
(Aus der Klinik ftir Nervenkrankheiten des Leningrader medizinischen Instituts 
[Vorstand: Prof. M. Nikitin].) 

Aref lexia  total is  congenita  1. 

Von 

A. P. Friedmann. 

(Eingegangen am 7. Juli 1930.) 

I n  der mix zug/~ngliehen L i t e r a ~ r  is~ es mir  gelungen nur  eine geringe 
Anzahl  yon  Arbei ten  tiber die Areflexia eongenita anzutreffen,  wobei 
in  denselben n u t  auf den Mangel yon Patellar-  oder Aehillessehnen- 
reflexen hingewiesen wird (Lewandowslcy, Weimersheimer, Bloch, Sommer, 
Nelki u. a.). Curschmann war der ers~e, weleher 2 F~lle (einen 24j~ihrigen 
Pa t i en ten  und  einen K n a b e n  yon  12 Jahren)  besehrieben hafSe, we nieht  
nu t  der Patellar-  und  Aehillessehnenreflex, sondern aueh die Sehnen- 
und  Periostreflexe an  den oberen Extremiti~ten, sowie der Masseterreflex, 
fehlten. Doeh waren der Abdominalreflex,  der Cremaster- ~md Sohlen- 
reflex, sowie die Schleimhautreflexe erhMten. 

Unser l~'all betrifft einen 25jiihrigen Patienten, weloher veil seiner Kindhei~ an 
an ehronischer Urticaria leidet. Vor 5 Jahren, also 1925, wurde er zum Marine. 
dienst einberufen. Doeh bald darauf mugte or in dem MarinehospitM zu Kronstadt 
untergebraoht werden, we bei ihm zum erstenmal die Areflexia festgestellt wurde. 
Infolge der 6fteren Exaeerbationen yon Urticaria war er gezwungen, mehrmals 
des Hospital aufzusuehen und wurde endlieh 1928 yon der Kommission des Lenin- 
grader Marinehospitals zum Militgrdienst unfi~hig anerkamlt. Dem Zeugnis des 
Hospitals veto 28.4. 1928 naeh wurde beim Patienten folgendes festgestell~: Ilirn- 
nerven o.B. Am X6rper und an den g~nden reiehlicher UrtieariaausscMag (alte 
und Irisehe tterde). Miangel der SeMen- lmd Periostreflexe an don oberen Extremi- 
tgten; an den anteren Extremitggen sind die Patellar- trod Aehillessehnenreflexe 
nicht auszul6sen. Die Bauehdeokenreflexe sind sehwach, die Cremasterreflexe 
werden nieht ausgel6st. Keine pathologisehen Symptome. Die Wa.R. fiel im Blute 
und in der Cerebrospinaliliissigkeit negativ aus. Innere Org~ne o.B. Der Patien~ 
leidet an periodiseh auftretendem K6rperaussehlag mit nactffolgendem Jueken. 
Krank seit seinem Kindesalter. Der Vater, ein Potator, starb nnter Erseheinungen 
des Delirium tremens. Die Mutter leidet an Iiysterie. Ein Bruder leidet an Alko- 
holismus. 

Diagnose: ,,Ansgepr/igter Entwieklungsdefek~ des I~iiekenmarks 
mit  Erscheinnngen einer standhaf~en Urt icar ia ."  

1 Vortrag in der Leningrader Neuropathologen-Gesellsehaft am 27.2. 30 und 
in der Leningrader Endokrinologen-Gesellsehaft am 28. 3. 
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Der Patient wurde als milit~rdienstunf~hig entlassen. 
Unsere Poliklinik suehte der Patient am 28, 12. 29 auf und befindet sieh seit 

dieser Zeit unter unserer Beobaehtung, wobei er stets den folgenden Status zeigt: 
Wuehs fiber mittelhoch (170 era), starker, muskuli~rer, dem athletischen naher 
K6rperbau. Die Haut zeigt reichliche Spuren yon typischem, halbmondf0rmigem 
Urticariaauschlag; I-Iyperhydrose, oft Odem der Lider und des Gesichtes. Die 
PupiUen sind gleiehmi~$ig weft, yon regelm~$iger Form; eine lebhafte Licht-, 
Akkommodation- und Konvergenzreaktion. Die Bewegungen tier Aug~pfel lassen 
sich in allen Richtungen fret ausffihren. Die iibrigen Hirnnerven zeigen aueh keine 
Abweiehung yon der Norm. Es sind keine motorischen crier sensiblen StSrungen 
zu beobaehten. Die mit dem Dynamometer gemessene Muskelkraft ist d = 2 1 0  
bis 200, s = 2 0 0 -  185. Mangel der Conjunc~ival-, Nasal- und Rachenreflexe; 
der corneale Reflex ist schwach ausgepri~gt; die Reizung des Biceps, Triceps, Radius 
und der Ulna 10st keinen Reflex aus; der Masseterreflex fehlt auch; an den unteren 
Ex~remiti~ten Mangel des Patellar- und Achillessehnenreflexes. Die Hautreflexe, 
namHeh tier Sohlen- und Cremasterreflex und die unteren und mittleren Baueh- 
deckenreflexe, leiden, der obere ist sehwach ausgepr~gt. 

