalangeal- 
gelcnken; die Endphalanx des Daumens kann fast bis zum rechten Winkel hyper- 
extcndiert werden. Die Biceps-, Triceps- und Periostreflexe sind rechts wie links in 
gleicher St~rke gut auslSsbar. Es besteht keine pathologische Druckempfindllch- 
keit der 51ervenstgmme. Bei Vornahme der Priifungen anf Ataxie ergibt sich folgen- 
des: Beim Fingernasenversuch ger~t die linke Hand in mgBig starke Schwankungen 
und fahrt einige Male an der Iqasenspitze vorbei. Das Schwanken dauert noch fort, 
nachdem der Zeigefinger bereits die Nase erreicht hat und dann diese Stellung 
einh/~lt. Mit der rcchten Hand geling~ die Priifung ohne nachwcisbare St6rung. 
Beim Finger-Fingcrversueh tr i t t  dieselbe Unsicherkei~ der linken Hand in Erschei- 
nung. LiiBt man die Patientin die beiden Zeigefinger einander nghern, so macht 
der linke ausgiebigc schwankende Bewegungen, die andauern, wenn versucht wird, 
die gengherten Finger einige Augcnblicke ruhig gegeniiber zu halten. DaB auch die 
rechte Hand yon einer gewissen Schgdigung der Koordination betroffcn ist, kommt 
deutllch in der Schrift zum Ausdruck, die stark zitterig und ausfahrend ist. 

Die Betrachtung der untercn Extremitgten ergibt bei im allgemeinen gut 
entwickelter Muskulattu' eine auffallende Verringerung des Umfanges der Unter- 
schenkel oberhalb der Malleolen und eine starke AushShlung des medialen FuB- 
gewSlbes, ferner die unverh/~ltnism/~l]ige Gr6/3e des hallux beider Fii~e. (Eine stark 
entwickelte gro~e Zehe soU nach Aussage der Mutter eine Familieneigentiimlich- 
keit sein.) Nach Entbl5Ben der Beine t rat  ein leichtes Zittern und Wogen in d e r  
QuaAricepsgruppe cin. 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 cm. ])er 
Umfang oberhalb der Malleolen betrggt beiderseits 21 cm. 
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Die grobe Kraft der unteren Extremit/~ten 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 Sehw~che 
aufweisen. Bei Dorsalflexion des FuBes gelingt es ganz leicht, auch wenn Patientin 
die ~uBerste Kraft zur Fixierung dieser Stellung anwendet, den Fui~ plantarw~rts 
zu bewegen, w~hrend der Versuch der Dorsalflexion des plantar flektierten FuBes 
auch bei stErkster Kraftanwendung nicht gelingt. Lenkt man die Aufmerksamkeit 
auf die FuBmuskulatur, so finder sich eine leichte Atrophic der kleinen Muskeln 
sowohl des FuBrtickens wie der -sohle, insbeondere der dem N. peronaeus angehSrigen 
(Ext. digit, brevis). Die Sehnen der Planta pedis, die eine erhebliehe I-Iyperhidrosis 
aufweist, fiihlen sieh sehr stark gespannt an. 

Einschr~inkungen der aktiven und passiven Motilit~it sind an den Beinen mcht 
vorhanden, jedoch werden die Bewegungen mit groBer Unsicherheit ausgefithrt. 
Beim Kniehackenversuch rechts wie finks f~hrt die Ferse unter groben Schwan- 
kungen zun~chst mehrere Male an der Patella vorbei, bevor sic das Ziel erreicht. 
Ein ~hnliehes Schwanken tri t t  auch ein, wenn Patientin im Sitzen oder Liegen ~zer- 
sueht, die untere Extremit~t frei yon der Unterlage zu erheben und in einer bestimm- 
ten Stellung zu halten. 

Im Vordergrunde des Krankheitsbildes steht die eigenartige Gehst6rung, die 
ganz besonderes Interesse beansprucht. W~hrend schon beim Stehen der KSrper 
in leichtes Schwanken geri~t, tritt diese St6rung der Koordination bestimmter 
Muskelgruppen bei der Fortbewegung in viel st~rkerem MaBe in Erscheinung. Der 
Gang ist/~uBerst unsicher und breitbeinig und erinnert lebhaft an den eines Be- 
trunkenen. Auffallend ist dabei die Haltung des Kopfes, der naeh links unten ge- 
senkt ist. Pat. taumelt beim Geradeausgehen nach beiden Seiten; beim Yersuch 
plStzlich stehen zu bleiben und beim Umdrehen nimmt das Torkeln noeh erheblich 
zu. ErhSht wird diese Unsieherheit noeh dadurch, dab die FuBgelenke, besonders 
das linke, sebr locker sind und bei jeder Bewegung schmerzhaft umknicken (Pat. 
tr/~gt deshalb seit l~ngerer Zeit eine lederne Fuflgelenkstiitzkappe, die ihr einigen 
Halt bietet). LEBt man die Kranke einige Schritte ohne Schuhe lmd Striimpfe 
gehen, erreicht die Ataxie ihren hSchsten Grad, indem Pat. stgndig in Gefahr ist 
hinzusttirzen. Das R0mbergsche Zeichen ist deutlich positiv. Bei wiederholten 
Versuehen f/~llt sie jedesmal nach rechts hinten. 

Die Sehnenreflexe der unteren Extremit~iten bieten ebenfalls ein pathologisches 
Verhalten dar: I)er Patellarreflex ist beiderseits sehr erheblich herabgesetzt und nur 
mit Jendrassik eben (!) schwach auslSsbar, dagegen sind die Achillessehnenreflexe 
vollkommen erlosehen. 

Die Hautreflexe sind intakt: Das Babinskische  und Oppenhe imsehe  
Ph/inomen fehlen. 

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

Eine genaue Prfifung der Sensibilitgt lenkt die Aufmerksamkeit auf das Pero- 
ngusgebiet, das beiderseits StSrungen aufweist, w~hrend am ganzen iibrigen KSrper 
ein normales Verhalten s/imtlieher Geftihlsqualitgten besteht. Reagenzglgser, die 
mit verschieden temperiertem Wasser geftitlt sind, werden hier hEufig verwechselt. 
Doch ist diese Verweehselung yon Kalt und Warm nicht an kontinuierliche, sondern 
an ~Toneinander getrennt liegende, mehr inselfSrmige Bezirke gebunden, l~adel- 
stiehe werden in der oberen H/flfte des Unterschenkels auBen stgrker als innen - -  
mat seharfer Grenze am medialen Tibiarande - - ,  in der unteren H~.lfte innen sC&rker 
als auBen und auf dem FuBrticken weehselnd mehr oder weniger schmerzhaft emp- 



524 H. Baum: Zur Frago des Vorkommons der heredi'taren Ataxie bei 

funden. Bei Priiiung der Tiefenseusibilit~t zeigt sich eine deutliche Unsicherheit 
in der 2. bis 5. Zehe. ])as Lagegefiihl bei passiven Bewegungen ist an der grol]en 
Zehe normal, bei den iibrigen Zehen werden vorwiegend falsche Angaben gemacht; 
meist hat Pat. eine vorgenommene Lagever~inderung garnicht oder nur als Beriih- 
rungsempfindung wahrgenommen. Daher werden Nachahmungen einer passiv 
ver~nderten Stellung der Zehen - -  mit Ausnahme der grol~en Zehe - -  nur unsicher 
ausgefiihrt. 

Die elektrische Untersuchung der unteren Extremit~ten ergibt bei faradischer 
Reizung yore N. peronaeus aus rechts abgeschw~chte, links prompte Zuckung. 
Bei direkter Reizmag der Muskeln zeigt die rechte Peronaeusgruplce mit Ausnahme 
des M. ext. hallucis longus herabgesetzte elektrische Erregbarkeit, links finder sich 
an der ganzen Unterschenkelmuskulatur normale Reaktion. Bei Priifung der fara- 
dischen Schmerzhaftigkeit fallen wieder einzelne insul~re Bezirke an beiden Unter- 
schenkeln auf, in denen die Schmerzempfindmag herabgesetzt ist. 

Die inneren Organo weisen folgenden Befund auf: Dor Isthmus der Sehilddriise 
sowie beide Lappen sind deutlich palpabel, der rechte ist sti~rker entwickelt als der 
linke. Lungen: o. B. Das Herz liegt in normalen Gmnzen (keine Thymusd~mpfung), 
die T6ne sind rein, Ger/~usche nicht vorhanden. Der Puls ist regelm~Big und betr~gt 
90; Blutdruekmessung nach R iva  - Rocci  ergibt 92 mm Hg. Abgesehen yon einer 
Druckschmerzhaftigkeit oberhalb des l~abels in der Duodenalgegend zeigen die 
Bauchorgane nichts Abnormes. 

Der Urin ist frei yon Eiweig und Zucker, enthiilt kein Indikan, keine Gailen- 
sauren und -farbstoffe, kein Urobilin oder Urobilinogen. Sediment o. B.-Wasser- 
mann negativ. 

