
(Aus der Neurologischen Abteilung des Ludwig Hoffmann-ttospit~ls Berlin-Buch 
[Xrztlicher Direktor: Dr. reed. H. Rosenhagen].) 

~'eurale Muskelatrophie und Here0oataxie 
als Erscheinungsformen einer einheitliehen Erkrankung 

(mit hoehgradigen vegetativen Stfirungen und psyehisehen Ver~inderungen). 
Von 

W. Gfitze. 

Mit S Textabbildungen. 

(Eingegangen am 2. Mai 1941.) 

Auf die Abgrenzung der einzelnen Formen der neuralen Muskel- 
atrophic und der hypertrophisehen Neuritis gegen und untereinander ist 
sowohl "con kliniseher wie histopathol0giseher Seite viel Arbeit verwendet 
worden. Das Krankheitsbild der klassisehen Form der neurMen Muskei- 
atrophie yon Charcot-Marie-Tooth-Ho]]mann semen kliniseh seharf um- 
risseYl. 

Der frfihe Beginn am Ende des ersten Lebensjahrzehnts oder im Ver- 
lauf des zweiten, die meist, langsame Progredienz der Erkrankung, die 
Atrophie der Muskulatur a,n den distMen Gliedmagenabsehnitten, vor- 
wiegend an den Untersehenkeln beginnend, das Fehlen der Sehnen- 
reflexe, das hgufige Auftreten yon EmpfindungsstSrungen an den Glied- 
magen, die naeh proximal zu abnehmen, schienen das Leiden als ein 
seha,rf umgrenztes Krankheitsbfld zu kennzeiehnen. Je mehr Erfahrungen 
auf diesem Gebiet gesammelt wurden, um so unseh~rfer wurden die 
Grenzen and es wurden sowohl Uberg/~nge zwisehen den einzelnen Typen 
wie aueh Uberg~nge zu anderen Leiden, die bisher als selbstgndige Er- 
krankung galten, gefunden. Hiihnelbeschrieb eine Variante mit alleinigem 
Befallensein der Arme. Der Typ der hypertrophisehen Neuritis yon 
Ho[[mann untersehied sieh kliniseh wesentlich nut dureh die Verdiekung 
der Nervenst~mme yon der neuralen Muskelatrophie. Die Form der 
hypertrophisehen Neuritis vom Typ Dd]grine-Sottas sollte sieh dutch 
Symptome wie Kyphoskoliose, Pupillenstarre, Sehmerzen, Koordinations- 
st6rungen, Nystagmus, Ataxie, Verdiekung der Lippen yon der HoHmann- 
schen Form abgrenzen lassen. Davidenkow, der eine Unterteilung dieser 
Krankheitsgruppen naeh genetisehen Gesiehtspunkten versueht h~t, 
untersehied insgesamt 12 versehiedene Formen. Unter ihnen eine be- 
sondere Form mit KMtparese und den Sehulterblattuntersehenkeltyp. 
Je mehr MateriM gesammelt wurde, desto h~ufiger wurden allein dem 
klinisehen Bild naeh ~bergangsformen zwisehen den ,,reinen" Typen 
gefunden. Ikatschew betonte die 24~hnliehkeit der Ho[/mannsehen Form 
der hypertrophisehen Neuritis mit den neurotisehen Muskel~trophien 
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und sah den einzigen Unterschied in der Verdickung der Nervenst~mme. 
Er  wollte aber weiterhin die hypertrophische Neuritis yore Typ Ddjdrine- 
Sottas als ein besonderes klinisehes ]~fld bestehen lassen. Aneh Slauk 
war ~hnlicher Ansicht. Auf die engen Beziehungen der einzelnen Formen 
untereinander hat ten auch Raymond, Marinesco unter anderem hin- 
gewiesen. Schon friihzeitig wurde eine gewisse Ahnliehkeit einzelner 
F/ille neural bedingter Muskelatrophie mit Friedreich-F~llen wegen der 
Fuflform betont (Pites), Beobaehtungen fiber Vorkommen yon neuraler 
)luskelatrophie bei F~llen yon Heredoataxie wurden sp/~ter erw~hnt 
(Bing, Werthemann n. a.). In den letzten Jahren mehren sieh Ver6ffent- 
liehungen, die a,ff die nahen verwandtsehaftliehen Beziehungen der Gruppe 
der neuralen Muskelatrophie mit der Heredoataxie hinweisen. 

Die Erbliehkeit der neuralen Muskelatrophi 9 steht lest. Ihr  Erbgang 
ist n~eh Dawidenkow und  den umfassenden Untersuehungen yon Boeters 
fast aussehlieglieh dominant. Boeters, der yore erblichen Muskelschwund 
sprieht, faBt die Formen yore Typ Charcot, Dd]drine-Sottas ~nd Ho]/mann 
in eine einheitliche Gruppe zusammen. ])as Vorkommen yon Ubergangs- 
formen zum Friedreich wird erwahnt, l~/~lle sowohl vom Typ Charcot 
wie Ddjdrine-Sottas und F/ille mit Kombination yon spastisehen Er- 
scheinungen wurden in einer Familie abweehselnd gefunden. Eine aus- 
gesproehene intrafamili/~re Konstanz der Krankheitserseheinungen ist 
demnaeh nicht die Regel. Boeters weist darauf hin, dab trophische 
und vasomotorische St6rungen durehweg zum typisehen Krankheitsbild 
der neuralen Muskelatrol0hie geh6ren. 

Die histopathologischen Ver/tnderungen bei der hyloertrophischen 
Neuritis, der neuralen Muskelatrophie und der Heredoataxie sind grund- 
s~tzlieh nicht untersehiedlieh (Kriicke). Bidschowsky hob hervor, dab 
sieh die hypertrophisehe Neuritis und die Neurofibromatose in nichts 
voneinander unterscheiden. 

Die eingehende histopathologisehe Untersuchung einzelner Falle yon 
neuraler Muskelatrophie und Heredoataxie dureh Kriicke (die histo- 
pathologisehen Befunde dieser F~tlle werden demni~ehst im l~ahmen einer 
ausfiihrlieben Arbeit yon Kriicke verSffentlieht) gaben uns Veranlassung 
bei der verh/iltnism/~l~ig groBen Zahl der uns zur Verfiigung stehenden 
F/ille auf die verwandtschaftlichen Beziehungen dieser Krankheitsbilder 
aueh im Minisehen Bfld ausffihrlieher einzugehen. Bei der Darlegung 
unserer Falle ist auf genealogisehe Studien bewuBt verziehtet worden. 
Wir wollen unsere Sehilderung im einzelnen tfall auf die Entwicklung des 
Krankheitsbildes und dessen weehselnde Erseheinungen w/~hrend des 
Gesamtverlaufs bescbr/~nken. 

Pall 1. K~., 1R. c~, 52 Jahre. Klinisehe Diagnose: Hypertrophische Neuritis. 
F..V. Vater lungenleidend, Mutter an Ca.. gestorben. 
E.V. Normale Schulleistungen, guter Sloortler, beruflich als Handler in einer 

Markthalle t/~tig gewesen. St/indig reiehlicher AlkoholgenuB. 
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Neurologische V. W/ihrend des Weltkrieges als Soldat wiederholt ,,Krgmpfe'" 
in der re. Hand gehabt. In den letzten 4--5 Jahren Nachlassen der sportlichen 

Leistungen. MuBte sich grOBere Hand- 
schuhe und Sehnhe kaufen, obwohl die 
Muskeln immer schwgcher wurden. In den 
letzten 3 Jahren nach Angabe des Sohnes 
seeliseh vergndert, wurde stimmungslabil, 
weinerlieh. Mit 50 Jahren etwa trat Krib- 
beln, Kgltegeffihl in Hgnden und Fiil3en 
und GeffihlsstOrungen in den Hgnden auf. 
Die Spraehe wurde verwasehen. Gleich- 
zeitig wurde das Wasserlassen erschwert 
und es bestand Stuhlverstopfung. Oft 
traten blitzartige Sehmerzen im Ellen- 
bogen auf. 

Be]und Juni 1936. 52jghriger Mann in 
herabgesetztem E.- und K.-Z. und yon 
blasser Hautfarbe. Auf der Brust Pigment- 
m/~ler und erhabene Naevi. Die Glied- 
magen wurden bei tterabhgngen blau. 
Leiehte Skoliose der Halswirbelsgule. Gib- 
bus der Brustwirbelsgule. Am ganzen K6r- 
per unter der Haut perlsehnurartige Ver- 
diekungen. Am Ellenbogen und in der 
Kniekehle Nervenstrgnge fast daumendiek 
tastbar, drueksehmerzhaft, danernde Un- 
ruhe der Lippenmuskulatur. An den Glied- 
mal~en Muskelwogen einzelner Partien. 
Leiehter Hohl-KniekfuB. Kein Nystagmus, 
gute Pupillenreaktion. Protrusio bulbi. 