Keine pathologisehen Symptome. Die Wa.R. und R. Kahn fielen im Blute 
negativ aus. Die Analyse der eerebrospinalen Fltissigkeit ergab folgendes: Wa.R. 
und Sachs-Georgi iielen negativ aus, keine Formelemente, Eiwei$ = 0,25~ 
die R. RTonne-Apelt und Pandy fielen aueh negativ aus, Goldsolreaktion nach 
Lange 12. Die morphologische Blutuntersuchung ergab: Hb 76~ Erytrocyten- 
zahl 4700000, Leukocytenzahl 8700, Farbenindex 0,89, leukocyti~re Formel: 
N. 48% ,.M. 2,5%, L. 50,5% , E. 0,5%, B. 0~ . Die Erythrocyten zeigen, ihrer Form 
und Farbe naeh, keine merkbaren Abweichungen yon der Norm. Urin in der yon 
den Urtieariaexacerbationen freien Zeitperiode o. B. Am H6hepunkt des Anfalls 
Eiwei{3spuren und Leukocyten. Blutdruek nach Riva-Rocci 125/90. 

Die Untersuchung des vegetativen Nervensystems ergab folgendes: S. Lewi 
positiv (starke Pupillenerweiterung naeh Einfiihrung yon 2 Tropfen Adrenalin in 
den Conjunetivalsack). Das Symptom Serffant, Aschner, Erben-Czermak-Yalsalva. 
Pliarmakologisehe Proben wurden nieht angestell~. Ffigt man zu den erw~,hnten 
Reflexen des vegetativen Nervensystems die klinischen Symptome, wie Taehykardie, 
diffuse rote Dermographie, Hyperliydrose, Erweiterung der Pupillen, Polyurie, 
Schlaflosigkeit und endlich die den Kranken stets quMende Urticaria liinzu, so mu$ 
beim Patienten die vasomotoris~h-vegetative St6rung haupts/~chlich sympathischen 
Charakters, der Klassifikation yon He/3-Eppinger nach, anerkannt werden. Es ist 
mSglich, da$ dabei auch endokrine St6rungen beteiligt sind, wenn auch nicht 
seitens der Waehstumsdrtisen (G1. thymus, hypophysis, testes), so doch haupt- 
si~ohlieh der Drfisen des intermedii~ren Stoffwechsels (G1. thyreoidea, suprarenalis, 
pancreas). Die biechemischen Untersuchungen des Stoffweclisels, sowie die K-, 
Ca- und Adrenalinbestimmung usw. haben wir, ihrer i~uSersten Seliwierigkeit 
wegen, nieht ausffihren kSnnen. 

Der  Schwerpunkt ,  das  Haup t in t e re s se  des yon  uns beobach te ten  
Fal les  l iegt im to ta l en  Mangel  der  Sehnen- und  Per iost ref lexe und  sub- 
to t~ len  Feh len  der  H a u t -  und Sehleimhautre~lexe.  Wie  sol1 m a n  sich 
diese /~ui3erst sel ten vo rkommende  Tatsaehe,  die pe rmanen te  (5 J a h r e  
lang fo r tdaue rnde  Beobach tung! )  Areflexie bet  e inem jungen Manne 
ohne jegliehe organische Ver i inderungen des Zen t ra lne rvensys tems  
denken  ? 

Lewandowsky~ weleher w/~hrend de~ Kriegszei t  eine part iel le ,  yon 
einer vasomotor i schen  und  t rophischen  StSrung begle i te te  Areflexie 
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beobaehtet hatte, hglt diese AnomaHe ffir ehl Stigma degenerationis 
und betraehtet die Erseheinung selbst, als die Folge einer wahrsehein- 
lichen 3Iigentwieklung des Reflexbogens an der Verbindungss~elle der 
hinteren Wurzelendigungen mit den vorderen. 

Sommer betraehtet den Reflexmangel aueh als ein Degenerations- 
zeiehen. 

