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Die Neuropathologie ist eines von den wenigen Gebieten der Medizin,
auf welchen die Frage iiber die Atiologie vicler Erkrankungen bis heute
noch offen bleibt, abgesehen davon cnthialt sie noch ganze Gruppen
von krankhaften Formen, welche in der angegebenen Beziehung noch
gar nicht erforscht sind. In diesem Zusammenhang erhilt die Frage tiber
die Hereditat in der Klinik der Nervenkrankheiten eine ganz ausschlief3-
liche Bedeutung besonders in bezug auf die Kenntnis der sog. ,,heredi-
taren Erkrankungen®. Die Hereditit ist aber nicht die Ursache einer
Krankheit de facto, sondern nur ein Mittel deren Ubertragung. Des-
wegen sprechen wir oft in einer gewissen Reibe von Féllen, wo es un-
moglich scheint, die Atiologie eines Leidens, dem Wesen nach, anzu-
geben, von einer hereditiren Anlage fiir einige bestimmte Formen
oder sogar von einer hereditaren Ubertragung derselben, d. h. im wesent-
lichen von den moglichen Entstehungsursachen der Erkrankung nur bei
dem betreffenden Individuum. Die hercditire Anlage wird von uns,
in der Regel, als angeborene Schwiche der Nervenclemente in funktio-
neller Beziehung oder als leichte Verletzbarkeit des Nervengewcbes
unter dem Einflu$ der oder jener Momente, schliefilich in dem Sinne von
embryonalen Defekten in morphologischer Hinsicht, z. B. einer unregel-
mibigen Anordnung der Gliaelemente gedcutet. Dieser Meinung sind
auch viele Kliniker, z. B. betreffs der amyotrophischen lateralen
Sklerose (Striimpell, Oppenheim u. a.); anderseits auch teilweise der
Syringomyelie hauptsichlich aber einer ganzen Gruppe von Erkran-
kungen unter der Benennung hereditarer chronischen Degenerationen,
8. ,hereditirer kombinierten spinocerebralen Sklerosen®’ (Déjérine,
Muratow). Wenn aber dabei tatsichlich in einer gewissen Reihe von
Fillen die hereditire oder die familidire Ubertragung festgesetzt ist, so
wird der Ausdruck ,hereditir' sogar in die Nosologie dieser Form (so
z. B. ,,die hereditdre Ataxie® Friedreich, P. Marie) eingefithrt. Hs ist
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klar, daB ein solcher Standpunkt die Frage durchaus nicht erschopft
und bei dem heutigen Stand unserer Kenntnisse den Kliniker nicht be-
friedigen kann. Offenbar erscheint eine allseitige und genaue Unter-
suchung, namentlich in dieser Richtung, die nichste und dringend
notigste Aufgabe der Neuropathologie zu sein.

Seitdem eine besondere ,Tropie” der Syphilis gegeniiber dem
Nervensystem vermerkt und im einzelnen die Abhangigkeit einiger
bestimmten Krankheitsformen von der luetischen Infektion erwiesen
wurde, — bleibt das Interesse fiir die Frage iiber die Rolle der letzteren
in der Neuropathologie stets rege und steigt sogar mit jedem Tage fiir
derartige Untersuchungen. Eine kurze Ubersicht geniigt, um sich zu
iiberzeugen, welch eine enorme Evolution unser Gedanke in dieser Be-
ziehung durchgemacht hat: die Zeit liegt nahe, wenn man z. B. von der
progressiven Paralyse oder der Tabes dorsalis eine sehr verwirrte und
widersprechende Vorstellung hatte, heute ist aber fiir die erste — ganz
bestimmt — fir die zweite — fast sicher festgestellt, daB sie echte
Spirochitose seien. Allerdings gehen die diesbeziiglichen Erfolge mit der
Vervollkommnung der Untersuchungsmethoden einher: so offenbarte
noch unlingst die WaR. eine neue Ara in derNeuropathologie; eine Reihe
von Reaktionen zur Untersuchung der cerebrospinalen Flissigkeit,
welche zu diesem Zweck in der neuesten Zeit angeboten sind (Lange,
Emanuel, Kafka u. a.), eroffnen uns moglicherweise noch weitere Gesichts-
kreise. Selbst die Tatsache des steigenden Interesses fiir eine vielseitige
Untersuchung der cerebrospinalen Fliissigkeit ist schon an sich bezeich-
nend; der Kliniker empfindet stets, daB sogar die WaR. bei weitem keine
vollkommene und erschpfende Untersuchungsmethode darstellt, wihrend
dem eine feine Diagnose in vielen Fallen unumganglich notwendig wird.

Obiges betrifft, selbstversténdlich, im gleichen Mafle sowohl die
erworbene als auch die vererbte Syphilis. Fir letztere erhilt wohl die
objektive Untersuchung eine besondere Bedeutung, da man sich z. B.
in diesen Fallen auf anamnestische Angabe nicht stiitzen und manchmal
auch solche nicht sammeln kann. Die kongenitale Lues spielt aber in
der Atiologie der Nervenkrankheiten eine erhebliche, vielleicht eine viel
groBere Rolle, als man gewdhnlich vermutet. Hs ist sogar hochst wahr-
scheinlich, daB eine ganze Reihe von sog. ,hereditaren Sklerosen®,
in einzelnen die uns interessierende ,hereditire Ataxie®, eben durch
eine vererbte spezifische Infektion bedingt sind. Dieser Standpunkt
fordert zwar weitere Bestitigungen, ist schon jetzt aber, wie wir glauben,
nicht unbegriindet (nachgehends ausfithrlicher besprochen), und aller-
dings viel ergiebiger, da er die Frage iiber die Atiologie einer so wichtigen
und in dieser Hinsicht noch gar nicht untersuchten Reihe von Erkran-
kungen auf einen viel sichereren und festeren Boden, als alle Hinweise
auf hereditare Anlage und Ubertragung der Krankheit als solcher, stellt.
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Nebenbei ist die letztere in sehr vielen, wenn nicht den meisten Fallen
durchaus nicht erwiesen; die positiven Fille aber, d. h. die mit einer fest-
gesetzten Hereditit oder familitren Anlage widersprechen durchaus
nicht dem hier geduBerten Standpunkt, da beide auch fir die Syphilis
charakteristisch erscheinen.

In dieser Beziehung sind, wo es keine Hlnwelse auf Hereditiat gibt
und eine kongenitale Lues festgesetzt ist, die drei vorgelegten Fille
der sog. ,hereditdren Ataxie” sehr demonstrativ und belehrend.