Obere Glie&nafien. tIoehgradige Atro- 

&bb. 1. Kit., R. (Fall 1). Atrophie der phie sgmtlicher Muskeln, vorzugsweise der 
Sehulter- und Beckenmuskulatur. kleinen Handmuskeln. Handbeugung und 
Verdiekte Nervenstrhnge (NN). -streekung bds. mit herabgesetzter Kraft, 

li. sehwgeher als re. Daumenopposition bds. 
weitgehend eingesehrgnkt. Unsicherheit beim Nasenspitzen-Zeigefingerversuch, 
li. deutlicher als re. Geringgradige Herabsetzung der Schmerz- und Temperatur- 

empfindlichkeit, naeh proximal 
zu abnehmend. Herabsetzung des 
Lagegeffihls an den kleinen Ge- 
lenken. 

U,~tereGliedmafien. Tonus bds. 
herabgesetzt. Deutliche Atrophie 
sgmtlieher Muskeln. Grobe ICraft 
bds. li. stgrker als re. herabge- 
setzt. P.S.R. und A.S.R. nieht 
auslOsbar. Unsieherheit~ beim 

Abb. 2. Kfi., R. (Fall 1). Verdickte ttantnerven Knie-Haekenversuch. Herabset- 
(NN) am linken _&rm. zung der Lageempfindung in den 

kleinen Gelenken. 
Elektrisch. Deutliehe Herabsetzung der faradisehen Erregbarkeit. Galvanisoh 

in allen Muskeln trgge Zuckungen. 
5. 6. 36. Wa.g. im Blur und Liquor negativ. Sensibilitgtsst6rungen ab ])10 

wie bei spinalem ProzeB. Liquor: Gesamteiweig 220 rag-%. Glob. starke Trtibung. 
Zellzahl 9/3. Zucker 64 mg-%. :Blutzucker 95 rag-%. 
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3.9.36. (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-Hospitals.) Leichter 
Exophthalmus. Aufier der Atrophie der Gliedmafienmuskulatur auch starke 
Atrophie der Rumpfmuskulatur (Scapulae alatae) (Abb. l). Gang mit Stock breit- 
beinig, leieht ataktiseh, unsicher ausfahrend. 

Sprache. Undeutlich, zeitweise etwas stockeud. 
Psychisch. Affektlabil, meist etwas gedriickt. Merkf~higkeit o.B. Keine 

Intelligenzm~ngel. Sensibel : Verl~ngerte 
Perceptionsdauer der Berfihrungsempfindung. 

16.4.37, Leieht akromegale Gesichts- 
z~ige. Auseinanderstehen der Schneidez/s 
des Unterkieiers. Lichtreaktion in den Pu- 
pillen bds. etwas verlangsamt, besonders re. 
nieht so ausgiebige Pupillenreaktion wie li. 
Hautnerven iiberall verdickt (Abb. 1 und 2). 
Fliisterspraehe bds. 11/2 m. Intercostalnerven 
verdiekt. Klagen fiber Nervenschmerzen; 
Nervensti~mme gering druckempfindlieh. 

20.4.40. Blase muB jetzt tiglich kathe- 
terisiert werden. Pat. verh~lt sich gegen diese 
Mal~nahme ablehnend kritiklos, sehr empfind- 
lieh, erregbar. 

14. 5.40. Hochgradige Atemnot, dabei 
nut abdominelle Atmung. 

15.5. 40. Zustand nach Coramin und 
Lobelin einigermaBen gebessert. 

17.5.40. Exitus in einem erneuten An- 
fall yon Atemnot um 21 Uhr 50 Min. 

Aus dem Sektionsprotokoll. Hypertro- 
ptfische Neuritis mit Beteiligung si~mtlicher 
peripheren ~Serven des parasympathischen 
und sympathischen Nervensystems. Um- 
wandlung des Ganglion coeliacum in einen 
knotigen Tumor (Abb. 3). 

Fall 2. M., A., ~, 24 Jahre. 
F.-V. Mutter leidet an offener Lungen- 

tuberkulose und kann seit 2 Jahren nur 
�9 ,, Abb.  3. Kti . ,  R. (Fall  1). P r~Dara t  y o n  

mit ,,Schmneu laufen wegen der gleichen Zunge (Z), Kehlkopf (K), Aortenbogen 
Erkrankung wie die Toehter. Ein Bruder (.4), Aorta mit TeitungsstelIe (T) in 
butte mit 6 Jahren ,,Kinderl~thmung", die Aa. iliacae, einemTeilvomGrenzstrang 
sigh angeblieh nieht verschlimmert hat. des  S y m p a t h i c n s  (S), N.  v a g u s  (V) 

a n d  Ggl. coe l iacmn (Coe). V a g u s  u n d  
Neurologische V. Mit 10 Jahren an S y m p a t h i c u s  v e r d i c k t ;  Ggl. coeliacum 

Schw~che in Armen und Beinen ,,Kinder- in einen Tumor verwandelt. 
lihmung" erkrankt, ttilfsschule besueht, 
weft sie in der Volksschule nieht mitkam. Menarche mit 16 Jahren, Periode 
immer unregelmifiig und sehwach. Seit etwa 3 Jahren ist Zittern und Sehwiehe 
in den Armen aufgetreten. Hinzu kamea sti~ndige Schmerzen in den At'men. 
Ausbleiben der Regel seit April 1938. 

Be/und Juni 1938 (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-Hospitals). 
Kleine Patientin yon pyknisch-dysplastisehem KSrperbau, leichte Vergr6Berung 
der Sehilddriise. 

Obere Gliedma[3en. Leichte Krallenste]lung der Finger, deutliche Atrophie der 
kleinen Handmuskulatur. Stindiger feiner rhythmischer Tremor der ttinde. 

Untere GIiedmafien. Oberschenkelmuskulatur o.B. UnterschenkeImuskulatur 
im ganzen atrophiseh. Leichte Equino varus-Stellung der FiiBe bds. Vor der 
Operation bestand nach alten Krankenblittern ein ausgesproehener HohlfuB. 
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Hochgradige Atrophie der Peronei. Aktiv ist nur eine ganz geringe Hebung des 
/~uBeren Fugrandes mSglich. 

Elektrisch. Ausgesprochen trgge Zuckung der kleinen Handmuskeln, prompte 
Zuckung der langen Beuger des Unterarms. Peronei li. nicht erregbar, re. tr/~ge 
Zuckung. Tibialis ant. bds. trgge Zuckung. 

Hirnnerven o. B. Triceps- und Radiusperiostreflexe re. = li., P.S.R. lebhaft d-, 
re. = li. A.S.R. O, re. = li. 

SensibilitiSt o.B. Im Liquor 30 mg-% Eiweift, 22 rag-% Albumin, 8 mg-% 
Glob. Mastix 01221000. Wa.R. im ~31nt und Liquor negativ. Im Spetember 1939 
wurde eine leichte Herabsetzung de r Berfihrungs- und Tiefenempfindung an den 
Beinen festgestellt. 

Oktober 1939. Der Hyper~mieversueh am li. Bein nach 3 Min. Anamie zeigt 
nur ganz geringe reaktive Hypergmie ffir 1 Min. Pat. gibt an, dag die Kraft der 
Arme in groger Kglte schlechter ist; sie kann aber kalt abwaschen. Behandlung 
mit glandulgrem Thyreoidin fiber einen Monat mit t/tglich 3real 0,I ohne Erfolg. 

Fall 3. Kr., E., d~, 38 Jahre. 
F.-V. Vater mit 61 Jahren an Vorsteherdriisenkrebs, der Bruder des Vaters 

mit 58 Jahren an Magenkrebs gestorben. Ein Sohn einer Schwester ist Bettn~sser. 
Ein anderer Sohn einer Schwester erkrankte mit 12 Jahren an einer Gehirn- 
geschwulst. Eine Schwester ist mit 39 Jahren an t~rustkrebs gestorben. Ein Bruder 
leidet an neuraler Muskelatrophie (Fall 4). 