Weimerscheimer meint, dag der angeborene Mangel des Patellar- 
reflexes keine prognostische Bedeu~ung habe und betraehtet dieses 
Ph~Lnomen als Vitium primae confirmationis. 

Bloch beschrieb eine Familien-Patellarareflexie, welche in mehreren 
Generationen einer neuropathischen Familie beobachtet wurde, und 
sprieht yon einer ,,latenten neuropathischen Diathese". 

Redlich hebt die Bedeutung des endokrinen Systems hervor, als 
eines Faktors, der einen hemmenden Einflug auf die reflektorische 
Funktion des Nervensystems ausfibt. Doch beobachteten alle diese 
Autoren einen angeborenen Mangel yon nut  einem oder zwei Sehnen- 
reflexen bei gesunden ~enschen oder Neurotikern. 

Curschmann war der ers~e, welcher 1925 zwei Fglle yon totaler Are- 
flexie beschrieben hatte,, und er spricht sich in seiner Arbeig fiir die 
M6glichkeit einer konstitutionellen Absehw/~chlmg oder eines konsti- 
tutionellen Mangels der l~eflexe bei gesunden Nenschen aus. Seiner 
Meinung nach kommen als Ursaehe der Areflexie in Betracht:  

1. Dis kongenitale Hypodysplasie des l~eflexbogens, 2. die funktionelle 
Insuffizienz der anderen Seite, 3. der vago-sympathisehe Einflug, be- 
senders die I-Iyposympathicotonie. Dessenungeachtet gugert sich 
Cursehmann ganz einsichtsvoll am Anfange seiner Mitteilung fiber 
das Problem der Areflexie folgendermagen: ,,l%Ieine Mitteilungen sind 
auch mehr als Anregung, derm als Abschlug des Problems gedaeht". 

Es mug noeh B6hme erw~hnt werden, weleher in seiner (~bersiehts- 
arbeit ,,Methoden der Reflexprfifung beim Mensehen" Cursvhmann, 
Nelki u. a. nicht fibereinstimmt und empfiehlt bei solchen Kranken 
nach einem organischen Grunde nachzuforschen. 

Unser Fall hat in der Weltliteratur keinen Verboten. Zum Unter- 
schied yon dem yon Curschmann beschriebenen Falle (dem, der sich auf 
den 24jghrigen Patienten bezieht) beobachteten wir noeh die Aplasie 
einer ganzen t~eihe yon anderen l~eflexen, was die Genese und die Inter- 
pr/itation dieser Anomalie noeh r~itselhaf~er maeht. Das h6chs~e Inter- 
esse dieses Falles besteht darin, dab bei dem jungen ~Manne im Laufe 
von 5 Jahren (wahrseheinlieh gelang der Patient bis zu seinem 20j~hrigen 
Alter zu keinem Neuropathologen in Behandlung) eine totale Sehnen- 
~nd Periostareflexie und ein subtotaler Mangel der Haut- und Sehleim- 
hautreflexe beobaehtet wurde. 

Es konnte yon uns in der Anamnese des Patienten keine ttinweisung 
auf eine organische St6rung des zentralen und loeripherischen Nerven- 
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systems festgestellt werden (sanierter Liquor und normales Blurt. AuSer 
der Areflexie wird hier auch eine yon Kindheit an existierende stand- 
hafts Hauterkrankung und sine Vasomotorie beobaehtet. Was die Eltesn 
des Patienten anbetrifft, so was tier Vater ein ehronischer Alkoholiker, 
woran er auch zugrunde ging, und die Mutter litt an hys~eriseher Neu- 
rose. Des Patient selbst gebraucht sehr vial Alkohol, wobei er sieh da- 
r~iber folgendermaSen ausdrfickt: ,,Ich trinke aus Kummer, da die 
Medizin kraftlos ist mir zu helfen, maine Haut  auszuheilen". Alle Mittel, 
einschlieSlieh die intravenSsen Ca-Injektionen und die Autoh~motherapie, 
wurde~ yon uns zur Bek/tmpfung der Urticaria erprobt, doeh giles war 
erfolglos. 

Eine interessante Beobach~ung maehte tier Patient selbst. Er  erz~hlt, 
dab er bei Ahnung des Auftretens des Urtieariaexacesbation mit dem 
unaustrgglichen Jueken, dem 0dem, tier Sehlaflosigkeit usw. sine be- 
tr/~ehtliche Dosis Alkohol zn sieh nimmt, wodureh die Exacerbation ent- 
weder ganz vermieden oder an ihrer Stgske abgeschw~cht wird, jeden- 
falls soll es dabei zu keinem qu~lenden 0dem des Gesiehtes und der 
Augenlider kommen. 

