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Weiterer Beitrag zur Lehre yon der pupillotonischen (Adie) 
und pituit~iren (0ppenheim-Cushing) Pseudotabes. 

Von 
Ferdinand Kehrer. 

Mit 5 Textabbildungen. 

(E6~gegangen am 13. Dezember 1938.) 

Die Frage nach der klinisehen Bedeutung wie auch naeh der Ent- 
stehung und Verursachung der seit einem Menschenalter bekannten 
Pupillo~onie (Pt.) bzw. ihrer Kuppelung mit Aufhebung der sog. Sehnen- 
reflexe im Adieschen Syndrom (A.S.) ist neuerdings in den Mittelpunkt 
der Aufmerksamkeit von Augen- und 5Terven~rzten gerfickt. In einer 
irn September vorigen Jahres erschienenen Abhandlung ~ habe ich auf 
Grund jahrzehntelanger Besch~ftigung mit der Pt. versueht, einen 
~berblick fiber den derzeitigen Stand der Auffassungen fiber dieses 
Syndrom zu geben; ich habe bei dieser Gelegenheit nicht bloB meine 
eigenen Anschauungen niedergelegt, sondern auch kritiseh zu den Auf- 
fassungen aller anderen Autoren Stellung genommen. Wie das neueste 
Schrifttum zeigt, haben nun einzelne meiner Darlegungen zu MiB- 
verst~tndnissen, teilweise aueh zu Widerspruch geffihrt. Dies zwingt reich, 
auf diese einzugehen, selbstverstandlich nieht in Form yon Polemik, 
sondern im Sinne einer erneuten Uberprfifung des gesamten Beobach- 
tungsstoffes. Ich kann dabei geltend machen, dall ich Gelegenheit hatte, 
seit Erseheinen meiner Monographie in Gemeinsehaft mit der hiesigen 
Univ.-~ugenklinik, Herrn Prof. Marchesani und besonders Herrn Prof. 
Poos, weitere 10 Fiille grfindlich und vor allem aueh unter den dutch die 
neuesten ErSrterungen im Sehrifttum n/ihergelegten Gesichtspunkten 
durchzuuntersuehen und zu fiberprfifen 2. Die vordringliche Aufgabe, 
die uns angesiehts solcher Fitlle gestellt ist, bildet, nachdem fiber den 
klinischen Tatbestand als solehen das Wesentlichste feststeht, die Kl~rung 
der Pathogenese und ~4"tiologie des A.S. Diese kSnnen, so wie die Dinge 
heute liegen, nur durch klinisch-anamnestisehe Kleinarbeit gelSst werden. 
Denn yon der normalen Physiologie sind bei dem derzeitigen Stand der- 
selben nur wenige Anregungen zu erhalten, und bei der harmlosen Natur 

1 Verlag Georg Thieme, Leipzig. 
Von einer VerSffentlichung der bei diesen 10 Fallen gemachten Ermittlungell 

im einze]nen mull natiirlich aus Raumgriinden Abstand genommen werden. 
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des krankhaften Zustandes ist yon der pathologischen Anatomie vor- 
]/~ufig kaum eine Unterstiitzung zu erwarten 1. Wenn gerade ich als 
Neurologe immer wieder zu diesem Thema zurfickkehre, so gesehieht es, 
weil naeh meinem Daffirhalten die Entscheidung fiber die Ste]lung des 
Krankheitsbildes im Rahmen der gesamten Krankheitslehre letztlich 
nur v o n d e r  Neurologie getroffen werden kann, so wichtig und maB: 
gebend dabei auch die Feststellungen der Augen/~rzte im einzelnen sein 
mSgen. Denn fiber ein Krankheitsbild, das im wesentlichen aus einer 
Tonus- und Reflexst6rung zusammengesetzt ist, kann eben nur der 
Neurologe das Schlul~urteil abgeben. 

Auf das Erscheinungsbild der Pt. wie des A.S.  brauche ich hier um 
so weniger einzugehen, als ieh es in meiner Abhandlung getan habe. 
Die wesentlichen Zfige derselben dfirfen heute als bekannt vorausgesetzt 
werden, auch wenn es bis in die letzte Zeit vorgekommen ist, dal~ dasselbe 
yon diesem oder jenem Facharzt,  dem frfiheres Sehrifttum unwiehtig ist, 
neu entdeekt wird. Als wichtigste Punkte h a b e  ich folgende heraus- 
gestellt : Die Pt.  bildet einen tier 3 Typen dauernd bestehender 2 Pupillen- 
starre. Kennzeichnend ffir die diesen Typus am reinsten darstellenden F/~]ie 
ist. der tr/s Ablauf jeglicher wie immer hervorgerufener Bewegungen 
der Pupille mit  der g]eichzeitigen Neigung derselben, in ,,Endlagen" 
abnorm lange zu verharren. Das Wesen~tiche bildet also - -  und deswegen 
ist die yon Behr gepr~gte Bezeichnung , ,Pt." so treffend wie kurz - -  
eine Tonusst6rung, und zwar jene Form der fiberhaupt vorkommenden 
Tonusst6rungen , welche, sofern es sich um quergestreifte Muskulatur 
handelt, als Hypertonie und insbesondere nach O. Foerster als ,,Fixations- 
spannung", nach v. Stri~mpell als ,,Flxatlonsn~ldltat bezeichnet wird, 
nicht eine Reflexst6rung im eigentlichen Sinne. w e n n  die pupillotonisehe 
Pul0ille au:f Lieht nicht reflektiert (der Ausdruck: ,,reagiert" ist schlecht, 
da die Verengerung des Sehloehs auf Liehteinfall keine ,,reactio", sondern 
ein Reflex ist !), so ist dies ebensowenig eine ReflexstSrung als das Aus- 
bleiben einer Quudricepskontraktion auf Beklopfen der Kniesehnen in 
F~llen yon Hypertonie, sei es in Form des Spasmus, sei es des R igo r .  

1 Der einzige Kraltke nit A.S., der bisher zur Autopsie gekommen ist (Fall 12 
yon G. Bergmark [Nord. reed. Tidskr. (sehwed.) 1987, 1169 und Acta reed. scand. 
Suppl. 89, 66, 1938]) -- ein Fall, der aufterdem einen typisehen Addison bot--, sol1 naeh 
der Untersuchung dureh Dr. Gellerstedt ,,niehts Abnormes am Nervensystem" geboten 
haben. Diese Angabe beweist aber nichts gegen die organisehe Natur des Zustands. 
Denn es ist yon vornherein zu erwarten, dal~ die organisehen Veritnderungen mikro- 
skopische sind, da$ sie iiberhanpt nur bei vollst~ndigen Seriensehnitten in allen 
erdenklichen H6hen des Zentralnervensystems, wenigstens zwisehen oberem ttirn- 
stature und Lendenmark, einsehlieglich der sympathisehen Anteile desselben, ge- 
funden werden kfnnen. DaS der A.S. ,,eine Anatomie haben" mug, ist flit jeden 
neurologisch Denkenden angesiehts des Tatbestandes, daS es sieh um einen Dauer- 
zustand sowohl der Tonus: wie der Reflexst6rung hande!t, selbstversti~ndlich. 

~ - -  ,,dauernd" heist: im Gegensatz zur episodisehen Starre beispielsweise 
im epileptisehen Anfall! 
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Die Eigenart des Erscheinungsbildes der Pt. legt die Erkrankung eines 
einheitlichen, den Tonus aller Pupillenmuskeln, d .h .  also such den des 
Ciliarmuskels, regulierenden Zentrums nahe, das sicherhch oberhalb des 
Sphincterkerns (des Oeulomotorius) gelegen und vermutlich im Hypo- 
thalamus zu suchen ist. 

In natura kommen nun aber eine Reihe yon Variationen dieses Typus 
vor, die sich (neben den sehr seltenen Sonderformen der mydriatischen 
umd katatonen Pupillenstarre) tells als L'berg/~nge, teils als ~bersehnei- 
dungen mit den bekannteren anderen beiden Typen, der reflektorisehen 
~md der absoluten Starre, darstellen. Die Koppelung der Pt. mit der 
Areflexie der Setmenreflexe, insbesondere aM den Beinen in (Gestalt 
des A.S.) l~Bt sich nur so erkls dag die Kr~nkheitsursache an physio: 
logiseh versehiedenwertigen Stellen des nerv6sen Pupillenapparates u n d  
des Sehnenreflexsystems angreift. Was die Ursachen der Pt. bzw. des A.S. 
anlangt, so ist heute sehon eine erbliehe (,,genuine") Form desselben 
erwiesen, daneben gibt es offenbar aber noeh F/~lle, in denen es sieh um 
Resterseheinungen (,,Residualform") infantiler, juveniler, vielleieht auch 
erst: im sp/~teren Leben dureh versehiedene Sehs hervorge- 
rufener Krankheiten handelt. 

Die Begrfindung dieser meiner Auffassungen hat nun, wie eingangs 
erw/~tmt, dadurch zu Migverst/~ndnissen AnlaB gegeben, dag einzelne 
Autoren meine (allerdings aus r~umliehen Griinden zusammengedrs 
Darlegungen nieht griindlieh gelesen haben. Andere Einw/inde, und zwar 
solche yon augens Seite, lassen sich ~delleicht darauf zuriiek- 
fiihren, daB, wie es Jaensch 1 andeutet, gewisse Ansehauungen der moder- 
hen Neurologie den Augen/~rzten nieht yon vornherein gel/~ufig sind. 
,,Dem Augenarzte, der die einzehlen Formen: der Pupillenst6rungen 
m6gliehst einzuengen und dadure}l in ihren festumrissenen, pathogno- 
monisehen Zeiehen sehen m6chte, f/~llt es schwer, auf die Gedankeng/~nge 
Kehrers einzugehen oder sie sich ga.r zu eigen zu machen" - -  so driickt dies 
Jaensch aus, und ieh gewinne a.ueh aus anderen _;%uBerungen, nicht blol3 
yon Augen/~rzten, den Eindruck, dag mir die Betonung yon ~bersehnei- 
dungen und fliel3enden Grenzen zwischen der Pt. und den anderen Typen 
, ,dauernder" Pupillenstarre geradezu iibel genommen wird. Ieh bedauere 
dies, es kann reich abet nieht yon meiner (dutch die Uberprfifung 
aueh der neuesten mit Herrn Prof. Poos gewonnenen Erfahrungen) 
gefestigten Dberzeugung abbringen, dab die Atypien - -  wenigstens der 
Pt., weniger der reflektorischen Starre - -hs  sind a]s die , ,Typien" .  
Wer die H/~ufigkeit der Atypien leugnet, will die Abweiehungen vom 
,,Idealbild" der Pt. offenbar aus unifikatorisehem Gesiehtspunkte heraus 
nicht sehen. Da meine Auffassung Widerstand finder, erws mir die 
Pflicht, diese noch einmal in bezug auf einzelne Punkte zu begriinden. 

i Jaensch: Fortschr. Neur. 1938, 380. 
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Ieh rue dies, indem ich zuerst auf die MiBverst~ndnisse meiner friiheren 
Darlegungen eingehe. Da muB ich zun~chst feststellen, dal~ ich natiirlieh 
nirgendwo, wie Gerd Vo[31 meint, b ehauptet habe, ,,die Pt. unterscheide 
sieh yon den iibrigen Anomalien der Pupiltenreflexe . . .  nur gradm~Big". 
In  Wirkliehkeit babe ich der Pt.  durchaus ihre Selbstiindigkeit als Typus 
unter den PupillenstSrungen zuerkannt : S. 36 der Monographie spreche ich 
yon den 3 Kreisen, die durch die reflektorische und absolute Pupillenstarre 
und die Pt.  dargestellt werden; S. 37 ~rbeite ieh den ,,Grundvorgang bei 
den reinsten F~llen derselben" heraus, und S. 56 bemiihe ieh reich 
um eine Lokalisation derselben, wobei ich es (S. 37 und 56) als das Wahr- 
scheinlichste bezeiehne, dal~ diese innerhalb eines eng begrenzten Be- 
zirks im Hirnstamm, und zwar im Hypothalamus oberhalb der Kerne 
der inneren Augenmuskeln zu suchen sei. Diese meine Auffassung steht 
nun keineswegs in Widerspruch zu den anderen Feststellungen, die ich 
auf Grund aller bis dahin 3rorliegenden eigenen Erfahrungen machen 

mul3te,  dab in der Praxis (ich unterstreiche: in der Praxis) sowohl inner- 
halb dieses Typus der Pt. eine Fiille yon Variationen vorkommen - -  ich 
konnte dabei auf meine Aufstellung der Atypien aus dem Jahre  1923 
und die yon Adie aus dem Jahre 1931 verweisen - - ,  wie dab zwischen 
der Pt. ihrerseits - -  ich will heute noch sch~trfer sagen: den einzelnen 
Fs die man ihr noch gerade zurechnen kann - -  und den iibrigen Haupt-  
typen yon PupillenstSrungen keine scharfen Grenzen zu ziehen seien, der- 
ar t  da6 z. B. z~4schen einem atypischen Falle yon reflektorischer Starre 
- -  dal~ es solche gibt, mul~ ich hervorheben, so unbequem zu denken 
und so unerfreulieh ffir die Differentialdiagnose es auch ist - -  und einem 
atypischen F~lle yon Pt. die Unterschiede f a s t  b i s  s Nul l  zusammen- 
schrumpfen. Demgem~6 sprach ich (S. 36) yon den 3 Kreisen, die sich 
in nicht unerheblichen t~ezirken tiberschneiden, und gebrauchte das Bild: 
,,Stellen wir nns jedes einzelne pathologische Merkmal als Steinchen 
eines Mosaiks vor, so wiirden wir sagen: atypisehe F~lle~ alter 3 StSrungs- 
arten haben eine gauze Reihe yon Steinchen gemeinsam." Fiir die Rich- 
tigkeit dieser meiner Behauptung k a n n  ich heute einen neuen Beleg 
bringen : In  einer Mitteilung yore Herbst  1937 greift Bi2rki ~ auf 3 Formen 
der reflektorischen Pupillenstarre zuriick, die Behr 1936 aufgestellt hat ;  
nun : die dritte, als ,,komplizierte reflektoris the Pupillenstarre" bezeiehnete 
Form, die nach Bi~rki ,,s wohl meist auf Tabes dorsalis" beruht, 
ist gerade durch den langsamen, oft sogar tonischen Ablauf der Kon- 
vergenz- und Rekonvergenzbewegung der Pupflle ausgezeiclmet und 
somit yon der klassisehen Pt. nur dutch das Fehlen der Mydriasis (,,die 
Pupillen shad meist miotisch, kSnnen aber auch normal weir sein, jedoch 
hie mydriat isch")unterschieden.  Adie selbst aber schrieb3: ,,There are 
very few exceptions to the rule that  the abnormal (so. tonic) pupil is 

1 Foil, Gerd: Dtsch. reed. Wsehr. 1938 II, 1253. - -  2 Biirki: Schwoiz. rood. 
Wschr. 1937 I, 774. - -  a Adie: B1"it. J. Ophthalm. Aug. 1932, 453. 
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the larger one." Zwischen diesem zwar sehr seltenen, aber immerhin 
vorkommenden Falle yon Pt. und jener ,,komplizierten reflektorischen 
Starre" besteht danach fiberhaupt kein Unterschied. Nimmt  man hinzu, 
dab auf der anderen Seite z .B.  nach E. Frey  ~ yon Mona]cow stets die 
Meinung vertreten hat, daf~ eine einseitige maximale Mydriasis oft zu 
den Fri ihsymptomen der echten Tabes dorsMis gehSrt (und yon ihm 
als Ausdruck einer entzfindlichen (~bererregbarkeit des sympathisehen 
Pupillenzentrums bzw. der sympathisehen Pupillenbahn gedeutet wurde), 
so muB ieh es Ms schwer versti~ndlich bezeichnen, dab meine Auffassung 
yon den flieBenden Grenzen und (~berschneidungen zwisehen Pt. und 
den anderen Haupt typen  yon PupillenstSrungen iiberhaupt noeh Wider- 
stand finder. Denn sie ist ja mit  der anderen yon m i r n i e  bestrittenen 
Anschauung sehr wohl vereinbar, dab zwisehen einem roll ausgepr~gten 
Fall reflektorischer Starre und einem ebenso ausgepri~gten yon Pt. ein 
grunds~tzlicher Untersehied besteht. 

