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Die Neuropathologie ist eines yon den wenigen Gebieten der Medizin, 
auf welehen die Frage tiber die ~_tiologie vieler ErkraI~kungen his heute 
noch ellen bleibt, abgesehen davon enthMt sie noch ganzo Gruppen 
yon krankhaften Formen, welche in der angegebenen Beziehung noch 
gar nicht erforscht sind. In  diesem Zusammenhang erhglt die Frage iiber 
die I-Iereditgt in der Klinik der Nervenkrankheiten eine ganz aussehlielL 
liehe Bedeutung besonders in bezug auf die Kenntnis der sog. ,,heredi- 
tgren Erkrankungen".  Die I-Iereditgt ist abet nicht die Ursaehe einer 
Krankhei t  de facto, sondern nut ein Mittel deren lJbertragung. Des- 
wegen spreehen wir oft in einer gewissen 1Reihe yon FMlcn, we es un- 
m6glich seheint, die J, tiologie eines Leidens, dem Wesen naeh, anzu- 
geben, yon einer hereditgren Anlage ffir einige bestimmte Formen 
oder sogar yon einer hereditgren {Jbertragung derselben, d. h. im wesent- 
lichen yon den mOglichen Entstehungsursachen der Erkrankung nur bei 
dem betreffenden Individuum. Die heredit~re Anl~ge wird yon uns, 
in der l~egel, als angeborene SehwS,ehe der Nervenelemente in funktio- 
neller Beziehung oder als leiehte Verletzbarkei~ des Nervengewebes 
unter dem Einflu[3 der oder jener Momente, sehlie/31ieh in dem Sinne yon 
embryonMen Defekten in morphologiseher l{insicht, z. B. einer unregel- 
mi~gigen Anordnung der Gliaelemente gedeutet  Dieser Neinung sind 
aueh viele Kliniker, z .B.  betreffs der amyotrophisehen lateralen 
Sklerose (Str~mpell, OpT)enhe~;m u.a . ) ;  anderseits aueh teilweise der 
Syringomyelie haupts~ehlieh aber einer ganzen Gruppe yon Erkran- 
kungen unter der Benennung heredit~rer ehronischen Degenerationen, 
s. ,,heredit~rer kombinierten spinoeerebralen Sklerosen"'  (Dd~drine, 
2fIuratow). Wenn aber dabei tats~ehlieh in einer gewissen Beihe yon 
~/~llen die heredit~re oder (tie familii~re Ubertrag~ng festgesetzt ist, so 
wird der Ausdruek ,,hereditgr" sogar in die Nosologie dieser Form (so 
z. 13. ,,die heredit~re Ataxie" ~'iedreich, P. _Marie) eingefiihrt. Es ist 
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klar, dab ein solcher Standpunkt die Frage durchaus nicht ersch6pft 
und bei dem heutigen Stand unserer Kenntnisse den Kliniker nicht be- 
friedigen kann. Offenbar erseheint eine allseitige und genaue Unter- 
suchung, namentlieh in dieser Richtung, die n~chste und dringend 
nOtigste Aufgabe der Neuropathologie zu sein. 

Seitdem eine besondere ,,Tropie" der Syphilis gegenfiber dem 
Nervensystem vermerkt und im einzelnen die Abh~ngigkeit einiger 
bestimrnten Krankheitsformen yon der luetischen In~ektion erwiesen 

wurde, - -  bleibt das Interesse fiir die Frage fiber die Rolle der letzteren 
in der l~europathologie stets rege und steigt sogar mit jedem Tage ffir 
derartige Untersuchungen. Eine kurze ~bersicht geniigt, um sich zu 
fiberzeugen, welch eine enorme Evolution unser Gedanke in dieser Be- 
ziehung durchgemacht hat:  die Zeit liegt nahe, wenn man z. B. yon der 
progressiven Paralyse oder der Tabes dorsalis eine sehr verwirrte und 
widerspreehende Vorstellung hatte, heute ist abet ffir die erste - -  ganz 
bestimmt - -  ffir die zweite - -  fast sicher festgestellt, daB sie echte 
Spiroch~tose seien. Allerdings gehen die diesbezfiglichen Erfolge mit der 
Vervollkommmmg der Untersuehnngsmethoden einher: so ofienbarte 
noeh unl~ngst die WaR. eine neue ~ra  in derNeuropathologie; eine Reihe 
yon l~eaktionen zur Un~ersuehung der cerebrospinalen Fliissigkeit, 
welehe zu diesem Zweek in der neuesten Zeit angeboten sind (Lange, 
Emanuel, Ka/ka u. a.), erOffnen uns mOglieherweise noch weitere Gesichts- 
kreise. Selbst die Tatsache des steigenden Interesses ftir eine vielseitige 
Untersuchung der cerebrospinalen l~lfissigkeit ist schon an sieh bezeich- 
nend ; der Kliniker empfindet stets, d~B sogar die WaR. bei weitem keine 
vollkommene und erschOpfende Untersuchungsmethode darstellt, w~hrend 
dem eine feine Diagnose in vielen Fi~llen unumgi~nglich notwendig wird. 

Obiges betr i ff t ,  selbstverst~ndlich, im gleichen Mage sowohl die 
erworbene als auch die vererbte Syphilis. l~fir letztere erh~lt wohl die 
objektive Untersuehung eine besondere Bedeutung, da man sieh z. B. 
in diesen F~llen auf anamnestisehe Angabe nieht stfitzen und manchmal 
aueh solche nicht sammeln kann. Die kongenita]e Lues spielt aber in 
der ~tiologie der 1Nervenkrankheiten eine erhebliehe, vielleicht eine viel 
grOl~ere l~olle, als man gewOhnlich vermutet.  Es ist sogar hOchst wahr- 
scheinlich, dab eine ganze Reihe yon sog. ,,heredit~ren Sklerosen", 
in einzelnen die uns interessierende ,,herediti~re Ataxie", eben durch 
eine vererbte spezifische Infektion bedingt sind. Dieser Standpunkt 
io rder t  zwar weitere Best~tigungen, ist sehon jetzt abet, ~de wit glauben, 
nicht unbegriindet (nachgehends ausffihrlieher besprochen), und aller- 
dings viel ergiebiger, da er die Frage fiber die ~tiologie einer so wiehtigen 
und in dieser Hinsicht noch gar nicht untersuchten Reihe yon Erkran- 
kungen auf einen viel sichereren und festeren Boden, als alle Hinweise 
auf heredit&re Anlage und Ubertragung der Krankheit  als solcher, stellt. 
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Nebenbei  ist die letztere in  sehr vielen,  wenn  n ich t  den meis ten  F~llen 
durchaus n ich t  erwiesen; die posi t iven F~]le aber,  d. h. die mi t  einer fest- 
gesetzten Heredi t~t  oder famili~ren Anlage widersprechen durchaus 
n icht  dem hier ge~ul3erten S t~ndpunkt ,  da beide auch fiir die Syphilis 
charakterist isch erscheinen. 

I n  dieser Beziehung sind, we es keine Hinweise ~uf Heredi t~t  g ib t  
und  eine kongenit~le Lues festgesetzt ist, die drei  vorgelegte n F~lle 

d e r  sog. , ,heredit~ren Atax ie"  sehr demons t ra t iv  u n d  belehrend. 

1. Fall: G. Nikolaus, 23j~hrig, Sehuhmaehcrgeselle, wird in der Klinik seit 
8. II. 1924 ambulatorisch behandelt. 

Die ersten Krankheitssymptome, Gehst6rungen -- unsicherer Gang, Wackeln -- 
iiul]erten sich, nach den Angaben seiner Mutter, vom 6. Jahre an. Die ersten Ver- 
/tnderungcn am FuBe (gleichzeitig an beiden Seiten) wurdcn zucrst im 8. Lebens- 
j ahre merkbar. Beides nahm langsam aber progressiv zu, bis sehlieBlich der Kranke 
im Frtihjahr 1923 kaum gehen konnte. Die Sprache war schon im friihen Kindes- 
alter gest6rt, jedeeh war es unm6gllch, den Zeitpunkt zu fixieren. Im Frtih]ing 
vorigen Jahres wurde, da WaR. im Blute + + + ergab, dem Rate yon Prof. W. Bech- 
terew folgend, eine cnerglsche Hg-Kur durchgefiihrt, worauf der Zustand des Kran- 
ken, im Laufe der n/~chsten Monate, sich etwas besserte. Er kounte mit Hilfe eines 
Stockes und orthop~discher Sehuhe wieder gehen. Seitdem sind keine merkbaren 
Ver/~nderungen im Verlaufe der Krankheit vorgekommen. 