Es dr/~ngt sich die Frage auf, welche Schlfisse wit doeh fiber den 
Mechanismus des Areflexieph/~nomens ziehen kSnnten. 

In unserem Falls scheint nns ffir zweckmgSig sine anormale Ent- 
wicklung des Ektodsr~nas (aus dam sich, wie bekannt, sowohl alas Nerven- 
system als aueh die Haut  en~wiekeln) im embsyonalen S~0adium d e s  
dutch Alkohol vergi/teten Fetus anzunehmen. Darin ist der Grund der 
Bildung sines minderwestigen Nerven- und Hantsystems zu suehen 
und dieselbe als Vitium primae con]irmationis zu betraehten. 

Es bleibt noah unklar, wie soll man der Erlguterung des r~tselhaften 
Mechanismus dieses Phgnomens n/~her treten, wie soll man sieh ana- 
tomiseh-physiologisch den Zustand der die Reflexe leitenden Bahnen bei 
einem schon reifen, seine Entwieklung vollendeten Organismus vor~ 
stellen ? 

Zu diesem Zwecke erlauben Wit uns die Aufmerksamkeit der Leser 
auf die letzten aus der Schule des besfihmten russischen Physiologen 
Psof. L. Orbelli ersehienenen Arbeiten zu |enken, Dieser gl~nzende 
Fortsetzer der Forsehungen yon Pawlow-Ssetschenow stellte ~uSeyst 
breit das Problem der sympathischen Irmervation und der Gegen- 
beziehungen zwischen diesem System und dem animalen (somatisehen) 
Nervensystem auf. 

Dutch eine ganze Reihe ,con experimentellen Arbeiten seiner Sehule 
(Tonkich, Genezinsky, Strelzow, Gersvhuni, Krestownikow, Kunstmann, 
Asraten, B]kow, Wassilenko u. a.) gelang es L. Ovbelli festzustellen, 
dab das sympathisehe Nervensystem, indem es dem Zentralnerven- 
system dutch Thalamus oloticus und Medulla sphlalis untergeosdnet ist, 
doeh seinersei~s wieder Nervenfasesn heraussehiekt, welehe alle Gebiete 
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des Zentralnervensystems imlervieren, wodurch die normale funktionelle 
Labilit~t des Zentralnervensystems gesichert wird. In  erster Little war 
es in bezug auf die quergestreifte Muskulatur bewiesen worden, Gene- 
zinsky, Strelzow u.a. ,,Ohne diesen Ein/lufl seitens des Sympathi~us", 
sag40rbelli, ,wi~rde da8 Zentralnervensys~em indi/]erent, innert und in 
vielen Hinsivhten de/ektvoll sein" 1. Vielleieht handelt es sieh bei unserem 
Patienten am einen derartigen Sympathicusdefekt bei yeller In takt -  
heir der animalen Bahnen. Es war schon oben hervorgehoben, dab bei 
unserem P~tienten grebe SympathieusstSrungen vorliegen. 

Was sprieht aber gegen eine derartige Konzeption ? Das ist eben 
unsere voile ~berzeugung, dab das Zentralnervensystem in allen Er- 
seheinungen der reflektorisehen Wirkung die einwandfreie Prioritgt 
besitzt. Doeh zeig4e sehon der geniale Ssetschenow darauf bin, dab aus 
allen Gliedern der reflektorisehen Ket te  genetisch der Muskel das dlteste 
ist 1 (der Effektor) u n d e r  muB auch als der Stammvater  der reflek- 
~orischen Ket te  angesehen werden. Naeh Ssetschenow ruff eben der 
IViuskel sekundgr die Bildung des Nervensystems und der Sinnesorgane 
hervor, die wh" folglich berechtig4 sind als eine sp~tere Komplikation zu 
betrachten. 

Die Frage fiber den Einflu8 des Sympathieus auf die Muskulatur 
berfihrt aueh Magnus, welcher gemeinsam mit He//mann eine l%eihe yon 
Experimenten an denjenigen Muskelgef~en, welche bei Chronaxie und 
Rheobasie eine Beziehung zum Muskeltonus haben~ dilrchgefiihrt hatte. 

Vielleieht werden die modernen Angaben der Physiologie des Nerven- 
systems die Klinizisten dazu zwingen, ihre veralteten Ansich~en fiber 
dieseil oder jenen Zustand der reflektorisehen Sphare in der Norm und 
unter pathologisehen Bedingungen yon neuem durehzusehen. Wit 
beabsichtigen zur Bespreehung dieser Frage noehmals zurfiekzukehren. 
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1 Die Kursivschrift gehSr~ uns (A. F.). 