Alle Bemfihungen um eine scharfe Abgrenzung der verschiedenen 
Typen dauernder PupillenstSrung entspringen ja, nun nieht sozusagen 
einer Sucht naeh scharfer Syndromzeiehnung als rein praktischen Gesiehts- 
punkten. Wenn die Ver6ffentlichungen Adies trotz aller (ausschlieBlich 
yon deutsehen Forschern ge]eisteten) Arbeit fiber die Pt. so  starke Be- 
achtung gefunden haben, so war dies zweifellos mehr noeh als auf seine 
Entdeckung ihrer hiiufigen Kuppelung mit Areflexie auf seinen Hin- 
weis zurfickzuffihren, dab dies Syndrom, so sehr es einer rudiment~ren 
Tabes /~hnlich sieht, nieht auf Syphilis beruhe. Dem entspreehend 
befestigte sieh bald die Auffassung: so sicher die , ech te"  reflektorisehe 
Pupillenstarre eine sp~tsyphflitische Erscheinung darstellt, so sicher ist 
die Pt.  mit  oder ohne Areflexie keine solche. Abet so unbequem es ist: 
beide Teile dieses Satzes sind noeh nicht vollst~ndig erh~rtet. Was den 
ersten Tell desselben anlangt, so kann man zwar bei 95--98 % der Kranken, 
bei denen eine ausgesprochen miotisehe Pupille eine richtige, d .h .  aueh 
naeh ]s Dunkelaufenthalt bestehen bleibende Lichtstarre bei 
tadelloser, ja fibermi~Biger Konvergenzverengerung aufweist, sagen: es 
liegt eine echte Tabes dorsalis vor. Aber Fi~lle wie der nachstehend kurz 
wiedergegebene - -  und jeder Neurologe mit groi3er Erfahrung kann wohl 
~hnliehe Beobaehtungen beibringen - -  lassen sich nun einmal doeh 
nur kraft  eines Diktats auf eine rudiment~re spiitsyphilitische Tabes 
abstempeln : 

Wenig, geb. 18.8.97, seit ]914 Schramkenw~trter, 1918--1920 in franzSsischer 
Gef~ngenschaft. Bei den b~hn~mtlichen 5 Jahresuntersuchungen wurden his 1933 
Pupille und Reflexe als normal befunden, bei der yon 1938 ReflexanomMien aa 
Pupillen und Beinen entdeckt. Anamnese v61lig negativ, auger zweimM Sitzen- 
bleiben in der Schule (keine Debilit~tt !), hiiufig Mandelentziindung 1926/27, die 
ehlmM zur Incision fiihrte. 1916 zum Milit~r eingezogen, bis 1920 in Gef~ngensehaft. 

lJFrey, E.: Schweiz. Arch. Neur. 40, 115 (1937). 
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Er fiihlt sieh v611ig gesund und aueh bezfiglich der Augen roll leistungsf~hig. Neuro- 
logiseher Befund bis auf Areflexie der tCnie- and Achfllessehnenreflexe v611ig normal, 
aueh Liquor einschlie~lieh Wa.-, M.K.R. II- und ,,Pallida"-Reaktionen. Augen- 
befund (Prof. Poos) : Linke Pupflle etwas entrundet, 1,5 mm welt, lichtstan', reehte 
2,5ram, Spur Liehtverengerung, anffallend starko ,,Konvergenzreaktion"; die 
diasklerale Durchleuehtung ergibt links an einigen Stellen, die herdf6rmig neben- 
einander ]iegen, ziemlich starke Durehleuchtbarkeit". Bei meiner Untersuehung 
Korlvergenzverengerung eher herabgesetzt als verst/irkt. Ftmdus usw. o.B. 

Bei diesem Manne, der mit einer Unterbrechung w/~hrend des Krieges 
seit 18 J~hren ununterbrochen ohne jede St6rung anstandslos seinen 
Dienst als Schrankenw~rter bei der Eisenbahn verrichtet, w~ren wohl 
nie die Abweichungen an Pupillen and Sehnenreflexen gefunden worden, 
die ganz auf eine symptomenarme Tabes hinweisen, wenn nicht satzungs- 
gem/il~ alle 5 Jahre bei ihm die Augen untersucht wfirden. Und doeh 
lassen sich bei eingehendster Ermittlung keinerlei Zeichen von Syphilis 
in Anamnese oder Serologisehem Befund nachweisen. Das heil~t also: 
Solange die Serologie uns keine Mittel an die Hand gibt, in jedem Falle 
mit 100 %iger Sicherheit zu behaupten, dab die Syphilis zu Sp/itwirkungen 
im Zentralnervensystem eines Menschen gefiihrt hat (was sie bekanntlich 
heute nicht vermag), 1/~l~t sich die Frage nach einer syphilitisehen Ver- 
ursachung gewisser F/itle yon re/lektorischer Starre mit Areflexie ebenso- 
wenig sicher bejahen oder verneinen, wie sie sich bei manchen F/~llen 
yon A.S. in diesem oder jenem Sinne entseheiden 1/~Bt. 

Als Gegenstfiek zu dem 1. Fall gebe ieh bier die naehfolgende 
Beobaehtung wieder: 

Josefine Sack, geb. 1897. SeR Sehulzeit in einer Grol]stadt Kindergartnerin, 
Masseuse und Krankenpflegerin, Gesellsehafterin, aueh im Ausland. Weii~ nichts 
yon gesehleehtlieher Ansteekung: ,,were1 iiberhaupt, mtil~te es um 1923 gewesen 
sehl", weft sie damals auBereheliehen Verkehr hatte; aber bemerkt hat sie an ihrem 
KSrper nichts. 1924 Sehunf~higkeit links beim Eintritt aus dem Dunkeln ins tIelie, 
ging deshalb zum Augenarzt, der sie zum Nervenarzt verwies; dieser verordnete 
wegen fehlender Kniereflexe - -  bei ,,reinem Blut" - -  Wismutspritzen. 1.925 habe 
ein Professor Sehnervenentziindung festgestellt, die mit Spritzen in die Schl~fen 
behandelt wurde. Seit 1928/29 Herzk]opfen, Juni 1938 bei ttochtour Schwanken, 
spkter ziehende Schmerzen in den Augenmuskeln an der Innenseite, sp~ter auch 
Kopfsehmerzen, seit 1/2 Jahr unregelm~l]ige Menstruation. Aul~er systolischem 
Mitralger~usch, leichtem ~)dem der Unterschenkel, Sehnenareflexie am ganzen 
KSrper und PupillenstSrungen Befund ganz normal, auch der Liquor nach jeder 
Riehtung (Wa., l~einicke, Pallida negativ). Eigene Untersuehung: Reehte Pupille 
etwas entrundet, weiter als die ]inke, lichtstarr, links Lichtreflex ann~hernd prompt 
und ausgiebig. Bei Konvergenz rechts prompte Verengerung, abet sehr triage 
Erweiterung, beides links intal~t. Urteil Prof. Poos: Anisokorie; Miosis links mit 
.prompter unausgiebiger Verengerung auf Licht und bei Konvergenz. Pnpillotonie 
rechts. Konvergenzverengerung normal. Diasklerul beiderseits Aufhellung des 
Irisstroma. Augenbefund sonst o.B. 

Wer vermSchte bei dieser Heilpflegerin, welche auf den] einen Auge 
eine atypische Pt., auf dem anderen eine Mittelform zwischen absoluter 
und reflektorischer Starre bietet, eine Syphilis als Ursache mit grS~erer 
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Best immthei t  behaupten oder ablehnen als bei dem erst beschriebenell 
Schrankenw~rter  ? Man hat den Eindruck, dal~ in der Mehrzahl der F/~lle 
yon A.S. die Syphilis keine Rolle spielt, und erwiesen ist es fiir die erb- 
lichen F/~lle; aber bewiesen ist auf der anderen Seite die These, dal3 sic 
hierbei Oberhaupt nicht  in Bet racht  kommt ,  bislang keineswegs. 

Wie schwierig es ist, in den F/~llen, die die Koppelung yon Pupillen- 
st6rungen mit  Areflexie bieten, eine sichere Entscheidung fiber die Rolle 
der Syphilis zu treffen, geht  aueh aus Nachfolgendem hervor :  Auf S. 43 
meiner Monographie bin ic'h auf die Koppelung der absoluten Pupi l len-  
starre mit Areflexie n/~her eingegangen. In  diesem Zusammenhang habe 
ich such den eigens beobachteten Fall einer F rau  besprochen~ in dem 
Anamnese und Serologie keinerlei Hinweise auf eine frfiher durchge- 
machte  Syphilis ergaben. Ich  babe mit  Prof. PoDs inzwischen ein Gegen- 
s tock bei einem Manne beobachtet ,  der bis in alte Einzelheiten genau 
dasselbe klinische Bild und denselben negat iven Liquor be t  wie jene 
weibliche Kranke,  aber ve t  13 Jahren .e inmal  nach einem ,,PSckelchen" 
an der Glans penis einen positiven , ,Wassermann" im Blur bei negativer 
Meinicke-K1/irungsreaktion zeigte. 

Gustav Vogel, geb. 1901, verheiratet. Vater ,,Gicht", frfiher Trinker. ~[utter 
starb mit 52 Jahren all Ascites. Von 4 Geschwistern starben zwei klein, eine lebende 
Schwester leidet seit Jahren am Kopf und riecht immer stark aus der Nase, die immer 
gespiilt wird. Zwei gesunde Kinder. In der Schule .zweimal sitzen geblieben wegen 
siebenmaligen Ortswechsels. Seit 1924 Drahth/~rter; in seiner Fabrik leiden an- 
geblich vide an Bleivergiftung. Seit Juli 1925 stechende Schmerzell im l~ficken 
und der Lendellgegend, eigenartiges Gefiihl in den ]~einell. Gehen zunehmend 
beschwerlich, zuletzt komlte er ohne Stock iiberhaupt nicht gehen. Daher Unter- 
suchung in der Medizinischen Klinik MOnster. Befund: lZechte Pupille welter als 
]inke, beide entrundet, normale Reaktionen. Wackelbewegungen beim Gehen. 
Reflexe o.B. Wassermann im Blur + + ,  Meinicke-[(1/irungsreaktion negativ, 
keine spezifische Kur. Diagnose: hysterisch lixierte BewegungsstSrung nach Hexen- 
sehu]. Seit 1934 verschwommenes Sehen'mit dem rechten Auge beim SchieBen. 
Seit 1936 ReiBen in den Waden und Oberschenkeln nach der Arbeit. Herbst 1937 
periodenweise Appetitlosigkeit und starker Magendruck, 8 Tage lang Erbreehen. 
Vor mehr als 10 Jahren Zahnfleischentziindung mit starkem Zahnausfall. M/~rz 1938 
starke RStung des linken Auges. Seit Mitre April 1938 Kopfschmerzen, manehmal 
such taumeliger Gang. Nervenarzt: ,,Verdacht anf progressive Paralyse" trotz 
negativer Luesreaktionen im Liquor, Provokationsschmierkur. Be~und in der 
Nervenklinik Mai 1938: Asthenischer Habitus. Leichter Tic im mittleren und 
unteren Facialis links. Augen: wechselnd sehlechte Konvergeilz; reehte Pupille 
entrundet. Anisokorie: rechts 4, links 2,5 ram. Licht- und Konvergenzstarre such 
im Dunkeln. Urtefl Prof. PoDs 27.5.38: ,,Sehr wahrscheinlich bestehen schon seit 
1925, als erstmalig sich BeweglmgsstSrungen in beiden Knien bemerkbar machten, 
StSrungen im Nahsehen infolge Akkommodationsparese. Heute besteht beiderseits 
auSerdem absolute Pupillenstarre mit Anisokorie (rechte Pnpi~e welter als die linke) 
und Entrundung rechts. Am Hornhautmikroskop sieht man beiderseits lediglieh 
uI~regelm/~l]ige wurmfSrmige Kontraktionsbewegungen des Sphincters, wechselnd 
in den verschiedensten Abschnitten seiner Circumferenz. Der Patient bet/~tigt seine 
Konvergenz sehr gut. Eine deutliche Verengerung der Pupillen ist hierbei kaum 
nachweisbar. Bei der diaskleralen Durchleuchtung sieht man beiderseits an keiner 
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Stelle abnorme Durchleuehtbarkeit der Iris, auch nicht im Sphincter. Die Fern- 
sehsch~rfe ist normal. In der N~he wird beiderseits feinste Drueksehrift Nieden I, 
in 30 em Entfernnng nur naeh Ausgleieh der bestehenden Akkommodationsl~hmung 
mit ~-3,0 sph gelesen. Das Zustandsbild mug mit atypischer Ophthalmoplegia 
interna bezeichnet werden und k6nnte bei A usschl~tfl luischer Genese im Zusammenhang 
mit der Are]lexie der ~nteren Extremit~ten wohl dem Adieschen Symptomkomplex 
zugeordnet werden. Die Gesichtsfeldpriifung ergab beiderseits keinen Defekt. Eine 
Moti]it~ts- oder Sensibilit~tsst6rung ist nicht nachweisbar. In den Endstelhmgen 
treten nur vorubergehende nystagmiforme Unruhebewegungea auf." Patellarsehnen- 
reflex rechts 0, links eben angedeutet, Achillessehnenreflexe beide 0. Nervenst~mm e, 
Romberg, Sensibflit~t o.B. Sprache infolge Zahnlosigkeit etwas verwaschen. 
Psychiseh: keine Auff~]]igkeiten. Bei Oceipitalpunktion Kollaps. Blur und Liquor 
~T611ig negativ (Wassermann, Meinieke-Klarungsreaktion :[I, Pallida). Internistisehe 
Untersuehung: negativer Befund. Blutbfld: niehts flit Bleisch~digung. 