Anamnese: Reohtzeitig, als gesundes Kind geboren. Im Kindesalter nur 
Masern durehgemacht und dann bis zum 6. Jahre (erste Anzeichen dor be- 
stehenden Erkrankung) gesund gewesen. Im Laufe des folgendeu Lcbens sonst 
auch g~nz gesund. Eine Ausnahme bildet eine im Sommer 1920 fiberstandene 
akute Krankheit, die keine Spureu zuriickliel] und am Verlauf der bcstehenden 
Kr~nkheit nicht ~achweisbar war und deren _~tiologie unerkl/trt blieb. -- 
(}ftere Beschwerden tiber heftige Kopfschmerzen. Es mul3 bemerkt werden, 
dal3 der Kranke ilberhaupt intellektuell ziemlieh besehrankt war und naoh der 
Anfangssohule keine weitere Bildung erhielt. Er besch/~ftigt sioh jetzt mit 
Schusterhandwerk. 

Famili~re Anamnese: Mutter und Vuter des Krankcn leben und sind 
vollkommen ge~sund. Keine Angaben tiber Familienkrankheiten. Sie haben ge- 
sunde Brtider uad Sehwestern mit gesunder Naehkommenschaft. Des einzig 
Verd~iehtige erscheint in der M6gliehkeit syphilitischer Erkrankung, yon der 
miitterlichen Seite (?). Aul]er dem Sohn und der Toohter, gleiehfalls unserer 
Patientin, batten sie noeh einen Sohn, der ira 25. Lobensjahr an einer Lun- 
gentuberkulose pl6tzlieh zugrunde ging, ohne jegliche Erscheinungen dieser Er- 
krankung. Die Mutter hatte zwei Mfl]geburten gehabt, die eine uach einem 
Stol~, die andere in friiher Gravidit/~tsperiode dutch unbekannte Ursachen. Es 
fehlen jegliehe Angaben fiber Alkoholismus oder Nerven- und Seelenkrankheiten. 
Die yon uns angestellte WaR. ergab: bei dem Vater --, bei der Mutter WaR. im Blur 
d- -4- -~-. Keine organische Symptome seitens des Nervensystems wie attch der ande- 
ren Organe sind und waren bei der letzteren vorhanden. 

Status praesens: Der Kranke ist klein yon Wuchs, mit gut entwickelter 
Muskulatur, insbesondere des oberen Schultergtirtels. Der Kopf ist unpropor- 
tionell klein, der Hals dick, im Vergleich mit dem K6rper; Unterkiefer ctwas 
vergr6Bert und hervortretend. Allgemeines Aussehen etwas infantil. Bei Aug- 
apfelbewegungen, besonders deren Abduction ausw~rts, wird in denselben eine 
unregelm~f~ige Bewegung ataktischen Charakters und zuweilen ein Zittern, ein 
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horizontaler, grober, scharf  ausgepr/tgter Nystagmus bemerkt. Die ophthal- 
moskopische Untersuchung (Dr. Thron) /iuBerte keine Abweichungen yon der 
Norm. V~sus, Gesichtsfeld -- N. Pupillenreakti0n auf Licht trod Akkommo- 
darien lebhaft, Pupillengr61~e gleiehm~gig. Gesichtssensibilit/~t und Innervation 
der Gesichtsmuskeln vollkommen erhalten. Rinne und Weber ergeben normMe 
Verh/~ltnisse. Sprache stark gehemmt, verlangsamt, stotternd, mit unwillktir- 
lichen Akzerttuierungen urtd dauernden Pausen -- ataktischer Cha~akter. hi. 
Vagus in Norm. An der Zunge, beim Herausstrecken, spontane, unkoordinierte 
BewegungeI~ und vo~l Zeit zu Zeit Zuekungeit fibrill~rer. Charakters. Reflexe yon 
den Schleimh~utcn und den Mm. masseteris aus erhalten. Geschmack-, aueh 
Geruchssinn i11takt. Bei Beklopfert des Sch~dels (mit Perkussionshammer) wird 
eine scharf abgegrenzte Schmerzhaftigkeit an dem cerebellaren Gebiete bemerkt. 
Gang eerebellar:tabetiseh: der Kranke sehwallkt leicht nach versehiedenen Seiten 
und stellt die FiiBe breiter, um dasGleichgewioht niehg zu verlieren. Mit gesohlosse- 
hen Augen nehmen die Gehst6runge~x ~uf Kosten der unkoordinierten Bewegungen 
der unteren Extremit/~ten bedeutend zu. Beim Sitzen werden keine Ataxieersehei- 
nungen beobachtet. An den Unterextremit/~ten aktive und passive Bewegungen 
unbeschr/~nkt. Es wird eine beiderseitige, gleichmgl]ige Abschw/ichung der Kraft 
der Oberschenkelbeuger bemerkt. Muskeltonus erhMten, keine Starre. Patellar- 
reflexe lebhaft, reehts etwas mehr. Achillesreflex gleiehfalls erhalten. Cremaster- 
reflex lebhaft, l~omberg positiv. Geringe lokomotorisehe und deutlieher ausgedriiekte 
statische Ataxie, bei der Extremitgtsstellung im Raum. Eine Andeutung yon 
tlabinski rechts, fehlt ggnzlich links. Sehnenreflexe etwas gesteigert. Xlonus abs. 
Muskelsinn bedeutend herabgesetzt, Vibrationssinn fehlt fast g~nzlieh, gleichm/iBig 
an beiden Seiten. Unterschenkelmuskeln auI Druck unempfindlich. Sonstige 
Empfindungsarten -- N. Keine Amyotrophien. Beide Fiif3e mit soharf ausgepr/ig- 
tern Charakter a pedis equino-vari", yon Friedreichschem Typus, ganz gleiehartig 
an beiden Seiten: die Sohlen stark eingebogen, yon hinten stark gew61bt ; die Grund- 
phalangen Mler Zehen, besonders der grogen, in Extensionszustand, die Endpha- 
langen in starkem Flexionszustand (Friedreichseher FuB). Die R6ntgenoskopie 
ergab das Bild bestimmter Ver/~nderungen des Knochenskeletts. Obere Extremi- 
t~tten: Bewegungen erhMten. Kraft im rechten Arm etwas schwgeher im Vergleich 
mit dem linken (der Kranke ist reehtsh/tndig). Dynamometrie: D. --30, S. --35. 
Sehnenrcflexe am Oberarm (biceps, triceps) und am oberen und unterert Drittel des 
Vorderarms, akromyale, Schulterblatt- und Knoehenreflexe gleichm/~gig etwas ge- 
steigert. Meehanische Muskelerregbarkeit gesteigert, Muskelwulst. Die lokomoto- 
rische Ataxie beim Zeigefingerversuch ist deutlieh ausgeprggt; die statische weniger. 
Im Gebiet des ganzen Schultergiirtels werden spontane, grobbiindige Muskeleon- 
traoturen fibrillaren Charakters beobaohtet. Tonus -- N, keine Starre. Adia- 
dochokinesis, mehr links. Barany negativ. Auf Druck sind die Muskeln wenig 
empfindlieh, sonst ist die Sensibilit~t vollkommen intakt. Schultermuskeln rechts 
leieht atrophiseh; es besteht in denselben eine gewisse Absehw/~ehung elektrischer 
Erregbarkeit, ohnc Entartungsreaktion. Bauchreflex an beiden Seiten deutlieh. 
Deutlieher Dermographismns. Eine leiehte Skoliose linkw/irts. Innere und Becken- 
organe in Ordnung. Keine p~thologischen Ingrediente im ttarn. WaR. im Blur + 
(nach vorl/~ufiger Hg-Kur ; vor derselbert WaR. -b -~ q- ). ~ Psyehisch: allgemeine 
Intellektschwgchung, nicht selten Zwangsideen und Phobien (Dunkelseheu u. a.). -- 
W/~hrend der ambulatorischen Behandlung fanden im Laufe der Krankheit keine 
Ver/tnderungen start. 