E .V.  Die Erkrankung begann im 3. Lebensjahr mit einer Sehw/~che in Armen 
und Beinen, die langsam zunahm. Veto 15. Lebensjahr an war Fortbewegung nur 
noch dutch Kriechen oder Rutsehen mSglich. Hat die Volkssehule his zur 1. Klasse 
besucht, gut gelernt. Allmghlich trat eine auffallende Abmagerung an Armen und 
Beinen ein. Seit dem 31. Lebensjahr stgndig hilflos bettlggerig, muBte gefiittert 
werden. Leidet in den letzten Jahren an Stuhlverstopfung. Nie akut erkrankt. 
Im 31. Jahr eine Zeitlang Darmbluten gehabt; zur gleichen Zeit begaim eine Sehwel- 
lung der Ilgnde und Fiil3e, die an den H/~nden wieder zuriickging, an den Fiil3en 
a.ber stgrker wurde. Durch Anritzen der Haut wurde yon Zeit zu Zeit reiehlieh 
gelbliche Fliissigkeit entleert und die Sehwellung zum l~iickgang gebraeht. 

Be/und Mai 1935 (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmarm-Hospitals). 
Mittelgroger Mann in reduziertem E.- und K.-Z. Auffallend blasse Haut. Kopf 
aktiv frei beweglich. Keine Struma, keine Driisenschwellungen. GebiB cariOs. 
Zunge wird unter leichtem Zittern vorgestreekt. Ilachenraum sonst o.B. R.R. 
165/80. Der Thorax zeigt re. unten eine taillenf6rmige Einschniirung. Atem- 
exkursionen oberflgchlich. Nervenstrgnge nicht verdickt. Leib eindriickbar. 

Obere Gliedmafien. Atrophie der gesamten Schultergiirtelmuskulatur und der 
Armmuskulatur, besonders der kleinen Handmuskeln. Zahlreiche fibrillgre 
Zuckungen, bgsonders in der Schultergfirtelmuskulatur. Die Arme kOrmen aktiv 
knapp bis in Sehulterh6he gehoben und leicht im Ellenbogen gebeugt werden. 
Aktive Bewegliehkeit der Handgelenke vSllig aufgehoben. Die Finger stehen in 
Beugestellung, k6nnen weder aktiv noch passiv gestreckt werden. 

Untere Gliedmaflen. Starke Atrophie der gesamten Beinmuskulatur (Abb. 4). 
Die Beine liegen in I-Ifift- und Kniegelenken leicht gebeugt, sind weder aktiv noeh 
passiv beweglich. Die Kniegelenkkonturen springen stark hervor. Starke elephan- 
tiastische Verdickungen des unteren Drittels der Unterschenkel und vor allem des 
Fugriiekens. Teilweise ist die Haut fiber diesen Stellen papierdfinn, teilweise hyper- 
keratotisch (Abb. 5). 

Pupillen etwas untermittelweit, reagieren nur gering und unausgiebig auf L., 
dagegen gut auf C. Einstellungsnystagmus. In der mimischen Muskulatur, vor 
allem an Stirn und Augenbrauen treten st~ndig unwillkfirliche Bewegungen auf. 
Sonst Faeialis o.B. Sehnenreflexe nieht ausl6sbar. Keine Pyramidenzeichen. 
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Lagesinn- und Tiefenempfindungsstbrungen an den U.E. tteisere Stimme, 
Sprache etw~s sakkadiert (Kehlkopfspiegelung ~bgelehnt). Intelligenzmal~ig keir~e 

Abb. 4. l~r., E. (Fall 3). Atrophie der Gliedmal~em-nuskulatur, ii~ergreifend au[ Schultcr- 
gi~rtel und Becken. Elephantiastische Verdickungen der Fiil~e. 

Abb. 5. I~r., E. (Fall 3). Elephantiastische Verdiekungen des Ful3rttekens und der Unter- 
schenkel rail tiyperkeratosen (Hy). XVachstllmSStSIungen der Nfigel. 

Ausf~tlle. Wa.t~. und Kontrollreaktionen negativ. Hb. 70%. Ery. 3,3 Mill. Ganz 
leiehte Aniso- und Poikiloeytose. Blutzueker 100 mg-%. Differentialblutbild o. B. 
Rest-N 25,2mg- %. 

Jun i  1936. In  der letzten Zeit wurden wiederholt Ineisionen in die seitlichen 
Part ien der FfiBe ausgeffihrt, da Pat.  fiber starke Spannung und Schmerzen in den 
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verdickten FiiBen klagte. Es entleerte sich dabei weniger 0demfliissigkeit wie fffiher 
und die Schwellungen bildeten sich kaum zurfick. Leib in der letzten Zeit meteori- 
stisch aufgeblght. 

21.3. 37 plStzlicher Ted. 
Sektionsprotokoll. Megasigmoid mit hochgradiger Blghung der bis zum Rippen- 

bogen reichenden Sigmaschlinge und aller Dfinndarmschlingen mit starker GefgB- 
injektion. Formanomalien der Leber, multiple stecknadelkopfgroBe GewebsmiB- 
bildungen beider Nieren, Rindenadenome und ein kirschkerngrol~es H/imangiom. 
Struma colloides nodosa caleulosa. 

Fall 4. Kr., W., ~, 34 Jahre. 
Bruder yon Fall 3. F.-V. s. Fall 3. 
E .V.  Die Erkrankung begann mit 3 Jahren in gleicher Weise wie bei Fall 3. 

Aueh der weitere Verlauf war weitgehend ghnlieh. Etwa veto 37. Lebensjahr an 
hat die Potenz nacbgelassen, das Glied wurde nicht mehr steif. Gleichzeitig nahm 
der Fettansatz am Schamberg zu. Das Glied wurde kleiner. AuBerdem mul~te er 
in den letzten Jahren wegen des Stuhlganges stgndig einnehmen. Am Oberk6rper 
trat reichlicher SchweiBausbruch auf. 

Mai 1935, Be/und (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-Hospitals). 
MittelgroBer Mann von athletisch-dysplastischem KSrperbau. Mehrere Warzen und 
Pigmentnaevi am Stature. Sehr reiehliche Behaarung /rm Stamm, Ober-, Unter- 
schenkel und Arlnen. Feminine Geschlechtsbehaarung. KlumpfuBbildung. GebiB; 
Nur noch Zahnstfimpfe. Das Zgpfehen ist hyperplastisch und zeigt einen Fortsatz. 
KopL und Nackenmuskluatur o.B., ebenso Schulter- und Rfickenmuskulatur. 
Thorax wird bei der Atmung ausgiebig gedehnt, ist breit, gut gewSlbt. Herz und 
Lungen o. B. R.R. 120/90 mm Hg. Brustbein, besonders im oberen Tell eingesunken. 
Leib stark aufgetrieben. Nabel verstrichen. AdipSse Bauehdecken. Aufrichten 
zum Sitzen nur mit Unterstfitzung mOglich. 

Obere Gliedmaflen. Atrophic der Oberarmmuskulatur bds., re. st/~rker als li. 
Beugung und Streckung im Ellenbogen li. noch mit leidlicher Kraft, re. nut mit 
geringer Kraft mSglieh. Atrophie aller Fingerbeuger und -strecker bis auf den 
Anteil des Zeigefingers veto tiefen Fingerbeuger li. ttierdurch kann der li. Zeige- 
finger und die li. Hand etwas gebeugt werden. Atrophie aller kleinen Handmuskeln. 
Krallenhand. 

Untere Gtiedmaflen. Beide Ft)/~e stehen in Spitz-Klumpful~stellung, sind aktiv 
nicht beweglich. Die Zehen steKgn in Beugestellung. Operationsnarben bds. fiber 
den Achillessehnen. Atrophie der Beuge- und Streekmusklatur beider Oberschenkel, 
re. stgrker als li.; gleiehmgl3ige Atrophie der Unterschenkel bds. Streckung und 
Beugung aktiv nur im Hiiftgelenk mSglieh. 

Z.N.S. Kurzsichtig. Gesiehtsfeld nicht eingeschr/~nkt. Einige kurze Ein- 
stellungszuckungen beim Seitwgrtsblicken. Pupillenreaktion auf L. und C. prompt 
und ausgiebig. 8praehe heiser. Ubrige Hirnnerven o. B. 

Sgmtliehe Sehnenreflexe fehlen. B.D.R. positiv. Keine Pyramidenzeiehen. 
tterabsetzung der Oberflgchen- und Tiefenempfindung an beiden Unterschenkeln. 

Psychisch. ~berdurchschnittliche Intelligenzleistungen, macht Schachaufg~ben, 
die er gegen Bezahlung an Zeitungen einsendet. Ist sehwer zuggnglich, oft schroff 
ablehnend gegen jede Untersuchung, bekommt oft Streit mit dem Pflegepersonal 
und den Mitpatienten. 