Nachtr~glich gibt er auf genaue Beffagung - -  der ersten arztliehen in dieser 
Richtung seit 1925 - -  an, Anfang 1925 an der Glans penis ein juckendes P6ckelchen 
bemerkt zu haben, das naeh wenigen Tagen verschwand. 

Katamnese : September 1938 vSllig arbeitsfghig; keine Kopfschmerzen. 

Wenn  die Schulen Wagner  von Jaureggs und Nonnes  - -  unter  Zu- 
s t immung el[er  Neurologen yon  grol]er Erfahrung :-- immer wieder auf 
Fs sicherer Sps des Zentralnervensystems hinweisen 1, in 
denen der serologische Befund normal  ist, der neurologische aber sich wie 
jener j a h r e - h i s  jahrzehntelang in einer reflektorischen Pupillensterre 
mit  oder ohne Areflexie der Sehnenreflexe, d . h .  in einer rudiment~ren 
, N a r b e n t a b e s " ,  erschSpft und wenn andererseits N o n n e  in jahrzehnte- 
langer Forscherarbei t  nicht  miide geworden ist, immer wieder darzulegen 
(wie es z. B. auch zehlreiche franz6sisehe Autoren taten),  dab die Syphilis 
so ziemlich alle nerv6sen Syndrome hervorrufen kann, die wir kennen, 
so sollte man  doeh mit  der apodiktischen Ablehnung der M6ghchkeit,  
delt des A.S. gelegentlich einmal euf Sps beruht,  vorl~ufig vor- 
siehtig sein, umsomehr  als kliniseh und  verlaufsm~Big zwischen den 
seropositiven und den seronegativen F~llen rudiments  echter T a b e s  
kein Unterschied besteht. So lassen sich die neuerhehen Angaben yon 
Lhermit te  (1937), T o u r n a y  2 (1935), Charany  2 (1935), Sit t ig  ~ (1937) auch 
nicht  kurzerhend mit  der Behauptung eb~un, es babe sich hier um keine 
Pt.  gehendelt  oder eine Syphilis sei nieht geniigend gesiehert. Ftir die 
F~lle yon  Behr,  Bi~rki ~, Bergmark  5 und aueh wohl die yon Sit t ig gilt 
dieser Einwur~ eber jedenfalls n ieht ;  denn gerade diese wurden unter  
modernen Gesiehtspunkten griindlich untersucht .  Men mtil3te bei ihnen 
also ein syphi!idogenes A.S,, d. h, eine rudiment~re pupillotonische Tabes 
annehmen, sofern es sieh nicht  um das ,,zuf~llige" Zusammentreffen 
desselben mit  einer latenten Syphilis handelte. Es ist zuzugeben, dab 

! wie ich in meiner Monographie:S. 40 ngher ausgefiihrt habe. - -  ~ Tournay 
u. Charany: zit. naeh Jaensch a.a. 0. --" ~ Sittig: Revue neur. 68, 753. - -  Zbl. 
Neut. 89, 54. - -  Sieben Fglle, bei denen Syphilis serologisch oder anamnestisch 
nachgewiesen werden konntei - -  4 Bi~rlci: a.a. 0. - -  5 Be rgmark: Acta reed. 
seand. (Stockh.) a. a. O. 
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mit dieser M6glichkeit sehr gerechnet werden mul~, zumal die genealogische 
Neurologie bei fast allen organischen Nervenleiden die Beobachtung 
gemacht hat, dab gelegentlich der Trgger eines solchen, weft er vor Jahr  
und Tag real eine Syphilis durchgemacht hatte, noch latente Zeichen 
einer solchen aufweist, ohne dab dadurch das klassische Bild der be- 
treffenden Erbkrankheit  modifiziert worden witre 1. Es ist auch zuzugeben, 
dab noch andere Tatsachen gegen eine syphilitische Verursachung des 
A.S. sprechen - -  Tatsachen, die his zu einem gewissen Grade typisch 
sind ffir das gesamte Erscheinungsbild, sozusagen positive 1Rerkmale 
desselben, so einmal das ti}berwiegen des weiblichen Geschlechts - -  in 
meinem Bestand im Verh~]tnis 9:4 - - ,  insbesondere bei jfingeren weib- 
lichen Personen yore Lande und aus Bezirken, in denen Syphilis sehr 
selten ist, zum anderen im ]clinischen Bilde die hfi.nfige Halbseitigkeit 
der Pt., weiterhin eine gewisse Labilits des Pupillarverhaltens, derart, 
dal~ im Gegensatz zu dem sozusagen stabileren Bilde der reflektori- 
sehen und absoluten Starre trotz der Regelm~l?igkeit der grunds~tzlich 
wichtigen Erscheinungen als solcher diese nicht selten yon Untersuchung 
zu Untersuchung quanti tat iv weehseln - -  ein Verhalten, das ja auch 
bei Tonusst6rungen der quergestreiften Muskul~tur hgufig beobachtet 
wird, weiterhin die h/~ufige allgemeine Myohypotonie und sehliel~lich die 
Hdiu/igkeit aller m6glichen neuro-vegetcttiven, insbesondere sympathischen 
Reiz- oder Schwiicheerscheinungen 2, wie sie in dieser Weise bei den F/~llen 
rudimentarer Tabes kaum beobaehtet werden. Auch die bald mehr 
subjektiven, bald mehr objektiven Erscheinungen an den Augen selbst, 
auf die Prof. Poos an anderer Stelle wohl zu sprechen kommen wird: 
subjektiv alle m6glichen Kl~gen fiber Beschwerden an oder fiber den 
Augen, Unbehaglichkeiten bei Beliehtungswechsel, objektiv die Neigung 
zu konzentrischer Gesichtsfeldeinengung, die vielleicht manchmal mit  
Akkommodations- oder Adaptationsst6rungen in Zusammenhang steht, 
sind der Tabes fremd und bilden andererseits Zfige, die dem Bilde des A.S, 

i Bezi~glich Einzolheiten verweise ich auf me,he a11gemeinen Ausfiihrungen zur 
genealogischen Neurologie (Handbuch der Neurologie, Bd. 16, S. 250ff. 1936). 

2 Ich habe diese in meiner Monographie S. 55 besproehen; dabei aueh schon auf 
die Kombination mit psychischen St6rungen, maniseh-depressiven oder anderen 
Formen des erblichen Irreseins hingewiesen, die yon Jelli//e, mir u. a. beobachtet 
stud. Es trifft daher nicht zu, wenn Gerd Vo/3 behauptet, in der Literatur seien 
solehe beim A.S. bisher nieht erw~hnt. Dies ist aber aueh unerheblieh, derm 
die ganz ~berwiegende Mehrzahl dieser Menschen lassen solehe g~inzlich ver- 
missen, bieten hOehstens Ziige neuropctthischen 2V'aturells. Dagegen babe ich 
noeh keinen Fall yon A.S. gesehen, in dem dasselbe mit angeborenem Schwach- 
sinn verkniipYt oder Anhaltspunkte fiir das Vorkommen des letzteren in der 
Familie gegeben gewesen wgren. Ich muB es daher als etwas voreilig be- 
zeiclmen, wenn Vofl geradezu behauptet, bei einem Fall yon angeborenem 
Schwachsinn wtirde eine etwa vorhandene Ft. niehf~ gegen, sondern fiir eine Erb~ 
krankhei~ sprechen. 

Archiv  fiir Psyahia t r ie .  l~d. 109. 26 



396 Ferdinand Kehrer: Weiterer Beitrag 

ein besonderes Geprgge geben, ja bis zu einem gewissen Grade kennzeieh- 
nend fiir dieses sind. 

Nit einer gewissen Sieherheit als Grundursaehe des A.S. aussehliegen 
1/~Bt sieh die Syphilis  und die ganze Oruppe aller anderen exogenen 
Seh/~dliehkeiten, welehe bislang besehuldigt wurden, somit nur dann, 
wenn dutch den Naehweis des Vorkommens mehrerer gleiehartiger F/~lle 
in der Blutverwandsehaft des betreffenden Kranken die aussehliel31ieh 
erbliehe Verursaehung erwiesen wird. Ieh betone ausdriieklieh: mit einer 
gewissen Sieherheit; denn so unbequem die Tatsaehe aueh ist, so 15~ftt 
sieh nieht verheimliehen, dab ja seit langem Familien[iille yon echter 
Tabes im Sehrifttum bekannt sind. Ieh bin auf dieses Problem vor Jahren 1 
eingegangen nnd neuerdings haben Curtius-Schlotter-Scholz 2 in den t~ami- 
lien derjenigen Kranken, bei welehen sieh die Tabes auf ,,siehere neuro- 
logisehe Pupillenanomalien" besehr/~nkt, aueh wieder verh/~ltnism~gig 
h/~ufig, und zwar besonders bei Gesehwistern soleher, ebenfalls eine in 
Pupillenst6rungen sieh erseh6pfende rudiment/~re Tabes, gefnnden. 
Eine famili/~re H/~ufung gleieher Krankheitsf~lle kommt somit aueh bei 
exogenen Nervenkrankheiten vor. 

Noeh problematiseher werden die Dinge dadureh, dal3 ja aueh, wie 
ieh in meiner Monographie (S. 42) dargelegt habe - -  yon Strohmeyer - -  
[amili~ire Fiille mit re/lektorischer Starre und Myare/lexie besehrieben 
sind, in denen keinerlei anamnestisehe oder serologische Anhaltspunkte 
ffir Syphilis zu linden waren, wohl aber maneherlei andere, wahrschein- 
lieh rein erblich verursaehte nerv6se und psyehisehe Syndrome. Wenn 
man mm etwa auf Grund der Tatsaehe, dag in friiherer Zeit vielfach eine 
reflektorisehe Pupillenstarre diagnostiziert wurde, wo in Wirklichkeit 
eine Pt. bestand 3, auf den Gedanken kommen k6nnte, dag dies auch fiir 
die Strohmeyersehen F/tlle zutrifft, so kann ich selbst aus neuester Zeit 
den Beweis liefern, dab es tats/~chlieh Fs gibt, in denen die Verbindung 
yon riehtiger reflektoriseher Starre mit Areflexie bei negativem Blur- und 
Liquorbefund und ohne sonstige Hinweise auf Lues familiar auf dem 
Boden der Heredodegeneration vorkommt: 

Familie A. Prob. I. Christine, geb. 1896, kommt in die Nervenklinik wegen 
seit 3 Jahren bestehender krampfartiger Sehmerzen in der ganzen reehten Gesichts- 
und Kopfh~lfte. Blieb yon Kindheit auf im Waehstum zm'iick, sie heiratete gleieh- 
wohl und hatte 6 Geburten, vier dureh Zange, yon denen drei bei oder direkt naeh 
der Geburt starben, das dritte, ein Junge, 17 Jahre alt, sei gesund, dann zwei dutch 
Kaiserschnitt nach Angabe des Frauenarztes wegen allgemeiner Verengerung des 
Beekens vor 8 und 3 Jahren. Befund: K6rpergrg]3e 142 cm. Allgemeine, ann~hernd 

1 Kehrer, F.: Handbuch der Neurologie, Bd. i6, S. 151ff. 1936. 
2 Curtius-Schlotter-Scholz: Arb. u. Gesdh. 1938, H. 33, ll9f. 
3 Besonders beachtlich sind in dieser Beziehung die Nachpriifungen Biirlcis 

in der Baseler Univ.-Augenklinik (Sehweiz. reed. Wsehr. 1937 I, 277), der feststellte, 
dab unter 125 nachuntersuehten F~llen, bei welehen in den Jahren 1925--]935 
reflektorische Starre diagnostiziert worden war, 10 in Wirkliehkeit eine Pt. boten. 
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proportionierte Kleinheit, blasse Haut, mittleres Fettpolster. Trigeminus 1I rechts 
druekempfindlich, sonst Kirnnerven frei. Augenbefund (Prof. Poos): Leichte 
Divergenz, beiderseits Vorderkammer seieht und Iris vorgew61bt. Pupillen eng, 
entrundeb, reehts welter als links. Liehtreflex reehts fast, links ganz aufgehoben, 
Konvergenz beiderseits prompt. Allgemeine Itypotonie. Armref/exe sehwaeh. 
Patellar- und Achillesreflexe mit keinem Mittel ausl6sbar. Sensibilit~t o.B. 
I~omberg usw. negativ. Blur und Liquor rtaeh jeder Riehtung, insbesondere die 
3 Luesreaktionen, negativ. 

Prob. II. Getrud, geb. 1901. Im 6. Jahr wurde krummer Riicken festgestellt, 
deswegen his zum 13. Jahr in orthop/~diseher Behandlung. Diagnose: Skolios. 
raeh. I I I  nrld l~undrtieken. Seitdem fast in jedem Friihjahr und Herbst Ltmgen- 
katarrh and Rtickensehmerzen. Aul]erdetu wurde seitdem 1/~ngeres Gehen infolge 
Sehmerzen im Knie und in den Fuggelenken immer sehleehter, der Riieken wurde 
langsam krummer und der Kniekfug starker; hat aueh oft Asthma und Herz- 
besehwerden. 

Befund: Kgrpergr6fie 145 era. Starke Kyphoskoliose. Genu varum beiderseits; 
linker l~'ug naeh innen abgekniekt. Pupillen etwas entrundet; bei Sonnenlieht im 
Zimmer rechts 41/2, links 31/2 ram; auf Licht keine Verengerung, bei Konvergenz 
reehts bis 31/2, links 3 ram. Allgemeine Hypotonie, Knie- und Achillesreflex (wieder- 
holt) nicht ausl6sbar. Liquor: Pan@ positiv, A]buminvermehrung (43 rag-% 0), 
alle 3 Luesreaktionen negativ, aueh im Blur. 

Patienten stammen yon einer Mutter, die in Ehen mit 3 M/~nnern 20 Sehwanger- 
sehaften hatte. Davon waren mehrere Frtihgeburten, andere sind klein gestorben, 
Bin Zwillingspaar, geboren vor Prob. I, hatte Wol/srache~, starben kurz naeh der 
Geburt. Eirt Bruder ist an Blutvergiftung gestorben im 33. Jahr, eine Sehwester 
war stark verwachsen and starb im 18. Jahr. Drei ~lbere Brtider sind im Krieg ge- 
fallen, waren mittelgrog. Von den insgesamt 5 Lebenden (naeh den Probandinnen) 
ist noch eine Schwester 1903 geboren, die gesund, grog und kr~ftig ist. Die Mutter 
starb 1928 an Uteruskrebs, war vielleieht etwas psychopathiseh, der Vater, der 
sehr klein war, endete dutch Suicid im Krankenhaus 1904. 