Besondere Beachtung verdient noch alas psychische Verhalten der Pat. Es f~llt 
zeitweise eine grSllere Empfindlichkeit auf, die sowoM auf k5rperlichem Gebiete 
bei der elektrischen Untersuchung und bei Palpation, wie auch in tier Stimmnng 
zum Ausdruck kommt und zum Teil sicherlich mit der psyehischen Erregung durch 
die vielfachen Untersuchungen zusammenh~ngt. Die Kranke mull mitmater, ohne 
dal3 sie es will, weinen und kann bald darauf wieder vergniig~ sein und laehen. Sie 
empfindet das Zwangsm~llige dieser Inkongruenz sehr wohl, wie sie iiberhaupt 
mit guter Beobaehtungsgabe die langsam aufgetretenen StSrungen ohne 13bertrei- 
bung referierC und in ihren Schildermagen eine scharfe Kritik iibt. Auch sonst be- 
weist sie in der Unterhaltung eine vollwertige, iiber dem Durchschnitt stehende 
Inteiligenz. 

Bei einem Vergleich der Physiognomie der Mutter und des Bruders, die mit ihr 
hier weilen, f~tllt eine gewisse Plumpheit mad grobe Modelung der Gesichtsztige 
der Pat. auf, die sich erst mit zunehmender Erkrankung ausgebildet haben soil. 
Bestiitigt wird dies dutch Photographien aus den Jugendjaln'en, die eine deutliche 
Differenz der Gesichtskonturen yon friiher mad jetzt erkennen lassen. 

Wegen zmaehmender Beschwerden im linken Full wird Dr. E. konsultiert. 
Pat. klagt abgesehen yon mechanischen Druckstellen fiber Schmerzen in der Planta 
pedis. Die Sehnen fiihlen sieh hier starker gespannt an; Dr. E. schl/~gt zur Ver- 
minderung der kontraktiven Spannmag eine kleine Sehnenincision vor, gegen die 
aber aus neurologischen Griinden (Wahrscheinlichkeit der Progredienz der Muskel- 
ver~nderungen) Bedenken erhoben werden. Am 1. VI. 1919 reist Pat. in Begleitung 
der Mutter ab. 

Prof. F., der die Kranke w~hrend des 5t~gigen Aufenthaltes in tier Klinik 
gleichfails untersuelit hat, empfiehlt zur Behandlmag eine Seekur auf Sylt, vorwie- 
gend vegetarische Ern~hrmag, MaShalten des Kfrpergewichtes mad l~ngere Injek- 
tionskuren yon Hypophysen- mad Darreichmag yon Schilddriisen- und 0varial- 
pr~paraten. 
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Am 11. IL 1920 kommt Pat. zu einer Naehuntersuehung. In  der Zwis?hen- 
zeit hat sieh das subjektive Befinden, wie Pat. und Mutter in tibereinstimmender 
Weise angeben, erheblich gebessert. Sie ist viel vergniigter, reger und lebensfroher 
geworden, betgtigte sieh gem, zeigte nur voriibergehend leichte Verstimmung. 
Schwindel und Druekgefiihle auf dem Kopf haben betr~ehtlich naehgelassen und 
fehlten zuweilen voUst~ndig. Das Lesen maehte 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 kSrperliehen Anstrengungen und Aufregungen. Das Gehverm5gen hat sieh 
nieht wesentlich gebessert. Am Arm gefiihrt unternahm Pat. ti~glieh ~/~--~/4stiin- 
dige Spazierg~nge, wonach sich oft starke Ermtidung bemerkbar maehte. Bei meh- 
reren Versuchen, im Zimmer eine kurze Strecke ohne Sttitze zu getmn, fiel sie hin. 

Therapeutiseh ist in der Zwischenzeit eine beiderseitige Aclfillotomie ausge- 
fiihrt worden. Pat. hat trotzdem bei jedem Schritt das Gefiihl, ,,als ob die Sehne 
zu kurz und nicht elastiseh genug sei". Hypophysininjektionen sind seit dem 1. II. 
1919 anhaltend fortgesetzt worden, und zwar erhielt Pat. etwa 100 Einspritzu~gen 
yon Suprarenin-Hypophysin (Knoll) und 13 Einspritzungen von Hypophysinum 
purum (Sehering). In der Zeit vom 15. VIII. bis 2. X. nahm sie ca. 110 Sehilddriisen- 
tabletten in steigender Dosierung. Von weiteren organtherapeutischen Priiparaten 
erhielt Pat. seit dem 12. XI. Oophorintabletten ( F r e u n d  und I~edlich) bis zu 
6 Tabletten pro die, zur Anregung des Appetits und FSrderung der Verdauung ferner 
ti~glich Pankreontabletten. Zur Besserung des GehvermSgens wurde ein Versueh 
mit Elektrisieren gemaeht, der aber keinen dauernden Erfolg zeitigte. 

Befund der Naehuntersuchung yore 11. II. 1920: 
Pat. zeigt gutes Aussehen und frischen Gesiehtsausdruek. Der Schi~del ist 

nieht klopfempfindlich. 
Die PupiUen sind maximal weft und rund, rechts gleich links. Die Lichtreak- 

tion ist prompt, es tritt dabei deutlicher Hippus auf. Die Konvergenzreaktion ist 
vorhanden. Bei Bliokrichtung nach rechts fallt eine Verlangsamung der Augen- 
bewegtmgen auf und ein sehr geringer Nystagmus rotatorius. In  linker Endstellung 
zeigt sich minimaler N. horizontalis, bei Punktfixation kein N. Die Conjunetival- 
reflexe fehlen, die Cornealreflexe sind beiderseits vorhauden. N. trigeminus ist 
nicht druckempfindlich, N. faeialis wird symmetrisch innerviert. 

Die Schilddrtise ist rechts eben palpabel, links dagegen nicht. 
Obere Extremitat: Grobe Kraft gut. Kein tremor digitorum. Beim Finger- 

nasenversuch f/~hrt die linke Hand stets vorbei. 
Untere Extremit~t: Grobe Kraft herabgesetzt. Da~ rechte Bein kann fast his 

zum rechten Winkel, das linke nur bis zu 60 ~ mit geringerer Kraft yon der Unter- 
lage gehoben werden. Die Sehw~che maeht sieh besonders aueh im Peron~eusgebiet, 
am meisten rechts, bemerkbar. Spasmen bestehen nicht. Die Sprunggelenke sind 
deutlich hypotoniseh. 

Das Kniephgnomen ist mit Hilfe des dendrassik schwa~h auslSsbar. Die 
Aehillesreflexe fehlen. Beiderseits sieht man Narben, die vonde r  Achillotomie 
herriihren. Beide FuBgewiSlbe zeigen eine AnshShlung. Babinski ist negativ. 

Die Sensibilit~t ist im Gebiete des N. peronaeus inselfSrmig herabgesetzt, 
im iibrigen besteht vielleieht leichte Hyperalgesie. 

Das Gehen ist mit nackten FiiBen wegen starker Schmerzen unm6glich. Der 
Gang zeigt einen schwankenden Charakter. ]~emerkenswert ist die Gehf~higkeit 
an einem Schiebestuhl ohne jede ataktischen StSrungen. 

Bei Zusammenfassung  der wesent l ichsten Ergebnisse der Unter -  
suchung s teht  im Vordergrande die eigenart ige Gangst6rung,  die sich 
ganz allm~hlich entwickel te  und  stetig zunahm.  Zuni~chst machte  sich 
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eine Sehwerfi~lligkeit und leichte Unsicherheit im Gebrauche der Beine 
bemerkbar, die v o n d e r  Patientin oft als Schw~che empfunden wurde. 
Spi~ter wurde der Gang breitbeinig und torkelig, war mit Schwindel 
verbunden, so dab Patientin wiederholt hinstfirzte. Hervorzuheben ist, 
dab der Gang nieht den eigentfimlichen stampfenden Charakter und 
die fiber das Ziel sehiel~enden Schleuderbewegungen des Tabeskranken 
auf luetischer Basis zeigt. 

Als zweites wiehtiges Symptom ist die Ataxie zu nennen, die sich 
nicht allein auf die unteren, sondern auch auf die oberen Extremit~ten 
erstreckt. Die StSrung tr i t t  teils lokomotorisch auf, d. h. bei Ausfiih- 
rung von Zielbewegungen (Fingerfinger- und Fingernasenversuch und 
Kniehackenversuch) f~hrt Pat. an dem Ziel wiederholt vorbei, tells 
statiseh, d. h. beim Versueh, ein Glied kurze Zeit in einer bestimmten 
Stellung aktiv zu halten, setzt ein deutliehes Schwanken ein (Gegenfiber- 
halten der einander gen~herten Zeigefinger, Fixierung des im Sitzen 
oder Liegen yon der Unterlage erhobenen Beines). Das Taumeln des 
KSrpers beim Stehen ist gleichfalls zur statistischen Ataxie zu rechnen. 
-- Die KoordinationsstSrung in der Innervation des rechten Armes 
kommt, besonders deutlich in der zittrigen, ausfahrenden Sehrift zum 
Ausdruck. Nicht betroffen ist die gesamte Rumpfmuskulatur. 