Februar 1939. Klagen fiber hgufiges Einschlafen der Beine. Reichlicher Schweil]- 
ausbruch. Jetzt auch gleiehmgl3ige Atrophie der Schultermuskulatur. Streckung 
im Hfiftgelenk jetzt ~ktiv nicht mehr m6glich. St6rung aller Empfindungsqualit~ten 
an it/~nden und Ffil]en, an Unterarmen, an Untersehenkeln und an den Oberschenkeln 
bis fiber die Kniegelenke. Die Empfindungsst6rungen sind distal am st/~rksten 
und nehmen nach proximal zu ab. Bei st/~rkerer Berfihrung werden Reize falseh 
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lokalisiert. Kein Nystagmus. Die re. Pupille ist eine Spur welter als die Ii., beide 
Pupillen sind mittelweit, gleichrund. Die Liehtreaktion ist bds. tr~ger als normal, 
]i. schlechter als re., ]i. aueh sehr wenig ausgiebig. Reaktion auf C. ausreiehend und 
prompt. Fibrill~re Zuckungen der Zungenmuskulatur. B.D.R. und Cremaster 
fehlen. Das Unterhautbindegewebe an den FiiBen bds. an den Ful3sohlen ist ver- 
diekt. Keine tastbare Verdiekung der Nerven. Die Blutzuckerkurve nach Doppel- 
belastung zeigt einen diabetisehen Verlauf. Sic zeigt stetigen Anstieg und geht auch 
nach der zweiten Belastung nicht unter den Ausgangswert (s. Kurve Abb. 6). 

Mit Hyperamol gesetzte RStungen am li. Obersehenkel setzen auffallend schnell 
ein und dauern auffallend lange (fiber 60 Stunden - -  wahrend sie in der Norm 
nach 5--6 Min. abblassen) an. 

22. 9.40 Tod. 
Selctionsprotokoll (Auszug). Die Bauchdecken haben eine Dicke yon 1 era, die 

Muskulatur ist stark atrophisch, yon gelben Zfigen durehsetzt. Der Baueh ist 
stark vorgewSlbt. Die Sehlinge des Colon sigmoideum ist 
stark, das Coeeum nach der Flexura zu, sowie das Colon r~g% 
transversum und deseendens sind ebenfalls, aber nicht so zz0 
hoehgradig erweitert. Der Umfang des Colon sigmoideum 

an seiner breitesten Stelle betr~gt 31 cm. 200 / ~ i / . - / 1  
Fall 5. Sch., H., c~, 48 Jahre. 43o 
F.-V. Angeblich o.B.  
E .V .  Die Erkrankung begann im 29. Lebens]ahr 7~o 

mit Schmerzen in den Beinen. Etwas sp~ter trat  dieselbe /go 
Erscheinung auch in den Armen auf. In Armen und Beinen 
spiirte er ein unangenehmes Druekgeffihl. Arme und Beine czo 
wurden zunehmend atrophisch. Bis zam 34. Jahr war er lgOa,u6~nr~c,~i: ~ ~.~ 
als Schriftsetzer t~tig. ]m 37. Jahr, nach Uberstehen einer :oo :oog 
Grippe, nahm die muskulare Kraft erheblieh ab. Seit dem 
42. Lebensjahr Nachlassen der Potenz. In den letzten 80~ ~o czo Zo Zr 
Jahren muBte er wegen des Stuhlgangs st~ndig einnehmen. Abb. 6. t~r., Vv ~. (Fall ~). 

Blutzuckerkurve nach 
Litt  vie] unter SchweiBausbrtichen am ganzen K6rper. Doppelbelastung mit 
Die Muskelkraft war seit Bestehen der Krankheit in der Traubenzucker. 
K~lte viel schlechter als in der W~rme. 

Be/und Mai 1931. 48j~hriger, mittelgroBer, muskelkraftiger Mann. Einige 
Pigmentnaevi und Warzen auf der Brust. In der li. Achselh6hle einzelne Fibrom- 
knoten. Hoehgradige Atrophic der Arm- und Handmuskulatur sowie der Unter- 
schenkelmuskulatur. Pupillen mittelweit. Lichtreaktion etwas tr~ge, C.R. prompt. 
Sehnenreflexe an den Armen bds. positiv, P.S.R. und A.S.R. re. ~ li. negativ. 
KeinePyramidenzeichen. Herabsetzung der Schmerz-, Kalt- und Warmeempfindung 
his dicht oberhalb des Kniegelenks. Ausgegproehene Glatzenbildung sehon seit 
Jahren. Verst~rkte Behaarung fiber der Lendenwirbels~ule. 

April 1936 (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-Hospitals). Die 
Muskelatrophie hat stark zugenommen, Sch. konnte bis 1933 noeh am Stock gehen. 
Zeitweise ziehende Schmerzen im Genick, in den Armen" und den Beinen. 

November 1937. Kann nur mfihsam an 2 Krficken gehen. Akroeyanose der 
FtiBe. An den Zehen geringffigige Hyperkeratose. Affenhand. Streeken und 
Beugen der Unterarme im Ellenbogen nur mit stark herabgesetzter Kraft. Beugung 
der Finger li. nur durch Wirkung der Mm. lumbricales m6glich. Streckung der 
Finger aktiv unm6glich. 

Augenhintergrund: Zustand nach Neuritis optica. Rest-N 22,4mg-%. Der 
Wasserverdtinnungsversuch mit 1500 cem zeigt nach 4~/~ Stunden nur 1090 cem 
Ausseheidung. Auf RSntgenaufnahmen finder sich vSllig knScherne Ankylose der 
oberen Sprunggelenke. Die Thoraxdurchleuehtung zeigt starren Thorax mit 
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geringen Atemexkursionen. Zwerchfell bds. gut beweglich. Infolge sehr starker 
Luftftillung des Magens und der li. Flexur des Colons ist dss li. Zwerehfell nsch 
oben gedr/~ngt. 

Be/und April 1939. Leib aufgetrieben. Bauebdecken schlaff. Genitsle suf- 
fallend klein. Aktive Bewegungen der FiiBe sind nicht mehr mSglich. Auch das 
re. Knie kann nicht mehr bewegt werden. Jetzt  such starke Atrophie der Ober- 
schenkelmuskulatur, starke 0deme beider Unterschenkel. Cutis marmorata beider 
Unterschenkel. Sehnenreflexe und B.D.R. nicht susreichend aus16sbar. Cremaster 
tr/ige positiv. 

l~5ntgenaufnahmen nach Kontrasteinlauf zeigen Prall~i~llung yon l~eetnm und 
Sigma. Die Sigmaschlinge ist relativ lang und atonisch. 

Die re. Pupille ist welter als die li. Der re. Augenhintergrund ist wegen aus- 
gebildeter Katarakt  nieht einzusehen. Links besteht eine beginnende Katarakt ;  
die li. Papille ist unscharf begrenzt. Beide Pupillen reagieren such bei starker 

Beleuchtung des li. Auges tr/~ge und wenig ausgiebig auf 
[ L. Die Resktion auf C. ist besser erhalten. 

/ ~ x  Beim Hyperamieversueh an beiden Unterschenkeln und 
/ \ l  am re. Arm tri t t  naeh 3 Min. An/imie nur  eine geringe 

2 Min. anhaltende ttyperamie ein. 
- ~ 1 \  Fctll6. Str., O., d~, 46 Jahre (Abb. 8). 

k F.-V. Vater hat reiehlieh getrunken, Mutter war die 
Kusine des Vaters, ist mit 48 Jshren an Unterleibs- 

r gew/~chs gestorben. Friihzeitige Glstzenbildung bei mehreren 
Familienmitgliedern. 

r i E.V.  Bis zum 3. Lebensjahr eingen/~Bt. Nit  8 Jahren 
r215 17 ,!50g , an sehwerem Seharlaeh erkrankt. Das li. Ohr lief, h6rte 

1r danaeh schleeht. Einige Zeit sparer fiel in der Sehule 
8ol ] ] [ eine Unruhe der H~nde auf, hinzu kamen Sehwankungen 

0 go /Z0 r zgo des ganzen K6rpers. ])as Gesieht verzog sieh ,,als wenn 
Abb. 7. Sell I~I. (Fall 5). er habe spreehen wollen ~ Mit 14 gahren wurde auf einer 
Bh~tzuckerkurve naeh 
Doppelbelastung mit Nervensbteilung ,,ehronisehe Chores naeh Sehsrlach" 

Traubenzucker. diagnostiziert. Damals (1908) bestand eine Bliekl~hmung 
nach re., bds. Ptosis, Nystagmus beim Bliek in horizon- 

taler Richtung, Anstol3en der Zunge beim Sprechen, explosive Sprache, cho- 
reatische Bewegungen beider Arme und des Kopfes, besonders beim Sprechen. 
Sonst regelreehter neurologischer Befund. Etwa mit 30 Jshren begann der Schwund 
der Muskulatur, der sich langsam versch]immerte. Aueh die Sprache wurde im 
L~ufe der Zeit sehleehter. Seit etws 10 J~hren kvmn er nieht mehr lsufen. Glstzen- 
bildnng mit 26 Jahren. 