An  der erbliehen Verursaehung dieser etw~ als reflektorische zu be- 
zeiehnenden Pseudotabes bei den beiden Sehwestern dieser Familie kann  
um so weniger gezweifelt werden, als in der I~eihenfolge der Geschwister 
zwiseherL den beiden nanosomen Probandinnen gesunde Gesehwister mit  
normalem KSrperbau stehen. Die l~bereinstimmung des gesamten Bildes 
der beiden Sehwestern legt die Vermutung nahe, dab die k6rperbauliehen 
Abweiehungen Ausdruek einer gleiehen erbliehen Grundst6rung sind, 
die am ehesten hypophys/ ir  zu lokalisierert w~re. Hietitir  sprieht, dal3 
aueh in den F/illen yon Strohmeyer /~hnliehe K6rperbaust6rungen ge- 
Iunden wurden wie bei meinen Kranken :  zweimal Adipositas und je 
einmal Kyphoskoliose und angeborener I-Ififtfehler bei den Gesehwistern 
dieser beiden Probandinnen,  dazu je einmal Dystrophia  museulorum 
progressiva, einmal bei den Kindern  des Ausgangsfalles und den Kindern  
einer Sehwester derselben. 

Es ist auff/~llig, dab sieh aueh bei dem naehstehend besehriebenen 
Krankheitsfall ,  der eine Dbergangsform zwisehen reflektoriseher und 
pupillotoniseher Pseudotabes (d. h. also eine nieht-syphilidogene Ver- 
bindung yon reflektoriseh-10upillotoniseher Pupillenstarre mit  Myare- 
flexie an den Beinen) bietet, ebenfalls eine hypophys/~re Fet tsueht ,  und 

26* 
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zwar als Teilerscheinung des Cushingsyndr0ms fand, die in diesem 
Falle auch als eine erbliche StSrung aufzufassen ist. 

Familie B. Antol~ie H., geb. 1896, stammt aus schwer belasteter Familie: ein 
Bruder, 20nke] vgterlicherseits und der V~tersvater zeigten Chorea chronica in 
lnilder Ausprggung, die letzteren mit Wahnbildung and Geistesschw~ehe, der Vater 
war 10 Jahre in Anstalten, starb in einer sotchen. Ein Vetter ist so abnorm fett- 
leibig, dab er sich nicht in den Friseurstuhl setzen kann, andere Blutsverwandte 
haben Basedowoid, Schwachsinn, hysterisehen oder neuropathischen Charakter. 
Psychiseh bietet Patientin sehizophren anmutende Wahnideen seit der Geburt ihres 
einzigen Kindes. Von Anfang der Ehe an Dyspareunie. Ehescheidung yon ihr 
nicht erreicht. KSrperbau und -form typisches Cushingbild in milder Auspri~gung. 
5Ieurologisch: Obere ExtremitY.ten Hypotonie und Hyporeflexie; untere Extremi- 
tgten normaler Tonus, Patellarreflexe sehr schwach, Achillesreflexe fehlen, Plantar- 
reflexe lebhaft. Sonst o.B. Liquor nach jeder Riehtung, insbesondere Syphilis- 
reaktione~ normal. Sella o.B. Augenbefund (Prof. Poos): leiehte Protrusio; 
rechte Pupille 5, ]inke 31/~ mm welt; deutliche Entrundung der rechten Pupille; 
Licht- und Konvergenzverengerung links normal, rechts Verengerung auf Licht 
nur wenig und vorzugsweise im oberen Abschnitt, Kontraktion wurmfSrmig trgge, 
Naheinstellungsverengerung rechts sehr mangelhaft, Erweiterlmg danach ziemlich 
rasch, Sphincter pupillae rechts teilweise atrophisch, somit ,,nicht typische Pt., 
nicht typische reflektorische Starre". 

Volt dem letzterelt Falle ffihrt pathogeltetisch eine direkte Liltie zu 
einem weiterelt meiner Beobachtung,  welcher die Verbindung eines roll  
ausgepr~gten ,,Cushing" mit  Hypotonie ,  M yareflexie und distalen Muskel- 
atrophien an Armen und Beinen bot  1 (s. Abb. 1 u. 2). Die letzteren Er-  
scheinungen sind hier deshalb besonders bemerkenswert ,  well erstens (wie 
oben in der yon Strohmeyer beschriebenen Familie zweimal bei n~chsten 
Blutsverwandten der beiden Gesehwister ,,reflektorische Pseudotabes"  
(beide Male in derselben Gelterationsreihe) gefunden wurde, and  well 
zweitens ich selbst dieselbe Alternanz yon typischer Dystrophia muscu- 
lorum progressiva mit und ohne Cushing bei 2 Briiderlt beobachtelt k0nnte. 
~Tber den ~lteren der beiden Brfider ist das Wiehtigste dureh meilten 
damaligeu Assistenten Gausebeck und reich 1930 berichtet  worden 2. Die 
gen~ue Nachpriifung ergibt, da[~ - -  was wir damals nicht  kl~r deuten 
konnten  - -  die modifizierte , ,hypophyss Fet t sncht" ,  yon der damals 
gesprochen wurde,  Teilerscheinung eines , ,Cushingsyndroms" bildete 
(s. Abb. 3). Die mikroskopisehe Unt, ersuehung der Obersehenkel- and  
Wadenmusklt latur,  welche freultdlicherweise 1930 Herr  Prof. Kremer yore 
hiesigen an~tomischen Ins t i tu t  bei beiden Briidern durchfiihrte, ergab 
- -  beim i~lteren in sehr viel st~rkerer Auspr~gung - -  das Bild der lipo- 
matSsen Pseudohypertrophie  (,,der Gastroenemius zeigt neben Kern- 
wueherung und  Vermehrung des Per imysium internum nur  noeh zer- 
streut vereinzelte Ztige yon Muske]gewebe; im Vastus lateralis gelingt 
es nur mit Miihe, innerhalb des m/~chtigen Fettgewebes i iberhaupt hier 
und d~ eine ganz vereinze]te Muskelfaser ausfindig zu machen") .  Bei 

1 Ver6ffentlichung erfolgt an anderem Ort; kurzer Hinweis in MUnch. reed. 
Wsehr: 1938 II, 1212. - -  2 Kehrer. iv. u. Gausebeclc: Med. Klin. 1931. 
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dem glteren wie bei dem jiingeren isg heuge der Befund ungefghr derselbe 
wie vor 8 Jahren. Der j/ingere, jet.zg 13 Jahre Mr, der nut im Waehstum 

etwas zurfiek isg, aber relativ groBen 
Kopf hat (H.-U. 54,5 cm), zeigt das 
typisehe Bild des Sehulterbeeken- 
typus der Dystrophia museulorum 
progressivs~, zeigg Aufhebung der 

A b b .  1. A b b .  2. 

P~tellarreflexe, links mit, reehts ohne Jendrassik, Andeutung des Achilles- 
reflex (Abb. 4 und 5). 

A b b .  3. 

Kommen wir naoh dieser Abschweffung wieder ~uf die Fr~ge Syphilis 
und A.S.? zuri~ek, so ist zu sagen, dab die neuerlieh in gewissen Fgllen 
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gemaehte Feststellung einer rein erbfiehen Verursaehung desselben doeh 
noch nicht dan SehluB gestattet,  das Feh]en sero]ogiseher Belege ffir 
Syphilis in F~llen, welche niehts yon Erbliehkeit aufweisen, sehlieBe 
diese aus. Denn es ist ja durch den Nachweis der letzteren keines- 
wegs sehon siehergestelR, d~B hier die Heredits die einzige Ursache 
desselben darstellt. Wie ieh in 
meiner Monographie auseinander- 
gesetzt h~be, ist es vielmehr 

Abb.  4. 1931. Abb,  5. 1938. 

wahrscheinlieher, dab das A.S. so wie das epileptisehe, das parkin- 
sonistisohe und andere cerebrale bzw. eerebrospinale Syndrome, abet 
auch wie z. B. das Cushing-Syndrom durch verschiedene Noxen er- 
zeugt werden kann. So wie beim epileptisehen Syndrom zwar 
in der Mehrzahl der l~l le die Erbliohkeit, beim Rest derselben aber 
nahezu Mle Sch~digungen, die mittelbar oder unmittelbar das H i m  
treffen, die wesentliehe Ursgche bilden; so wie weiterhin der Parkinso- 
nismus vor der Kriegszeit wiederum am hgufigsten auf dem Boden der 
Erbliehkeit beobachtet, seit den Epidemien yon 1917 an aber hgufiger 
dutch die Encephalitis epidemica erzeugt wurde und erst in zweiter 
Linie durch die Erb!ichkeit, in dritter Linie durch Kohlenoxyd- und 
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Manganvergiftung, in vierter Linie durch Syphilis und Tumor cerebri; 
so wie (urn ein noeh ngher liegendes Syndrom zu nennen) das Cushing- 
Bild vorzugsweise Ansdruek eines basophilen Hypophysenadenoms ist, 
das vielleicht aueh auf einer erbtichen Anlage sieh entwiekelt, zweifellos 
aber aueh durch andere Krankheitsvorg/~nge [die Encephalitis und ttirn- 
t raumata  (Kehrer 1) oder die 8chizophrenie (G. Vofl)] hervorgerufen 
werden kann, so ist es nicht bloB mSglich, sondern sogar wahrscheinlich, 
daB aueh das A.S. dureh verschiedenerlei Ursachen erzeugt wird. 2~'ur 
wird voraussichtlich die Reihe der Pr/~dilektionsursaehen, wie ieh sie 
ganz summarisch fiir die Epilepsie, den Parkinsonismus und das Cushing- 
syndrom aufgeffihrt habe, eine andere sein als bei jedem dieser ner- 
vSsen Zustandsbilder: Wenn eine Reihe yon Forsehern versehiedene 
exogene Ursaehen (vor allem exotoxisehe, welche auf dem Umweg fiber 
den Stoffwechsel wirken) ffir das A.S. verantwortlich gemaeht haben 2, 
und zwar jeder einzelne eine einzige zu der Ursaehe schleehthin stempelte, 
so wird man zwar wohl geltend maehen kSnnen, dab diese Forscher 
~tiologisch einseitig gesehe~a haben,  insofern jeder derselben eine 
einzige Ursache fiberwertet hat, man wird andererseits aber doeh nicht 
behaupten dfirfen, sie hs diese Sch~dliehkeit einfach konstruiert;  
vielmehr liegt es sehr viel n/~her, anzunehmen, dab sie alle Reeht haben, 
insofern sie zwar nieht die Grundursache, aber doeh eine wichtige Hills. 
eder Teilursache des A.S. aufgedeekt haben. Hierbei kSnnten die Zu- 
sammenh/~nge sehr wohl so liegen, dab die vom A. 5. befallenen Mensehen, 
die ja, wie yon mir gezeigt, zum wenigsten neuropathiseh bzw. neuro- 
vegetativ Stigmatisierte sind, ftir die Seh~dliehkeiten, die man zur Ur- 
saehe desselben gestempelt hat, yon Haus aus (,,dispositionell" und 
konstitutionell) anfs sind als der Durehsehnitt. 

So wird auch das A.S. wie andere vor ihm sozusagen zu einem wissen. 
schaftliehen ModeIl[all der medizinischen Ursachenlehre schlechthin, der 
nns mancherlei allgemeine Einsichten vermitteln kann. In  diesem Zu- 
sammenhang muB ich anf Ausf~hrungen grunds/ttzlicher Art verweisen, 
die ich vor mehreren Jahren in der allgemeinen Einleitung zum Kapitel:  
,,erbliehe organisehe Nervenkrankheiten" im Handbuch der Neurologie 3 
ohne Rfieksicht auf das A.S. (das ieh als ,,pupillotonisehe Pseudotabes" 
bezeichnet habe), aber in Hinsicht auf die Beobachtung einer anderen 
Form yon Pseudotabes gemacht habe, n~mlieh derjenigen yon E. Ball: 
Es handelte sieh dabei um folgendes: I m  Anschlul3 an monatelange 
Hungerkost  in feuehter, kalter Wohnung im russisehen Kriegsgebiet 
erkrankten yon einer die Eltern nnd 7 Kinder umfassenden Familie, 
yon der erstere and 5 Kinder l/~ngere Zeit gemeinsam jenen Seh~tdlich- 
keiten ausgesetzt waren, wghrend die zwei ~ltesten SShne anderwgrts 