Bei  kl inischer  Bewer tung  des be t re f fenden  Fal les  miissen wir den- 

selben der sog. ,,herediti~ren Atax ie" ,  r icht iger ,  der  Mischform zwischen 
14" 
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dem .Friedreichschen (mehr) und dem Typus von Marie zurechnenl). 
Chronischer, langsam anwachsender Verlauf der  Krankheit,  Ansatz im 
ffiihen Alter, GehstSrung mit dem Charakter der cerebellarspinMen 
Ataxie, Sprechdefekt, gleichsam ataktischen Charakters und ferner: 
Nystagmus, ,,Friedreichseher tSui3", Skoliose und gleichzeitig Vorhanden- 
sein yon Kniereflexen und unwillkiirlichen Muskelzuckungen (im 
Gebiet des oberen Schultergiirtels) und Muskelatrophien (ebenda), 
welche mehr der ,,hdrddoataxie cerebelleuse" Marie eigen sind, - -  alles 
dies bestimmt zur Geniige den Krankheitscharakter vom nosologischen 
S~andpunkt aus. Es k6nnten hier wohl kaum welche Zweifel zugunsten 
einer Kindertabes oder Sclerosis disseminata bestehen: Vorh~ndensein 
der Kniereflexe, Fehlen jeglieher Par/~sthesien, sehr lebhafte Pupillen- 
reaktion, wie aueh das eerebellare Element im Gange einerseits und 
deutlich ausgepr~gte Bauchreflexe, Fehlen yon Ver~nderungen seitens 
des Augenhintergrunds, der ,,Friedreichsche Fu~",  wie aueh der sehr 
chronische, ohne Remissionen und Insulten, Krankheitsverlauf ander- 
stirs - -  alles dies schlieBt die angezeigten Formen g~nzlich aus. Unter 
den Eigentiimlichkeiten dieses Falles, zu welchen auch teilweise die 
schon erw~hnte Muskelatrophie gehSrt, halten wi res  ffir n6tig, auf zwei 
Symptome aufmerksam zu machen, welche bis jetzt wie es seheint, yon 
der Literatur iibersehen worden sind. Zun~chst ist dies das Vorhanden- 
sein einer umschriebenen Schmerzhaftigkeit in der cerebelli~ren Gegend 
(welches auch in unserem zwciten Falle bestand) bei Beklopfen direkt 
o d e r  mittels des Plessimeters, mit dem Perkussionshammer. Wir 
halten diese, zuerst yon W. Bechterer beobachtete Erscheinung fiir 
unsere F~lle h6chst bezeiehnend, und sie sprieh~ auch offenbar fiir 
die ~itbeteiligung des Kleinhirns an der Pathogenese der Kr~nkheit. 
Und zweitens das Fehlen yon Schmerzh~ftigkeit (oder st~rke tterab- 
setzung derselben im zweiten Fall), an den )/Im. g~stroenemii und 
Nn. poplitei auf Druek, was, unseres Erachtens, f/ir die gemischten 
Krankheitsformen und die Formen vom Friedreichschen Typus sehr 
.charakteristisch erscheint, ganz analog der Erscheinung, welehe als 
Regel in den friihen Stadien der Tabes dorsalis beobachtet und 
zuerst yon W. Bechterew beschrieben wurde. Unter anderen Sym- 
ptomen verdient die starke Herabsetzung des Vibrationssinnes in den 
Unterextremit~ten unsere Aufmerksamkcit. Diese Erscheinung, welche 
in allen unseren Fi~llen vorhanden, ist wahrscheinlich ffir die ,,here- 
dit~re Ataxie" im allgemeinen vollkommen pathognomonisch: In Er- 
ganzung der Charakteristik wollen wir noch dier6ntgenologisch er- 
wiesenen Ver~nderungen des Fui3skeletts erw~hnen, welche, in anderen  

1) Da wit die Ansicht vieler Kliniker beziiglich dieser zwei Typen als ihrem 
Wesen nsch versehiedener Formen ein und derselben Erkrankung vollkommcn 
teilen, erlauben wir 1ms hier denselben Standpunkt zu vertreten. 
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F~llen, von vie len Autoren  (Prof. Schultze u. a.) ve rne in t  werden.  Als 

Tatsache yon ausschlieBlicher Bedeutung  erseheint  yon dem uns  in ter -  

essierenden S t andpunk t  aus die posi t ive W a R .  im Blute  des K r a n k e n  

und seiner Mutter ,  wie auch der therapeut i sche  Ef fek t  e iner  spezifischen 
Behandlung,  aber  dari iber  werden wir noch naehgehends  sprechen. 

2. Fall. Olga, 21 Jahre alt, Sehwester des vorhergehenden Kranken, mit h/~us- 
lichenArbeiten beschi~ftigt, wird in der Klinikseit 8. II. 1924 ambulatorischbehandelt. 

Erste Krankheitssymptome nur im 12. Lebensjahr ge~uBert. Nach iiberstan- 
denen Masern wurde zun/~chst unsicherer and wackelnder Gang bemerkt. Zur selben 
Zeit vermerkten die Eltern auch gewisse Deformationen an beiden Ffii~en. Beides 
progressicrte langsam und allm/~hlich bis zur letzten Zeit, we das Wackeln beim 
Gehen deutlich, obgleich nieht allzustark hervortrat and die FiiBe einen deutlich 
ausgepri~gten Charakter des ,,pedis exeavati" annahmen. Jetzt kann sich die 
Kranke, mit ttilfe yon orthop~dischen Sehuhen, ziemlich frei bewegen. Zu diesen 
St6rungen kam im Oktober vorigen Jahres noch ein Zittern der H/inde, das die 
Kranke verhinderte, feinere Arbeiten zu verrichten, und eine gewisse Hemmung des 
Sprechakts hinzu; beides nahm bei Emotion sichtlich zu. In diesem Zustand er- 
schien die Kranke zuerst in der Klinik. 

Anamnese: Rechtzeitig als gesundes Kind geboren. In friihem Kindesalter 
beschwerdenfrei. Menses im 11. Jahre. Mit 12 Jahren Masern, wonaeh, abgesehen 
von den obenbeschriebenen Symptomen, die Menses g/inzlich aufhOrten und bis 
heute sich nicht wieder hergestellt haben. Alsdarm hatte die Kranke noch eine 
Lungenentziindung iiberstanden, sonst ganz gesund. Seit vorigem Herbst ring die 
Kranke an, wahrseheinlich infolge einer Darmatonie an Obstipation zu leiden, die 
auch jetzt besteht. Gleieh ihrem Bruder zeichnet sie sich nicht durch Intelligenz 
und F~higkeiten aus und nachdem sie das Lernen frfihzeitig aufgab, beseh~ftigte 
sie sieh mit Hauswirtsehaft. 