Ein drittes Symptom ist der stark ausgepri~gte Nystagmus, der bei 
Bliekriehtung nach links als N. horizontalis, nach rechts und bei Punkt- 
fixation als N. rotatorius auftritt .  Zu betonen ist, dab abgesehen von  
einer Verlangsamung der Augenbewegungen, die aueh Vo r k a s t n e r  in 
2 Fgllen feststellte, sonstige AugenstSrungen fehlen. Die eigentfimliehe 
Haltung des Kopfes, der nach vorn und unten gesenkt ist, mu/~ wohl 
zum Tell auf den bestehenden Nystagmus zurfiekgeffihrt werden. 

A!s viertes bedeutsames Symptom ist die Veranderung der Spraehe 
anzufiihren, die deutlieh verlangsamt ist und eine nasale Klangfarbe 
besitzt. Gleichzeitig besteht eine Verlangsamung der Zungenbewe- 
gungen. 

Ein sehr beachtenswertes fiinftes Symptom stellt das veranderte 
Vcrhalten der Patel!arreflexe dar ; dieselben sind sehr stark herabgesetzt, 
nur mit J e n d r a s s i k s e h e m  Handgriff sind ganz minimale Reaktionen 
auslSsbar. Die Achillessehnenreflexe sind vollkommen erloschen. 
Babinski fehlt. 

Ein seehstes Symptom ist die beiderseitige Hohlful~bildung, 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 MastdarmstSrungen, yon Pargsthesien und anfalls- 
weise auftretenden Schmerzen und grSberen SensibilitgtsstSrungen. 
Beriicksichtigen wir ferner, dag das Leiden im Pubert~tsalter begann 
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und ein Bruder der Patientin ein ganz ~hnliches Krankheitsbild dar- 
bietet, so darf zwanglos die Diagnose: H e r e d i t ~ r e  A t a x i e  ( F r i e d -  
re ichsche  Krankheit) gestellt werden. Als kennzeichnende Merkmale 
f i ihr~ F r i e d r i c h  S c h u l t z e  an: 

1. Das familii~re Auftreten. 
2. Entstehung in der Pubert~tszeit. 
3. Progressive Tendenz des Leidens. 
4. Die Ataxie. 
5 .  Der schwankende Gang und Stand. 
6. Die Skoliose. 
7. Der Mangel tier Patellarreflexe. 
8. Die sich spi~ter entwiekelnde Sprachst6rung. 
9. Die sehliel~lich eintretende UnmSglichkeit des Gehens. 

10. Die nystagmusartigen Zuekungen. 
l l .  Das lange Erhaltenblciben der Scnsibiliti~t. 
12. Da~u lange Erhaltenbleiben der normalen Blasen- und Mastdarm- 

funktion. 
Wir sehen also in fa~ut s~mtlichen Punkten ein •bereinstimmen der 

Symptome unseres Krankheitsbildes mit den yon S c h u l t z e  auf- 
gestellten Merkmalen. Auf einzelne Abweichungen soll jetzt  niiher 
eingegangen werden. 

Zuni~chst fehlt die Skoliose, die sich h~ufig bei der heredit~ren 
Ataxie vorfindet, aber keineswegs ein rege lm~ig  vorhandenes Symptom 
darstellt. 

In einem gewissen Gegensatz zu der klassischen Schilderung stehen 
die -- wenn auch in erheblicher Abschw~chung -- auslSsbaren Patellar- 
reflexe. Bereits P i e r r e  Mar i e  hatte mehrere Fi~lle yon heredit~rer 
Ataxie beobachtet, in denen die Patcllarreflexe nicht erlosehen, sondern 
in normaler St~rke vorhanden oder gesteigert waren. Dieses Verhalten 
des Knieph~inomens war einer der wichtigsten Griinde, die Mar i e  ver- 
anlal~ten, cin eigenes Krankheitsbild aufzustellen, das er als HSrSdo- 
ataxie c~r~belleuse bezeichnete und v o n d e r  F r i e d r e i c h s c h e n  Ataxie 
scharf abgrenzte. Als charakteristische Untcrscheidungsmerkmale 
wurden genannt:  Beginn nach dem 20. Lcbensjahr; Augenmuskel- 
liihmungen und Opticusatrophie, Gesichtsfeldeinschritnkung, oft reflek~ 
torisehe Pupillenstarre, S~igerung oder zumindesten normale I~bhaftig- 
keit der Patellarreflexe, manchmal Ful~klonus; oft gewisse geistige 
Schw~ehe; Fehlcn der Deformiti~ten yon Fui~ und Wirbels~ule; h~ufige 
Sensibilit~tt~stSrungen, seltener Schluck- und BlasenstSrungen; zuweilen 
Hypertonie der Muskulatur, choreiforme Bcwegungen und Intentions- 
tremor. Diese Trennung der beiden Krankheits typen wurde spater 
fallen gelassen, nachdem man aus der Beobachtung einer grSl~eren Zahl 
yon Ubergangsfallen erkannt hatte,  daI~ sich im klinischen wie anato- 
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mischen Sinne keine scharfe Grenze ziehen lieB. Betont wurde diese 
Auffassung u. a. yon R a y m o n d  und N o n n e ,  der sich darin auf die 
Arbeit von  S e i f f e r  stiitzte. S e i f f e r  empfahl, die F r i e d r e i c h s c h e  
und Mar iesehe  Form unter dem Sammelbegriff der heredit~ren Ataxie 
zusammenzufassen und als einheitliches Leiden zu betrachten, wie es 
auch heute von der iiberwiegenden Mehrzahl der Autoren geschieht. -- 
Die bei unserer Patientin noeh schwach vorhandenen Patellarreflexe 
sind eine fiir die herediti~re Ataxie durchaus n ich t  ungew5hnliehe Er- 
scheinung, wie eine Reihe anderer Fi~lle besti~tigen. Auf der HShe des 
Krankheitsbildes pflegen sie gewShnlich noch zu erlSsehen. 

Ein besonderes Interesse beanspruchen die Sensibilit~tsstSrungen, 
die meist erst sp~tt auftreten und im Verh~ltnis zur Ataxie als auBer- 
ordentlieh geringffigig besehrieben worden sind. In einer neueren Arbeit 
hat S i n g e r  dagegen unter Beriieksichtigung aller bis dahin verSffent- 
lichten Fi~lle festgestellt, dab in 35~,~ Sensibiliti~tsstSrungen vorgelegen 
haben. Bei den von ihm selbst beobaehteten Patienten waren sie noeh 
wesentlich hi~ufiger. Die meisten StSrungen sah er auf dem Gebietc 
der Lage und Beriihrungsempfindung, sie entsprachen nieht dem Aus- 
breitungsbezirk bestimmter Nerven. Bei unserer Kranken ist die 
Sensibilitht ebenfalls nieht vollkommen intakt. Die St5rung beschr~tnkt 
sich auf das Peroni~usgebiet, und zwar ist sie an inselfSrmige Bezirke 
gebunden. Neben der Temperatur- und Schmerzempfindung ist vor 
allem das Lagegef/ihl in der 2. bis 5. Zehe beeintr~chtigt, so dal] passive 
Stellungsver~nderung der Zehen gar nicht oder nur als Berfihrung 
wahrgenommen wird. 

Die vorhandene Schwi~che und Atrophie der Muskulatur im Pero- 
n/~usgebiet gehSrt zwar nicht zum gewShnlichen Bride der heredit/~ren 
Ataxie, doch sind gleichzeitige Muskelatrophien, Paresen und auch 
L~hmungen nicht ganz selten zur Beobachtung gelangt. So berichtet 
J a s t r o w i t z  fiber 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 d( r  Ober- und Unterschenkelmuskulatur und des 
Deltoides. Das gleichzeitige Vorkommen yon Pseudohypertrophien be- 
schrieben zuerst B i~uml in  und Bing .  Nach O p p e n h e i m  steht es 
dahin, ob diese Pseudohypertrophie der F r i e d r e i c h s c h e n  Krankheit  
selbst zuzurechnen oder auf eine Kombination mit der pseudohyper- 
trophischen Form der progressiven Muskel~trophie zu beziehen ist. 
K o l l a r i t s  beobachtete 5 Friedreichkranke in einer Familie mit Muskel- 
atrophien vom Charakter der Dystrophie. Interessant ist die yon ihm 
~usgesprochene Ansicht, nach der die herediti~ren Krankheiten wie 
MuskeldystropbSe, F r i e d r e i c h s e h e  Ataxie, heredit/~re spastisehe Spinal- 
paralyse keine selbstiindigen Krankheitstypen darstellen, sondern nur 
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als verschiedenartige Variationen der familii~ren Heredodegenerationen 
aufzufassen sind, die ohne seharfe Grenzen ineinander fibergehen 
sollen. G r S n q v i s t  berich~t ebenfalls fiber die Vergesellsehaftung 
der F r i ed re i chsehen  Ataxie mit Muskelatrophie. In einer Arbeit 
aus neuester Zeit besehreibt B e n e d e k  einen Fall mit m~Biger 
Atrophie der FuBstrecker, des Kleinfingerballens und der Mm. in- 
terossei. 