Be/und August 1940 (Neurologisehe Abteilung des Ludwig ttoffmann-Hospitals). 
46j~hriger, mittelgrol~er Mann. Geringe Kyphose der Brustwirbels/tule. Kopf fast 
vSllig unbehaart.  Im Mund nur noeh einzelne Zahnstummel. Sehmsler Gaumen. 
Kleine Ohrl~ppehen. :Keine Strums. Leib weieh, gut eindrfiekbar. Genitale o. B. 
Neurologiseh: Leiehter Tremor des Kopfes und Rumpfwaekeln, das sieh bei der 
Unterhsl tung versts IKeine ehorestisehen Bewegungen. l%e. zentrale I tornhsut-  
triibung und vorderer Polstar (angeboren t), li. Augenhintergrund o.B.  Bds. fein- 
sehlS, giger Nystagmus mit  rotatoriseher Komponente. Pupillen bds. auffallend 
eng, steeknadelkopfgroB, leieht entrundet. Reagieren bds. prompt suf L. und C. 
Leiehte Ptosis des re. Oberlides. Zeitweise geringe fibrill~re Zuekungen des Orbi- 
eularis oeuli. Leiehte Unruhe der Mundmuskulatur. Zunge wird gerade, ohne 
Zittern vorgestreekt. Aueh die ~brigen tI irnnerven o. ]3. Spraehe etwas explosiv, 
dyssrthriseh, klogig. 

Obere Gliedma/3en. l)berstreekbarkeit si~mtlieher Gelenke, besonders der :Finger- 
gelenke. Die Finger ffihlen sieh kalt an, besonders die Fingerspitzen sind auffallend 
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blal~. Die N~gel sind spr6de, glanzlos, l~ngs st~rk geriffelt und  breehen leicht. 
Symmetrisehe Atrophie der  gesamten Arm- und  Schu]termusknlatur ,  distal  s tarker  
als proximal.  Besonders s tark  ist  die kleine t t andmusku la tu r  befallen, so dab die 
tt~tnde fast  skelet t ier t  aussehen. Fibril ls Zuekungen in der gesamten Arm- 
muskulatur .  Die grebe Kra f t  ist bei allen Bewe- 
gungen herabgesetzt.  Ellenbogenbeugung und  -strek- 
kung ist akt iv  gut  m6glich. Beim Versueh die Faus t  
zu sehlieBen, werden nur  die Endphalangen  etwas 
gebeugt. Die Daumen k6nnen akt iv  nur  geringe Ab- 
und  Adduktionsbewegungen ausffihren. Spreizen der 
Finger ist nur  gering mi t  I-Iilfe der langen Finger- 
streeker mSglich. Die Sehnenreflexe fehlen. ~erven-  
st~mme nieht  vergrSBert, n ieht  drueksehmerzhaft .  
Im Sitzen st~ndig spielerische Unruhe  der Finger. 
Keine choreatischen Bewegungen. 

Untere Gliedma[3en. Zustand naeh mehrfachen 
Frak tu ren  der Unterschenke].  0 d e m  beider FiiBe. 
Cyanose beider Untersehenkel  und  FfiBe, die naeh- 
l~Bt, sobald man  die Beine horizontal  lagert. Die 
H a u t  der FiiBe ist  t rocken und  ffihlt sieh kiihl an. 
Die N~tgel sind noch st~irker als an  den ]-Ianden 
ver~ndert.  Atrophien der Untersehenkel-  und  FuB- 
muskula tur  bds., die jedoch wegen der bestehenden 
Odeme nieht  gu t zu iibersehen sind. Grebe Kraf t  
bei Bewegungen in Hiift- und  Kniegelenken herab- 
gesetzt. Angedeuteter  I-IohlfuB. Krallenstellung der 
Zehen. Sehnenreflexe nicht  ausl6sbar. Keine Pyra-  
midenzeichen. Nervenst~mme nicht  verdickt,  n ieht  
drucksehmerzhaft .  Leichte Ataxie beim Zeigefinger- 
Nasenspitzenversuch,  starke beim Knie -Haeken-  
versuch. Herabsetzung der Beri ihrungsempfindung 
an  den Fingern. Siehere Herabsetzung des Lage- 
gefijhls an  den FiiBen und  Untersehenkeln bis zu 
den Knien  herauf, Lagegeffih]sst6rung auch an  den 
Fingern. Die Empfindungsst6rungen nehmen nach 
proximal zu ab. 

Elektrisch. Die Hand- und  Untera rmmuskula tur  
ist  teilweise unerregbar,  zum Tell zeigt sie deutlieh 
tr~ige Zuckungen bei galvanischer Priifung. 

Wa.R.  in Blur  und  Liquor negativ.  Differen- 
t ia lb lutbi ld  o. B. 

Blutzucker. 
~'fichtern . . . . . . .  86 mg- % 

100 g Traubenzucker  
Naeh 30 Min . . . . . .  166 rag-% 

,, 30 . . . . . . .  130 rag-% 
,, 30 . . . . . . .  178 rag-% 
,, 30 . . . . . . .  167 rag-% 

Abb. 8. Str., O. (FM1 6). 
~V[uskelatrophie yon neur~lem 
Typ bei Heredoataxie. 0dem.e 

der Unterschenkel. 

50 g Traubenzueker  
• 30 Min . . . . . .  171 rag-% 

,, 30 ,, . . . . .  146 mg-% 
,, 30 ,, . . . . .  101 rag-% 
,, 30 ,, . . . . .  101 mg-% 

Fall 7. Kl., Fr. ,  5', 42 Jahre .  

F.-V. Vater  ging wie ein , ,Bet runkener" ,  klagte zeitweise fiber taubes Gefiihl 
in den H~nden.  Wurde  zum Sehlul~ geisteskrank, war erregt  und  durcheinander.  
2 Briider des Vaters  s tarben an Krebs,  einer yon ihnen  an Magenkrebs. 1 Bruder  

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 113. 37 
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des Vaters stottert seit dem 10. Lebensjahr; hat auf dem re. Auge den grfinen 
Star. 

E .V.  Die jetzige Erkrankung begann im 8. Lebensjahr mit Mattigkeit in 
Armen und Beinen. Im letzten Schuljahr gingen die Leistungen erheblieh zurfick, 
so dab die Eltern meinten ,,er wfirde den Verstand verlieren". Schon als Kind ging 
er torkelig, wurde deshalb ,,Bimbam" genannt. Seit dem 19. Lebensjahr kann 
er nicht mehr laufen. Die Spraehe wurde schleehter. Stuhlgang hatte er in der 
letzten Zeit nur nach Einnehmen yon Abfiihrmitteln, auch das Wasserlassen ist 
gest6rt. 

Befuncl September 1940 (Neurologisohe Abteilung des Ludwig Hoffmann- 
Hospitals). ~ittelgroSer Mann in herabgesetztem E.- und K.-Z. I~aut und Sehleim- 
h~tute ausreichend durehblutet. Troekene Haut. Feminine Geschleehtsbehaarung. 
Zahlreiche Naevi und Warzen auf dem behaarten Kopf. Deutliche Kyphose der 
Brustwirbels~u]e. Auf dem l%fieken und besonders auf Nacken und Sehultern kleine 
weiSliche Knoten. AuSerdem linsen- bis pfennigstfiekgroBe braunliche Pigment- 
naevi, flaeh und zum Teil leieht erhaben. Ein gr6fterer, dunkelbrauner Naevus 
oberhalb der li. ttfifte und ein kirschkernfSrmiger Naevus in der re. Ellenbeuge. 
Linsenkerngrol3e Naevi am Oberbauch. Leichtes Ful3rfieken6dem. tIaut an den 
FfiSen leieht abschilfernd. Onychogryposis und starke Wuoherung der Fu~n~tge]. 
Turmsch~de], kfimmerlicher Haarwuehs. Angewachsene Ohrl~ppehen. Hoher 
Gaumen. Kleine Zahne mit starken Schmelzdefekten. Gebi~ ]fickenhaft. Keine 
Struma. Friedreichfu~. Bauch: Dfinne Bauehdeeken. Leib weieh, aufgetrieben. 
Perkutoriseh deutliche Tympanie. Aktives Anspannen der Bauehdecken nicht 
m6glieh. Aufrichten aus Rfickenlage zum Sitzen nur mit Unterstfitzung der 
Arme. 