Famili~tre Anamnese: idem, wie im ersten Fall. 
Status praesens: Die Kranke ist yon mittlerem Wuchs, blutarm; allgemeines 

Aussehen nicht gut entwickelt, infantil -- sieht nicht ~lter als 16--17 Jahre aus. 
Der Kopfumfang ist minderwertig; yon Degenerationszeichen ist die Struktur der 
Z/~hne zu beaehten. Stellenweise sitzen sie undicht, unxegelm/~Big; einige von den- 
selben erscheinen gleichsam in ihrer Entwicklung zuriickgeblieben. Bei Beklopfen 
des Schadels mit dem Perkussionshammer wird ins eerebell~ren Gebiet eine um- 
schriebene Schmerzhaftigkeit konstatiert. Die Augapfelbewegungen etwas 
ataktiseh; horizontaler, deutlicher Nystagmus. Ophthalmoskopiseh keine Ver- 
/~nderung des Augenhintergrundes. Visus, Gesichtsfeld -- N. Lebhafte, gleich- 
m~gige Pupiller~reaktlon auf Licht und Akkomodation. Gesichtssensibilit~t und 
Gesichtsmuskelninnervation erhalten. Reflexe ~on den Augensehleimh~uten, der 
Conjunetiva und dem Schlund aus etwas herabgesetzt; yon den Mm. masseter. 
aus -- erhalten. GehSrvermSgen -- N. Spreehakt gehemmt; ungleich, gleichsam 
leicht skandiert; die Kraft der Stimme beim Aussprechen wechselnd: bald Ab- 
schw~chung, bald leichte Ausrufe. N. Vagus - -  N. An der Zunge werden beim Her- 
ausstrecken unkoordinierte, unwillkiirliche t~ewegungen und Zittern beobachtet. 
Gang ataktiseh, ,:on eerebellar-tabetischem Charakter, aber bedeutend weniger 
ausgepr/~gt, als im ersten Falle. t~ei geschlossenen Auger nimmt der Defekt beim 
Gehen auf Kosten der Ataxie der Beine etwas zu. Beim Sitzen werden keine Er- 
scheiaungen statischer Ataxie beobaehtct. Die unteren Extremit~ten: Bewegung 
und Kraft normal, vollkommen erhalten, beiderseits gleichm/~13ig. Patellarreflexe 
links lebhafter. Aohillesreflex in Norm. Romberg sehwaeh positiv. Ataktische 
Erscheinungen bei Knie-Hacken-Ph~tnomen werden fas t  gar nicht beobachtet. 
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Starre, Klonus, Babinski Iehlen g~nzlich. Muskeltonus etwas herabgesetzt. MuskeI- 
sinn an beiden Beinen herabgesetzt, rechts erheblich st/~rker. Vibrationssinn fehlt 
gimzlich. Sonstige Sensibilit~tt intakt. Mm. gastroenemii und Nn. poplitei 
auf Druck fast schmerzlos. Keine Amyotrophien. Beide FfiBe stark deformiert, 
naeh dem Priedreichschen Typus, and wiederholea im ganzen das Bild der ent- 
spreehenden Ver~nderulagen im ersterlFalle. Die oberen Extremit~ten: Die Kraft 
der Arme gleichm/~[3ig abgesehw/teht, die Bewegung vollkommen erhalten. Dyna- 
mometrie: D 15, S 14. Die Reflexe yon der Oberarmmuskulatur, wie aueh yon 
dem oberen und unterer~ Drittel des Vorderarms aus, die 8chulterblatt- und akkro- 
myalen Reflexe lebhaft, beiderseits gleichm~Big. Die Knochenreflexe leieht ge- 
steigert. Sensibilit~t vollkommen erhalten. Muskeltonus --  N. Keine Asynergien. 
l:;arany negativ. Ataktische Erscheinungen werden bei Zeigefingerversueh fast gar 
nieht beobaehtet; an den tt/inden Intentionszittern, wie z. B. bei dem klassisehen 
Versuch des Anfiihrens einer Tasse zum Munde, das bei Arbeit und Emotion zu- 
nimmt. Meehanisehe Nerven- und Muskelerregbarkeit in Norm. -- Obere Bauch- 
reflexe erhalten, urltere --- gIeichm/~Big gesteigert. Deutlicher Dermographismus. 
Seitens der Wirbels/~ule keine Abweiehungen yon der Norm. Inhere Organe in Ord- 
hung. Keine Blaser~st6rungen. Seitens der Gesehleehtsorgane giinzliehes Fehlen 
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Psychisch nur eine allge- 
meine Intelligenzherabset- 
zung. WaR. in Blut und 
Liquor negativ. Liquordruck 
deutlich gesteigert. GSR. 
L%nge in Liquor positiv 
(siehe Kurve, Abb. 1); I~. 
Pandy schwach positiv. 
Nonne-Apelt I. Phase. 
Lymphoeytose --. N. 

Dieser  F a l l  e r inner t  in  k l in ischer  Beziehung in seinen Grundzi igen 
an  den  ersten,  nur  s ind b ie r  einige yon den  S y m p t o m e n  weniger  scharf  
ausgepri~gt: cerebel lar -spinaler  Cha rak t e r  des Ganges,  Sprechst6rung,  
andere  aber,  uncharakter is~ische Symptome ,  fehlen:  Muskela t rophie ,  
f ibri l lgre Zuckungen  u. dgl. Eine Ausnahme  bi lde t  nur  der  Vibrat ions-  
sinn, welcher  hier  g~nzlich fehlt .  Deswegen rechnen  wi r  auch diesen 
Fa l l  der  Mischform der  ,,herediti~ren A t a x i e "  zu, nu t  mi t  e inem gr56eren 
Vorwiegen des Friedreichschen Typus,  auf Grund  derse lben  l~ber- 
legungen betreffs  der  Symptomato log ie  und  Different ia ld iagnose .  Von 
den  E igen t i iml ichke i t en  des Fa l les  wollen wit,  wie im ers ten  Fal le ,  auf  
die umschr iebene Schraerzhaf t igkei t  im  Gebiete  des Kle inhi rns ,  bei  Be- 
k lopfen des Schi~dels und  die s t a rke  Herabse tzung  der  Empf ind l i chke i t  
der  ~ m .  gas t rocnemi i  und  der  Nn. pop l i t e i  auf Druck ,  wie ausfiihr- 
l ich oben ausgelegt ,  au fmerksam machen .  Eine  sehr  in te ressan te  Tat -  
sache is t  auch  das gi~nzliche Ausble iben  der  Menses, was m a n  mi t  der  
H y p e r f u n k t i o n  der  Eiers t6cke,  v ie l le icht  als Folge  einer  Funk t ions -  
s t6rung der  endokr inen  Dritsen,  in  Zusammenhang  br ingen k6unte.  
Auf  die Bewer tung  der  Unte r suchung  des Blutes  und  des cerebrospina len  
Liquors  werden  wir wel te r  un t en  eingehen.  
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3. Fell. Z. Anastasia, 15j~hrig, Aufnahme in der Klinik am 22. X. 1923. Nach 
vor 5 Jahren tiberstandener Lungenentziindung ring die Kranke, each den Angaben 
ihrer Eltern, zun/ichst eine geringe Schw~iche in den Beinen und Unsieherheit und 
Waekelu beim Gehen zu bemerken. Ferner gesellten sieh naeh 11/2--2 Monaten 
noch Ver/~nderungen an beiden FtiBeu, aber ganz geringe und beiderseits gleich- 
m/~Bige hinzu. Beides nahm bis zur letzten Zeit, ohne Wissen der Kranken selbst, 
allm~hlieh zu. Vor einem halben Jahr  machte sieh ein Zittern der H/rode bemerkbar 
-- die Kranke war nicht imstande zu schreiben. Letzteres nahm bei feinerer Arbeit, 
wie z. B. N~hen usw. zu. In  der letzten Zeit des Aufenthalts der Kranken in der  
Klinik wnrden auch Sprechdefekte bemerkt. 

Anamnese: Die Kranke ist die Mtests Toehter in der Familie; rechtzeitig 
als gesundes Kind geboren, keiue Kinderkrankheiten gehabt und bis 10 Jahre 
vollkommen gesund gewesen. Im l l .  Jahre erkrankte sie an Lnngenentziindung, 
nach den Angaben des Vaters, in schwerer Form, wonach die Eltern auger 
den oben beschriebenen Symptomen bemerkten, dab die Kranke, vordem ein 
munteres und lustiges Kind, jetzt  tr/~ge und apathisch ersehien: Sonst erfreuts 
sic sich bis zur letzten Zeit einer guten Gesundheit. Menses traten mit  14Jahren 
sin, ganz regelrecht. In intellektueller Hinsicht niehts AugergewShnliches. 