Als Eigenttimlichkeit sind die fibrill~ren Zuckungen in der Quadri- 
cepsgruppe anzuftihren, die bei der Patientin beobaehtet wurden. ,Sic 
sind wohl in Parallele zu setzen mit den yon V o r k a s t n e r  bei 2 seiner 
Fi~lle beschriebenen Zuckungen, die in der Gesichts-, Rumpf- und 
Extremit~tenmuskulatur auftraten. 

Bemerkenswert ist die Hypotonie der Hand- und Interphalangeal- 
gelenke. Die gleiehe Anomalie findet sich erw~hnt in einem Fall yon 
W e b er, wo die Finger in den Grund- und Endphalangen hyperextendiert 
waren, besonders deutlich die beiden Daumen. 

Auf gewisse vasomotorisehe bzw. sekretorisehe StSrungen weist die 
auffallend starke Hyperhidrosis plantae pedis hin. Ein Analogon stellt 
der Fall yon B e n e d e k  dar, in dem erhebliche Hyperhi.drosis der 
Perinealgegend bestand. F r i e d r e i c h  berichtet.e bei seinem 2. Fall 
tiber Salivation und profuse Schweii~eruptionen, ebenso R t i t i m e y  e r. 
Ferner fiihrte F r i e d r e i c h  als Ausdruck einer Sekretionsanomalie 
Polyurie an, die aueh von B e n e d e k  mitgeteilt wird. 

Eine reeht interessante Erseheinung ist die bei der ersten Unter- 
suehung festgestellte geringe VergrSl~erung der Sehilddrfise. Mit einer 
StSrung der Funktion dieses Organs ist vielleieht dis Veri~nderung der 
Physiognomie, die sich im Verlaufe der Erkrankung ausgebildet hat, 
in Zusammenhang zu bringen. K l o f t  beriehtete desgleiehen fiber einc 
leichte VergrSl3erung dieser Drtisen bei einem Patienten, und ebenso 
beobachtete F r i e d r e i c h  bei seinem ersten Fall eine mi~l]ige strumSse 
Entartung. Ob es sieh in diesen 3 F~llen nur um einen Zufallsbefund 
handelt, mul3 dahingestellt bleiben. Eigenartige Wechselbeziehungen 
zwischen einer ttypofunktion der Thyreoidea und der F r i e d r e i c h -  
schen Krankheit ist R o t h m a n n  geneigt anzunehmen, der in einer 
Familie 3 Kranke untersuehte, ein 15j~hriges Mhdchen mit doppel- 
seitigem Hohlful3, Wirbelsi~ulenverkrtimmung und ataktischem Gang, 
bei der die Diagnose auf F r i ed re iehsche  Ataxie gestellt wurde, die 
55j~thrige Mutter, die an MyxSdem litt, den 18ji~hrigen Bruder, bei 
dem Zwergwuehs~ MyxSdem und doppelseitige Hohl- und Klumpfui~- 
bildung bestand. Der Autor sieht den letzten Fall als ein Verbindungs- 
glied zwisehen Mutter und Sehwester an und h~lt es nieht ftir unwahr- 
scheinlich, dab zwischen den 3 Krankheitsbildern ein innerer Zu- 
sammenhang existiert, der mit endokrinen StSrungen in Verbindung 



530 tI. Baum: Zur Frage des Vorkommens der hereditaren Ataxie bei 

steht, denn yon S 6 d e r b e r g h  sei wiederho]t darauf hingewiesen, daft 
bei Myx(idemkranken cerebellare Symptome vorkiimen. 

Eine kurze Betrachtung verdient noch das psychische Verhalten, 
das bei unserer Kranken wie in der fiberwiegenden Mehrzahl der Fiille 
nicht wesentlich alteriert ist. Eine etwas grSBere Empfindlichkeit und 
leiehter Stimmungswechsel ist sicherlich z. T. dureh die langdauernden 
wiederholten Untersuchungen bedingt. H~ufig findet sich eine gewisse 
Gleiehgfiltigkeit dem Leiden gegenfiber, wie z .B.  M e n d e l  berichtet, 
anqlere Male ist die Stimmung stark gedrfickt, doeh ist auch Euphorie 
nicht selten. Die Intelligenz unserer Patientin ist vollwertig, wie es 
den meisten fffiheren Angaben entspricht. In neuester Zeit hat F r i e d r .  
S c h ul t z e jedoch darauf hingewiesen, dab die St6rungen der Intelligenz 
bei Friedreichkranken nicht so ganz ungewShnlich sind, und hierffir 
neben 2 yon ibm beschriebenen Fallen yon ,flamilialer Ataxie mit 
fortsehreitendem Schwachsinn" mehrere Belege aus der Literatur an- 
geffihrt (Bing,  P i c k ,  N o l a n ,  Ed. Mfi l ler ,  E r b ,  B e u t l e r  und 
Weber) .  Auch F l a t a u  berichtet fiber einen Patienten, der imbezill 
war und mit dem Strafgesetz mehrere Male in Konflikt geriet. Es lag 
in diesem Fall herediti~re Belastung vor, denn die Mutter litt  ebenfalls 
an Imbezillit~t. 

Die Differentialdiagnose hat in erster Linie die multiple Sklerose 
zu beriicksichtigen, die ~hnliche Kraul~_heitsbilder hervorrufen kann. 
Indes geht sie gew6hnlich mit Erh6hung der Patellarreflexe und spasti- 
schen Paresen einher, ffihrt hi~ufig zu partieller Opticusatrophie und 
Augenmuskell~hmungen, zeigt in sehr vielen F~llen als Frfihsymptom 
Fehlen der Bauchdeckenreflexe und nimmt einen Verlauf, der meist 
durch Remissionen gekennzeichnet ist. Alle angeffihrten Sy,nptome 
stimmen mit dem vorliegenden Befunde nicht iiberein, so dab die 
multiple Sklerose ohne weiteres auszuschliel~en ist. 

Schwierigkeiten in der Abgrenzung kann die neurotische Form der 
progressiven Muskelatrophie bereiten, die ebenfalls familiiir auftritt ,  
meist im Peroniiusgebiet beginnt und dann auf den Vorderarm fiber- 
greift. Es stehen bei ihr die Atrophien im Vordergrund des Krankheits- 
bildes, die Sensibiliti~tsst6rungen sind stiirker ausgepriigt, andererseits 
ffihrt sie nicht zu so deutlicher Ataxie wie die F r i e d r e i c h s c h e  Krank- 
heir. -- Die spinale Form der progressiven Muskelatrophie, sowie die 
Dystrophia musculorum progressiva kommen differentialdiagnostisch 
nicht in Frage, da sie eine typische Lokalisation aufweisen, die ffir 
unseren Fall nicht zutrifft. 

Die amyotrophische Lateralsklerose scheidet gleichfalls aus, da ftir 
sie Steigerung der Sehnenreflexe, Ful~klonus und Schwi~che der Beine 
mit  spastischem Gang bezeichnend ist, das gleiche gilt f fir die spastische 
Spinalparalyse. 
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Gegen eine Poliomyelitis anterior,  die zu Anfang meist  mehrere 
Muskelgruppen in Mitleidensehaft zieht, nachher  unter  Riickbildung 
tier I A h m u n g  am Untersehenkel  g e m  auf das Peroniiusgebiet be- 
sehrankt  bleibt, spricht  das Fehlen des aku ten  Beginnes. 

Die heredit~re Lues tu f t  gelegentlich Symptomenkomplexe  hervor,  
die eine F r i e d r e i c h s c h e  Ataxie vort~uschen k6nnen. Als wesentliche 
Unterscheidungsmerkmale  sind nach O p p e n h e i  m zu verwerten die 
akute  oder sehubweise En ts tehung  des Leidens, das ausgesproehene 
Remit t ieren der Symptome,  die I-I~iufigkeit der Optieus- und  Augen- 
muskelaffektionen, die spastischen St6rungen, die apoplekt i formen und 
epileptiformen Anfi~lle. Aul~erdem liegen bei unserer Pat ient in  keinerlei 
Anzeichen ftir Lues vor, die W a s s e r m a n n s c h e  Reakt ion  fiel nega- 
t iv  aus. 