1. Fall: G. Nikolaus, 23jihrig, Schuhmachergeselle, wird in der Klinik seit
8. II. 1924 ambulatorisch behandelt.

Die ersten Krankheitssymptome, Gehstérungen — unsicherer Gang, Wackeln —
duBerten sich, nach den Angaben seiner Mutter, vom 6. Jahre an. Die ersten Ver-
anderungen am Fufle (gleichzeitig an beiden Seiten) wurden zuerst im 8. Lebens-
jahre merkbar. Beides nahm langsam aber progressiv zu, bis schliellich der Kranke
im Friihjahr 1923 kaum gehen konnte. Die Sprache war schon im frithen Kindes-
alter gestért, jedoch war es unmoglich, den Zeitpunkt zu fixieren. Im Friihling
vorigen Jahres wurde, da WaR. im Blute -+ ergab, dem Rate von Prof. W. Bech-
terew folgend, eine energische Hg-Kur durchgefiihrt, worauf der Zustand des Kran-
ken, im Laufe der nachsten Monate, sich etwas besserte. Er konnte mit Hilfe eines
Stockes und orthopidischer Schuhe wieder gehen. Seitdem sind keine merkbaren
Verinderungen im Verlaufe der Krankheit vorgekommen.

Anamnese: Rechtzeitig, als gesundes Kind geboren. Im Kindesalter nur
Masern durchgemacht und dann bis zum 6. Jahre (erste Anzeichen der be-
stehenden Erkrankung) gesund gewesen. Im Laufe des folgenden Lebens sonst
auch ganz gesund. Eine Ausnahme bildet eine im Sommer 1920 iiberstandene
akute Krankheit, die keine Spuren zuriicklie und am Verlauf der bestehenden
Krankheit nicht pachweisbar war und deren Atiologie unerklirt blieb. —
Oftere Beschwerden iiber heftige Kopfschmerzen. Es muB bemerkt werden,
daB der Kranke iiberhaupt intellektuell ziemlich beschrinkt war und nach der
Anfangsschule keine weitere Bildung erhielt. Er beschiftigt sich jetzt mit
Schusterhandwerk. )

Familidfre Anamnese: Mutter und Vater des Kranken leben und sind
vollkommen gesund. Keine Angaben iiber Familienkrankheiten. Sie haben ge-
sunde Briider und Schwestern mit gesunder Nachkommenschaft. Das einzig
Verdichtige erscheint in der Moglichkeit syphilitischer Erkrankung, von der
miitterlichen Seite (?). AuBer dem Sohn und der Tochter, gleichfalls unserer
Patientin, hatten sie noch einen Sohn, der im 25. Lebensjahr an einer Lun-
gentuberkulose plotzlich zugrunde ging, ohne jegliche Erscheinungen dieser Er-
krankung. Die Mutter hatte zwei Mifigeburten gehabt, die eine nach einem
StoB, die andere in frither Gravidititsperiode durch unbekannte Ursachen. Es
fehlen jegliche Angaben iiber Alkoholismus oder Nerven- und Seelenkrankheiten.
Die von uns angestellte WaR. ergab: bei dem Vater —, bei der Mutter WaR. im Blut
~+ 4. Keine organische Symptome seitens des Nervensystems wie auch der ande-
ren Organe sind und waren bei der letzteren vorhanden.

Status praesens: Der Kranke ist klein von Wuchs, mit gut entwickelter
Muskulatur, insbesondere des oberen Schultergiirtels. Der Kopf ist unpropor-
tionell klein, der Hals dick, im Vergleich mit dem Kérper; Unterkiefer ctwas
vergroBert und hervortretend. Allgemeines Aussehen etwas infantil. Bei Aug-
apfelbewegungen, besonders deren Abduction auswirts, wird in denselben eine
unregelmaBige Bewegung ataktischen Charakters und zuweilen ein Zittern, ein
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horizontaler, grober, scharf ausgeprigter Nystagmus bemerkt. Die ophthal-
moskopische Untersuchung (Dr. Thron) #uflerte keine Abweichungen von der
Norm. Visus, Gesichtsfeld — N. Pupillenreaktion auf Licht und Akkommo-
dation lebhaft, Pupillengrofie gleichméBig. Gesichtssensibilitit und Innervation
der Gesichtsmuskeln vollkommen erhalten. Rinne und Weber ergeben normale
Verhiltuisse. Sprache stark gehemmt, verlangsamt, stotternd, mit unwillkiir-
lichen Akzentuierungen und dauernden  Pausen — ataktischer Charakter. N.
Vagus in Norm. An der Zunge, beim Herausstrecken, spontane, unkoordinierte
Bewegungen und von Zeit zu Zeit Zuckungen fibrilliren Charakters. Reflexe von
den Schleimhduten und den Mm. masseteris aus erhalten. Geschmack-, auch
Geruchssinn intakt. Bei Beklopfen des Schidels (mit Perkussionshammer) wird
eine scharf abgegrenzte Schmerzhaftigkeit an dem cerebellaren Gebiete bemerkt.
Gang cerebellar-tabetisch: der Kranke schwankt leicht nach verschiedenen Seiten
und stellt die Fiile breiter, um das Gleichgewicht nicht zu verlieren. Mit geschlosse-
nen Augen nehmen die Gehstérungen auf Kosten der unkoordinierten Bewegungen
der unteren Extremitaten bedeutend zu. Beim Sitzen werden keine Ataxieerschei-
nungen beobachtet. An den Unterextremitéten aktive und passive Bewegungen
unbeschrankt. Es wird eine beiderseitige, gleichmaBige Abschwichung der Kraft
der Oberschenkelbeuger bemerkt. Muskeltonus erhalten, keine Starre. Patellar-
reflexe lebhaft, rechts etwas mehr., Achillesreflex gleichfalls erhalten. Cremaster-
reflex lebhaft. Romberg positiv. Geringelokomotorische und deutlicher ausgedriickte
statische Ataxie, bei der Extremititsstellung im Raum. Eine Andeutung von
Babinski rechts, fehlt ganzlich links. Sehnenreflexe etwas gesteigert. Klonus abs.
Muskelsinn bedeutend herabgesetzt, Vibrationssinn fehlt fast ganzlich, gleichmaBig
an beiden Seiten. Unterschenkelmuskeln auf Druck unempfindlich. Sonstige
Empfindungsarten — N. Keine Amyotrophien. Beide Fiifle mit scharf ausgeprig-
tem Charakter a pedis equiro-vari, von Friedreichschem Typus, ganz gleichartig
an beiden Seiten: die Sohlen stark eingebogen, von hinten stark gewélbt ; die Grund-
phalangen aller Zehen, besonders der groBen, in Extensionszustand, die Endpha-
langen in starkem Flexionszustand (Friedreichscher FuB3). Die Rontgenoskopie
ergab das Bild bestimmter Veranderungen des Knochenskeletts. Obere Extremi-
titen: Bewegungen erhalten. Kraft im rechten Arm etwas schwicher im Vergleich
mit dem linken (der Kranke ist rechtshindig). Dynamometrie: D. —30, S. —35.
Sehnenreflexe am Oberarm (biceps, triceps) und am oberen und unteren Drittel des
Vorderarms, akromyale, Schulterblatt- und Knochenreflexe gleichmiBig etwas ge-
steigert. Mechanische Muskelerregbarkeit gesteigert, Muskelwulst. Die lokomoto-
rische Ataxie beim Zeigefingerversuch ist deutlich ausgepragt; die statische weniger.
Im Gebiet des ganzen Schultergiirtels werden spontane, grobbiindige Muskelcon-
tracturen fibrillaren Charakters beobachtet. Tonus — N, keine Starre. Adia-
dochokinesis, mehr links. Barany negativ. Auf Druck sind die Muskeln wenig
empfindlich, sonst ist die Sensibilitat vollkommen intakt. Schultermuskeln rechts
leicht atrophisch; es besteht in denselben eine gewisse Abschwiichung elektrischer
Erregbarkeit, ohne Entartungsreaktion. Bauchreflex an beiden Seiten deutlich.
Deutlicher Dermographismus. Eine leichte Skoliose linkwiirts. Innere und Becken-
organe in Ordnung. Keine pathologischen Ingrediente im Harn. WaR. im Blat +
(nach vorlaufiger Hg-Kur; vor derselben WaR. +4-+4-4-). — Psychisch: allgemeine
Intellektschwichung, nicht selten Zwangsideen und Phobien (Dunkelscheu u. a.). —
Wihrend der ambulatorischen Behandlung fanden im Laufe der Krankheit keine
Verinderungen statt. T