Famili~re Anamnese: Seitens der Heredit~t nichts Pathologisches. Mutter 
und Vater leben und sind vollkommen gesund. Es werden keine Familien- oder 
vererhte Erkrankungen angegeben. Die Eltern selbst haben keine schweren Krank- 
heiten tiberstanden. Auger der Kranken haben sie noch 5 Kinder im Alter yon 1 bis 
14 Jahre,  gesund, yon uns nieht untersucht. 5 Kinder sind im frtihen Alter vou 
1 Monat bis 2 Jahre an unbekarmten Ursaohen zugrunde gegangen. Naeh den 
Angaben der Eltern zeiehneten sieh die letzteren dureh geringes Gewicht, spgr- 
lichen Wuchs aus, hatten vial geschrieen und die/t l testen fingen nicht reehtzeitig 
zu gehen an. ]Die Mutter hatte eine Mil3geburt im drit ten Monat, infolge einer kSrper- 
lichen ~)beranstrengung (?). Haben gesunde Verwandte mit gesunder Nachkommen- 
sehaft. Die Blutuntersuchung ergab: bei dam Vater WaR. + + ,  bei Fehlen j eglieher 
Zeiehen yon organischen Erkrankungen des Nervensystems oder anderer Organe, 
bei der Mutter WaR. --.  

Status praesens: Die Kranke ist unter Mittelwuehs, yon regelm/~Bigem Bau 
und guter Nahrung, keine Degenerationszeichen. Allgemeines Aussehen dem 
Alter vollkommen entsprechend. Die ophthalmoskopische Untersuehung (Dr. 
Throe) ergab keine Ver~nderungen am Augenhintergrund. Farbensinn, Visus, 
Gesiehtsfeld in Norm. Strabismus, Diplopia, P t o s i s -  abs. Bei extremen 
Abduzierungen der Aug~pfel, besonders links, nystagmoide Bewegungen 
atabilen Charakters. Augenbewegungen -- N. Pupillenreaktion auf Licht und 
Akkomodation lebhaft. Keine Anisokorie. Gesichtssensibilit~it, Gesichtsmuskel- 
innervation, GehSrvermSgen --  N. Reflexe yon den Sehleimhguten und Mm. 
masseter, aus erhalten. Calorisehe Reaktion naeh Barney bei Einftihrung yon 
100 g Wasser, bei 27 ~ wies auf sine ganz normale Funktion des vestibul/iren Appa- 
rates hin. Die Drehungsprobe nach Bc~raey ergab bei Drehung naeh links und reehts 
einen horizontal-rotatorischen Nystagmus, w/~hrend 30 Sek. N. Vagus -- N. Art der 
Zunge: ein deutlieh ausgedriicktes Zittern bei I-Ierausstreeken und unregelmiiBige, 
unkoordinierte Bewegungen in der Mundh6hle. Die Spraehe etwas schwierig; un- 
willkiirliche, ungleichm/~13ige Akzentuierung, an Skandierung erinnernd, die bald 
mi t  Verst~rkung, bald mit  Abschwachung der Lautbildung einherging. Der Gang 
spastisch-ataktisch, vorwiegend cerebellaren Charakters: die Kranke waekelt beim 
Gehen, es bedarf einer gewissen Mtihung und Spannung, um sich geradlinig zu be- 
wegen. Zum selben Zweeke werden die Beine breiter auseinandergesetzt. Bei ge- 
schlossenen Augen wird der Gehdefekt auf ein geringes gesteigert. Beim Sitzen 
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werden die beschriebenen Erscheinungen nicht beobachtet. Untere Extremit~ten: 
Knie- und Achillesreflexe leicht gesteigert, mehr rechts; Sohlenreflexe lebhaft. 
Pathologische Reflexe (Babinski u. a.) fehlen. Klonus, Starre -- abs. Die Kraft 
des linken Beines im Vergleich mit dem rechten etw~s abgeschwitcht, was yon der 
Kranken beim Gehen empfunden wird (Parese geringen Grades). Elektrische 
Muskelerregbarkeit in Norm. Die Bewegungen sind unbeschr~nkt, ausgenommen 
die der peronealen Gruppen, wo sie in etwas verringertem Umfang gleichm~Big an 
beiden Seiten zustande kommen. Geringe statische Ataxie ]inks mehr ausgepr~gt, 
bei Fixierung der Extremit~ten im Raum. Bei Knie-Hacken-Ph~nomen werden 
keine Ataxieerscheinungen beobachtet. Romberg fehlt. Seitens der Schmerz- 
empfindliehkeit wird eine geringe Herabsetzung derselben an beiden Beinen (und 
h6her bis zu dem 8. Brustsegment) beobachtet. Der Muskelsinn ist nicht merkbar 
affiziert, der Vibrationssinn abet ist, mehr rechts, herabgesetzt. Muskeltonus leicbt 
gesteigert, gleichm/~13ig. Keiae Amyotrophien. Beide Ftil3e nach Friedreichschem 
Typus ver~ndert, aber ilz sehr geringem Grade: Extension und Flexion der ent- 
sprechenden Phalangen betrifft hier nur die gro{3en Zeheu undis t  nicht so scharf 
ausgepr/~gt, wie in den vorhergehenden F~llen; das allgemeine Aussehen gleicht 
mehr dem ,,equino earl". Aul3erdem werden, an den dorsalen FuI3fl~chen, beson- 
ders links, Knochenver~nderungen in der Form eines queren, ungleichen Knochen- 
strarJges, gerade an der Stelle ihrer gr6i~teu Konvexitht beobachtet. Obere Ex- 
tremitaten: Kraft erhalten. Dynamometrie D -- 23, S -- 22. Reflexe von allen 
Muskeln und Knochen aus lebhaft, gleiohm/~ig an beiden Seiten. Leichte lokomo- 
c~orische Ataxie bei Fingernaseversuch, augenscheinlich dutch H/~ndezittern be- 
dingt. In den Fingern ein konstantes Zittern, das bei Emotion und geringer Muskel- 
anstrengung zunimmt und einen deutlichen Intentionscharakter tr~gt. I~andschrift 
zitternd, yon ataktisohem Charakter, erinnert lebhaft an die neuerdings yon 
Zimmerli bei Kleinhirnerkrankungen beschriebene. Sensibilit~t aller Art erhalten. 
Barany -- negativ. Adiadochokinesis nicht doutlich ausgepr/~gt. Muskeltonus und 
mechanische Erregbarkeit derselben -- N. Bauchreflexe beiderseits etwas gestei- 
gert,. Deutlicher Dermographismus. Im Gebiete :D 6 -- D 7 Segmente ein ge- 
ringer Hyper~sthesiegiirte], beiderseits gleichm~Big. Seitens der Wirbels~ule und 
der inneren Org~ne keine Ver/~nderungen. Mer~ses -- N. Urina -- N. WaR. im Blur 
und eerebrospinalen Liquor neg~tiv. Druck des Liquors stark gesteigert. Reaktion 
L~nge (GSR.) im Liquor stark positiv. (Siehe Kurve Abb. 1.) R. Pandy -- stark 
p0sitiv. Nonne-Apelt I. Phase. Lymphocytoso Norm. 