1 Kehrer, F.: Miinch. reed. Wschr. 1911811, 1212. - -  .2 In meiner Monographie 
habe ich dies in tabellariseher Ubersicht S. 57 dargestellt. - -  3 Bd. 16, S. 258. 
Berlin: Julius Springer 1936. 
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weilten und ges~nd blieben, keineswegs alle Gesehs sondern 
nur die sehw/iehlieh gebau~en (die erste, dritte und fiinfte Tochter 
und der dritte Sohn) an einer yon der Autorin als neuritisch gedeuteten 
Pseudotabes, die kr/~ftig gebauten Eltern und die 19js Tochter 
dagegen blieben yon dieser versehont. Ieh habe nun damals geltend 
gemacht, dag diese Beobaehtung unter Umsts aueh anders gedeutet 
werden kSnne, und zwar nieht im Sinne einer klimatisch-aliment/iren 
Polyne~ritis, sondern einer heredit~'en Pseudoneuritis, welche dutch jene 
Noxen nut  besehlennigt oder versts worden sei; dean - -  so ftihrte 
ich aus - -  nnter vielen Tausenden, die solehen Sehgdlichkeiten in gleicher 
Weise ausgesetzt waren, wurde eine solehe Pseudotabes ja ebensowenig 
beobachtet wie bei den gleichermaBen geseMdigten Eltern und der einen 
Tochter ans der yon Ball beschriebenen Familie. Und heute m6chte ieh 
dem hinzufiigen: einerlei wie man den Einf]ul3 jener Noxen im besonderen 
einschs will, ob als wesentliche Teilursaehe oder als auslSsende 
Ursache, um eine konstituti0nelle Bereitschaft und damit um eine erbliche 
Teilursaehe kommt man hier in keinem Falle herum. Ubertr/~gt man diese 
Gedankeng~nge auf das hier in Rede stehende Gebiet, so wiirde dies heiBen: 
auch beim A.S. mul3 irgendeine erbliche An[iillig]ceit angenommen werden ; 
die yon versehiedenen Autoren verantwortlieh gemachten toxisehen oder 
infekti6sen Sehadliehkeiten, welehe (mit Ausnahme wohl der Syphilis) 
naeh der Puberts auf einen Mensehen einwirken, rufen das Syndrom 
nut  dann hervor, wenn diese angeborene, evil. in frtihesten Lebensjahren 
erworbene Anfs vorhanden ist. Dies habe ieh in meiner Mono- 
graphie noeh im einzelnen dargelegt, indem ieh die bisher beobaehteten 
FMle yon A.S. nach ihrer Atiologie in 3 Gruppen teilte: ,,Wit kennen" 
- -  so schrieb ieh S. 54 - -  ,,erstens sichere erbliche Fs wie die yon 
de Rudolph und Bromberg . . .  vermutlich gehSrt hierher aueh mein Fall P., 
vielleieht auch der Fall L., ferner der Patient Gehrkes. Wir haben bier 
also die genuine (erbliche) Form der pupillotonischen Pseudotabes. Es 
ist wohl sieher, dab h~ufiger solche erblichen Beziehungen entdeekt 
werden, wenn kiinftighin nut  griindlich danach gesueht wird. Wit  kennen 
zweitens FMle, in denen das Syndrom offenbar dureh eine jugendliehe 
Encephalitis oder Diphtherie verursaeht wird, sofern es sich nicht um 
einen intrauterinen oder bei der Geburt entstandenen Zustand handel t . . ,  
und es ist sehr wahrseheinlieh, dab 6fters, als angenommen, der ganze 
Zustand seit tier Jugend besteht, es sieh somit um ein Residualsyndrom 
handelt analog der Residualepilepsie. Dabei erscheint es nicht ganz 
sicher, ob den fibrigen im sp~teren Leben Platz greifenden Sch/~digungen, 
,,die man in dritter Linie als Ursaehe besehuldigt" (besser formuliert: 
ob im sp~teren Leben Platz greifende Einwirkungen, welehe man zur 
Ursache gestempelt hat), ,,Kopf- und anderen Verletzungen, chronischem 
Alkoholismus, Encephalitis epidemiea, Herpes zoster ophthalmieus, 
pernici6ser An/~mie, Avitaminose, wirklieh die /~tiologisehe Bedeutung 
zukommt, welche yon den betreffenden Autoren angenommen wird". 
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Was nun die erste Gruppe anlangt, so ist seit Erscheinen meiner 
Monographie noch bei raehreren anderen Sippen eine/amilidre Hdiu/ung 
des A.S. besehrieben worden, wie sie nut  bei rein erbliehen Leiden vor- 
korarat - -  ngralieh yon E. H. Meyer  1, Dre/dler ~ und G. Vo/3 a. Von diesen 
sind die Feststellungen der beiden letztgenannten Autoren erbwissen- 
schaftlich yon besonderera Interesse. In  raeiner Monographie (8.54) habe 
ieh als erster daraufhin gewiesen, da~ in der Sippe yon Bromberg (1935), 
die die erste Beobachtung yon erblichera A.S. darstellt, die sehr eigen- 
artige Erscheinung auftrat,  die ieh anderwgrts als Au/spaltung eines 
erblichen Syndroms gekennzeichnet habe : bei der Mutter, einem Bruder und 
einer Schwester derKr~nken, welehe die Kuppelung yon Pt. rait Areflexie, 
also das ansgeprggte A.8. boten, land sieh ngralieh nur eine A- bzw. 
Hyporeflexie, keine Pt. Dgsselbe ergab sich bei der Sippe yon G. Veil: 
t t ier  wies die Mutter der Probandin eine Areflexie ohne Pt. auf. 

In  dieser Sippe t ra t  weiterhin nun eine andere erbgrztlich ebenfalls 
sehr beraerkenswerte Erseheinung zntage, auf die ich ebenfalls seit 
15 Jahren besonders hingewiesen habe 4, und die bezfiglich des A.S. zuerst 
yon Drefiler beobachtet wurde: Der Vater der Probandin, bei weleher 
auger der Pt. ein Hippus  festgestellt wurde, wies eine isolierte Anisokorie 
nnd Hippus auf. Das Gegenstiick zu dieser Beobaehtung bildet die Sippe 
yon Drefller: 3 Sehwestern boten Pt. rait Hippus, 2 Kinder der einen van 
diesen sowie eine Tante der Mutter der ersteren und Bin Sohn der letzteren 
dagegen nur einen }tippus. Ira AnsehluB an seine Mitteilung sehreibt 
nun DrefiIer: ,,Wir ra6ehten in Best~tigung der sehon yon Behr vet- 
rauteten Zusararaenh/inge die Ansieht vertreten, da3 das A.S. und der 
t t ippus genetisch raitein~nder verwandt und vielleieht auf die gleichen 
ursgchlichen St6rungen zu beziehen sind . . . .  M6glicherweise ist der 
Iqippus nur eine Teilerscheinung des A.S . . . . .  vielleicht sind es nur 
graduelle oder aueh lokalisatorisehe Untersehiede dieser St6rung, die den 
Aussehlag geben, dab das eine Mal das Syndrora ohne Hippus, dann 
rait Hippus zusararaen und schlieBlich Hippus allein angetroffen wird." 
Nun ich wies schon darauf hin, dab es sieh hier ura die in tier Erbneurologie 
wohlbekannte Erscheinung der Syndroraaufspaltung handelt, die darin 
besteht, da~ ein Erbsyndrora A, das beispielsweise aus zwei Syraptoraen 
a und b besteht, in raanchen Sippen sich , ,aufspaltet" derart, dal3 ein Teil 
der Mitglieder derselben die Syraptorakuppelung a + b, ein kleinerer 
anderer Teil nur das Symptom a und wieder ein anderer nut  das Sym- 
ptom b aufweist. (Als Beispiele nenne ieh die Aufspaltung der , ,Lindau- 
schen Krankhei t"  in Angioma retinae und Angioraa cerebelli, der rayo- 
tonischen Dystrophie rait Katarakt ,  des Parkinsonsyndroras in ,,Para- 
lysis agitans" eura und sine agitatione, der Narkolepsie rait und ohne 
Mfektiven Tonnsverlust und auBerdera - -  was ffir unsere Betraehtung 

1 Meyer, E. H.: Miinch. reed. Wschr. 1937 II, 1809. - 2 Dre/31er: Klin. Wschr. 
1917II, 1015. - -  a Veil, G.: a. a. O. - -  4 Kehrer, F.: tIandbuch der Neurologie, 
Bd. 16, S. 243. 1936 und Monographie, S. 47. 
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besonders wichtig ist - -  die Fglle yon isolierter Areflexie in Sippen von 
hereditgrer Ataxie, neuraler Myatrophie, Myelodystrophie usf.) 

Beim A.S. nun werden wit zu entscheiden haben, oh der Ilippus 
sozusagen eine quantitative oder eine qualitative l~udimentgrform 
(,,forme fruste") der Pt. darstellt, d. h. ob er nut  eine besonders schwaehe 
Form derselben darstellt oder etwa ghnlich zu bewerten ist wie im Bild 
des Parkinsonismus, der Chorea, der Athetose and dem Torsionsspasmus 
der ,,Spasmus" bzw. besser ,,Rigor mobilis", ~ene Erseheinung also, daft 
ein Glied, das sieh dauernd in hypo- oder hypertonischem (Habitual-) 
Zustand befindet, voriibergehend in einen tonischen Krampf gergt, 
ngmlich steif in einer ungew6hnlichen Lage verharrt,  alts der es dann 
oft ohne erkennbaren Grand ill eine andere, evtl. die entgegengesetzte 
Lage eingeht. Wenn wir uns klar machen, daG zum Wesen der Pt. (wie 
ieh S. 36 meiner Monographie dargdegt habe) iiberha~pt die Neig~ng 
tier Pupille geh6rt, in bestimmten Gleichgewichtslagen zu verharren, 
so kaml ja wohl kein Zweifel sein, dab Dre/3ler richtig gesehen hat, wenn 
er den HipDts in engste Beziehungen znr Pt. bringt, and es hat  sehr viel 
ftir sieh, anzunehmen, dab der Hippus tiberhaupt nnr eine Teilerscheinung 
oder eine milde Ausprggungsform der letzteren darstellt. (Daher wird 
kfinftighin in allen Fgllen, die znngchst nur als Hippus erscheinen, naeh 
Pt. oder A.S. im spgteren Leben der Probanden oder bei ihrer Bluts- 
verwandtschaft zu fahnden sein.) In den Beobachtungen yon Vofl ist 
weiterhin nun noeh an die M6gliehkeit zu denken, dag das roll  ausge- 
prggte Bild des A.S., das die Probandin hot, aus der Konvergenz zweier 
heterogener Erbmassen hervorging: einem Hippus als gudimentgrform 
der Pt. - -  wenn die Anscha,uungen yon Drefller riehtig sind ! - -  yon Vaters- 
seite nnd einer erbliehen Areflexie yon der Muttersseite, welch letztere 
allerdings vielleicht ihrerseits als Rndimentgrform des A.S. gedeutet werden 
k6nnte. 

So bemerkenswert, wie gezeigt, nun aber auch die erblichen Fglle 
yon A.S. sind und so sehr gerade die bei ihnen gemaehten Feststellungen 
erhgrten, dab dieses alMn ohne iiuBere EiMliisse aus einer yon innen 
heraus durchbrechenden erbliehen Anlage entstehen kann, so wgre es 
doeh voreilig, zu behaupten, dal3 dies ffir alle Fglle zutrifft. Obwohl ich 
selbst (auf Grund meiner 30jghrigen Beschgftigung mit erbliehen Nerven- 
leiden selbstverstgndlicherweise) yon Anfang an dieser Frage bei meinen 
nunmehr 13 Beob~ehtungen yon AS.  besondere Aufmerksamkeit ge- 
schenkt habe, ist es mir doeh erst einmal gelungen, dieselbe Pupillen- 
stSrung beim Vater und dreimal Hinweise auf das Vorkommen ver- 
wandter (,,homoiologer") Erscheinnngen bei Blutsverwandten der be- 
treffenden Kranken naehzuweisen. Es m/issen also bei einem gr6Beren 
Teil der Kranken noeh an&re gtioIogische Faktoren wirksam sein. 

Gewig besteht die M6glichkeit, d~G diese iLrerseits wieder aussehliefi- 
lieh erblicher Natur sind. Oenn wir maehen immer wieder einmal die 
Erfahrung, dab es uns bei Fgllen mit seltener vorkommenden nervSsen 
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8yndromen, deren rein erbliche Verursachung heute v611ig gesichert ist, 
trotz griindlicher genealogischer Nachforschungen nieht gelingt, gleiche 
oder ghnliche Erkrankungen bei ngehsten Blutverwandten zn ermittein; 
und wenn darm andererseits bei solchen Kranken gul?ere Schgdigungen 
nicht namhaft zu machen sind, die nrsgchlich in Betraeht kommen 
kSnnten, so liegt ja die Annahme am ngchsten, da6 jene Faktoren, welche 
eine famili/~re H/~ufung manifest erblicher F~lle verhindern (,,Verhinde- 
rungsfaktoren"), doeh in der Erbmasse des Betroffenen selbst (Polymerie 
u. dgl.) zu suchen sind. Aber andererseits mahnt nns das Beispiel der 
Epilepsien, nicht vorbehaltlos ffir alle F~lle yon A.S. allein die rein 
erbliche Ursaehe anzunehmen, solange nieht die Unerheblichkeit der 
bislang verantwortlich gemachten ~ul3eren Ursachen erwiesen ist. Das 
heil3t, ~tiologisch kSnnten die Zusammenh~nge bei A.S. genau so liegen 
wie bei der Epilepsie: So sicher es eine rein erbliche Epilepsie gibt, 
d . h .  F/~lle, in denen die innere Kraft  der erblichen Anlage auch 
ohne Einwirkung irgendwelcher gul3erer Sch~digungen znm Dnrehbrnch 
kommt, so sicher gibt es ,,symptomatische Epilepsien", bei denen die 
Anlage zu epileptischen Anf/tllen nicht oder nicht erheblich gr56er ist 
als beim Durchschnitt einer BevSlkerung, solche aber nut  dann auf- 
treten, wenn die Hirnfunktionen dnreh besondere, yon anl]en kommende 
Sch~dlichkeiten oder nichterbliehe innere Krankheitsfaktoren in spezi- 
fischer Weise gestSrt werden. 

Wenn ich oben zur Beleuchtung der Atiologie des A.S. die Epilepsie, 
den Parkinsonismus, das Cushingsyndrom herangezogen habe, so mu6 
ich allerdings zugeben, dal3 diese Analogisiernng einen schwachen Punkt  
hat:  dal3 n~mlich bislang nut  ein erbliehes Neurosyndrom bekannt ist, 
das verlau/smii/Jig (,,nosodromatisch") ihm nngef~hr gleichgestellt werden 
kSnnte: die Myotonia hereditaria Thomsen, dab ihm aber in dieser Hin- 
sicht (n/~mlich derjenigen des Verlaufs) wiederum ein nicht erbliches 
Syndrom fast noch eher gleiehzustellen ist: die fiber viele Jahre, ja 
Jahrzehnte stationiire rudimentiire (echte) Tabes ! Bekanntlich lassen sich 
die erblichen Nervenkrankheiten, wenn man yon den Anfallsleiden, wie 
z. B. der Migr~ne, absieht, die abet wegen des Auftretens in Form yon 
Anf~llen yon vornherein ffir eine vergleichende Betraehtnng mit dem 
A.S. ungeeignet ist, im grol~en Ganzen in 2 Gruppen trennen: die eine, 
bei der der Zustand angeboren ist, jedenfalls in fr/ihester Kindheit schon 
dentlich hervortri t t  - -  ich babe diese ,,heredokonstitutionelle Nerven- 
krankheiten" genannt - -  und die andere, bei der das Leiden erst zwischen 
Pubert/~t und ,,Mittelalter" auf die Szene tr i t t  und dann schleichend 
fortschreitet - -  wir nennen sie ,,Prozel3krankheiten" oder ,,Herodo- 
degenerationen" im engeren Sinne - - .  Soweit wir heute sehen, 15~6t sich das 
A.S. nun keiner dieser beiden Gruppen ohne Zwang zuordnen. Denn es 
ist einerseits noch kein Fall beobachtet worden, in dem es schon in frtiheren 
Kinderjahren festgestellt wurde ; in dieser Beziehung unterscheidet es sich 
also yon der sich klassisch dominant vererbendeu Myotonia Thomsen, 
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die allersp/~testens in der Pubert~t in Erscheinung tritt, und dann un- 
vergndert bestehen bleibt, so daft sie zu den Heredokonstitutionskrank- 
heiten gereehnet werden mug. Und andererseits ist noeh kein Fall be- 
obachtet worden, in dem es sieh anf dem Wege der Symptomenverst~r- 
kung oder der Syndromanreieherung zu einem sehweren Endzustand hin 
entwickelt Mite ,  wie es, yon einigen Ausnahmen abgesehen, das Sehieksal 
der mit Herededogenerationen behafteten Mensehen ist. Wie frtiher yon 
mir erwghnt, sind ja bereits F~lle bekannt, in denen die Pt. 28--47 Jahre 
v611ig unver~ndert bestand; und die einzige Wandlung des Bildes, die 
bisher beim A.S. bekannt geworden ist, stellt der I)bergang der Pt. in 
eine Ophthalmoplegia interna oder umgekehrt der letzteren in jene dar. 
Die Tatsaehe also, dag streng genommen das A.S. nosologisch last ohne 
Analogie ist und naeh Auftreten, Verlauf und Krankheitssehwere am 
ehesten noeh der Sonderform einer exogenen Erkrankung (eben der 
station~ren Tabes) gleieht, Igftt somit daran denken, daft ihm aueh 
iitiologisch eine Sonderstellung einzuriiumen ist, aneh wenn heute sehon 
bei einer bestimmten Gruppe yon Fgllen die ausschlieftlieh erbliehe Vet- 
ursachung siehergestellt ist. 