Bei klinischer Bewertung des betreffenden Falles miissen wir den-
selben der sog. ,hereditiren Ataxie“, richtiger, der Mischform zwischen
14%*
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dem Friedreichschen (mehr) und dem Typus von Marie zurechnen?).
Chronischer, langsam anwachsender Verlauf der Krankheit, Ansatz im
frithen Alter, Gehstorung mit dem Charakter der cerebellarspinalen
Ataxie, Sprechdefekt, gleichsam ataktischen Charakters und ferner:
Nystagmus, ,, Friedreickscher Full, Skoliose und gleichzeitig Vorhanden-
sein von Kniereflexen und unwillkiirlichen Muskelzuckungen (im
Gebiet des oberen Schultergiirtels) und Muskelatrophien (ebenda),
welche mehr der , hérédoataxie cerebelleuse” Marie eigen sind, — alles
dies bestimmt zur Geniige den Krankheitscharakter vom nosologischen
Standpunkt aus. Es kénnten hier wohl kaum welche Zweifel zugunsten
einer Kindertabes oder Sclerosis disseminata bestehen: Vorhandensein
der Kniereflexe, Fehlen jeglicher Parasthesien, sehr lebhafte Pupillen-
reaktion, wie auch das cerebellare Element im Gange einerseits und
deutlich ausgepragte Bauchreflexe, Fehlen von Verinderungen seitens
des Augenhintergrunds, der ,,Friedreichsche Fufi”, wie auch der sehr
chronische, ohne Remissionen und Insulten, Krankheitsverlauf ander-
seits — alles dies schliefit die angezeigten Formen ginzlich aus. Unter
den Eigentiimlichkeiten dieses Falles, zu welchen auch teilweise die
schon erwahnte Muskelatrophie gehort, halten wir es fir notig, auf zwei
Symptome aufmerksam zu machen, welche bis jetzt wie es scheint, von
der Literatur iibersehen worden sind. Zunichst ist dies das Vorhanden-
sein einer umschriebenen Schmerzhaftigkeit in der cerebelliren Gegend
(welches auch in unserem zweiten Falle bestand) bei Beklopfen direkt
oder  mittels des Plessimeters, mit dem Perkussionshammer. Wir
halten diese, zuerst von W. Bechterer beobachtete Erscheinung fir
unsere Fille hochst bezeichnend, und sie spricht auch offenbar fir
die Mitbeteiligung des Kleinhirns an der Pathogenese der Krankheit.
Und zweitens das Fehlen von Schmerzhaftigkeit (oder starke Herab-
setzung derselben im zweiten Fall), an den Mm. gastroecnemii und
Nn. poplitei auf Druck, was, unseres Erachtens, fiir die gemischten
Krankheitsformen und die Formen vom Friedreichschen Typus sehr
charakteristisch erscheint, ganz analog der Erscheinung, welche als
Regel in den frithen Stadien der Tabes dorsalis beobachtet und
zuerst von W. Bechierew beschrieben wurde. Unter anderen Sym-
ptomen verdient die starke Herabsetzung des Vibrationssinnes in den
Unterextremitédten unsere Aufmerksamkeit. Diese Erscheinung, welche
in allen unseren Fillen vorhanden, ist wahrscheinlich fiir die ,here-
ditire Ataxie” im allgemeinen vollkommen pathognomonisch. In Er-
ginzung der Charakteristik wollen wir noch dieréntgenologisch er-
wiesenen Verinderungen des FuBskeletts erwihnen, welche, in anderen

1) Da wir die Ansicht vieler Kliniker beziiglich dieser zwei Typen als ihrem
Wesen nach verschiedener Formen ein und derselben Erkrankung vollkommen
teilen, erlauben wir uns hier denselben Standpunkt zu vertreten.
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Fillen, von vielen Autoren (Prof. Schulize u. a.) verneint werden. Als
Tatsache von ausschlieflicher Bedeutung erscheint von dem uns inter-
essierenden Standpunkt aus die positive WaR. im Blute des Kranken
und seiner Mutter, wie auch der therapeutische Effekt einer spezifischen
Behandlung, aber dariiber werden wir noch nachgehends sprechen.

2. Fall. Olga, 21 Jahre alt, Schwester des vorhergehenden Kranken, mit hius-
lichen Arbeiten beschaftigt, wird in der Klinikseit 8. 1L 1924 ambulatorisch behandelt.

Erste Krankheitssymptome nur im 12. Lebensjahr geduBlert. Nach iiberstan-
denen Masern wurde zunichst unsicherer und wackelnder Gang bemerkt. Zur selben
Zeit vermerkten die Eltern auch gewisse Deformationen an beiden Fiilen. Beides
progressierte langsam und allmahlich bis zur letzten Zeit, wo das Wackeln beim
Gehen deutlich, obgleich nicht allzustark hervortrat und die Fiie einen deutlich
ausgepragten Charakter des ,,pedis excavati“ annahmen. Jetzt kann sich die
Kranke, mit Hilfe von orthopddischen Schuhen, ziemlich frei bewegen. Zu diesen
Storungen kam im Oktober vorigen Jahres noch ein Zittern der Hande, 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 frithem Xindesalter
beschwerdenfrei. Menses im 11. Jahre. Mit 12 Jahren Masern, wonach, abgesehen
von den obenbeschriebenen Symptomen, die Menses génzlich aufhérten und bis
heute sich nicht wieder hergestellt haben. - Alsdann hatte die Kranke noch eine
Lungenentziindung iiberstanden, sonst ganz gesund. Seit vorigem Herbst fing die
Kranke an, wahrscheinlich infolge einer Darmatonie an Obstipation zu leiden, die
auch jetzt besteht. Gleich ihrem Bruder zeichnet sie sich nicht durch Intelligenz
und Fahigkeiten aus und nachdem sie das Lernen frithzeitig aufgab beschiftigte
sie sich mit Hauswirtschaft.

Familidre Anamnese: idem, wie im ersten Fall.