Augenhintergrund und Gesichtsfeld o. B. Doppelbilder beim Fixieren. Pupillen 
bds. nicht v611ig rund, reagieren etwas tr~ge und zu wenig ausgiebig auf L. und C. 
Konvergenzschw~che bds. Sehnell ersch6pflicher Nystagmus beim Seitw~rtsblicken 
nach beiden Seiten. Zunge wird gerade herausgestreckt, ]eichte fibrill~re Zuekungen 
einzelner Muskelbfindel. Sprache etwas verwasehen, dysarthriseh, ,,Umschlagen 
der Stimme", arrhythmisch. 

Obere Glidmafien. Ellbogen-, Hand- und Fingergelenke stark fiberstreokbar. 
Atrophie der Sehulter- und gesamten Armmuskulatur, die distal am st~rksten ist. 
Starke Atrophie der gesamten ttandmuskulatur. Die Arme k6nnen im Sehulter- 
gelenk nicht bis fiber die ttorizontale gehoben werden. Ab- und Adduktion mit 
herabgesetzter Kraft. Fingerspreizen kaum ausffihrbar, Daumenopposition nur 
minima]. Sehnenreflexe fehlen. Keine Pyramidenzeichen. 

Untere Gliedmaflen. Itoehgradige Atrophie der Waden nnd FuBmuskulatur 
bds. Alle Bewegungen im Itfift- und Kniegelenk werden mit herabgesetzter Kraft 
ausgeffihrt. Aktive Bewegungen in FuB- und Zehengelenken bds. v611ig aufgehoben. 
Stehen nur mit doppelseitiger Unterstfitzung, dabei deut]iche l%umpfataxie. Beim 
Finger-Nasenversuch grebes Wackeln aus Sehultergelenken nnd l%umpf wie bei 
eerebel]arer Ataxie, dabei leiohter Intentionstremor. Hinausschiel3en der Bewegung 
fiber das Ziel. Kann beim Gegenhalten den Arm nicht abbremsen, sehl~gt sich ins 
Gesieht. Beim Knie-ttackenversnch grebe Ataxie und ttypermetrie. SensibilitY, t: 
Deutliehe tIerabsetzung aller Empfindungsqualit~ten, an den Beinen stgrker als 
an den Armen, naeh proximal zu abnehmend. Auffallend starker, nachhaltiger 
Dermographismus, besonders am l%umpf. 

Psychisch. Pat. ist formal geordnet und gut orientiert. Gedaehtnis und Merk- 
fahigkeit gut erhalten. Leichte Kritikschw~che in bezug auf seinen Krankheits- 
zustand, euphorisch. 

Wa.l%. im Blur und Liquor negativ. 
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Blutzuclcer. 
N~ichtern . . . . . . .  88 rag- % 

100 g Traubenzucker 
Naeh 30 Min . . . . . .  119 mg-% 

,, 30 ,, . . . . .  123 rag-% 
,, 30 ,, . . . . .  107 rag-% 
,, 30 ,, . . . . .  184 rag-% 
,, 30 ,, . . . . .  134 mg-% 

50 g Traubenzucker 
Naeh 30 Min . . . . . .  110 rag-% 

,, 30 ,, . . . . .  105 rag-% 

Die fraktionierte Ausheberung des Magensaftes nach einem Coffeinprobctrun k 
ergab bei den ersten Ausheberungen eine Sauredefizit yon 40 und nach 40 Min. 
nur 15 freie ItC1 bei einer Gesarataciditiit yon 28. Die l%Sntgenaufnahraen nach 
Kontrasteinlauf zeigen eine gebl~hte Sigmaschlingc und ein auffi~llig weites t{ectura. 

Fal l  8. Lii., KI., ~, 49 Jahrc.  

F.-V. Vatcr war der Onke] der Mutter dcr Pat. Eine Kusine ist rait 40 Jahren 
an einera Nervenleiden gestorben, war auch ,,unsicher auf den Beinen". 

E . V .  Die Erkrankung begann ira 14. Lebensjahr rait Unsicherheit in den 
Beinen, Sehwanken beira Gehen und Stehen. Die Unsicherheit war ira Dunklen 
gcsteigert. Hinzu t ra t  ein eigentiiraliches Wackeln des Kopfes. Auch in den tt~nden 
t ra t  eine Unsicherheit auf. Die Zehen wurden krurara. 

Belund 1908. l{ohlfiiBe bds. Ataxie der Arrae und Beine. Lagegefiihl und 
Beriihrungserapfindung an den FiiBen herabgesetzt. Doppe]seitige Pyraraiden- 
zeichen. Fehlen der Sehnenrefiexe. Gang ataktisch, an cerebellare Ataxie erinnernd. 
Grobschli~giger Tremor in sagittMer Richtung. Sprache etwas schwerf~llig, stara- 
raelnd. Sonst "neurologisch, insbesondere Hirnnerven o. B. 

September 1923. Sprache undeutlich, verwaschen. Psyche o .B .  Motorische 
Kraf t  in den Beinen stark herabgesetzt, keinc uraschriebenen Atrophien. Tonus 
stark herabgesetzt. Babinski bds. positiv. 

November 1930. Gcringer Einstellungsnystagmus. Tonus und grebe Kraf t  in 
beiden Arraen herabgesetzt. Spreizung der Finger nur gering raSglich. Dauraen 
bleibt in Mittelstellung. Atrophie der Unterschenkelrauskulatur. Von Januar  bis 
Jul i  1930 nut  zweiraal menses. Scit Ju l i  1930 anhMtende Blutungen. Uterus retro- 
flektiert. Die Curettage ergab stark hyperplastische Schleirahaut rait teilweise 
cystiseh erweiterten Driiscn. 

Be/und Miirz 1939. (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffraann-HospitMs) 
48j~hrige Patientin in herabgesetztera E.- und K.-Z. Xanthelasraen auf den Augen- 
lidern. Maramae kaura ungedeutet. Ohrli~ppchen ]i. in 2 Teile gespalten, re. ~n- 
gewachsen. Leichter Endstellungsnystagraus in horizontMer Richtung. Hirn- 
nerven sonst o. B. 

Gliedmafien. Starke Atrophie der t{and- und Arrarauskulatur und der Musku- 
]atur der Ober- und Unterschenkel. Die Finger werden in den Interphalangeal- 
gelenken gebeugt gehMten und kSnnen aktiv nicht gestreckt werden. Spreizen der 
Finger und Adduktion des Daumens bds. nur schlecht, li. weniger Ms re. ausfiihr- 
bar. Die Beine kSnnen weder in I-Iiift- noch im Kniegelenk aktiv bewegt werden. 
Bei Zielbewegungen der Arme grob ausfahrende Bewegungen in dreidiraensionaler 
l~ichtung. I-Ierabsetzung der Bertihrungs- und Temperaturempfindung und starke 
I-Ierabsetzung der Tiefenempfindung an den unteren Extreraiti~ten. An den oberen 
Extremit~ten keine sichere Herabsetzung der Sensibiliti~t. Sprache verwaschen, 
anstol~end, im Tonfall oft tiberschnappcnd, unraoduliert. Babinski bds. positiv. 

37* 
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Die elelctrische Untersuchung ergab siehere trige Zuekung der I)aumenballen- 
muskulatur re. mit Zuckungsnmkehr und trige Zuekung in der Muskulatur des 
Kleiniingerballens li. 

Im Urin Zucker positiv. Blutzueker sehwankt zwisehen 167mg-% und 
212 rag-%. 

Psyehiseh. Keine groben Ausfille an Ged~ehtnis und ~erkfihigkeit. Kopf- 
reehnen ungestSrt. Pat. ist jedoeh sehr querulatoriseh, lehnt alle irztliehen Mat- 
nahmen kritiklos ab, intrigiert gegen Sehwestern und Mitpatienten, ist ausgesproehen 
wesensver~ndert. Im Liquor Zellzahl und Eiweigwerte normal, Wa.R. negativ. 

Am 9.12.39 Tod im Coma diabetieum. 