Als letzte differentialdiagnostisch in Erw~igung zu ziehende Er- 
k rankung  sei die juvenile Tabes angefiihrt, die in vereinzelten FMlen 
famih~r auftr i t t .  Aueh diese ist abzulehnen, vor allem wegen der 
p rompten  Pupfllenreaktion, des Fehlens von Par~ thes ien ,  lanzinieren- 
den Schmerzen, gastrischen Krisen, sowie Blasen- und Mastdarm- 
s t5rungen und grSberen SensibilitatsstSrungen, ferner des Fehlens jedes 
Anhal tspunktes  fiir Lues. 

Uberbl icken wir den Verlauf der Krankhei t ,  so ist zweifellos eine 
gewisse Besserung zu konstatieren,  die in erster Linie in dem veriindertcn 
Wesen der Patientin,  das viel heiterer und reger geworden ist, zum 
Ausdruck kommt .  Fcrner  ist eine erhebliche Abnahme des Sehwindel- 
geffihls eingetretcn sowie des Nystagmus,  der im Gegensatz zur frfiheren 
Untersuchung bei Punkt f ixa t ion  sich nicht  mehr  einstellt. Erwi~hnens- 
wert  ist auch die bei der Nachuntersuchung festgestellte deutliche 
Volumenverminderung der Schilddrfise. 

Fal l  2. Der 17j~hrige Bruder unserer Pat. kommt am gleiehen 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 beeintr/~chtigt 
wurde. Mit 3 Jahren machte er Keuchhusten und Typhus durch und iiberstand 
beide Krankheit gut; doeh war er immer eiu etwas zartcs Kind und litt an hi~ufigen 
Anginen. In der Schule lernte er anfangs nicht ganz leicht, spitter bcsser, zeigte aber 
oft leichte Ermiidung. Pat. scheint besonders spr6de Knochen zu habcn, beim Fallen 
vom Stuhl zog er sich einmal eine Clavicularfraktur zu, sphter brach er bei einem 
leiehten Fall den Unterarm und ein anderes Mal den Daumen. Frtihzeitig fiel auf, 
dab der Knabe beim Lescn stets die Biicher ganz schr~g hielt, so dall die Schrift 
yon unten links naeh oben reehts lief. Bis xor 3 Jahren hat er nach Angabe der 
Eltern sonst nichts Abnormes gebotcn. Damals ,,ring er an, schief zu schauen", 
und zeigte sigh allmiihlich zunchmend ein starkes Zittern der Augiipfeh Ein Untcr- 
suehungsbericht aus dieser Zcit (August 1916) enthiilt: Scit 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 
Gesehwistern. Innerc Organe fmi. Patellarrcflex nur mit Jendra&sik, Achilles- 
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reflex zurzeit nicht auszulSsen. - -  Weitere St6rungen traten erst nach etwa 11/2 Jah- 
ten 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. Sp/~ter fiel den Eltern auf, dab 
die Greibewegungen langsamer und ungeschickter wurden; als Folge hiervon zeigte 
sich eine zunehmende Verschlechterung der Schrift. Zeitweillg sei Pat. ohne rechten 
Grund etwas miBgestimmt. Seit kurzem b( kommt e r - -  wie seine Schwester-- Hypo- 
physininjektionen, doch wurde bei ihm einige Wochen sp&ter damit begonnen. 
Das Allgemeinbefinden soll sich unter dieser Behandlung ziemlich gebessert haben, 
indem er auch ein frischeres und lebendigeres Wesen zeigte. Im Gegensatz zu friiher 
ist er jetzt imstande, beim Lesen das Bueh gerade vor sich zu halten. Ferner sei 
noch eine Besserung der Sehrift eingetreten. 

Die Untersuchung ergab: 
Die GrSl3e des Pat. ist dem Alter entsprechend, seine Muskulatur ganz gut 

entwiekelt, der Knochenbau ziemlich krKftig. Gleich der Schwester hat er etwas 
angewaehsene Ohrl~ppchen. 

Der Sch&del besitzt stark ausgepr~gte Tubera frontalia, zeigt im Bau sonst 
keine Abnormit~ten und ist nirgends klopfempfindlich. Ein in der Medizinischen 
Klinik angefertigtes RSntgenbild des Kopfes weist keinerlei pathologische Ver- 
/~nderungen auf. Gaumen und Z&hne sind ohne jede Besonderheiten. Beide Pupillen 
sind iibermittelweit und rund, die rechte gleich der linken und reagieren prompt auf 
Lichteinfall. Die Konvergenzreaktion ist ificht zu priifen wegen mangelnder Kon- 
vergenzf~higkeit, schon beim vorsichtigsten Versuch geraten beide Augen in 
lebhaften Nystagmus. Ebenso tritt in seitlichen Endstellungen der Bulbi und bei 
Punktfixation deutlieher N. horizontalis auf. Der Konjurktivalreflex fthlt 
beidels3its, dagegen erfolgt der Kornealreflex finks prompter als rechts. Auf- 
fallend ist der sehr seltene Lidschlag. 

Der I~. trigeminus ist nieht druckempfindlich, das Facialisgebiet wird voll- 
kommen symmetrisch innerviert. 

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

Der Geh6r-, Geruch- und Geschmacksinn sind ungest5rt. Von Interesse ist 
das Verhalten der Spraehe. Dieselbe ist ziemlich langsam und zeigt in Besonderheit 
einen h~ufigen Weehsel der Tonst/~rke, indem Pat. w&hrend der Unterhaltung einige 
Worte laut, die n/~ehsten leiser ausspricht, ohne dab es naeh dem Sinne erforderlich 
w ~re. 

Die K6rperhaltung des Pat. ist eine schlechte. Er steht mit eingeknickten 
Knieen da, die Wirbels/~ule bildet eine starke Lordose, der Kopf, dessen Musket- 
kraft gut ist, wird schief und leieht nach vorn geneigt gehalten. Beim Stehen f~llt 
seitlich in der Ges&Bmuskulatur beiderseits eine tiefe Delle auf, die linke Gluteal- 
falte ist fast verstrichen. 

An den oberen Extremitaten finden sich keinerlei L~hmungen, Spasmen und 
Atrophien. Die grobe Kraft ist gut, die Reflexe normal auslSsbar. Pro- nnd Supi- 
nation geschieht ungestSrt wie alle anderen Bewegungen. Beachtenswert ist auch 
bei diesem Pat. eine Hypotonie der Hand- und Fingergelenke, in denen eine (~ber- 
streckung m6glich ist. 

Die Priifung auf Ataxie f~llt positiv aus: Beim Finger-Nasenversueh f&hrt 
Pat. mit beiden H~nden unter ausgiebigen schwankenden Bewegungen mehrere 
Male links vorbei, ebenso gelingt der Finger-Fingerversuch nur sehlecht. Eine deut- 
liche Beeintr/~chtigung der Schrift l/~Bt sich zurzeit nieht feststellen. 

Die aktive und passive Beweglichkeit der unteren Extremit~ten zeig~ keine 
Einsehr~nkung, die grobe Kraft dagegen ist m~iBig. Atrophien linden sich beider- 
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seits nur im Bereiche der ldeinen FuBmuskulatur: dieselben sind nicht hoehgradig, 
aber immerhin sicher nachzuweisen. Bcsondere Aufmerksamkeit verdient die 
doppelseitige HohlfuBbildung; an beiden Fill]en ist augerdem die zweite Zehe eine 
Hakenzehe. 

Der Kniehaekenversuch ergibt deutliche Ataxie, indem beide Fersen nut mit 
stark schwankenden Bewegungen die Kniescheibe treffen. I)er Gang ist etwas un- 
sicher, breitbeinig und leieht stampfend. Pat. 1/iBt dabei den Kopf na~h vorne h~n- 
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. 

Erhebliehe Ver/~nderungen zeigen die Sehnenreflexe. Der Patellarreflex ist 
auch mit Jendrassik beiderseits nicht auszulSsen, ebenso fehlen die Achillesreflexe. 

- -  Das B a b in  ski  sche Zeiehen ist negativ, das O p p e n h ei m sehe Ph~nomen viel- 
leieht (?) angedeutet positiv. 

Die ilbrigen Hautreflexe: Bauchdeeken- und Cremastenreflex erfolgen prompt. 
Vasomotorisches NaehrSten tritt  langsam, darm deutlich auf. Die mechanische 

Muskelerregbarkeit ist in normalen Grenzen vorhanden. 
Die eingehende Sensibilit~tsprilfung ergibt an Rumpf und Extremit~ten keiner- 

lei StSrungen. 
l~ber die Untersuchung der inneren Organe ist zu beriehten: 
Die Sehilddrilse ist beiderseits palpabel, erscheint nicht vergr61]ert. 
Die Herzgrenzen ,ind normal, die TSne rein. Der regelmiigige Puls betr/~gt 72, 

der Blutdruck nach R i v a  - Rocc i  97 mm Hg. - -  Lungen: o. B. 
Am Abdomen ist etwas oberhalb des Nabels in der Mittellinie eine ziemlieh 

starke Drucksehmerzhaftigkeit naehweisbar, sonst o. B. ])er Urin ist frei von 
Eiweil] und Zucker und sonstigen pathologischen Bestandteilen. 