Status praesens: Die Kranke ist von mittlerem Wuchs, blutarm; allgemeines
Ausseben nicht gut entwickelt, infantil — sieht nicht dlter als 16 —17 Jahre aus.
Der Kopfumfang ist minderwertig; von Degenerationszeichen ist die Struktur der
Zihne zu beachten. Stellenweise sitzen sie undicht, unregelmifBig; einige von den-
selben erscheinen gleichsam in ihrer Entwicklung zuriickgeblieben. Bei Beklopfen
des Schadels mit dem Perkussionshammer wird im cerebellaren Gebiet eine um-
schriebene Schmerzhaftigkeit konstatiert. Die Augapfelbewegungen etwas
ataktiseh; horizontaler, deutlicher Nystagmus. Ophthalmoskopisch keine Ver-
anderung des Augenhintergrundes. Visus, Gesichtsfeld — N. Lebhafte, gleich-
méBige Pupillenreaktion auf Licht und Akkomodation. Gesichtssensibilitdt und
Gesichtsmuskelninnervation erhalten. Reflexe von den Augenschleimhéuten, der
Conjunctiva und dem Schlund aus etwas herabgesetzt; von den Mm. masseter.
aus — erhalten. Gehorvermogen — N. Sprechakt gehemmt; ungleich, gleichsam
leicht skandiert; die Kraft der Stimnme beim Awussprechen wechselnd: bald Ab-
schwiichung, bald leichte Ausrufe. N. Vagus - N. An der Zunge werden beim Her-
ausstrecken unkoordinierte, unwillkiirliche Bewegungen und Zittern beobachtet.
Gang ataktisch, von cerebellar-tabetischem Charakter, aber bedeutend weniger-
ausgepragt, als im ersten Falle. Bei geschlossenen Augen nimmt der Defekt beim
Gehen auf Kosten der Ataxie der Beine etwas zu. Beim Sitzen werden keine Er-
scheinungen statischer Ataxie beobachtet. Die unteren Extremitaten: Bewegung
und Kraft normal, vollkommen erhalten, beiderseits gleichmaBig. Patellarreflexe
links lebhafter. Achillesreflex in Norm. Romberg schwach positiv. Ataktische
Erscheinungen bei Knie-Hacken-Phéinomen werden fast gar nicht beobachtet.
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Starre, Klonus, Babinski fehlen ginzlich.” Muskeltonus etwas herabgesetzt. Muskel-
ginn an beiden Beinen herabgesetzt, rechts erheblich stirker. Vibrationssinn fehlt
ginzlich. Sonstige Sensibilitit intakt. Mm. gastrocnemii und Nn. poplitei
auf Druck fast schmerzlos. Keine Amyotrophien. Beide Fiifle stark deformiert,
nach dem Friedreichschen Typus, und wiederholen im ganzen das Bild der ent-
sprechenden Veranderungen im ersten Falle. Die oberen Extremititen: Die Kraft
der Arme gleichmaBig abgeschwiicht, die Bewegung vollkommen erhalten. Dyna-
mometrie: D 15,8 14. Die Reflexe von der Oberarmmuskulatur, wie auch von
dem oberen und unteren Drittel des Vorderarms aus, die Schulterblatt- und akkro-
myalen Reflexe lebhaft, beiderseits gleichmaBig. Die Knochenreflexe leicht ge-
steigert. Sensibilitit vollkommen erhalten. Muskeltonus — N. Keine Asynergien.
Barany negativ. Ataktische Erscheinungen werden bei Zeigefingerversuch fast gar
nicht beobachtet; an den Hinden Intentionszittern, wie z. B. bei dem klassischen
Versuch des Anfiihrens einer Tasse zam Munde, das bei Arbeit und Emotion zu-
nimmt. Mechanische Nerven- und Muskelerregbarkeit in Norm. — Obere Bauch-
reflexe erhalten, untere — gleichmiBig gesteigert. Deutlicher Dermographismus.
Seitens der Wirbelsiule keine Abweichungen von der Norm. Innere Organe in Ord-
nung. Keine Blasenstérungen. Seitens der Geschlechtsorgane ginezliches Fehlen

von Menses. Urina normal.
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Lymphocytose — N.

Dieser Fall erinnert in klinischer Beziehung in seinen Grundziigen
an den ersten, nur sind hier einige von den Symptomen weniger scharf
ausgepragt: cerebellar-spinaler Charakter des Ganges, Sprechstorung,
andere aber, uncharakteristische Symptome, fehlen: Muskelatrophie,
fibrillire Zuckungen u. dgl. Eine Ausnahme bildet nur der Vibrations-
sinn, welcher hier ginzlich fehlt. Deswegen rechnen wir auch diesen
Fall der Mischform der ,,hereditéiren Ataxie zu, nur mit einem gréfleren
Vorwiegen des Friedreichschen Typus, auf Grund derselben Uber-
legungen betreffs der Symptomatologie und Differentialdiagnose. Von
den Eigentiimlichkeiten des Falles wollen wir, wie im ersten Falle, auf
die umschriebene Schmerzhaftigkeit im Gebiete des Kleinhirns, bei Be-
klopfen des Schidels und die starke Herabsetzung der Empfindlichkeit
der Mm. gastrocnemii und der Nn. poplitei auf Druck, wie ausfiihr-
lich oben ausgelegt, aufmerksam machen. Eine sehr interessante Tat-
sache ist auch das ginzliche Ausbleiben der Menses, was man mit der
Hyperfunktion der Eierstocke, vielleicht als Folge einer Funktions-
storung der endokrinen Driisen, in Zusammenhang bringen kénnte.
Auf die Bewertung der Untersuchung des Blutes und des cerebrospinalen
Liquors werden wir weiter unten eingehen.
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3. Fall. Z. Anastasia, 15jahrig, Aufnahme in der Klinik am 22. X. 1923. Nach
vor 5 Jahren iiberstandener Lungenentziindung fing die Kranke, nach den Angaben
ihrer Eltern, zunéchst eine geringe Schwiche in den Beinen und Unsicherheit und
Wackeln beim Gehen zu bemerken. Ferner gesellten sich nach 1'/,—2 Monaten
noch Veranderungen an beiden Fiillen, aber ganz geringe und beiderseits gleich-
méaBige hinzu. Beides nahm bis zur letzten Zeit, ohne Wissen der Kranken selbst,
allméhlich zu. Vor einem halben Jahr machte sich ein Zittern der Hinde bemerkbar
— die Kranke war nicht imstande zu schreiben. Letzteres nahm bei feinerer Arbeit,
wie z. B. Nahen usw. zu. In der letzten Zeit des Aufenthalts der Kranken in der
Klinik wurden auch Sprechdefckte bemerkt. )

Anamnese: Die Kranke ist die alteste Tochter in der Familie; rechtzeitig
als gesundes Kind geboren, keine Kinderkrankheiten gehabt und bis 10 Jahre
vollkommen gesund gewesen. Im 11.Jahre erkrankte sie an Lungenentziindung,
nach den Angaben des Vaters, in schwerer Form, wonach die Eltern auBer
den oben beschriebenen Symptomen bemerkten, daf die Kranke, vordem ein
munteres und lustiges Kind, jetzt trige und apathisch erschien. Sonst erfreute
sie sich bis zur letzten Zeit einer guten Gesundheit. Menses traten mit 14 Jahren
ein, ganz regelrecht. In intellektueller Hinsicht nichts AuBergewohnliches.