Im Verlauf der Krankheit w~thrend des Aufenthaltes in der Klinik hatte die 
folgende Tatsaohe stattgefunden: die Kranke bemerkte, dal3 ihre Mammae sichtlich 
zunahmen und auf Druck leicht sehmerzhaft ersehienen. Naehdem dieselbeu often- 
bar ad maximum zugenommen hatten, typische ,,Striae gravidarum", in grol~er 
Menge, deutlich ausgepr/~gt und radial angeordnet Gleiche Striae waren zur selben 
Zeit auch im Gebiet der Hinterbacken, des Unterbauchs, der Oberschenkel sichtbar. 
Die Anschwellung der Brtiste dauerte einige Tage und verschwand alsdann all- 
m~hlich. Die Striae abet bestehen bis heute. Der beschriebene Vorgang wurde yon 
keinen allgemeinen Erscheinungen begleitet; indem er in der Zwischenperiode der 
)r begann, iibte er ~uf deren Verlanf keiner]ei Einflul3 aus. 

De r  Symp~omokomplex ist  in diesem Fal le  ein etwas verschiedener,  als 

in den ers ten zwei. Er  wird vor  ~llem durch  das Vorherrschen cerebellarer  

Symptome  charak~erisiert  und l~13t sich d~durch eher  dem Typus 

Marie  derselben , ,Ataxiae he red i t a r i ae"  zurechnen:  der cerebellare 

Charakter  des Ganges mi t  le ich ten  spast ischen Erscheinungen,  Feh len  

lokomotor ischer  Ataxie  in den Beinen,  Fehlen  yon Romberg,  Adia- 
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dochokinesis u. a. Dafi~r sprieht auch das konstante Zittern der tI~nde 
mit Intentionscharakter, die Steigerung der Kniereflexe und allerdings 
aueh der sehr chronische Krankheitsverlauf. Atypisch erscheinen 
namentlich ftir diese Form nur der Ansatz der Krankheit  in verh~lt- 
nism~Big frtihem Alter und der ,,pes equino-wrus" mit Friedreichsehem 
Typus, zwar sehwach ausgepr~gt, aber beides wird ja auch bei ,,H6r6do- 
ataxie cerebelleuse" Marie besehriebcn und vermag deshalb nicht unsere 
Meinung betreffs der vorwiegenden Angeh6rigkeit dieses Falles zu der 
erw~hnten Form ersehfittern. N_indertabes, so wie die Sclerosis disse- 
minata wird hier, desto mehr und aus denselben Griinden wie in den ersten 
F~llen, ausgesehlossen. Aus den Eigentiimlichkeiten ist hier die seltene 
Sensibilit~tsst6rung in der Form eines Giirtels yon geringer I-Iyper~sthesie 
im Gebiete der D 6 J D 7  und einer leichten Herabsetzung in den unten 
liegenden K6rperteilen, beaehtungswert. Ob dies nur ein Symptom 
des uns interessierenden Leidens oder auf eine vorhergehende, vielleicht 
interkurrierende Nervensystemserkrankung zurfiekzufiihren ist, kann 
z. Z. durchaus nicht bestimmt werden. 

_Ms interessante 3:atsaehe erscheinen die ,,Striae gravidarum", 
welehe in der letzten Zeit bei der Kranken beobaehtet wurden und iiber- 
haupt eine grebe Seltenheit darstellen. Ihre Pathogenese kann, so wie 
das Ausbleiben der Nenses in unserem zweiten Falle, durch eine Funk- 
tionsstSrung der endokrinen Drttsen, zun~chst der Ovarien, im Sinne 
ihrer tIypofunktion (?) erkl~rt werden. Nine ausschlieBliehe Bedeutung 
erhi~lt aueh hier der Ausfall der Blut- und Liquoruntersuchung, aber 
dariiber nachgehends. 

Die wiehtigsten Faktoren in unseren s~mtlichen l%llen sind die 
syphilitisehen l~eaktionen bei der serologi- 
schen und chemischen Untersuchung 
(s. Abb. 2). 

Diese Frage interessiert uns yon allem 
und wollen wit hier anhalten. Da wir schon 
l~ngst die nngeheuer ~'iehtige golle der 
Syphilis in der ~tiologie der sog. heredi- 
t~ren Sklerosen, in einzelnen, der ,,heredi- 
t~ren Ataxie" (Friedreich, Marie) vermutet, 

d 6 r ~ 6 6 ~ 6  
WR ~SR ~SR ~ g 6 $ 1 

Abb. 2. 
A = l%milie G., B = Familie Z. 

[ ] @  --  Ataxi~ hereditaria. 
Die Ziffern-~ das Jahresalter. 

haben wit die uns vorgestelltenFglle, gerade in dieser Riehtung, m6glichst 
detailliert erforscht. Zu diesem Zweck wurden die Eltern der Kranken und 
die Kranken selbst m6gliohst komplett untersueht. In bezug auf die cere- 
brospinale Fliissigkeit wurde, bei den Kranken, auger WAR., Nonne, 
Pandy, noch die Reaktion Lange mit kolloid. Chlorgoldl6sung (Goldsol- 
reaktion) angewandt. Die Befunde erschienen h6chst iiberzeugend und be- 
stgtigten unseren Standpunkt. So ergab im 7Blut bei der ~u t t e r ,  in beiden 
ersten Fgllen, Watt .  q- q- q-, beimVaterWaR. ~ ,  beim Sohn Wa~.  im Blur  
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-~-L~ �9 Nach sp~zifischer Kur t ra t  eine gewisse Besserung im Verlauf der 
Krankheit  ein und WaR ~ .  Diese letztere T a t s a e h e -  Besserung naeh 
Behandlung - -  schlieBt den Gedanken iiber eine mOglicherweise inter- 
kurrierende Erkrankung aus and besti~tigt die Abhiingigkeit des pa- 
thologisehen Vorganges yon der Lues. Bei der Toehter war WR. ira 
Blur und Liquor negativ, Go]dsolreaktion positivl), R. Pandy positiv, 
N'onne-Ap~lt I. Phase, Druck erheblich gesteigert: Behandlung, nur m i t  
Salvarsan, ergab keine sichtbare Besserung. AuBer den beschriebenen 
Reaktionen erseheinen aueh einige morphologisehe Zeichen degenera- 
tiven Charakters bei unserer Kranken beaehtenswert: allgemeiner 
Infantilismus, Verkleinerung des Kopfumfangs; auBerdem, im ersten 
Falle - -  Anomalie im Bau der Facialisknoehen, im zweiten ~ eigenartige 
Zi~hne, analog den neuerdings yon _Yonne besehriebenen kongenital- 
luetischen Z~hnen. Die Untersuehung des drit ten Falles, aus einer ande- 
ren Familie, ergab ~hnliche Erscheinungen. ]3eim Vater der Kranken 
WaR. im Blut + + ,  b~i der Mutte WAR.--,  bei der Kranken WaR.ira Blur 
und Liquor negativ. GSR. stark positiv und R. Pandy eb~nfalls stark 
positiv. Nonne-Apelt I. Phase. Liquordruek gesteigert. Die besehriebene 
l~eaktionsuntersuchung ]ieB keine Zwei:[el bestehen, da~ bier eine 
kongenitale Lues vorliege. Das ist in den zwei ersten Fi~llen sieher er- 
wiesen und hinreiehend fiberzeugend im dritten. Inwiefern in der 
Anamnese der Xranken irgendwelehe Angaben fiber die Heredit~t der 
Erkrankung g~nzlich fehlen, inso~ern sind wit berechtigt anzunehmen, 
dab die Erscheinungen der sog. ,,hereditgren Ataxie" in unseren F~llen 
unmittelb~r durch kongenitsl syphilitische Infektion bedingt seien. 
Es gibt keine Griinde, in den b~schriebenen FMlen die M0glichkeit einer 
erworbenen Lues ~nzunehmen, aber auch dieses wiirde, dem Wesen 
n~ch, unserem Standpunkt durchaus nicht widersprechen. Was die 
Erkrankungen an 73~asern und Pneumonie in 2 :Fgllen, welche der Ent- 
wicklung der Ataxie-Symptome vorausgingen, betrifft, so sind wir 
geneigt, solche nur ffir,,agents provocateurs" zu halten, welche m0glieher- 
weise zu einer kl~reren ~[~nifestation der Krankheit  Anlalj geben, in- 
sofern sic als akute infektiSse Erkrankungen zu einer erheblichen Ab- 
schw~chung der Widerstandskraft des Organismus im allgemeinen und 
des Nervengeweb~s im einzelnen ftihren kOnnen. In dieser Hinsich~ 
pflichten wir der Meinung vieler ansehnlichen Kliniker (Striimpell, 
Bechterew u. a.) vollkommen bei. Falls wir aber die M6glichkeit einer 
syphilitischen~tiologie der ,,heredit/~ren Ataxie" in unserenF/~llen an- 
nehmen, so widersprechen wir somit der Voraussetzung eines vorzeitigen 

1) Eine GSR.-Untersuchung erscheint, unseres Erachtens, in F/fllen yon kon- 
genitaler Lues dringend notwendig, insofern die WaR. in solchen F~l/en sehr oft 
negativ ausf~llt. 
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Auslebens yon bestimmten Systemen [Raymond1)] und der Annahme 
einer prim~ren embryo-pathologisehen Entwieklung der Gliose (Dd- 
jdrine), welche den Zweek verfolgt, die Pathogenese der Krankheit  rein 
theoretiseh zu begriinden. 