Die Intelligenz des Pat., der zurzeit die Untersekunda besucht mad miLtel- 
m~tBiger Schiller ist, Sowie sein psychisches Verhalten bieten keine Besonderheiten. 

Pat. reist am 1. VI. 1919 in Begleitung der Eltern nach Hause. 
Am 10. II. 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 verabreieht. In der Zeit vom 6. IX. bis 3. X. i919 nahm der 
Kranke etwa 20 Schilddrilsentabletten. Das subjektive Befinden soil nach Aussage 
der Mutter und des Pat. weitere Besserungen erfahren haben, indem er ein viel 
friseheres Wesen.an den Tag legte, sich in Haus und Garten gem beseh/iftigte. Er 
konnte in der Zwisehenzeit l~ngere Waldtouren unternehmen, klagte dann aber 
ilber schnelle Ermildung mad ein Gefilhl der Unsicherheit. Letztere trat besonders 
auf, wenn Pat. sieh bemilhte, beim Gehen den Kopf gerade zu halten. 

Die Untersuchung ergibt: 
Pat. zeigt ein gutes, frisehes Aussehen, der Kopf ist naeh links vorn geneigt, 

der Sch/Cdel nirgends klopfempfindlich. Im Bereiche des Trigeminus besteht keine 
Druekemp findlichkeit. 

Die Pupillen sind ilbermittelweit und rund, sie zeigen keine Differenzen. Die 
Liehtreaktion erfolgt prompt. Die Konve: genzreaktion ist vorhanden. Beim Bliek 
naeh allen Richtungen trit t  horizontaler Nystagmus auf. hei Punktfixation fehlt er 
mitunter. Die Konjunctivalreflexe fehlen, die Kornealreflexe sind vorhanden. 

Die grobe Kraft der oberen Extremit~iten ist gut. Die grol~en Nervenstamme 
sind nicht druekempfindiieh, es besteht kein Tremor digitorum. Die Hande weisen 
eine Hyperhidrosis auf. 

Beim Finger-lWasenversueh ist keine deuthche Ataxie festzustellen. 
Auch an der unteren Extremitat ist die grobe Kraft voUkommen erhalten. An 

den distalen Partien der Unterschenkel oberhalb des FuBgelenkes fiillt eine deut- 
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liche Verringerung der Circumferenz auf, die wolff auf eine Atrophie zu beziehen ist. 
Es ~0esteht ein doppelseitiger ttohlfuB. Die Planta pedis fiihlt sich kalt an und ist 
hyperhidrotisch. 

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

Bei der Sensibilit~tsprtifung 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. ]:)as Rombergsche Ph~nomen ist positiv. 

Bei einem Vergleich des Krankheitsbildes dieses Patienten mit dem 
der Schwester (Fall 1) ergibt sich, dab beide im wesentlichen die 
gleichenErscheinungen darbieten, dieselben bei dem Bruder nur nieht 
so stark a~sgebildet sind. Ein gewisser Unterschied besteht in der 
Entwieklung 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 auff~llige 
Erseheinung wird derselbe in einem Untersuehungsbefund yon August 
1916 angegeben u n d  darin betont, dal~ der Gang gut war ,,wie bei 
seinen gesunden Geschwistern." 

Die eigentlichen ataktischen StSrungen, die auch hier pr~valieren, 
t raten erst etwa 11/2 Jahre sp~ter hervor. Es entwickelte sich ein 
breitbeiniger, unsicherer Gang; die Ataxie grill auf die Arme fiber, was 
in ungesehiekten Greifbewegungen und der Versehlechterung der Sehrift 
zum Ausdruek kam. 

Als weiteres wichtiges Symptom ist die Sprachst6rung anzureihen, 
die in einer Verlangsamung und einem h~i.ufigen Wechsel der Tonsti~rke 
besteht. 

Von Bedeutung ist das Verhalten der Patellarreflexe, die anfangs 
nieht vorhanden, sparer dagegen sehwach ausl6sbar sind mit  J e n -  
d r a s s i k .  

Ein charakteristisches Symptom stetlt die doppelseitige Hohlful~- 
bildung dar. 

Die Prfifung der Sensibilit~t ergab bei der Nachuntersuchung leichte 
St6rung der Schmerzempfindung. 

Weisen wir noch besonders auf die prompte Liehtreaktion der Pu- 
pillen hin, das Fehlen yon Schmerzattacken und Pari~sthesien, die 
intakte Blasen- und Mastdarmfunktion, so ergibt sich mit Hinblick 
auf das jugendliche Alter des Patienten und das famili~re Auftreten 
der Erkrankung zwingend die Diagnose der H e r e d i t i ~ r e n  A t a x i e .  

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

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

Es fehlt wit bei der Schwester die Skoliose, dagegen zeigt die Wirbel- 
si~ule eine stark lordotische Kriimmung. 

In Ubereinstimmung mit Fall 1 liegen auch hicr Sekretionsanomalien 
vor, die als Hyperhidrosis der Hi~nde und der ]~ul~sohle in Erscheinung 
treten. Als Ausdruck einer gewisscn vasomotorischen StSrung sind die 
auffallend kalten )'lille anzusprechen. In dieses Gebiet f~llt auch die 
yon J e n d r a s s i k  beschriebene Cyanose der Extremit~ten. 

In psychischer I-Iinsicht bietet auch dieser Kranke abgesehen von 
zeitweiliger MiBstimmung keine Besonderheiten. Seine Intelligenz ent- 
spricht dem Durchschnitt, das Lernen fi~llt ihm zuweilen etwas schwer. 

l~iir 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 3/4j~hrigem Abstand aufgenomme- 
nen klinischen Befunde eine Reihe yon wichtigen Ver~nderungen im 
Krankheitsbilde auf : 

Ataktische St6rungen der oberen Extremit~t, die bei der ersten 
Untersuchung deutlich naehweisbar waren, sind sparer nicht mehr 
festzustellen, wie der Finger-Nasenversuch beweist. Die Verschlechte- 
rung der Schrift, die im Beginn der Erkrankung vorgelegen hat, ist 
bereits bei der ersten Aufnahme nicht mehr zu erkennen. Ferner zeigt 
sich eine Abnahme des Nystagmus, der bei Punktfixation nicht mehr 
rege!mi~itig auftritt. Als Folge davon erfolgt auch jetzt prompte Kon- 
vergenzreaktion, wahrend vordcm wegen des lebhaften ~Tystagmus die 
Konvergenzreaktion nicht zu priifen war. Ein wcsentlicher Unterschied 
liegt in dem Verhalten der Patellarreflexe; wi~hrend dieselben bei der 
ersten Aufnahme vollsti~ndig fehlten, sind sie jetzt mit J e n d r a s s i k  
schwach, aber deutlich zu erhalten. Betoncn wir nochmals die be- 
deutende Hebung im subjektiven Befinden des Patienten, so geht aus 
allem hervor, dal~ zweifellos eine nieht unwesentliche Besserung des 
gesamten Krankheitsbfldes eingetreten ist. Eine geringftigige Zunahme 
yon St6rungen kommt demgegeniiber nur in der Sensibiliti~t zum Aus- 
druck, die bei der Nachuntersuchung eine minimale Herabsetzung der 
Schmerzempfindung aufwies, w~hrend sie anfangs vol]kommen intakt 
w a r .  