Familidre Anamnese: Seitens der Hereditat nichts Pathologisches. Mutter
und Vater leben und sind vollkommen gesund. Es werden keine Familien- oder
vererbte Erkrankungen angegeben. Die Eltern selbst haben keine schweren Krank-
heiten iiberstanden. AuBer der Kranken haben sie noch 5 Kinder im Alter von 1 bis
14 Jahre, gesund, von uns nicht untersucht. 5 Kinder sind im frithen Alter von
1 Monat bis 2 Jahre an unbekannten Ursachen zugrunde gegangen. Nach den
Angaben der Eltern zeichneten sich die letzteren durch geringes Gewicht, spar-
lichen Wuchs aus, hatten viel geschrieen und die dltesten fingen nicht rechtzeitig
zu gehen an. Die Mutter hatte eine MiBgeburt im dritten Monat, infolge einer kérper-
lichen Uberanstrengung ( ?). Haben gesunde Verwandte mit gesunder Nachkommen-
schaft. Die Blutuntersuchung ergab: bei dem Vater WaR. -+, bei Fehlen jeglicher
Zeichen von organischen Erkrankungen des Nervensystems oder andercr Organe,
bei der Mutter WaR. —.

Status praesens: Die Kranke ist unter Mittelwuchs, von regelmiBigem Bau
und- guter Nahrung, keine Degencrationszeichen. Allgemeines Aussehen dem
Alter vollkommen entsprechend. Die ophthalmoskopische Untersuchung (Dr.
Thron) ergab keine Verdnderungen am Augenhintergrund. Farbensinn, Visus,
Gesichtsfeld in Norm. Strabismus, Diplopia, Ptosis — abs. Bei extremen
Abduzierungen der Augépfel, besonders links, nystagmoide Bewegungen
stabilen Charakters. Augenbewegungen — N. Pupillenreaktion auf Licht und
Akkomodation lebhaft. Keine Anisokorie. Gesichtssensibilitiat, Gesichtsmuskel-
innervation, Gehérvermogen — N. Reflexe von den Schleimhiuten und Mm.
masseter. aus erhalten. Calorische Reaktion nach Barany bei Einfithrung von
100 g Wasser, bei 279 wies auf eine ganz normale Funktion des vestibulidren Appa-
rates hin. Die Drehungsprobe nach Barany ergab bei Drehung nach links und rechts
einen horizontal-rotatorischen Nystagmus, wahrend 30 Sek. N. Vagus — N. An der
Zunge: ein deutlich ausgedriicktes Zittern bei Herausstrecken und unregelmabBige,
unkoordinierte Bewegungen in der Mundhohle. Die Sprache etwas schwierig; un-
willkiirliche, ungleichmafBige Akzentuierung, an Skandierung erinnernd, die bald
mit Verstirkung, bald mit Abschwiichung der Lautbildung einherging. Der Gang
spastisch-ataktisch, vorwiegend cerebellaren Charakters: die Kranke wackelt beim
Gehen, es bedarf einer gewissen Mithung und Spannung, um sich geradlinig zu be-
wegen. Zum selben Zwecke 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 Extremitaten:
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 etwas abgeschwicht, was von der
Kranken beim Gehen empfunden wird (Parese geringen Grades). Elektrische
Muskelerregbarkeit in Norm. Die Bewegungen sind unbeschriankt, ausgenommen
die der peronealen Gruppen, wo sie in etwas verringertem Umfang gleichmiBig an
beiden Seiten zustande kommen. Geringe statische Ataxie links mehr ausgepragt,
bei Fixierung der Extremititen im Raum. Bei Knie-Hacken-Phanomen werden
keine Ataxieerscheinungen beobachtet. Romberg fehlt. Seitens der Schmerz-
empfindlichkeit wird eine geringe Herabsetzung derselben an beiden Beinen (und
hoher bis zu dem 8. Brustsegment) beobachtet. Der Muskelsinn ist nicht merkbar
afﬁzieré, der Vibrationssinn aber ist, mehr rechts, herabgesetzt. Muskeltonus leicht
gesteigert, gleichméBig. Keine Amyotrophien. Beide Fiile nach Friedreichschem
Typus verdndert, aber in sehr geringem Grade: Extension und Flexion der ent-
sprechenden Phalangen betrifft hier nur die grofen Zehen und ist nicht so scharf
ausgeprigt, wie in den vorhergehenden Fillen; das allgemeine Aussehen gleicht
mehr dem ,,equino vari““. AuBlerdem werden, an den dorsalen FuBlflichen, beson-
ders links, Knochenverinderungen in der Form eines queren, ungleichen Knochen-
stranges, gerade an der Stelle ihrer grofiten Konvexitat beobachtet. Obere Ex-
tremitéiten: Kraft erhalten. Dynamometrie D — 23, S — 22. Reflexe von allen
Muskeln und Knochen aus lebhaft, gleichmiflig an beiden Seiten. Leichte lokomo-
torische Ataxie bei Fingernaseversuch, augenscheinlich durch Hindezittern be-
dingt. In den Fingern ein konstantes Zittern, das bei Emotion und geringer Muskel-
anstrengung zunimmt und einen deutlichen Intentionscharakter trigt. Handschrift
zitternd, von ataktischem Charakter, erinnert lebhaft an die neuerdings von
Zimmerli bei Kleinhjrnerkrankungen beschriebene. Sensibilitat aller Art erhalten.
Barany — negativ. Adiadochokinesis nicht deutlich ausgepriagt. Muskeltonus und
mechanische Erregbarkeit derselben — N. Bauchreflexe beiderseits etwas gestei-
gert. Deutlicher Dermographismus. Im Gebiete D 6 — D 7 Segmente ein ge-
ringer Hyperasthesiegiirtel, beiderseits gleichmaBig. Seitens der Wirbelsaule und
der inneren Organe keine Veranderungen. Menses — N. Urina — N. WaR. im Blut
und cerebrospinalen Liquor negativ. Druck des Liquors stark gesteigert. Reaktion
Lange (GSR.)im Liquor stark positiv. (Siehe Kurve Abb. 1.) R. Pandy — stark
positiv. Nonne-Apelt I. Phase. Lymphocytose Norm.

Im Verlauf der Krankheit wihrend des Aufenthaltes in der Klinik hatte die
folgende Tatsache stattgefunden: die Kranke bemerkte, dafl ihre Mammae sichtlich
zunahmen und auf Druck leicht schmerzhaft erschienen. Nachdem dieselben offen-
bar ad maximum zugenommen hatten, typische ,,Striae gravidarum*, in groBler
Menge, deutlich ausgeprigt und radial angeordnet Gleiche Striae waren zur selben
Zeit auch im Gebiet der Hinterbacken, des Unterbauchs, der Oberschenkel sichtbar.
Die Anschwellung der Briiste dauerte einige Tage und verschwand alsdann all-
mahlich. Die Striae aber bestehen bis heute. Der beschriebene Vorgang wurde von
keinen allgemeinen Erscheinungen begleitet; indem er in der Zwischenperiode der
Menses begann, iibte er auf deren Verlauf keinerlei Einfluf} aus.