Was die Literatur der Frage betrifft, so mug man bemerken, dab 
sehon l~ngst die Vereinigung des kIinisehen Bildes der ,,heredit~ren 
Ataxie" mit der kongenitalen Lues Aufmerksamkeit erregte. Die erste 
Besehreibung geh6rt, wie es seheint, Allen Start, weleher im Jahre 1898 
den 1%11 eines Knaben mit hOehstwahrseheinlieher Lues und ,,Ataxie"- 
erseheinungen seit 10j~hrigem Alter mitteilte. In 1902 beobaehtete 
Bayet 4 Kinder aus einer Familie mit kongenitaler Syphilis und Fried- 
reichsehen Ataxiesymptomen: bei dreien typisehe, bei dem vierten 
abortive Form. Ferner  publizierte Beco den Fall eines 9j~hrigen Knaben, 
dessen Mutter luetiseh war, ihr zweiter Sohn hat te  aueh Kennzeiehen 
der gleiehen Erkrankung. Bouchd hatte  im Jahre  1904 unter seinen 
zahlreiehen zusammengefagten F~llen yon Friedreichseher Krankheit  
3 F~lle aus einer Familie mit kongenitaler Lues gefunden. In 1911 
publizierte Gianelli einen Fall mit Autopsie yon herediti~rer Syphilis mit 
Friedreichsehem Synd-om. Oppenheim weist aueh in seinem Lehrbueh 
auf F~lle bin, welehe er beobaehtet hatte und keine Differentialdiagnose 
zwisehen morb. Friedreieh und kongenitaler Lues stellen konnte; im all- 
gemeinen h~lt er aber eine Entwieklung auI Boden des letzteren, eines 
krankhaften, der ,,Ataxia hereditaria" nahen Zustandes, fiir h6ehst 
wahrseheinlieh. Aus sp~teren Mitteilungen sind noeh die F~lle yon 
F. Schob (2), D. Spieeker (2) und in ganz letzter Zeit yon Ch. Linder be- 
aehtenswert. 

Die F~lle yon Schob betreifen einen 5t/2 j~hr. Knaben, dessen Vater 
Paralytiker war ; Mutter - -  Dementia praeeox; WaR. im Blur positiv - -  
and eine 48j~hr. unverheiratete Frau, bei weleher die Krankheits- 
symptome sehon im Kindesalter gei~ugert wurden und WaR. aueh 
positiv ist. Spiecker beobaehtete 3 Kinder aus einer Familie mit Lues 
eongenita, bei zweien Erseheinungen Friedreichseher Ataxie; WaR. 
positiv, get allen; Wag .  bei Eltern negativ[ Eine antisyphilitisehe Be- 
handlung ergab in einem Falle eine gewisse Besserung. Lincler besehrieb 
einen Fall yon einem 61/ej~hr. Kinde mit Ataxieerseheinungen und 
l~bergangstypus zwisehen der Friedrichsehen Krankhei t  und der 
,,II6r6doataxie cerebelleuse" Marie; die spezifisehe Behandlung ergab 
eine Besserung; WaR. bei den Eltern negativ! Wir halten es hier fiir 
mSglieh, denFM1 yon M. Kroll und A. Terentyewa anzufiihren, yon einem 
151/ej~hrigen M~dehen ohne jegliehe Lueszeiehen, bei deren Mutter 
abet WaR. + + + + ergab (Totgeburten u. dgl.). Einige vonihren Kin- 

x) Zitiert nach Muralow. 
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dern wiesen bestimmte Degenerationszeichen auf; der letzte, sechzehntc 
Sohn, auch mlt Erscheinungen ,,heredit/~rer Ataxie". Dieser Fall ist 
unseren 2 F~llen, wo Lues nur durch GSR. bei den Kranken und durch 
WaR. bei den Eltern festgestetlt wurde, analog. Wir er]auben uns noch 
die uns yon Prof. W. Bechterew liebensw~rdig mitgeteilten, yon ihm 
ambulatorisch beob~chbeten F~lle bus der l~ervenklinik der Milit~r- 
medizinischen Akademie hier anzufiihren, in welchen gleichfalls bei einigen 
Mitgliedern einer Familie eine heredit~re Syphilis mit Friedreichscher 
Ataxie festgestellt wurde, und einen sporadischen Fall, gleichfalls bus 
unserer Klinik, eines 14j~hr. Mi~dchens mit deutlich ausgepr/~gter 
luetischer Heredit/~t (ira Jahre 1914 beobachtet). 

Alle erw~hnten FMle stehen in vollkomraener Analogie mit den 
unseren, da sie die hier dargelegte 3r betreHs einer mSglichen 
~tiologie der ,,heredit/~ren Ataxie" im allgemeinen best~tigen. 

Man mul~ aber zugeben, dal3 viele yon den erw~hnten Autoren 
(Schob, Spiecker, Zinder) einen solchen Standpunkt durchaus nicht 
teilen. Sie betrachten ihre Fi~lle nur als der Friedreichschen Krankheit  
~hnliche, als einen auf dem Boden der Lues congenita entstandenen 
Symptomenkomplex. Lotztere kann abcr nicht als ~tiologischer Faktor 
ftir die echte ,,herediti~re Ataxie" geltenl). Augenscheinlich vertr i t t  
nur Bayet die entgegengesetzte Meinung, da er vermutet, dal~ die Krank- 
heit in seinen F~llen, die Friedreichsche Ataxie, auf dem Boden der 
,,Entwicklungshemmung" des ZNS., welche ihrerseits mit der Lues 
congenita in Zusammenhang steht, zustande kommt. 

Es ist allerdings schwer, einen solchen Standpunkt  im allgemeinen, 
bei der geringen Anzahl diesbeztiglicher Angaben in der Literatur, zu 
verteidigen oder zu verwerfen. Unsere F~lle abet, welche speziell in 
dieser Richtung untersucht wurden, lassen uns anders denken. Wit 
wollen hier den Standpunkt des ~tiologischcn Zusammenhanges der 
echten ,,herediti~ren Ataxie" und der kongenitalen syphilitischen In- 
fektion vertreten, was in unseren drei demonstrativen und klinisch 
typischen FMlen einwandsffei erscheint. Vor allem scheint uns die 
Fragestellung selbst, welche die echte ,,heredithre Ataxie" yon ihrem 
Symptomenkomplex auf dem Bocten einer kongenitalen Lues streng ab- 
grenzt, in praktischer Beziehung wenig fruchtbar. Und zwar aus folgen- 
den Griinden. Die Anzahl der publizierten und beobachteten F~lle 
letzterer Kategorie nimmt immer zu ~ man kann sich leicht vorstellen, 
dal3 sie noch gr6Ber w~re, wenn die objektive Methode der Syphilis- 
diagnose schon zu Zeiten yon Friedreich existicrt hi~tte. In den Fi~llen 
yon Schob, Spiecker, Linder und den meinigen wurde die Lues aus- 

1) ]3esoIlders ausfiihrlich wird dieses von Linder besprochen, der die Literatur ein- 
gchond darlegt und aus allen publizierten F/~l~en allgemeine Schluf3folgerungen zieht. 
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schlieBlieh durch WaR. festgestellt; in meinen F~llen noch GSR. 
Lange. Andererseits ist die Krankheit  in nosologischer Beziehung 
eigentlich ohne Atiologie, da weder die Heredit~t, noch die Familiaritgt, 
wie schon oben erwghnt, sowohl wie die  Annahme eines prim~ren 
embryonalen Defektes der Gliasnlage (D~j~rine) die Frsge dem Wesen 
nseh durchaus nicht entseheidenl). Schlief~lieh ist die Rolle der Syphilis 
in den ]~rkrankungen des Nervensystems, im allgemeinen, eine aul~er- 
ordentlich groge! Diese sllgemeinen Betrschtungen hslten wir fiir 
geniigende, um dss Problem der echten syphilitischen J~tiologie der 
,,heredit~ren Atsxie" mit vollem Recht an die Reihe zu setzen. 