Fall 9 i. 3/[, Ar., ~, 49 Jahre. Klinisehe Diagnose: Cerebellare Ataxie. 
E.-V. I)er Grogvater soll angeblieh die gleiehe Krankheit wie die Patientin 

gehabt haben. I)er Vater hatte dasselbe Nervenleiden, ebenso ein Bruder und 
eine Sehwester des Vaters. Eine Sehwester der Pat. hatte ebenfalls die gleiche 
Erkrankung, sie starb mit 25 Jahren. Bei ihr begann die Erkrankung mit krampf- 
artigen Sehmerzen in den Beinen, Einsehlafen der Beine, augerdem bestanden 
Zuekungen in Fingern und Beinen. 2 Kinder unserer Pat. bisher gesund, ein Sohn 
(Fall 10) an der gleiehen Krankheit gestorben. 

E. V. Auf der Sehule gut gelernt. Die jetzige Erkrankung begann mit 34 Jahren, 
indem die Beine ,,sehwer" wurden. Nit 38 Jahren konnte Pat. nieht mehr gehen. 
Vorfibergehend war aueh das Wasserlassen gestSrt. 1 Jahr danaeh trat ,,Augen- 
zittern" auf. Spiter habe das Ged~ehtnis naehgelassen. 

Be]und Miirz 1936 (Neurologisehe Abteilung des Ludwig Hoffmann-tIospitals). 
Leidlieher Ernihi'ungszustand. Ausgesproehene An~mie. Horizontaler Einstellungs- 
nystagmus. Pupillen unter mittelweit, leieht entrundet, reagieren nut  wenig auI 
Lieht, leidlieh auf Konvergenz. 

I)auernde Unruhe der 3lundmuskulatur, die sieh beim Spreehen verst/irkt. 
St~ndige Unruhe der Zunge. R.R. 135/110. 

Aufrichten aus Riiekenlage nieht m6glieh, obwohl die Bauehmuskeln gut 
kontrahiert werden. Diffuse Atrophie beider Arme, die in st~ndiger Unruhe sind. 
Sehnenreflexe re. = li. lebhaft positiv. Xnipsreflex re. = li. positiv. Spastisehe 
TonuserhShung und diffuse Atrophie der Muskulatur beider Beine. P.S.R. und 
A.S.R. bds. kloniseh gesteigert. Athetoide Bewegungen der Zehen, dig dorsal 
flektiert sind. Babinski und Oppenheim zeitweise positiv. Deutliehe Ataxie aller 
Gliedmagen. Dysmetrie und Asynergie bei Zielbewegungen. Starke Ilumpfataxie. 
Keine EmpfindungsstSrungen. 

An/ant September 1935 naeh einem Darminfekt stark abgemagert. 
15.9.37 Tod. 
Aus dem Sel~tionsprotolcoll; Paehydermie des Oesophagus. KirsehgroBes intra- 

murales Myom des Uterus. 

.Fall 10 i. 26 Jahre, d ~. Klinisehe Diagnose: Cerebellare Ataxie mit neuraler 
1VIuskelatrophie. 

F.-V. Sohn yon Fall 9. 
E .V.  Soll in den letzten Jahren des Sehulunterriehts naehgelassen haben. 

Bestand naeh 4j~hriger Lehrzeit die Gesellenpriifung als Meehaniker nieht. Etwa 
mit 18 Jahren habe eine Unsieherheit und Sehwiehe der Beine eingesetzt. Kurz 
darauf seien aueh die Arme sehwaeh geworden. Seit dem 22. Lebensjahre ist er 
bettl~gerig. Die Spraehe wurde undeutlieher, ebenso versehleehterte sieh die Be- 
wegliehkeit der Gesiehts- und Augenmuskulatur. Seit dem 24. Lebensjahr lieg die 
Sehkraft naeh. Etwas sparer setzten Sehluek- und Atembesehwerden tin. Stuhl- 
gang wurde nur noeh durch Abfiihrmittel erreieht. 

i Die Fiille 9 und 10 wurden 1937 yon I)irektor Dr. Rosenhagen auf dem Bueher- 
Tag demonstriert. 
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Be]und Miirz 1936 (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-HospitMs). 
Astheniseher K6rperbau. Starke Sehweil~ausbriiehe am ganzen K6rper. Muskulatur 
ira ganzen reduziert. Leichte Linksskoliose der Brustwirbels~u]e. Fehlen jeglicher 
Behaarung auf Brnst und t~ficken. FriedreichffiSe. Haut an Hhnden und Fiil~en 
sehr feueht. GebiB bis auf Fehlen einzelner Z/~hne intakt. R.R. 125/85 mm Hg. 

Pupillen fibermittelweit, reagieren prompt, aber nieht sehr ausgiebig auf Lieht. 
Die Pupillen erweitern sich trotz welter bestehenden Liehtreizes schnel] wieder bis 
beinahe auf Ruheweite. Aueh die Konvergenzreaktion ist prompt, aber wenig aus- 
giebig. Die Bulbi stehen in Strabismus divergens-Stellung. Bei Seitw~rtsbliek 
gehen die Bulbi nicht in Endstellung. Aufwgrtssehen vbllig unmbglich. Abwgrts- 
bewegung der Bulbi nur angedeutet. Parese der gesamten mimischen Gesichts- 
muskulatur. Stirnrunzeln re. nur angedeutet, li. vO]lig fehlend. Die Zunge ist stark 
atrophiseh und zeigt fibrill~re Zuekungen, sie kann nur bis zu den Zghnen vor- 
gestreckt werden. Das Gaumensegel wird beim Sprechen kaum gehoben. Klagen 
fiber hgufige Sehluekstbrungen. Die Atmung ist ungleichmgl~ig, die Einatmung 
manchmal laut, die Ausatmung explosiv. Sprache stark verlangsamt, monoton, 
schlecht ~rtikuliert, nasal. 

t{ypotonie und gleichmal~ige Atrophie der Muskulatur der Arme, starke um- 
schriebene Atrophien der kleinen Handmuskeln bds. Fibrills Zuckungen ein- 
zelner Interossei. Radiusperiostreflex schwach auslbsbar, re. schwacher als li. 
B.D.R. in allen Lagen positiv. }Iochgr~dige Hypotonie und diffuse Atrophie der 
Muskulatur der Beine. P.S.R. sind sehwaeh, li. st~irker Ms re. ~uslbsbar. A.S.I~. li. 
schwach ausl6sbar, re. negativ. Bab[nski re. = li. ~-. Starke Ataxie und Asynergie 
bei Zielbewegungen aller Gliedma2en. Herabsetzung der Ber~hrungsempfindung 
an den GliedmM~en, distal starker Ms proximal ausgepr/~gt. 

Psychisch. Deutliche Ged~chtnis- und Merkf/~higkeitsst6rungen. 
25.3.38 Ted naeh Bronehopneumonie. 
Aus dem Sektionsprotokoll. Meekelsehes Divertikel des Dfinndarms. 
Histologiseh. Dentliche Atrophie der Muskulatur yon neuralem Typ. Mueoide 

Degeneration der Nerven. 
Fal~ 11. He., E., ~, 38 Jahre. 
F.-V. Vater an Darmkrebs gestorben. 
E.V.  Vet 4--5 Jahren bemerkte Pat. Sehw~che und Ermfidbarkeit in It/~nden 

und Ffil~en. Die li. Seite war immer sctflechter Ms die re. Seit 11/~ Jahren Ptosis re. 
Bemerkte, dal~ sie sich in letzter Zeit h/~ufiger versehluekte und dM~ die Spraehe 
schwer und langsam wurde. Menarche mit 16 Jahren, Menses regelm/~13ig, ohne 
Beschwerden. 

Be/and September 1936 (Neurologisehe Abteilung des Ludwig Hoffmann- 
Hospitals). 45 Jahre alte Pat. in ansreichendem E.- und K.-Z. Kopf: Geringe 
Druekempfindlichkeit der ~Nervenaustrittspunkte. Haarausfall. Z~hne iehlen fast 
v611ig. R.R. 165/100 mm ttg. 

Ptosis bds. Zunge weicht beim gerausstreeken eine Spur ngch re. ab. 
Obere Glieclmafien. Grebe Kraft re. besser als li. erhalten. Tonus bds. herab- 

gesetzt. Leiehte Ataxie beim Zeigefinger-Nasenversuch. Deutliehe Herabsetzung 
der Berfihrungs- and Kalt-Warmempfindung an beiden Unterarmen. Sehnen- 
reflexe nieht auslbsbar. Die Arme ermfiden bei den ]~ewegungen schnell nnd die 
Bewegungen werden langsamer. 