Der Symptomokomplex ist in diesem Falle ein etwas verschiedener, als
inden ersten zwei. Er wird vor allem durch das Vorherrschen cerebellarer
Symptome charakterisiert und 1d8t sich dadurch eher dem Typus
Marie derselben ,,Ataxiae hereditariae’ zurechnen: der cerebellare
Charakter des Ganges mit leichten spastischen Erscheinungen, Fehlen
lokomotorischer ‘Ataxie in den Beinen, Fehlen von Romberg, Adia-
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dochokinesis u. a. Dafiir spricht auch das konstante Zittern der Hande
mit Intentionscharakter, die Steigerung der Kniereflexe und allerdings
auch der sebr chronische Krankheitsverlauf. Atypisch erscheinen
namentlich fiir diese Form nur der Ansatz der Krankheit in verhalt-
nisméBig frithem Alter und der ,,pes equino-varus® mit Friedreichschem
Typus, zwar schwach ausgepragt, aber beides wird ja auch bei ,,;Hérédo-
ataxie cerebelleuse’* Marie beschrieben und vermag deshalb nicht unsere
Meinung betreffs der vorwiegenden Angehdrigkeit dieses Falles zu der
erwahnten Form erschiittern. Kindertabes, so wie die Sclerosis disse-
minata wird hier, desto mehr und aus denselben Griinden wiein den ersten
Fallen, ausgeschlossen. Aus den Eigentumlichkeiten ist hier die seltene
Sensibilitatsstérung in der Form eines Giirtels von geringer Hyperisthesie
im Gebiete der D6—D7 und einer leichten Herabgetzung in den unten
liegenden Korperteilen, beachtungswert. Ob dies nur ein Symptom
des uns interessierenden Leidens oder auf eine vorhergehende, vielleicht.
interkurrierende Nervensystemserkrankung zuriickzufiihren ist, kann
z. Z. durchaus nicht bestimmt werden.

Als interessante Tatsache erscheinen die ,,Striae gravidarum®,
welche in der letzten Zeit bei der Kranken beobachtet wurden und tiber-
haupt eine groBe Seltenheit darstellen. Ihre Pathogenese kann, so wie
das Ausbleiben der Menses in unserem zweiten Falle, durch eine Funk-
tionsstorung der endokrinen Driigen, zunichst der Ovarien, im Sinne
ihrer Hypofunktion (?) erklirt werden. Eine ausschliefliche Bedeutung
erhilt auch hier der Ausfall der Blut- und Liquoruntersuchung, aber
dariiber nachgehends.

Die wichtigsten Faktoren in unseren simtlichen Fillen sind die
syphilitischen Reaktionen bei der serologi-
schen wund chemischen - Untersuchung “om wg '’

(s. Abb. 2). %\;

Diese Frage interessiert uns von allem 0@ o0000o0d

wR GSR GSR ® 9 & 3 71
und wollen wir hier anhalten. Da wir schon Abb. 2
lingst die ungeheuer wichtige Rolle der 4 _ mamikie ¢, B — Familic Z.
Syphilis in der Atiologie der sog. heredi-  [§@ = Ataxia hereditaria.
taren Sklerosen, in einzelnen, der ,heredi- Die Ziffern = das Jahresalter.
taren Ataxie®( Friedreich, Marie) vermutet,
haben wir die uns vorgestellten Fille, gerade in dieser Richtung, moglichst.
detailliert erforscht. Zu diesem Zweck wurden die Eltern der Kranken und
die Kranken selbst moglichst komplett untersucht. In bezug auf die cere-
brospinale Flissigkeit wurde, bei den Kranken, aufier WaR., Nonne,
Pandy, noch die Reaktion Lange mit kolloid. Chlorgoldlésung (Goldsol-
reaktion) angewandt. Die Befunde erschienen hchst iiberzeugend und be-
statigten unseren Standpunkt. So ergab im Blut bei der Mutter, in beiden
ersten Fillen, WaR. + 4+ 4-, beimVaterWaR.—, beim Sohn WaR. im Blut.
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-+ . Nach spezifischer Kur trat eine gewisse Besserung im Verlauf der
Krankheit ein und WaR +. Diese letztere Tatsache — Besserung nach
Behandlung — schliefit den Gedanken iiber eine méglicherweise inter-
kurrierende Erkrankung aus und bestitigt die Abhingigkeit des pa-
thologischen Vorganges von der Lues. Bei der Tochter war WR. im
Blut und Liquor negativ, Goldsolreaktion positivl), R. Pandy positiv,
Nonne-Apslt I. Phase, Druck erheblich gesteigert. Behandlung, nur mit’
Salvarsan, ergab keine sichtbare Besserung. Aufler den beschriebenen
Reaktionen erscheinen auch einige morphologische Zeichen degenera-
tiven Charakters bei unserer Kranken beachtenswert: allgemeiner
Infantilismus, Verkleinerung des Xopfumfangs; aulBerdem, im ersten
Falle — Anomalie im Bau der Facialisknochen, im zweiten — eigenartige
Zshne, analog den neuerdings von Nonne beschriebenen kongenital-
luetischen Zahnen. Die Untersuchung des dritten Falles, aus einer ande-
ren Familie, ergab dhnliche Erscheinungen. Beim Vater der Kranken
WaR. im Blut 4 -+, bei der Mutte WaR.—, bei der Kranken WaR.im Blut
und Liguor negativ. GSR. stark positiv und R. Pandy ebenfalls stark
positiv. Nonne-Apelt I. Phase. Liquordruck gesteigert. Die beschriebene
Reaktionsuntersuchung lieB keine Zweifel bestehen, dafl hier eine
kongenitale Lues vorliege. Das ist in den zwei ersten Fallen sicher er-
wiesen und hinreichend iiberzeugend im dritten. Inwiefern in der
Anamnese der Kranken irgendwelche Angaben iiber die Hereditit der
Erkrankung giinzlich fehlen, insofern sind wir berechtigt anzunehmen,
daB die Erscheinungen der sog. ,hereditiren Ataxie' in unseren Fallen
unmittelbar durch kongenital syphilitische Infektion bedingt seien.
Es gibt keine Griinde, in den beschriebenen Fallen die Moglichkeit einer
erworbenen Lues anzunehmen, aber auch dieses wiirde, dem Wesen
nach, unserem Standpunkt durchaus nicht widersprechen. Was die
Erkrankungen an Masern und Pneumonie in 2 Fillen, welche der Ent-
wicklung der Ataxie-Symptome vorausgingen, betrifft, so sind wir
geneigt, solche nur fiir ,,agents provecateurs® zu halten, welche maglicher-
weise zu einer klareren Manifestation der Krankheit Anlal} geben, in-
sofern sie als akute infektiose Erkrankungen zu einer erheblichen Ab-
schwichung der Widerstandskraft des Organismus im allgemeinen und
des Nervengewebss im einzelnen fiithren konnen. In dieser Hinsicht
pflichten wir der Meinung vieler ansehnlichen Kliniker (Striimpell,
Bechterew u. a.) vollkommen bei. Falls wir aber die Moglichkeit einer
syphilitischen Atiologie der ,,hereditiren Ataxie’ in unseren Fillen an-
nehmen, so widersprechen wir somit der Voraussetzung eines vorzeitigen