Zur Lokalisation der pupillotonischen Pseudotabes. 

In meiner Monographie habe ich (S. 51) die Grfinde dargelegt, welehe 
es nahelegen, anzunehmen, daft dem A.S. anatomisehe Veri~nderungen 
im Zwischenhirn zngmnde liegen, d .h .  dal~ nieht wie bei der rudimen- 
t~ren Tabes derselbe histologische Vorgang an in versehiedenen H6b.en 
des Zentralnervensystems gelegenen, abet' physiologiseh gleiehwertigen 
Stellen angreift, sondern an einer nmsehriebenen Stelle, an der physio- 
logiseh versehiedenartige Zentren oder Bahnen differenter Effolgsorgane 
(n~mlieh die Tonusapparatur der Pupille nnd die Reflexapparatur fiir 
die Sehnenreflexe) zusammentreffen. Demgegeniiber hat n u n  J~ng 1 nli~5 
einer mit dem Stande unseres Wissens nieht vereinbaren Sieherheit 
behauptet : ,,Die einzig m6gliche Erklgrung der eigenartigen Symptomen- 
kombination liegt in einer Sch/~digung physiologisch gMehartiger, aber 
lokalisatoriseh versehiedener Teile des Reflexapparates, in einer Uber- 
leitungsst6rung an der Synapse der Eigenreflexe und an den Nerven- 
endigungen der Pnpille". Nun ist es unverkennbar, daB, wenn Jung yon 
,,physiologiseh gleiehartigen, abet lokalisatoriseh versehiedenen Teilen" 
sprieht, er Kennzeiehnungen anfgreift, welehe ich in meiner Monographie 
gegeben babe. Denn in seiner ersten Mitteilung fiber das A.S. 2 sprieht 
er nur davon, daft man letzteres als eine ,,Systemerkrankung der Eigen- 
reflexe" bezeiehnen k6nne. Meine Auffassung aber ging eben dahin, 
daft beim A.S. die Krankheitsnrsache an physiologiseh versehieden- 
wertigen Stellen der Pupillen- und der Sehnenreflexsysteme gesueht 
werden mfisse. ,,Derm" - -  so ffihrte ieh a. a. O. S. 51f. aus - -  ,,die 

1 in einer [Bespreehung meiner Monographie in Nervenarzt, 1938, 266. 
Jung: Schweiz. reed. Wschr. 1937 I, 566. 
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gleichzeitige Seh~tdigung des SchMtzellenapparats fiir den Sphincterkern 
und des Vorderhorn im Riickenmark, d. h. jeweils desjenigen Tells des 
Reflexbogens ffir Pupille bzw. Sehnenreflexe 1, welcher innerhalb des 
gesamten Reflexbogens allein der Reflexleitung dient" - -  ich will dies 
heute noch sch/~rfer formulieren: diese gleichzeitige Sch~digung beider 
ohne Sch~digung ~nderer Abschnitte der beiden lgdlexbogen - -  , t u f t  
gerade nicht das A.S. hervor, sondern die ,,monosystematisch-ditopische 
Unterform der rudiment~ren Tabes dorsMis". Hat  Jungs Ausdruck: 
,,physiologisch gleieh~rtig, aber lokMis~orisch verschieden" nicht einen 
(yon mir nicht erkennb~ren) anderen Sinn, so bedeuten jene meine Aus- 
f~ihrungen, in die Jungsehe Formulierung iibertragen, so viel: Das A.S. 
ist/seine Systemerlcran/sung get Eigenreflexe --- sie ist es in keinem Sinne ; 
denn 

1. ist der Eigenreflex des Sphincter pupillae, welch letzterer ja yon 
den Muskeln der Pupille in diesem Zusammenhang allein in Betracht 
kommt, die pl5tzlich und rasch ablaufende Verengerung auf LichteinfM1 
his Auge ~, diesem ist physiologisch gleiehwertig die in gleieher Weise 
ablaufende Streckung des Unterschenkels infolge Dehnung der Kd~ie- 
sehnen, die man aus letzterem Grunde Kniesehnenreflex nannte, bis 
P. Ho//mann na, chwies, da/~ es sich dabei um den Eigenreflex des Qua- 
drieeps handelt. Als pathophysiologisch gleiehwertig (aber verschieden- 
6rtliche Reflexapparate betreffend) kann man also nur die isolierte 
Aufhebung des Lichtreflexes der Pupille (isoliert n~tfirlieb nut  hinsieht- 
lich der Pupille !) und des Zerrungsreflexes des Quadrieeps gelten lassen; 
dies is~ ~ber nichts anderes Ms die reflektorische Pupillenst~rre Argyll- 
l~obertsons und das Erb~Westp/talsehe Phgnomen der Anfhebung des 
I~liereflexes (und entsprechend der Achilles- und anderer ,,Sehnen- 
reflexe"). 

Ich sehe also nur folgende Alternative: Entweder hat Jung recht, 
dann miissen wir Mle bisherigen Anschauungen ~iber Bedeutnng und 
Entstehung yon Reflexen nnd Tonus an Pupille und KSrpermuskeln 
aufgeben, oder jene bleiben bestehen, dana ~ber k~nn das A.S. keine 
Systemerkrankung der Eigenreflexe sein. 

Ieh will dabei nicht welter auf den naheliegenden Einw~nd eingehen, dM~ es 
eigentlieh sehon nieht gan~z riehtig ist, den Lichtre]lex der PupiIle als F, ige~re/lex 
derselben zu kennzeiehnen. Denn Eigenreflex im Sinne yon P. Ho/[mann bedeutet 
- -  im Gegensatz zum Freradreflex - -  die Kontraktion eines Muskels, die durch 
mittelbaren oder unmittelbgren Zug an ihm regelmgBig sich guslSsen lgl~t. Was wir 
Liehtreflex nennen, beruht j~ aber (selbst nieht mittelbar) nieht auf meehanischer 
Reiznng des Sphincters (die pr~ktisch ausgesehlossen ist !), sondern ist ein Fremd- 
reflex des Sphincters, ~hnlieh (nicht ~d~quat !) der reinen Pl~nt~rflexion der Zehen 

1 die wir j~ heute seit P. HoHmanns grundlegenden Untersuchtmgen allgemein 
Ms ,,Eigenreflexe" der betreffenden Muskeln auffassen. 

2 Jung selbst h~  dies sogar ausdri~cldich znr Vora.usse~zung gemacht (Sehweiz. 
reed. Wsehr. 1937 I, 566: ,,Voranssetzung ist, dMt man dann auch den Lichtreflex 
der Pupille Ms Eigem'eflex anerkennt"). 
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beim Bestreichen der FuBsohle. Jung macht deshMb wohl auch yon vornherein 
die Einsehrgnkung: ,,Voraussetzung ffir die Kennzeichnung des A.S. Ms System- 
erkr~nkung der Eigeni'eflexe ist die Anerkennung des Liehtreflexes als Eigenreflex 
der Pupille, was entwicklungsgesehichtlieh zu stiitzen w~re" (sic !). Immerhin lgBt 
es sich rechtfertigen, die PupiIlenverengerung auf Lichteinfall der Streckung z. B. 
des Untersehenkels beim Beklopfen der Kniesehne physiologisch gleiehzusetzen, 
weil ja beide Bewegungserfolge die urtfimlichste Art einer Antwort auf Reize dar- 
stellen, die den Sphincter und den Quadriceps auf nati~rlichem Wege treffen k6nnen, 
beide somit primitivste, s .v .v .  ,,kurzschliissigste" Formen yon Abwehr oder 
Bereitsehaftsstelhmg der betreffenden Organe bilden. Von einem h6heren bio- 
logisehen Gesiehtspunkte aus betrachtet, verschwimmt also bis zu einem gewissen 
Grade die Ho/fmannsehe Unterscheidung yon ,,Eigen"- und ,,Fremdreflex", bzw. 
diese Begriffe bedeuten ftir die quergestreifte Muskulatur etwas anderes wie fiir die 
glatte Mnskulatur, weil eben der Anfbau des Reflexapparates bier tin anderer ist 
als dort 1. 

Gegen die Zuri ickf i ihrung des A.S.  auk eine , ,Sehadigung physio]ogiseh 
gleichart iger ,  aber  lokal isator isch verschiedener  Teile der  Eigenref lexe"  
spr ieht  

2. aber  die Tatsache,  dag  Pt .  und Areflexie der  E x t r e mi t~ t e n  inkom- 
mensurable  Gr6Ben shld. Jung fibersieht,  dab  das Wesen der  P t .  gar  
n ieh t  auf einer Ref lexstSrung be ruh t ;  dies k o m m t  in der  gliiek]iehen 
Namensgebung  , ,Pupi l lo tonie"  durch  Behr ebenso zum Ausdruck  wie in 
der  Bezeichnung , ,Pseudo-Argyl l -Rober t son" ,  d . h .  pseudoref lektor ische  
Pupi l lens tar re ,  die yon Adie s t a m m t ;  eine l~eflexstSrung wi rd  bei  ihr  
nur  vorgetguscht2 :  ngmlich du tch  die Neigung zu toniseher  Starre ,  
welche die eigentl iehe Grunderseheinung der  Pt .  b i ldet  und  welche nur  
du tch  den Wi l l enssk t  der  Konvergenz  noeh verh~ltnism~l~ig am beaten 
t iberwunden wird.  Ke in  Neurologe aber  spr ieht  yon einer ReflexstSrung,  
wenn etwa der  Knieref lex  entweder  du tch  willkiir l iehe U b e r i n n e r w t i o n  
oder  dureh Spasmus  oder  t~igor der  zust~ndigen Muskula tur  n ieht  aus- 
16sbar ist. Was  als Areflexie der  Pupi l le  imponier t ,  is t  also in Wirkl ieh-  
kei t  eine Re/lexsperre. Pupi l lo tonie  und  Areflexie der  Sehnenreflexe 
geh6ren also ganz versehiedenen Ka tegor ien  der Muskel-Nervenphysiologie  
an. Diese Fes t s te l lung  Mlein entz ieht  einer wei teren ErSr t e rung  der  
Jungsehen Auffassung jeden Boden. 

Vielmehr  g ib t  es - -  und  diese Auffassnng babe  ich in meiner  Mono- 
graphic  S. 52 eingehend begr i indet  - -  in lo]calisatorischer Hinsieht  meines 

1 Auf die iibrigen theoretisehen Deutungen, die R. Jung in der Diskussion zum 
Vortrage L6//lers tiber das A.S. in der Sitzung der Gesellsehaft tier Xrzte in Zfirich 
am 4.2.37 zur Pathogenese desselben heigebracht hat (,,Schgdigung an den Synapsen 
tier Eigenreflexe im Zentralnervensystem im Sinne der Insuffizienz eines chemischen 
~bertragungsmeehanismus an den Synapsen '~ usw.) braueht nicht mehr eingegangen 
zu werden, da Jung (nach brieflieher Mitteflung) selbst mittle~weile yon dieser Auf- 
fassung abgekommen ist, unter anderem weft sich eine ~llgemeine humorale Be- 
einfluBbarkeit der Ausfallserseheinungen beim A.S., we]ehe er auf Arbeiten der 
Daleschen Sehule griindete, dureh sp~tere Versuche nieht hat bestgtigen lassen. 

2 Diese Erkenntnis gehSrt zu den besonderen Verdiensten Adies um die FSrde- 
rung derLehre yon der Pt., und aus ihr heraus benannte er diese ja ,,Pseudo-Argyll- 
Robertson" l 
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Erachtens nur folgende M6glichkeiten einer Deutung der Kuppelung yon 
Pt. mit Areflexie: Entweder greift dieselbe Schgdigung an weft von- 
ein~nder entfernt liegenden Stellen des Stammhirns und des Riicken- 
marks, ngmlich am Tonusapparat der Pupille und am niederen (spinalen) 
Reflexbogen der KSrpermuskulatur an - -  trotz seiner Sonderstellung 
im Rahmen aller nervSsen Erkrankungen, die nur entfernte Analogien 
zulgBt, ware das A.S. dann am ehesten noch mit der myatrophischen 
Lateralsklerose zu vergleichen und als kombinierte Systemerkrankung 
(ira Sinne der NeuroIogie) anzusprechen - -  oder sie greift an einer (noch 
unbekannten) eng umgrenzten Stelle im Stammhirn an, durch welche die 
Tonusleitungen bzw. -zentren der Pupille und ein noch nicht genauer 
lokaHsierbarer hSherer Reflexbogen f~ir die Sehnenrefiexe durchlaufen 
bzw. yon weleher beide einheitlich ,,gesteuert" werden. In meiner Mono- 
graphie babe ich dargelegt, daI3 meines Eraehtens die letztere Auffassung 
mehr fiir sieh hat als die erstere. Ich habe heute dem noch folgende 
Uberlegnng hinzuzufiigen : 

Gegen die Annahme, dab die Areflexie beim A.S. wie erwiesener- 
maBen diejenige bei der Tabes dorsalis auf einer Lasion der sog. ,,Reflex- 
kollaterale" beruht, sprieht erstens der Umstand, daB bei nicht wenigen 
Fallen derart die Areflexie sieh auch auf den Kiefer (vgl. Curschmann ~) 
erstreekt, nnd spricht zweitens die Tatsaehe, dab bei der heute wohl 
allgemein anerkannten konstitutionellen Myareflexie (Areflexie des 
,,8ehnenreflexe"), welehe bei gesunden und besonders keine Motilitgts- 
oder Sensibilitgtsst6rungen, vet  allem abet keine PupillenanomMien auf- 
weisenden Menschen angetroffen wird, diese Areflexie ebenfalls alle 
quergestreiften Muskeln des KSrpers betrifft; eine Unterbreehung des 
Reflexbogens im Bereieh eines eng begrenzten Riiekenmarksabschnittes 
kommt bier also yon vornherein nieht in Betracht. Ihre Entstehung 
kann also nut  so erkl~.rt werden, d~B entweder ein im ganzen Organismus 
kreisendes Gift auswghlend den Reflexapparat mehr oder weniger der 
gesamten quergestrefften Muskeln an der gleichen ,,funktionellen" Stelle 
(der Reflexkollaterale) schs oder daB eine wie framer verurs~chte 
Sch~digang oder Anlagesehw~che einer zentralen Steuerungseinrichtung 
ffir die ,,Eigenreflexe" vorliegt. Zar Stiitze far die erstere Annahme lieBe 
sich etwa die Tatsaehe heranziehen, dab es ja elektive Schgdigungen 
physiologisch verwandter, aber rgumlich voneinander getrennter Neurone 
gibt, wie z. B. diegteichzeitigeAkkommodations- und Gaumensegellghmung 
bei der Diphtheritis. Freilieh witrde sieh das A.S. yon dieser mono- 
systematisch-polytopischen Erkrankung dadurch grunds~tzlich unter- 
scheiden, dab die postdiphtherische L~hmung, soweit bekannt, stets eine 
vor/ibergehende StSrung bildet, das A.S. bisher aber noeh hie als ~ransi.- 
torische Erseheinung beobaehtet worden ist. Insofern wiirde also die 
Verursaehung des A.S. dutch ein infekti6ses oder anderes Gift ohne jede 
Analogie sein - -  und dies um so mehr, als ja bei den postdiphtherisehen 

i Curschmann: Dtsch. Z. Nervenheilk. 83, 51 (1924). 
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NervenstSrungen ganz anders als beim A.S. nur die Einwirkung eines 
Giftes an gleichwertigen Nervenapparaten zweier versehiedener KSrper- 
abschnitte gegeben ist. DaB dies gleiehwohl nicht die grunds~tzliche 
Ausschlie~ung einer so]chen M6glichkeit bedeutet, versteht sich yon selbst. 