Einzelne Widerlegungen beriihrend, die schon teilweise yon anderen 
Autoren ausgesprochen wurden und noeh in Zukunft entstehen kSnnen, 
wollen wir uns nur mit den folgenden Bemerkungen begniigen. Erstens : 
die Familienf~lle einer Kombinstion der kongenitalen Lues mit der 
,,Ataxie" [Fglle yon Bayet (4), 3pieker (2), die Beob~ehtungen von Prof. 
W. Bechterew und meine 2 FMle] spreehen entsehieden dagegen, dsl3 hier 
eine eventuelle elektive Affektion bestimmter Systeme dureh kongenitsle 
Syphilis, analog der morb. Friedreich, bestehe, ds dies der Wshrschein- 
liehkeitstheorie widersprgehe. Demgegeni~ber lgl~t gersde diese Tat- 
saehe ~ die Fsmiliarit~t ~ vermuten, dsI3 mSglieherweise iiberhsupt 
in sllen Krsnkheitsf~llen eine kongenitsle Lues besteht, welche die ver- 
hMtnism~l~ig 6frets getroffene und bis heute unerkl~rte Heredit~t 
und Familisrit~t des Leidens simuliert. Es kommt gar nicht dszu, im 
einzelnen einen sktiven syphi]itischen Prozel~ zu vermuten, wenn man 
:F~lle mit hSehst chronisehem, lsngssm progressierendem Krsnkheits-  
verlsuf vor sieh hat, obgleieh man nstiirlieh die MSglichkeit yon evem 
tuel[en Symptomenkomplexen auf Boden der Lues, die der morb. Fried- 
reich ~hnlich sind, nach einzelnen Mitteilungen nicht ausschliel~en kann, 
wie es vielleicht such in der Besehreibung yon Gianelli der Fall war. 
Andererseits bestgtigt der therapeutische Effekt der spezifisehen Be- 
handlung in einzeh~en F~llen [Spiecker (1), Lindner und mein ~all (1)] 
unseren Stsndpunkt,  wenn wir dabei  im Sinne haben, dsl~ letzterer 
(der Effekt) immer nur ein sehr relativer war und dem sllerdings einzig 
mSgliehen Prozel~ der ehronisehen syphilitisehen Degeneration nicht 
widerspricht. Derselbe Umstand spricht such gegen die interkurrierenden 
ZNS.-Erkrankungen: dsnn wttrde ja die Behandlung gsr keinen EinfluB 
auf den Verlauf der ,,Ataxie" selbst ausiiben. Dieselbe Tatsache wider- 
spricht such in gewissem Grade der Ansicht yon Bayet, weleher wir im 
wesentliehen vollkommen beipfliehten, da es dsnn tsts~ehlieh unver- 

1) Es wurden ja schon friiher gegen die Heredit~t der ,,Ataxie" als solcher 
Stimmen erhoben. Prof. Darkschewicz z. B. sagt, dab die Heredit~t nichts weiter 
als ein zur Erkrankung dispo~ierendes MomeItt bildet; die Ursache der Kran~- 
hei~ mul~ man aber in der Infektion suchen. 



210 N, A. Popow: 

stgndlich w~re, auf welche Weise die Behandlung den bleibenden 
morphologischen Defekt in dem ZNS., sei es auch luetischer Natur~ 
beeinflul3t. Wir sind geneigt anzunehmen, daI~ hier gerade der Prozel~ 
ainer chronischen Degeneration mit einem, in mehr oder weniger hohem 
Grade dem Erscheinen der ersten Krankheitssymptome entsprechenden, 
Ans~tz vorliegt. Was die Erwiderungen seitens der pathologisehen 
Anatomia der ,,heredit~ren Ataxie" betrifft, so ist sia ja im Hinblick 
auf die wenig zahlreichen Untersuchungsfglle bei weitem nicht ersch6pft. 
Inwiefern das fibliche Bild der Riickenmarksver~nderungen auf eine 
Sklerose bestimmter Systeme mit gesteigerter Gliaproliferation und auch, 
in geringerem Grade, mit Gef~gver~nderung yore Typus ehronischer 
Endoarteriitis (Muratow) zurfiekgefi~hrt wird, insofern k6nnte dies 
unseres Erachtens durch den Einflu~ einer chronischen syphilitischen 
Intoxikation erkl~rt werden. Wenn sich aber dies als nicht richtig 
herausstellen sollte, so kSnnte man doch, angeachtet des hohen Wertes 
des pathol0giseh~anatomischen Kriteriums, in unseren ~ l l e n  such die 
k]inisehe Seite der Sache durchaus nicht verwerfen. 

Selbstverst~ndlich geniigen weder diesa, noch irgendwelche theore- 
tische Uberlegungen, um die uns interessierende Frage zu entscheiden. 

Wir erl~uben uns also, auf unsere eigenen und indirakt auf die in dar 
Literatur geschilderten F~lle gestittzt, die Frage fiber die syphilitisehe 
Xtiologie der hereditgren Ataxie an die Reihe zu stellen, da wir gut ver- 
stehen, dal3 nur die Zukunft dieselbe endgiiltig entseheiden kann. 

Als das einzig Wichtige erseheint in diesem Sinne eine klinische Fest- 
stellung oder Verneinung einer Lues in der Mehrzahl der F~lle yon dieser 
Form. Doeh soll man nicht vergessan, dal3 dieses in hohem Grade von 
dam Wart dar Reaktionen und der Ausfiihrliehkait der Untersuehungen 
abhgngig ist, und eben datum mfissen wir unsere Aufmerksamkeit auf 
diese Seite riehten. Und dies desto mehr, dal~ bei kongenitaler LuesWaR. 
oft negativ ausfgllt, wia in unseren 2 F~llen; die Angaben der Anamnese 
k6nnen abet g~nzlieh fehlen oder ergeben keine positiven tIinweise bei 
Vorhandensein einer latentan Syphilis bei den Eltern (wie in den Fgllen 
yon ~qpiecker, Linder und meinen s~mtliehan l~gllen). Datum erscheint 
as dringend n6tig, eine genaue Untersuchung der Kranken salbst (GSR.> 
und ihrer Eltern in s~mtliahen Krankheitsfgllen vorzunehmen. Mit der 
Vervollkommnung der Reaktionsuntersuchungensmethoden werden, 
so glauben wir, noeh 6fters Kombinationen yon ,,Ataxia" und ,,kon- 
ganitaler Lues" beobachtet werden! 

Es ist meina angenehma Pflicht, meinem hoehgesehgtzten Lehrer, 
Herrn Akademikar Professor W. M. Bechterew, ffir die freundliche l~ber- 
lassung des Materials und Leitung bei der Abfassung der Arbait, ebenso 
wia Oberassistenzarzt Frau Dr. E. Worobie/] ffir die liebensw/irdiga 
Unterst/itzung meinen besten Dank auszuspreehen. 
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