1) Fine GSR.-Untersuchung erscheint, unseres Erachtens, in Féllen von kon-
genitaler Lues dringend notwendig, insofern die WaR. in solchen Féllen sehr oft
negativ ausfalls.
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Auslebens von bestimmten Systemen [Raymond!)] und der Annahme
einer priméiren embryo-pathologischen Entwicklung der Gliose (Dé-
jérine), welche den Zweck verfolgt, die Pathogenese der Krankheit rein
theoretisch zu begriinden. ;

Was die Literatur der Frage betrifft, so mull man bemerken, daf
schon langst die Vereinigung des klinischen Bildes der ,hereditiren
Ataxie” mit der kongenitalen Lues Aufmerksamkeit erregte. Die erste
Beschreibung gehért, wie es scheint, Allen Starr, welcher im Jahre 1898
den Fall eines Knaben mit hochstwahrscheinlicher Lues und ,,Ataxie-
erscheinungen seit 10jahrigem Alter mitteilte. In 1902 beobachtete
Bagyet 4 Kinder aus einer Familie mit kongenitaler Syphilis und Fried-
reichschen Ataxiesymptomen: bei dreien typische, bei dem vierten
abortive Form. Ferner publizierte Beco den Fall eines 9jahrigen Knaben,
dessen Mutter luetisch war, ihr zweiter Sohn hatte auch Kennzeichen
der gleichen Erkrankung. Bouché hatte im Jahre 1904 unter seinen
zahlreichen zusammengefalten Fallen von FPriedreichscher Krankheit
3 Fille aus einer Familie mit kongenitaler Lues gefunden. In 1911
publizierte Gianelli einen Fall mit Autopsie von hereditiarer Syphilis mit
Friedreichschem Syndrom. Oppenheim weist auch in seinem Lehrbuch
auf Fille hin, welche er beobachtet hatte und keine Differentialdiagnose
zwischen morb. Friedreich und kongenitaler Lues stellen konnte; im all-
gemeinen halt er aber eine Entwicklung auf Boden des letzteren, eines
krankhaften, der ,,Ataxia hereditaria‘“ nahen Zustandes, fiir hochst
wahrscheinlich. Aus spéteren Mitteilungen sind noch die Félle von
F. Schob(2), D. Spiecker (2) und in ganz letzter Zeit von Ch. Linder be-
achtenswert. )

Die Falle von Schob batreffen einen 5!/, jahr. Knaben, dessen Vater
Paralytiker war; Mutter — Dementia praecox; WaR. im Blut positiv —
und eine 48 jahr. unverheiratete Frau, bei welcher die Krankheits-
symptome schon im Kindesalter geduBert wurden und WaR. auch
positiv ist. Spiecker beobachtete 3 Kinder aus einer Familie mit Lues
congenita, bei zwelen Erscheinungen Friedreichscher Ataxie; WaR.
positiv, bei allen; WaR. bei Eltern negativ! Eine antisyphilitische Be-
handlung ergab in einem Falle eine gewisse Besserung. Linder beschrieb
einen Fall von einem 6'/,jahr. Kinde mit Ataxieerscheinungen und
Ubergangstypus zwischen der Friedrichschen Krankheit und der
,,Hérédoataxie cerebelleuse” Marie; die spezifische Behandlung ergab
eine Besserung; WaR. bei den Eltern negativ! Wir halten es hier fiir
moglich, denFall von M. Kroll und 4. Terentjewa anzufithren, von einem
15/, jabrigen Miadchen ohne jegliche Lueszeichen, bei deren Mutter
aber WaR. + - + - ergab (Totgeburten a. dgl.). Einige vonihren Kin-

1) Zitiert nach Muratow.
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dern wiesen bestimmte Degenerationszeichen auf; der letzte, sechzehnte
Sohn, auch mit Erscheinungen ,hereditirer Ataxie. Dieser Fall ist
unseren 2 Fallen, wo Lues nur durch GSR. bei den Kranken und durch
WaR. bei den Eltern festgestellt wurde, analog. Wir erlauben uns noch
die uns von Prof. W. Bechierew liebenswiirdig mitgeteilten, von ihm
ambulatorisch beobachteten Falle aus der Nervenklinik der Militéar-
medizinischen Akademiehieranzufiihren, in welchen gleichfalls bei einigen
Mitgliedern einer Familie eine hereditire Syphilis mit Friedreichscher
Ataxie festgestellt wurde, und einen sporadischen Fall, gleichfalls aus
unserer Klinik, eines 14jihr. Midchens mit deutlich ausgeprigter
luetischer Hereditit (im Jahre 1914 beobachtet).

Alle erwihnten Falle stehen in vollkommener Analogie mit den
unseren, da sie die hier dargelegte Meinung betreffs einer méglichen
Atiologie der ,hereditiren Ataxie” im allgemeinen bestitigen.

Man mufl aber zugeben, daB viele von den erwihnten Autoren
(Schob, Spiecker, Linder) einen solchen Standpunkt durchaus nicht
teilen. Sie betrachten ibre Falle nur als der Friedreichschen Krankheit
ahnliche, als einen auf dem Boden der Lues congenita entstandenen
Symptomenkomplex. Letztere kann aber nicht als dtiologischer Faktor
fir die echte ,hereditire Ataxie” geltenl). Augenscheinlich vertritt
nur Bayet die entgegengesetzte Meinung, da er vermutet, dafl die Krank-
heit in seinen Féllen, 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 diesbeziiglicher Angaben in der Literatur, zu
verteidigen oder zu verwerfen. Unsere Fille aber, welche speziell in
dieser Richtung untersucht wurden, lassen uns anders denken. Wir
wollen hier den Standpunkt des &tiologischen Zusammenhanges der
echten ,hereditiren Ataxie” und der kongenitalen syphilitischen In-
fektion vertreten, was in unseren drei demonstrativen und klinisch
typischen Fallen einwandsfrei erscheint. Vor allem scheint uns die
Fragestellung selbst, welche die echte ,hereditire Ataxie* von ihrem
Symptomenkomplex auf dem Boden einer kongenitalen Lues streng ab-
grenzt, in praktischer Beziehung wenig fruchtbar. Und zwar aus folgen-
den Griinden. Die Anzahl der publizierten und beobachteten Fille
letzterer Kategorie nimmt immer zu — man kann sich leicht vorstellen,
daB sie noch grofier wire, wenn die objektive Methode der Syphilis-
diagnose schon zu Zeiten von Friedreich existiert hitte. In den Fillen
von Schob, Spiecker, Linder und den meinigen wurde die Lues aus-