Die Frage, welches anatomische Substrat der heredit~ren Ataxie 
zugrunde liegt, ist Gegenstand zahlreichcr sorgfi~ltigster Untersuchungen 
gcwesen, die aber keineswegs immer das gleiche Ergebnis zutage fSr- 
dertcn, sondern in manchen Punkten zu sehr widersprechenden An- 
schauungen fiihrten. Obgleich unsere beiden F~lle keinen unmittelbaren 
Beitrag zur pathologisehen Anatomie der Fr iedreiehsehen Krankheit 
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liefern, so soll doch dieses wichtige und interessante Kapitel nicht ganz 
fibergangen werden. F r i e d r e i e h  selbst ver t ra t  auf Grund seiner ersten 
Obduktionsbefunde in seiner Arbeit ,,t~ber degenerative Atrophie der 
spinalen Hinterstrange" folgende Ansicht: ,,Es existiert eine ehroniseh 
entztindliche, zur Atrophie ffihrende Degeneration des Rtickenmarkes, 
welche sich unter dem Einflusse einer hereditaren Anlage zur Zeit der 
Pubertatsperiode mit besonderer Vorliebe zu entwickeln scheint, welche 
im wesentlichen an die Hinterstrange gebunden, im Lendenabschnitte 
des Riickenmarkes beginnt, yon da nach oben und unten weitersehreitet 
und im verlangerten Marke ihre Begrenzung finder, nachdem sie hier 
noch die Ursprungsstellen und Stamme der N. hypoglossi in Mitleiden- 
schaft gezogen." Bei einem Fall hat F r i e d r e i c h  auch die Beoba6htung 
gemacht, ,,dub die Veranderung sieh noch etwas auf die an die Hinter- 
strange angrenzenden Lager der  Seitenstrange forterstreekte, jedoeh in 
geringerer makroskopiseher Deutlichkeit." Wesentlich gefSrdert w~rden 
die  pathologiseh-anatomischen Kenntnisse dutch die Untersuehungen 
yon F r i e d r .  S c h u l t z e ;  derselbe stellte auBer tier Ver~tnderung der 
Hinterstrange eine Degeneration der Kleinhirnseitcnstrangbahnen, d e r  
Pyramidenseitenstrang- und Pyramidenvorderstrangbahnen, sowie der 
C la rkeschen  S~tulen lest, ferner land er das R(ickenmark auffallend 
diinn und sehmachtig und eine Volumenverminderung der Medulla 
oblongata. Spatere Forschungen bestatigten diese Befunde: Am haufig- 
sten betroffen waren die Hinterstrange -- die Gollschen Strange in 
ganzer Ausdehnung, wShrend die B u r d a c h s c h e n  Strange meist in 
ihrem lateralen Tell verschont sind, -- die KIeinhirnseitenstrange, die 
Pyramidenseitenstrange und Cla rkeschen  Saulen, deren Ganglienzellen 
klein und atrophisch bzw. ap!astisch sind. Nicht so regelm~Big degene- 
riert erwiesen sieh die Gowerssehen  Strange, die Pyramidenvorder- 
strange, die Li  s s a u e r sche Randzone und hinteren Wurzeln, sowie die 
peripheren Nerven. Inkonstant sind aueh die Veranderungen in der 
Medulla oblongata. W~thrend F r i e d r e i c h  vordem yon einer ,,ehronisch 
entztindlichen Degeneration des Rtickenmarkes" gesprochen hatte, 
braehten ihn die S c h u l tzeschen Untersuchungen zu tier Ansicht~ dab 
dem Degenerationsprozelt eine primare kongenitale Entwicklungs- 
anomalie zugrunde liege, infolge deter Medulla spinalis und Medulla 
oblongata nieht zur vSlligen Ausbildung gelangt seien. 

Die Veraulassung zu einer bedeutsamen Kontrox, erse zwisehen 
S e n a t o r  und F r i e d r .  S c h u l t z e  tiber das anatomische Substrat der 
F r i e d r e i e h s c h e n  Ataxie gaben die Untersuchungen yon N o n n e  und 
Me nz el. No n n e  land in einem Fall, der ein Friedreieh-ahnliches Krank- 
heitsbild darbot, bei der Sektion ,eine auffallende, sieh auf alle Teile 
gleiehm~tftig erstreckende Kleinheit des Zentralnervensystems". GroB- 
him, wie Kleinhirn, Pons, Medulla oblongata und Riiekenmark zeigten 
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diese mangelhafte Anlage. Bemerkenswert ist, dab die Hinter- und 
Seitenstrange keinerlei Degenerationen au~wiesen, in  dem yon Me n z e l  
beschriebenen Falle yon hereditarer Ataxie ergab sich neben der De- 
generation der Hinterstrange und Pyra'midenseitenstrangbahnen und 
hinteren Wurzeln eine hochgra~lige Hypoplasie des Kleinhirns (Schwund 
der Rindenschicht nnd AnsfaU der groi~en P u r  k i n  j e schen Zellen). Me n- 
z el selbst sieht die Rfickenmarksveranderungen als wichtigsten Faktor  
an und sehreibt der Kleinhirnaffektion nur die Rolle eines unterstiitzen- 
den Momentes zu. 

Unter Verwertung der Befunde yon N o n n e  und M e n z e l  und einer 
Reihe eigener Beobaehtungen nahm S e n a t o r  als Grundlage der F r i e d -  
r e i chschen  Krankheit  eine Kleinhirnhypoplasie an, wahrend er die 
Degeneration des Rfiekenmarkes a]s sekundar hinzutretende betrachtete. 
Letztere solle eine Anzahl akzidenteller nnd unbestandiger Symptome 
bedingen, dagegen erklare die Kleinhirnaffektion alle wesentliehen und 
eharakteristisehen Erscheinungen. Im schroffen Gegensatz hierzu be- 
tonte F r i e d r .  S e h u l t z e ,  dab der Kleinhirnsehwund nicht konstant 
nachgewiesen und daher auch nicht als wichtigstes anatomisches Sub- 
strat  anzusehen sei, dagegen habe sieh die starkste und fortgeschrittenste 
Entar tung in den gut untersuchten Fallen in den versehiedenen Strangen 
des Rfickenmarkes gefunden. 

P i e r r e  Ma r i e  versuchte darauf, einen Symptomenkomplex yon der 
F r i e d r e i c h s e h e n  Ataxie abzul6sen, den er auf eine Entwicklungs- 
hemmung des Kleinhirns zurfickfiihrte und mit dem l~'amen der Hdr~do- 
ataxie cdrdbelleuse belegte. Hierzu rechnete er die beiden yon No n n e 
und M e n z e l  ver6ffentliehten Falle. Vom anatomisehen Standpunkte 
war eine Sonderung durchaus nicht gerechtfertigt, worauf besonders 
Bi ng an Hand der bis dahin vorliegenden autoptischen Untersuehungen 
yon 9 Fallen, in denen die Diagnose ,,Hdr~doataxie" gestellt war, hin- 
wies. Er betonte, dab ffir den Mar ieschen  Typus nieht einmal der 
Befnnd eines abnorm angelegten Kleinhirns konstant sei. Nut  in einem 
yon den 9 Fallen (F ra se r )  land sich eine reine Kleinhirnhypoplasie ohne 
Veranderung im Rfickenmark, in einem Fall dagegen ergab sich sogar 
ein negativer Kleinhirnbefund bei Hypoplasie und systematischer De- 
generation des Rfiekenmarkes ( T h o m a s - R o u x ) .  Bei weiteren Beob- 
achtungen stellte sich aueh heraus, dab das klinisehe Bild mit der 
anatomischen Grundlage nicht immer in Einklang zu bringen war. So 
braeh sieh allmahlich die besonders yon No n ne vertretene und heute 
vorherrschende Ansieht Bahn, da B F r i e d r e i e h sehe Ataxie und H ~r~do- 
ataxie cdr~belleuse als einheitliche Erkrankung aufzufassen sind, wobei 
der DegenerationsprozeB sich einmal im spinalen, ein anderes Mal im 
eerebellaren System vorwiegend lokalisiere. 

Eine eigenartige Anffassung fiber das Wesen der F r i e d r e i e h s e h e n  
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Krankheit teilt S t c h e r b a k ,  der sie nicht als kombinierte System- 
erkrankung, wie sie zuerst yon K a h l e r  und P ick  bezeichnet women 
ist, anerkennen will. Er nimmt an, dab in den Hinterstrangen des 
Rfickenmarkes neben den sensiblen Fasern eine umfangreiehe zentri- 
petale Kleinhirnbahn verlaufe, deren ZerstSrung zur Ataxie fiihre. Ferner 
sollen in dem sog. intermediaren Bfindel der Pyramidenseitenstrange 
zentrifugale Bahnen des Kleinhirnes liegen, deren Ausfall die Ataxie 
verstarke und deren Affektion eine Beteiligung der Pyramidenbahnen 
vortausehen kSnne. In reinen FAllen yon hereditarer Ataxie handele 
es sieh demnach um eine ,,reine Systemaffektion der zentripetalen und 
zentrifugalen Bahnen des Kleinhirns". S t c h e r b a k  raumt ein, dab 
sich nicht selten zu diesem reinen Befunde nocb eine Degeneration der 
sensiblen Bahnen der Hinterstrange, der Pyramidenseiten- und Pyra- 
midenvorderstrangbahnen geselle und somit zu dem Bilde einer kom- 
binierten Systemerkrankung ffihre. Die Richtigkeit der S t c h e r b a k -  
schen Hypothese wiM yon einer Reihe von Autoren sehr bezweifelt; 
so lange der Beweis ffir ihre Gfiltigkeit nieht erbracht ist, wird man gut 
tun, die Anschauung der Fr iedre iehsehen Krankheit als kombinierte 
Systemerkrankung beizubehalten. 