Ffir die Theorie, dab das A.S. auf der Lasion oder der fehlerhaften 
Anlage einer umschriebenen Stelle im Stammhirn beruhe, lassen sieh auf 
der anderen Seite mehrere Punkte anffihren: erstens wenn durehCurtius 1 
erwiesen ist, dab bei Zustandekommen der Eigenre/lexe der quergestrei/ten 
Muskeln die erbliehe Anlage eine entscheidende Rolle spielt ~, so liegt 
es zum wenigsten ffir die Falle yon konstitutioneller Areflexie aller quer- 
gestreiften Muskeln bei einem und demselben Mensehen nahe, diese auf 
die abwegige Anlage eines gemeinsamen ,,Reflexsteuerungszentrums" 
zurfickzuffihren, das irgendwo im Stammhirn zu suehen ware. 

Der Umstand, da~ bislang fast alle Autoren, welehe sich Gedanken 
fiber die Entstehung einer Myare/lexie, vor allem an den Beinen, bei den 
Fallen gemaeht haben, in denen eine sichere Hirnschadigung vorlag (bei 
Hirntumoren H. Oppenheim u.a . ,  bei Gehirnersehfitterung E. Stiera), 
diese au~ eine Schs der hinteren Wurzeln des Lendenmarks infolge 
Hirndrucksteigerung oder wie z, B. Kroll ~,,viel]eicht auf toxische Einfliisse 
auf die Vorderhornzelle" bezogen haben, scheint mir keineswegs gegell 
jene Annahme zu spreehen. Denn diese Deutung steht meines Erachtens 
auf sehr schwachen Ffil~en. Es ist anatomisch au6erordentlich sehwer 
vorstellbar, dal~ allein die Hirndrueksteigerung infolge Hirngesehwulst 
zu einem solchen Druek oder zu soleher Zerrung gerade der hinteren 
Wurzeln des Lendenmarks fOhrt, und wenn dies wirklieh m6glich ware, 
ist es weiter nicht einzusehen, warum dabei nun der Reflex allein anf- 
gehoben, die Sensibilitat in gleichen Segmentbereiehen aber ganz un- 
gestSrt bleiben soll. Ebenso schwer vorste]lbar dfinkt mir die Annahme, 
dab eine Hirnerschi~tterung, die, wenn fiberhaupt0, nut  ganz vorfiber- 
gehend zu einer Hirndrueksteigerung ffihrt, allein den Achillesreflexbogen 
schadigt und gar so sehwer, dal3 es dabei zur Aufhebung dieses Reflexes 
kommt,  wie Stier 5 annimmt. Sehliel31ich pflegen die Itypophysen- 
geschwfilste, bei welchen die Areflexie an den unteren Extremit~ten 
zuerst beschrieben wurde (,,Pseudotabes pituitaria" Oppenheim), wenn 
fiberhaupt, dann erst sehr spat zu so erhebliehem Hirndruek zu ffihren, 
da6 eine Zerrung der Rfiekenmarksh~ute zustande kommen kann, und 
andererseits t r i t t  eine Aeflexie beim t t i rntumor keineswegs um so hs 
und ausgepr~tgter auf, je starker die Hirndrueksteigerung ist. Jeden- 
falls wird bei der ganz fiberwiegenden Mehrzahl der F/~lle yon Hirn- 

1 Curtius: Zbl. Neur. ~4, 630 (1922). - -  ~ Auf die Begr~indung dieses Lehr- 
satzes kann ich hier nicht n~her eingehen. - -  ~ Stier, E.: Arch. f. Psychiatr. 106, 
380 (1937). - -  ~ Kroll: Die neuropathologisehen Syndrome, S. 179. Berlin 1929. 

5 :Naeh miindlieher Mitteilung hat Stier solche F~lle auch nur selten gesehen, 
ich persSnlich kenne keinen solehen Fall. Seine Angabe bedarf also noch griindlicher 
Nachprfifung. 
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geschwulst eine Areflexie, ja selbst eine Hyporeflexie verrnil~t. Urn- 
gekehrt  spricht die Tatsache, daI~ ich oben auf Fiille hinweisen konnte, 
in denen eine reflektorische Pseudotabes bei hypophysiiren Erkrankungen 
bestand, welche in keinem Stadium zu Hirnch~cksteigerung ffihrten, 
darauf bin, dab die Myareflexie bier gar nichts rnit einer Hinterwurzel- 
sch~digung zu tun hat,  sondern eft1 t terdsymptorn yon Vorder-, Stamrn- 
oder Kleinhirn bi]det. 

Es scheint rnir daher an der Zeit, sich nach einer anderen Erkldirung 
]@ die Are/lexie 5ei HirnerIcran]cungen bzw. -sch~digungen urnzusehen. 
Ieh glanbe, Hinweise ergeben sich sowohl aus Erfahrungen der Hirn- 
pathologie wie aus den heutigen Vorstellungen yon der Physiologie der 
Reflexe. Als Erfahrung der Hirnpathologie ziehe ich die Feststellung 
heran, da9 auch bei Hirnerkrankungen, die vollkornrnen ohne Druck. 
steigerung ablaufen, gelegent]ich Areflexien beobachtet  werden, ni~rnlieh 
dann, wenn diese rnit cerebraler bzw. cerebellarer Hypotonie einher- 
gehen. Ieh nenne die Chorea minor (Bonhoe//erl), Kleinhirnprozesse, 
z .B.  auch SchuBverletzungen der Kleinhirnhernisphi~re oder der Klein- 
hirnbahnen (Kleist ~) und Herderkrankungen der Pri~zentralgegend bzw. 
des Operculargebiets (Ho// und P6tzlS). Andererseits hat  z. B. Nonne 
die Areflexie, welche er vorfibergehend gelegent]ich bei scheinbarer 
Hysterie beobachtete, auf die gleiehzeitig bestehende Hypotonie zurtiek- 
geffihrt 4. Hinweise auf Grund der modernen Physiologie der Reflexe 
ergeben sich aus neuerliehen Xugerungen yon O. Foerster 5 und Wach- 
holder6: ,,Norrnaliter sind die einzelnen Stationen des Zentralnerven- 
systems nicht unabh/ingig voneinander t~tig; aueh beirn Zustandekornmen 
der l~eflexe wirken norrnaliter der spinale l~ellexbogen, die verschiedenen 
supraspinalen, subcorticalen Stationen und der Cortex eerebri innig zu- 
sarnmen." Ungef~hr dasselbe drfiekt Wachholder aus und begriindet es,, be- 
sonders auf Sherringtons Lehre fuBend, irn einzelnen: ,,Selbst der aller- 
einfachste Ref lex . . .  stellt keineganz lokal bleibende Reaktiondar,  sondern 
es ]aufen hierbei gleichsam irn NebenschluB irnmer zugleieh noeh Erregungs- 
wellen fiber eine die b6heren Hirnteile passierende Bahn."  Und an anderer 
Stelle 7 verweist Waehhdder anf eine experirnentelle Beobachtnng, die 
gerade fiir die Frage der Pathogenese des A.S. yon Bedeutnng sein k6nnte : 
,,Letschenow land, dab nach intensiver Belichtung (Blendung) des Auges 
eines Frosehes die Rfiekenrnarksreflexe stark gehernrnt sind. Dieselbe 
Hernrnung konnte dnreh Reizung der Lobi optici erzielt werden. Diese 
Hernrnung nirnrnt ihren Weg fiber den Sympathicus; werden die Rarni 

.1 Nach Bonhos]/er [Abh. Neur. usw. 75, 100 (1936)] sind es die schweren Fglle 
dieser Krankheit, die auch eine starke Hypotonie zeigen, nach Gamper (l=Iandbuch 
der Neurologie, Bd. 12. 1935) insbesondere die als Chorea mollis bezeichneten FMle 
mit Ataxie, welche Herabsetzung bis Aufhebung der Sehnenreflexe bieten. 

2 Kleist: ,,Gehirnpathologie", S. 379. 1934. - -  s Ho/] u. P6tzl: Fortschr. Neut. 
1 9 3 ~ ,  4 7 6 .  - -  4 Ndnne: Dtsch. Z. Nervenheilk. 24, 492 (1903). - -  s ~oerster, 0.: 
/-Iandbuch der ~eurologie, :Bd. V, S. 88, 145 u.a. 1936. - -  ~ Wachholder: Fort- 
schr. Neur. 1932, 450. - -  T Wachholder: Fortschr. Neur. 1933, 67. 

Archly fiir Psychia t r ie .  Bd. 109. 27 



412 Ferdinand Kehrer: Weiterer Beitrag 

communicantes durchschnitten, so bleibt sie aus". Wenn wir nun auch 
fiber den Verlauf der Bahnen und die Lage der Zentren dieser supraspinalen 
ReflexbSgen nichts wissen - -  wohl einfaeh deswegen, weft diesem Problem 
bisher weder yon physiologischer noch yon hirnpathologiseher Seite fiber- 
haupt  irgendwelche Beachtung gesehenkt wurde - - ,  so w~re es natur- 
gem/~B ganz abwegig, daraus etwa zu folgern, dab eine supraspinale 
Lokalisation der Areflexie des A.S. fiberhaupt nieht in Frage k/~me. 
Wollte man gegeniiber den vorstehenden Erw/igungen geltend machen, 
dab sie rein theoretischer Natur seien, insofern sie der anatomischen 
Grundlegung entbehrten, so muB ich (wie bereits oben, S. 388) geltend 
machen, dab voraussichtlich diese Gegenfrage iiberhaupt nur auf Grund 
yon klinisehen und erbbiologischen Indizien entschieden werden kann - -  
aus dem einfaehen Grunde, weft - -  anders wie bei der Tabes nnd z. B. 
der alkoholisehen Pseudotabes - -  in Anbetraeht tier harmlosen ~qatur 
des Zustands kaum damit zu rechnen ist, dab es in einem Falle derart 
zu einer mikroskopischen Untersuehung der in Frage kommenden Teile 
des Nervensystems kommen wird. Y)a nun im A.S. physiologiseh un- 
gleichartige nervSse Symptome - -  Dystonie dort, Areflexie bier - -  and 
zwar solche zweier r/iumlieh so weir wie nur denkbar voneinander ant- 
fernter KSrperabschnitte (hier Ange, dort Bein !) miteinander gekoppelt 
sind, liegt die Zuriiekfiihrung auf einen einzigen Herd innerhalb eines eng 
begrenzten Hirnabschnittes sehr viel n/iher als diejenige auf zwei, r~um- 
lich nicht miteinander in Verbindung stehende Herde. 

Fiir die erstere Annahme lieBe sieh sehlie~lieh auch noeh die -con 
nfir in meiner Monographie bereits betonte klinische Erfahrung heran- 
ziehen, dab reeht h/iufig beim A.S. eine allgemeine oder 5rtlich begrenzte 
IIypotonie vorliegt. Wie erwiihnt, hat 2Yonne sehon 1903 der Anffassung 
Raum gegeben, dab vorfibergehende Areflexien gelegentlieh auf Hypotonie 
zurfickzufiihren seien. Wfirde man sich danaeh vorstellen, dab d i e  
Areflexie beim A.S. so zu deuten ist, so k/~me man auch yon dieser 
SeRe her auf ein Tonnszentrum, das bei der ganzen Saehlage viel eher 
zentral, d .h .  supraspinal, zu suchen w~re als im Lendenmark. Welter- 
bin ]ieBe sich vielleicht aueh die Feststellung yon Kurd, dab die 
Herabsetzung des sympathisehen Tonus am quergestreiften Muskel den 
Sehnenreflex herabsetzt, in dem Sinne deuten, dab die Areflexie bei A.S. 
nieht i m  spinalen Reflexbogen zu suehen ist. 

Ein Hinweis auf den m6glichen Sitz der der ]?t. zugrunde liegenden 
Affektion liefert schlieBlich E. Freys Feststellung 1 eines marklosen, watrr- 
scheinlich sympathischen Biindels in der ,,dorsalen Chiasmawurzel", 
das den Optieus mit den zentralvegetativen Gebieten des Hypothalamus 
verbindet und yon Frey mit der sympathischen Innervation der Pupille 
in Zusammenhang gebracht wird. 

Gegen die Annahme, dab dem A.S. eine Erkrankung im Zwischen- 
h i m  - Petit und Delmond sprechen v0n einer ,,]~sion infundibulotub6rierme" 

1 Frey, E.: Sehweiz, Arch. Neur. 40, 69 (1937). 
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- -  zugrunde liege~ haben sich neuestens Pasqualine und Bollati 1 mit der 
Behauptung gewandt, die Einseitigkeit der Pt. und die  Doppelseitigkeit 
der Areflexie lasse sieh leichter dureh eine infektiSs-toxische Schi~digung 
des neurovegetativen Systems in seinen peripheren Anteilen erkliiren als 
dutch die mesencephale Theorie. Ich vermag dieser Auffassung ganz und 
gar nieht zu folgen, vor allem deswegen, weft ieh keine einzige Tatsache 
kenne, aus der hervorgeht, dab gerade neurotrope in~ektiSs-toxische 
Sch~digungen vorzugsweise zur Verbindung yon halbseitigen StSrungen 
im Bereiehe der Hirnnerven und doppelseitiger in den peripheren 
KSrperteilen ~iihren. 