1) Besonders ausfiihrlich wird dieses von Linder besprochen, der die Literatur ein-
gehend darlegt und aus allen publizierten Fillen allgemeine Schlufifolgerungen zieht.
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schlieflich durch WaR. festgestellt; in meinen Fillen noch GSR.
Lange. Andererseits ist die Krankheit in nosologischer Beziehung
eigentlich ohne Atiologie, da weder die Hereditit, noch die Familiaritiat,
wie schon oben erwihnt, sowohl wie die Annahme eines primiren
embryonalen Defektes der Gliaanlage (Déjérine) die Frage dem Wesen
nach durchaus nicht entscheiden!). Schliefilich ist die Rolle der Syphilis
in den Erkrankungen des Nervensystems, im allgemeinen, eine aufler-
ordentlich grofe! Diese allgemeinen Betrachtungen halten wir fiir
geniigende, um das Problem der echten syphilitischen Atiologie der
,,hereditiren Ataxie mit vollem Recht an die Reihe zu setzen.
Einzelne Widerlegungen beriihrend, die schon teilweise von anderen
Autoren ausgesprochen wurden und noch in Zukunft entstehen konnen,
wollen wir uns nur mit den folgenden Bemerkungen begniigen. Erstens:
die Familienfille einer Kombination der kongenitalen Lues mit der
,,Ataxie” [Falle von Bayet (4), Spieker (2), die Beobachtungen von Prof.
W. Bechierew und meine 2 Falle] sprechen entschieden dagegen, daf hier
eine eventuelle elektive Affektion bestimmter Systeme durch kongenitale
Syphilis, analog der morb. Friedreich, bestehe, da dies der Wahrschein-
lichkeitstheorie widerspriche. Demgegeniiber 1at gerade diese Tat-
sache — die Familiaritdt — vermuten, dafl moglicherweise iiberhaupt
in allen Krankheitsfillen eine kongenitale Lues besteht, welche die ver-
hialtnismaBig ofters getroffene und bis heute unerklirte Hereditat
und Familiaritit des Leidens simuliert. Es kommt gar nicht dazu, im
einzelnen einen aktiven syphilitischen Prozell zu vermuten, wenn man
Falle mit hochst chronischem, langsam progressierendem Krankheits-
verlauf vor sich hat, obgleich man natiirlich die Moglichkeit von even-
tuellen Symptomenkomplexen auf Boden der Lues, die der morb. Fried-
reich dhnlich sind, nach einzelnen Mitteilungen nicht ausschlieflen kann,
wie es vielleicht auch in der Beschreibung von Gianelli der Fall war.
Andererseits bestatigt der therapeutische Effekt der spezifischen Be-
handlung in einzelnen Fallen [ Spiecker (1), Lindner und mein Fall (1)]
unseren Standpunkt, wenn wir dabei im Sinne haben, daf letzterer
{der Effekt) immer nur ein sehr relativer war und dem allerdings einzig
moghichen Prozef der chronischen syphilitischen Degeneration nicht
widerspricht. Derselbe Umstand spricht auch gegen die interkurrierenden
ZNS.-Erkrankungen: dann wiirde ja die Behandlung gar keinen Einflull
auf den Verlauf der ,,Ataxie‘“ selbst ausiiben. Dieselbe Tatsache wider-
spricht auch in gewissem Grade der Ansicht von Bayel, welcher wir im
wesentlichen vollkommen beipflichten, da es dann tatsichlich unver-

1) Es wurden ja schon frither gegen die Hereditdt der ,,Ataxie” als solcher
Stimmen erhoben. Prof. Darkschewicz z. B. sagt, daf8 die Hereditdt nichts weiter
als ein zur Erkrankung disponierendes Moment bildet; die Ursache der Krank-
heit mufl man aber in der Infektion suchen.
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stindlich wire, auf welche Weise die Behandlung den bleibenden
morphologischen Defekt in dem ZNS.; sei es auch luetischer Natur,
beeinfluBt. Wir sind geneigt anzunehmen, daf hier gerade der Prozef
einer chronischen Degeneration mit einem, in mehr oder weniger hohem
Grade dem Erscheinen der ersten Krankheitssymptome entsprechenden,
Ansatz vorliegt. Was die Erwiderungen seitens der pathologischen
Anatomie der ,hereditiren Ataxie’ betrifft, so ist sie ja im Hinblick
auf die wenig zahlreichen Untersuchungsfille bei weitem nicht erschopft.
Inwiefern das iibliche Bild der Riickenmarksverinderungen auf eine
" Sklerose bestimmter Systeme mit gesteigerter Gliaproliferation und auch,
in geringerem Grade, mit GefaBverinderung vom Typus chronischer
Endoarteriitis (Muratow) zuriickgefiihrt wird, insofern konnte dies
unseres Erachtens durch den EinfluB einer chronischen syphilitischen
Intoxikation erklart werden. Wenn sich aber dies als nicht richtig
herausstellen sollte, so konnte man doch, ungeachtet des hohen Wertes
des pathologisch-anatomischen Kriteriums, in unseren Fillen auch die
klinische Seite der Sache durchaus nicht verwerfen.

Selbstverstiandlich geniigen weder diese, noch irgendwelche theore-
tische Uberlegungen, um die uns interessierende Frage zu entscheiden.

Wir erlauben uns also, auf unsere eigenen und indirekt auf die in der
Literatur geschilderten Fille gestiitzt, die Frage tber die syphilitische
Atiologie der hereditiren Ataxie an die Reihe zu stellen, da wir gut ver-
stehen, dal} nur die Zukunft dieselbe endgiiltig entscheiden kann.

Als das einzig Wichtige erscheint in diesem Sinne eine klinische Fest-
stellung oder Verneinung einer Lues in der Mehrzahl der Fille von dieser
Form. Doch soll man nicht vergessen, daB dieses in hohem Grade von
dem Wert der Reaktionen und der Austithrlichkeit der Untersuchungen
abhingig ist, und eben darum miissen wir unsere Aufmerksamkeit auf
diese Seite richten. Und dies desto mehr, daf3 bei kongenitaler Lues WaR.
oft negativ ausfillt, wie in unseren 2 Fillen; die Angaben der Anamnese
konnen aber ganzlich fehlen oder ergeben keine positiven Hinweise bei
Vorhandensein einer latenten Syphilis bei den Eltern (wie in den Fallen
von Spiecker, Linder und meinen simtlichen Fillen). Darum erscheint
es dringend notig, eine genaue Untersuchung der Kranken selbst (GSR.)
und ihrer Eltern in simtlichen Krankheitsfillen vorzunehmen. Mit der
Vervollkommnung der Reaktionsuntersuchungensmethoden werden,
so glauben wir, noch 6fters Kombinationen von ,,Ataxie’ und.,kon-
genitaler Lues** beobachtet werden!

Es ist meine angenehme Pflicht, meinem hochgeschitzten Lehrer,
Herrn Akademiker Professor W. M. Bechterew, fiir die freundliche Uber-
lassung des Materials und Leitung bei der Abfassung der Arbeit, ebenso
wie Oberassistenzarzt Frau Dr. E. Worobieff fir die liebenswiirdige
Unterstiitzung meinen besten Dank auszusprechen.
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