Gehen wir nunmehr zur ErSrterung der T her a pie des Leidens fiber, 
so ist auf Grund der bisherigen Ver6ffentlichungen festzustellen, dab 
dieselbe fast vollkommen machtlos ist, liegt doch eine ausgedehnte 
Degeneration von wichtigsten Bahnen des Zentralnervensystems zu- 
grunde. Nur in vereinzelten F~llen sind Stillstande, meist vorfiber- 
gehender Dauer, oder geringe Besserungen berichtet. F r i e d r e i c h  
selbst wandte bei seinen Kranken Elektrizitat, Bader und Duschen an, 
verabfolgte Lebertran, Jodeisen, Praparate der Nux vomica und Ar- 
gentum nitricum. Besonders letzteres Medikament gab er langere 
Monate in allmahlich steigender Dosierung bis 0,1 g pro die, betont aber 
ausdrficklich, dab die Behandlung ,,nicht die leiseste Andeutung yon 
Besserung" erzielte. In einem Fall yon B e n e d e k  ~urden neben lau- 
warmen Badern, 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, dab SSderbergh  in einem Falle ,,eine auffallige 
Besserung auf die yon ihm vorgenommene gSntgenbehandlung be- 
ziehe". Der Schwerpunkt der Behandlung wurde in allen FAllen auf 
sorgfaltigste Pflege und Fernhaltung auBerer Schadlichkeiten gelegt, 
um die geffirchteten interkurrenten Erkrankungen, die haufig das Ende 
herbeifiihren, nach MSglichkeit zu vermeiden. 

Eine besondere Bedeutung wurde auch der Frenkelschen l~bungs- 
therapie zwecks Herabsetzung der ataktischen StSrungen beigemessen, 
und finder man dieselbe immer wieder empfohlen, ohne dab sie bisher 
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in diesen FMlen nennenswerte Erfolge gezeitigt hat. Eine mediko- 
mechanische Behandlung der Ataxie wird yon v. B aye  r angegeben und 
von ihm als ,,Substitutionstherapie" bezeichnet. Das Prinzip beruht 
darauf, dab die l-Iautsensibflit~t als Ersatz fiir die geschadigte oder in 
Verlust geratene Tiefensensibilitat herangezogen wird. Er konstruierte 
eine Schiene derart, dab sie bei jeder Bewegung des Beines einen Reiz 
und Druck auf die Haut ausfibt, und somit dem Kranken Richtung und 
Grad der Bewegung zum BewuBtsein bringen soll. Ein Kranker mit 
F r i e d r e i c h s c h e r  Atax~e, der sonst nur gestfitzt 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 sehon nach wenigen Tagen oder Wochen bemerkbar gemaeht 
haben sollen. Ob sich diese ,,Substitutionstherapie" noch in weiteren 
Fgllen von heredit~rer Ataxie bew~hrt hat, entzieht sigh meiner 
Kenntnis. 

Ganz andere Wege beschreitet eine Therapie, die sich im letzten 
Jahrzehnt besonders Bahn gebroehen hat ; es ist digs die Organotherapie, 
die in einfaeher Form schon seit Jahrhunderten getrieben wurde, ganz 
neuerdings aber in den Vordergrund gerfickt ist, seitdem die Lehre von 
der inneren Sekretion im Mittelpunkt des Interesses steht und wir 
einige Kenntnisse fiber die inneren Zusammenh~nge zwischen dem 
Zentralnervensystem und den endokrinen Drfisen, insbesondere ihren 
St6rungen und Ausfallserscheinungen, gewonnen haben. Wissen wir 
doch z. B., dab innige Beziehungen zwischen der Funktion des Zentral- 
nervensystems und den Funktionen der Schilddriise, der Nebenniere, 
des Pankreas und in erster Linie der beiden ttirndrfisen, Epiphyse und 
und Hypophyse, bestehen. 

Ich land in der Literatur nur ganz vereinzelte F~lle, in denen bei 
heredit~rer Ataxie Versuche mit Organprgparaten angestellt worden 
sind. So teilt A. 1%. Moody  bei einer 32j~hrigen Patientin, von deren 
Geschwistern 3 an dem gleichen Leiden erkrankt sind, mit, dab unter 
der Behandlung mit Thyreoidextrakt und sp~ter Ovarialtabletten in 
manchen Punkten Stillstand und selbst Besserung eingetreten sei, eine 
Verschlechterung sich dagegen hinsiGhthch v611igen Schwindens der 
Patellarreflexe und Auftretens yon Nystagmus gezeigt habe. Gleichfalls 
behandelte R o t h m a n n  seine bereits oben angefiihrte Kranke, deren 
Mutter und Bruder an Myx6dem litten, mit Schilddriisentabletten, 
konnte jedoeh keinen sicheren Erfolg beobachten. Er ffihrt in der 
gleiGhen Arbeit an, daft S6de rbe rgh  bei Myx6demat6sen mit Klein- 
hirnsymptomen durch Sehilddriisentherapie eine Besserung der cere- 
bellaren Erscheinungen erreicht haben will. 

t~ber eine Darreichung yon Hypophysenpraparaten, die in den 
beiden vorliegenden Fallen erfolgt ist, lieBen sich indessen bei Durch- 
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sieht eines groBen Teilcs der Friedreich-Literatur keinerlci Angaben auf- 
linden. Nur eine ganz allgemein gehaltene Andeutung fiber eine ent- 
sprechende Therapie macht J e n d r a s s i k ,  indem er in seiner Arbeit 
~2ber ,Die heredit~renKrankheiten" (Allgemeiner Teil) in bezug auf die 
Heredodegenerationen sagt: ,,Von Arzneimitteln k6nnten, frei!ich nur 
in der Pubert~tszeit, eventuell die Hypophysenpr~parate versucht 
werden.' 

Neuerdings stellte B o r c h ar  d t die Erfahrungen fiber die bisherige 
Anwendung der Hypophysentherapie bei einer Reihe von ganz ver- 
schiedenen Krankheitsbildern zusammen, und ist hieraus zu entnehmen, 
da[~ aueh bei einigen mit dem Nervensystem in Zusammenhang stehen- 
den Erkrankungen gfinstige 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 FunktionsstSrung der Hypophyse beruhen 
so]l, Mongolismus, Kropf, Basedow, Imbezilliti~t, Racbitis 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 aueh der ataktischen 
St6rungen in den oberen Extremiti~ten sowie dem Wiederauftreten der 
Patellarreflexe zum Ausdruck kommen, dfirfen daher wohl auf die etwa 
1 Jahr lang fortgesetzten Hypophyseninjektionen zurfickzuffihren sein. 
Da der gfinstige EinfluB auf das Krankheitsbild sich bei beiden Patien- 
ten ziemlich rasch bemerkbar maehte, sind die Erfolge wahrscheinlieh 
allein auf die Hypophysenpr~i.parate und nicht auf die erst viel sp~ter 
einsetzende Thyreoidintherapie zu beziehen, zumal letztere im Fall 2 
nur kurze Zeit und mit sehr kleinen Mengen (20 Tabletten) durehgefiihrt 
worden ist. Im Fall 1 dfirfte die Thyreoidindarreichung (110 Tabletten) 
die deutliche Verkleinerung der vielleicht strum6s entarteten Schild- 
drfise bewirkt haben. Der erst am 12. XI. 1919 eingeleiteten Therapie 
mit Ovarialtabletten kann ein spezifischer EinfluI~ auf die Veranderung 
des Krankheitsbildes ebenfalls nicht zugeschrieben werden. 

In weleher Weise die Hypophysenmedikation auf den Krankheits- 
prozel~ einwirkt, laI~t sieh vorl~ufig noch nieht beantworten. Vielleieht 
ffihrt uns die Forschung in der Frage der inneren Sekretion und ihrer 
St6rungen dem Ziel nigher, ist es doch nicht ausgesehlossen, da~ gerade 
sic uns mSglicherweise Aufkl~rung fiber die einstweilen noch vollkommen 
in Dunkel gehfillte ~tiologie der herediti~ren Ataxie sowie einer Reihe 
anderer chronischer Nervenleiden bringen kann. Die von B o r c h a r d t  
naehgewiesenen leistungssteigernden Wirkungen des Hypophysins, die 
auf einer Protoplasmaaktivierung im Sinne yon Weichardt beruhen 
sollen, verm6gen uns keine naheren Vorstellungen fiber die Art des 
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Angriffes dieses Mittels auf den spezifischen Krankhe i t svorgang  zu 
verschaffen. 

Jedenfalls  berechtigen die in  den beiden beschriebenen F~llen mi t  
der Hypophys in therap ie  erzielten Besserungen rol l  und  ganz dazu, 
auch in  Zukunf t  bei K r a n k e n  mi t  herediti~rer Ataxie  diesen Weg der 
Behand lung  einzuschlagen. 

�9 Zum SchluB sei auf Grund  einer mi indl ichen Mit te i lung noch ange- 
ffihrt, dal3 Exzellenz E r b  e inen ld imat ischen Wechsel, insbesondere 
e inen l~ngeren Seeaufentha l t  fiir gfinstig befindet,  indem er sich hiervon 
eine , ,Ums t immung  des gesamten Organismus"  verspricht.  Beide Pa- 
t i en t en  re is ten auf diesen Ra t  h in  Anfang  J u n i  1920 nach W y k  auf FShr.  

Es ist mir  eine angenehme Pflicht,  Her rn  P r iva tdozen ten  Dr. K 5 n ig  
fiir die Anregung und  Uber lassung des Stoffes zu dieser Arbei t  sowie 
ffir die freundliche Durchsicht  derselben meinen  verb indl ichs ten  Dank  
auszusprechen.  
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