Zum SchluB muB nun noch zu der jfingsten ~uBerung yon H. Wagner 2 
(Zfirieh), Stellung genommen werden, daB die yon ihm und Drefller in 
allen Fi~llen yon A.S. in regredientem Liehte nachgewiesene Atrophie 
des Pigmentsaums und des Gewebes der Iris zum ersten Male eine ana- 
tomische und zwar lokale Grundlage ~fir die Pt. liefere bzw., wie A. Vogt 
lfinzuffigt, eine Aufhellung fiber das Wesen des merkwiirdigen Krankheits- 
brides bringe. Zun~chst daft ieh dazu bemerken, dab die Entdeckung 
einer Irisatrophie bei der Pt. nicht neu ist. In  meiner Monographie yon 
1937 (S. 23) babe ich bereits zum zweiten Male darauf hingewiesen, dab 
schon Gehrke (1921}, Barkan (1921) und Sogimoto (1935) bei ihren Fifllen 
eine solehe nachgewiesen haben. Dies erkennt aueh Wagner an, m6chte 
abet diese Fi~lle nicht als F/~lle von A.S. gelten lassen, weft dies Syndrom 
erst seit 1931 bekannt sei. Dem steht aber gegenfiber, dab z. B. Olo//, 
den er in diesem Zusammenhang nennt, 1914 ausdrficklich auf die Auf- 
hebung der Sehnenreflexe hingewiesen hat, und wenn diese yon den 
anderen Autoren nieht erwi~hnt ist, so beruht dies eben darauf, dab jene 
Kranke leider nicht neurologisch untersucht wurden; Adie jedenfalls 
hat alle diese Fiille zu seinem Symptomenkomplex gerechnet. 

Wichtiger als diese Prioriti~tsffage scheint mir aber nun, dab ich bereits 
in meiner Arbeit yon 1923 3 dieser Feststellung die gebfihrende patho- 
genetische Bedeutung zugesprochen babe, indem ich wSrtlich sehrieb: 
,,Bei einigen Fi~llen" (gemeint waren, wie aus dem Text hervorgeht, 
die yon Lesperger, Gehrke und Barkan) ,,kam in dem mikroskopischen 
Bilde der Pupille zum Ausdruck, dab eine . . .  Atrophie des Irismuskel- 
gewebes zugrunde lag, die Pt. bier also geradezu als Entartungsreaktion 
aufgefaBt werden muB, ohne dab sich aber" (so fiigte ich damals hinzu, 
und dies gerade erscheint mir gegenfiber der Au~fassung yon Wagner, 
Drefller und Vogt wichtig) ,,entscheiden lieBe, ob es sich am eine nucle~re, 
neuritisehe oder sarkoplasmatische Atrophie oder bei F~llen mit gleich- 
zeitiger Miosis etwa naeh Behrs Annahme gar nut  am eine Dehnungs- 
atrophie bei neurogener Pt. hande]t." Dies ist der springende Punkt :  
So wichtig an sich die Feststellung witre, dab in allen Fiillen yon Pt. eine 

1 Pasqualine e Bollati: Note Psichiatr. 67, 205. Ref. Zbl. Neur. 91, 87 (1938). - -  
2 Wagner, H.: Klin. Mbl. Augenheilk. 100, 134. - -  8 Kehrer, F.: Z. Neur. 81, 374. 
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Irisatrophie vorliegt - -  was zun/~chst dureh  Feststellungen anderer 
Autoren zu erh/~rten w~re - - ,  so ist zun/s zu sagen, dab sie doch nur 
demjenigen eine bessere Erkl/~rung ffir die Pt. liefert, welcher der etwaigen 
Ansehauung gehuldigt hat, die Pt. sei sozusagen eine Neurose ohne 
anatomische Grundlage. Aus meinen Ausffihrungen yore Jahre 1923 
geht abet bereits eindeutig hervor, d~l~ eine solche Auffassung yon vorn- 
herein nenrologiseherseits n]eht zu halten ist; wenn ich damals zur Ver~ 
anschauliehung der Saehlage analogieweise den Begriff Entartungs- 
reaktion herangezogen habe, so sollte mit diesem ja aus der allgemeinen 
Neurologie stammenden Kennwort zum Ausdruck gebraeht werden, dal~ 
es sieh dabei nar  um eine organische, d. h. anatomiseh fal~bare StSrung 
handeln kSnne. Zun/~chst kommt die Irisatrophie a]s an~tomischer 
Erkls der Pt. ja iiberhaupt wohl doeh nur dana in Fr~ge, 
Wenn sie regelm/~l~ig den Sphincterteil betrifft. Aber aueh wenn dies 
zutreffen sollte/so wiirde uns dies ja gerade nieht den Grundzug der Pt. 
erkl/~ren: den Tatbestand n/~mlieh, dal3 hier eben eine ,,Ton]e" der 
Pupille vorliegt und nicht wie im Schulfalle der einfachen Muskel- 
atrophie nur ein Ausfalt der Funktion im Sinne der unter Umst/~nden bis 
~nf Null herabgesetzten Einschr/~nkung der Exkursion der Bewegung 
(d. h. eine ,L/~hmung"). Allein aus der dureh Besichtigung oder Be- 
ta.stung ermittelten Atrophie eines Muskels t/~Bt sich niemals ein Rtiek- 
schluI~ anf die Art der StSrung seiner Funktion ziehen. In der Sprache 
der Neurologie ausgedriiekt: ieh kann es niemals einem atrophischen 
Muskel an sieh ansehen, ob seine FunktionsstSrung in schlaffer L~ihmung, 
normM-ton]seher Bewegungsbeschr/~nkung oder spastischer bzw. rigider 
P~rese besteht.  LieBen sich die Verh~ltnisse, wie sie bei nervSsen Er- 
krankungen der quergestreiften Maskeln yon Stature und Extremit/~ten 
gegeben sind, ohne weiteres auf die gl~tte Muskulatur der Pupille iiber- 
tragen ~, so wiirde man zu erwarten haben, dal~ eine Irisatrophie bei der 
(chronisehen) absoluten und wohl aueh zum Tell bei der reflektorischen 
Pupillenstarre vorkommt. ~ Nun:  hinsiehtlieh der letzteren iiegen e 
bereits seit Jahrzehnten Feststellungen vor, und nur bei der ersteren 
(der absoluten Starre) sind, soviel ieh sehe, solche Untersuehungen noeh 
nieht rege]m/~l~ig, so wie es jetzt  Wagner und Drefiler bei der Pt: getan 
haben, durchgefiflart worden (woraus sich die unbedingte Notwendigkeit 
sotcher ergibt !). Gewil3 w/~re es yon grol~er Bedeutung, wenn die Angabe 
dieser Autoren, da$ eine IriSatrophie bei allen F/~llen yon Pt: vorkommt,  
dutch Naehuntersuchungen underer Forseher erh/~rtet wiirde. Uber das 
Wesen der P t :  aber trod vor allem fiber das, was sie yon den anderen 
Formen der ehronischen Pupillenstarre unterscheidet, wiirde uns ein 
solcher Tatbestand keineswegs aufkl~ren - -  so wen]g aufkl/~ren, wie tier 
Naehweis der Atrophie quergestreifter Muskeln uns dem eigentlichen 

1 was, wie ich in memer Monogr~phie S. 31 dargelegt h~be, nicht zulassig ist 
~uch auf diesen Ptmkt bin ich bereits in meiner Mon0graphie (S. 23)ein- 
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Wesen der verschiedenen, als progressive Muskeldystrophie, spinate 
Muskelatrophie, myot0nische Dystrophie bezeichneten Krankheitsbilder 
n/~her bringt, deren gemeinsamer Grundzug zwar die Atrophie, deren 
unterscheidende Merkmale abet gerade nicht in dieser zu linden sind.: 

Ffir die hier zur ErSrterung stehende Frage ist nun ein Seitenbliek 
au~ den derzeitigen Stand der Lehre fiber die letztgenannte Krankheit,  
die myotonische Dystrophie, besonders lehrreich und auch deshalb be- 
sonders angebracht, well diese durch die Verkuppelung yon Atrophie 
mit Dystonie bestimmter Muskeln (Me bei der Pt.) gekemlzeichnet ist. 
Bei dieser seit nnnmehr e~wa 30 Jahren wohlbekannten Erkrankung 
k6nnen wir die ,,anatomischen" Verandernngen noch deutlicher und un- 
mittelbarer sehen als die Atrophie des Irisgewebes, ja wit kermen die 
feineren mikroskopischen Ver/inderungen der kranken Muske]n, die auf 
verschiedene yon innen und aul3en her kommende l~eize toniseh reagieren, 
ziemlich genau. Und dennoch hat  bisher der Nachweis der Atrophie 
allein das Wesen dieser Er]~rankung und das, was sie yon den anderen 
Myatrophien unterscheidet, in keiner Weise aufgehellt - -  h6chstwahr- 
scheinlieh deshalb, weil sich der entscheidende Krankheitsvorgang :ga.r 
nicht im Muskel abspielt, sondern zentralw/~rts. Und so werden bezfiglich 
des eigentlichen Wesens der myotonischen Dystrophie bzw. ihrer Patho- 
genese bis heute fast so viele Theorien vertreten, als a priori denkbar 
sind, n~mlich eine einfach sarkoplasmatische, eine fibrill/ir-sarkoplasma- 
tische, eine sympathische und schliel31ich zwei cerebrale (eine hypotha- 
lamische und eine lentikul/ire). Dies alles hat  Curschmann, der sich be: 
sonders eingehend mit diesem Leiden befaBt hat: ,  zu der Auffassung 
veranlaBt, a.lles weise ,,eindeutig auf eine zentrale Vers im Haupt- 
zentrum der antonomen Funktionen, den Zentren des vegetativen Systems 
und des Stoffwechsels in derZwischenhirnbasis, demHypothalamns,  bin.'" 
G~be uns somit der Nachweis bestimmter Ver~nderungen an der Iris 
im Sirme yon Wagner und Dre/31er, auch wenn sie wirklich regelmi~Big 
bei der Pt. gefunden wfirden, keinen Hinweis auf den Sitz der Grund- 
st6rung, so k6nnte ihnen andererseits auch in diagnostiseher Hinsieht 
eine entseheidende Bedeutung erst dann zuerkanut werden, wenn dutch 
geuau so systematische diasklerale Untersuchungen erwiesen ~qrd, dab  
dieselben krankhaften Ver~nderungen der Iris bei den beiden anderen 
Hauptformen yon Pupillenstarre nicht oder nut  selten vorkommen. 

Schon heute muB nun festgestellt werden, dab dies nicht der Fall ist; 
denn es ist ja bereits durch eine groBe Zahl yon Prfifungen verschiedener 
Autoren, welche fiber viele Jahre hin immer wieder einmal angeste!lt 
worden sind, erwiesen, dab bei der reflektorischen Starre eine Irisatrophie 
auftreten kann. Wagner und Drel31er haben offenbar fibersehen 2, dab Behr~ 
die irisatrophie sogar zu den Kennzeichen der ,,echten" Argyll Robertson- 
schen reflektorischen Starre reehnet, und wenn auch spiitere Na, chunter- 

: . :  : . 

: Curschmann: Handbueh der Neurologi~, tld. 16, S. 482. 1936. 
obwohl ich auch auf diesen Punkt in meiner Monographie S. 23 hingewiesen habe. 
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suchungen ergeben haben, dal] eine solche nicht, wie es z .B.  Filipi  
Gabardi 1 behauptet  ha t ,  bei all den F~llen vorkommt ,  welche die 
iibrigen Merkmale Behrs oder die Mehrzahl derselben aufweisen, so bleiben 
doch geniigend viele solcher iibrig, dab man sagen muB: sie wird recht 
hgnfig bei echter reflektoriseher Pupillenstarre angetroffen ~. So be. 
dauerlich dies gerade auch in diagnostischer Hinsicht ist, so kommen 
wir somit doch nieht um die Feststellung herum, dab die yon Wagner 
und  Dre[dler angebenen diaskleroskopischen Befunde erst dann als kenn- 
zeichnend flit die Pt.  bzw. das A.S. anerkannt  werden k6nnen, wenn, wie 
gesagt, bei Untersuchungen, die mit  derselben Griindliehkeit und Regel- 
m/~Bigkeit durchgefiihrt werden, erwiesen ist, dal] die gleichen Ver/~nderun- 
gen bei der reflektorischen wie bei der chronischen absoluten Pupillen- 
s t a r r e  nicht oder nur ausnahmsweise gefnnden werden. 

Leider muB ich aber heute schon geltend machen, dal] der Satz, die 
bezeichnete Irisatrophie werde in allen F/~llen yon Pt. gefnnden, nicht, 
jedenfalls nieht ausnahmslos zutrifft. Denn in einem der yon mir zuletzt 
beobachteten F~lle, der im iibrigen ein HSchstmaB der fiir die Pt.  kenn- 
zeiehnenden Merkmale bog (Mydriasis, vSllige Lichtstarre, Erweiterurtg 
im Dunkeln, tr/~ge Bewegungen bei Konvergenz und Rekonvergenz, 
l~achdauer der Verengerungsbewegung, Fehlen des gleiehseitigen Achilles- 
reflexes, Bestehen der erheblichen Mydriasis nachweislich der Lichtbilder 
seit mehreren Jahren, der Lichtstarre, wie aus der /~rztliehen Unter- 
suchung hervorgeht, seit mindestens 3 Jahren), also als reiner Fall einer 
P~. bzw. yon A.S. anerkannt werden miif~te, land Prof. Poos keinerlei 
Ver/~nderungen bei der diaskleralen Durchleuehtung. Es wird also zu- 
n~chst einmal festzustellen sein, in welchem Prozentsatz yon Pt. die 
irisatrophie angetroffen wird, und dann, in welchem Prozentsatz bei den 
iibrigen Formen der Pupillenstarre. 

Zusatz bel der Korrektur. DaB die Pt. als TonuspMinomen nicht zur Myotonia 
Thomsen in Analogie zu setzen ist, sondern zum Rigor des Parkinsonismus, babe 
ich in meiner Monographie dargelegt. ]~s ergibt sieh dies auch aus dem Ergebnis 
der, zum ersten Male yon mir, bei meinen letztbeobachteten F/~llen angestellten 
Priiiung des Verhaltens der pupillotonisehen Pupille bei mehrmals hintereinander 
ausgefiihrter Konvergenz und ,,Rekonvergenz". Ganz im Gegensatz zum ,,Thorn- 
sen", bei dem sich ja der Krampf unter den innerhalb kurzer Zeit 6fters wieder- 
holten Willkiirinnervationen allmghlieh ganz 15st, ergab sieh bei der Pt., dab die 
letzteren weder anf Ablauf noch AusmaB der Pupillenbewegung irgendeinen Ein- 
fluff ausiiben. Aueh bei der 2., 3,  4. und schlieBlich his 10. Wiederholung des 
Konvergenzaktes (zu dem natiirlich jewefls der Patient erst dann angetrieben wurde, 
wenn die Pupillenverengerung ihren h6chsten Grad erreicht und bei darauffolgendem 
Bliek in die tPerne such wieder iha'en h6chstm6gliehen Grad yon Erweiterung er- 
reicht hatte) liefen die Pupillenbewegungen genau so ab wie bei der 1. Prtifung bei 
ein und derselben Untersuchung. 

1 Gabardi,_Filipi: Riv. otol. ece. 19, 437 (1933). Ref. Zbl. Iqeur, 72, 353. 
IKurz Zusammenfassendes hieriiber bei Jaensch: I-Iandbuch der Neurologie, 

Bd. 4, S. 223. 1936. 