UntereGliedmafien. GrobeKraftbds. herabgesetzt,li, st~rkeralsre. Berfihrungs- 
empfindung, Xalt-Warmempfindung und Lagegeffihl herabgesetzt. Sehnenreflexe 
fehlen. Keine Pyramidenzeiehen. Beim Knie-Hackenversuch leieht ausfahrende 
Bewegungen. Gang kleinschrittig, taumelig. Sprache unartikullert, n/~setnd. 

Nach Gaben yon 3mal 15 mg Prostigmin t~glieh kann Pat. die Lider his fiber 
die H~l~te der Bulbi heben, was sie vorher nicht konnte. Aueh die grebe Xraf~ 
beim ttandedruck ist gebessert. 
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November 1936. Augenlider bedeeken fast vSllig die Bulbi. Pat. kann nur durch 
Zurticklegen des Kopfes wie dureh einen Spalt sehen. Naeh Injektion yon 
1 cem Prostigmin kann Patientin nach 1/4 Stunde die Augenlider besser heben; 
das Optimum der Wirkung ist nach 2/4 Stunden erreicht. Wirkungsdauer 8 Stunden. 

Dezember 1937. Elektrische Untersuchung: Prompte Zuckung in der Muskulatur 
des Schultergfirtels und in der gesamten Armmuskulatur. Unter kontinuierlicher 
Reizung wird die Reaktion framer schw/~eher und h6rt ganz auf. Nach Unter- 
brechung yon 3--5 Min. trit t  wieder eine prompte Zuekung auf. 

Juni  1938. Periode o. B. Der Gesichtsausdruek ist amimiseher. Die Bewegungen 
sind langsamer, kraftloser, der Gang ist, unsicher, leicht ataktisch. Die ganze Haut, 
besonders an Armen und Beinen ffihlt sich pastSs an, ~hnlich dem MyxSdem. Die 
Muskulatur ist schlaff und ziemlich gleichm~Big atrophisch. Die Lidspalte kann 
li. kaum mehr, re. 1/2 em geSffnet werden. Die Sprache ist verwaschen. 

Ele]ctrisch. Befund gleich dem veto Dezember 1937. 
Dezember 1938. Nach Pervitin intramuskul~r keine deutliche Besserung des 

Zustandes. 
21.4. 39. Verst~rkte SchluekstSrungen. 
24. g. 39. Ted nach Bronchopneumonie. 

Fall 12. Hh., 0., ~, 63 Jahre. 
F.-V. Grol3e]tern des Pat. waren Kusin und Kusine. 3 Kinder einer Schwester 

sind jung an Wasserkopf gestorben. 1 Sohn einer Schwester hat Suicid verfibt. 
E .V.  Mit 18 Jahren Tripper. Im April 1925 sei er pl6tzlich morgens mit einer 

L~hmung in der li. Hand aufgewacht. Einige Zeit sparer sei derselbc Zustand 
an der re. Hand eingetreten. 

Be]uncl 23.3 .39 (Neurologische Abteilung des Ludwig Hoffmann-Hospitals). 
MittelgroBer Mann yon pyknischem Habitus. Skoliose der Brust- und Halswirbel- 
s~ule. Leib etwas aufgetrieben. 

Obere Glieclmaflen. Beide H~nde h~ngen in gebeugter Stellung herab. Atrophic 
der kleinen Handmuskulatur. Grebe Kraft in den H~nden stark herabgesetzt, 
in den Armen gut erhalten. Die Atrophic der Unterarm- und der kleinen Hand- 
muskulatur ist If. starker als re. 

Untere Gliedmaflen o. B. 
Pupillen entrundet, reagieren auf L. und C. Sehnenreflexe an den Armen 

positiv. AiS.R. und P.S.I~. positiv, re. = li. 
Psychisch debil. 
Ergginzung zur Vorgeschichte. In den ]etzten Jahren ist ibm das Sehw~eher- 

werden des Geschleehtstriebes aufgefallen. Die Potenz hag seit 5 Jahren naeh- 
gelassen. Fleekf6rmig ergraute Haare. Oberkiefer zahnlos. Geringe Behaarung 
der Brust. Auffallend starke Behaarung beider Oberarme, angedeutete Behaarung 
beider Schulterbl~tter. Sehr fettreiche Bauehdecken. Starke Fett~nsammlung 
oberhalb des Schambeins. Der Penis ist auffallend klein, der re. Hoden ist atrophisch, 
kirschgroB, weich; der li. Hoden ist derber, ebenfalls atrophisch. Der li. Neben- 
hoden ist verdickt. O-Beinstellung. Keine Fibrome oder Pigmentanomalien. 

Augen frei beweglieh. Pupillen mittelweit, nicht v611ig rund, reagieren prompt, 
aber nicht sehr ausgiebig auf L. Die l~eaktion auf C. is~ viel ausgiebiger. 

Arme. Die :Finger werden in den Grundge]enken leieht gebeugt gehalten. 
Die Hgnde kSnnen nach dorsal aktiv nur wenig gehoben, der Daumen nur bis 
zum Nittelfinger in Opposition gebracht werden. Leiehte Spreizbewegungen der 
Finger sind mSglich. Daumen- und Kleinfingerballen sind bds., re. starker als li., 
atrophisch. Der Daumen steht re. mit den fibrigen Fingern in einer Ebene. Der 
Abductor pollie, brev. ist am st~rksten atrophiseh. Alle Ver~nderungen sind re. 
stgrker als li. Biceps- und Tricepssehnenreflexe re. = li. positiv, gadiusperiost- 
reflex nicht auslSsbar. 
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Untere Gliedma/3en. Tonus, Trophik und Motilit~t ungestSrt. P.S.R. r e . =  li. 
schwach ausl6sbar. A.S.R. nieht ausl6sbar. B.D.R. re. = li. positiv. Cremaster- 
reflexe re. = li. positiv (dabei auffallend langsam6 Kontraktionen). Kalt-, Warm- 
und Berfihrungsempfindung an den Fingerspitzen herabgesetzt. 

Elektrisch. Der Flexor pollic, brev. reehts zeigt tr~tge Zuckung. 
Sehweigversueh ergibt gleiehm~$igen, seitengleichen Schweigausbrueh. 
Wa.R. in Blur und Liquor neg~tiv. 
Der Hyper~mieversuch am re. Arm ergibt nach 3 Min. An~mie eine geringe 

reaktive Hyperamie, die 3 Min. anhalt. Hyper~molflecken auf Fingerendgliedern, 
Handriieken und Unterarm rufen nach 3 Min. eine umschriebene l~6tung hervor, 
die sich noch 1/2 Stunde nach Wegnahme des Reizes verst~rkt und fiber 1 Stunde 
anh~lt. 

Wit konnten unsere Kranken zum Tell fiber Jahre beobachten, darfiber i 
hinaus standen uns vielfach attsffihrliche Krankenbl~tter  aus dem Beginn 
der Erkrankungen zur Verffigung. Wir konnten daher versuchen, uns 
fiber den Ablauf und das Fortsehreiten der Krankhei tssymptome bei 
unseren F~tllen ein Bild zu machen. Dabei zeigte sieh zuns wieder, 
dag die Abgrenzung der neuralen Muskelatrophie yon der sogenannten 
hypertrophischen Neuritis khniseh tats~tchlieh nut  durch das Fehlen der 
Nervenverdickung gegeben ist. Dag einzelne Sympt0me, wie fehlende 
oder vorhandene Pupillenst6rung zur Abgrenzung dieser Krankheits- 
bilder nieht in Frage kommen, wurde sehon wiederholt (Thomas u. a.) 
betont. Wit konnten in unserem Fall 1 mit  deutlicher Verdickung aller 
Nervenst~mme die Entwicklung einer Pupillenst6rung verfolgen, lange 
naehdem schon ausgedehnte ~uskelatrophien und Empfindungsst6rungen 
bestanden. Abet auch in den F~tllen ohne klinisch feststellbare Ver- 
diekung der Nervenst~tmme (4, 5, 10, 12) kam es zur Ausbildung yon 
Pupillenst6rungen. Die mehr oder weniger starke Ausbildung anderer 
hormonal-vegetativer StOrungen kann ebenfalls nicht zur Unterseheidung 
dieser Krankheitsbilder herangezogen werden, z. B. zeigte Patient  Kfi. 
(Fall 1) einen Riesenwuchs tier Hs so dag er sieh immer gr6gere 
Sehuhe und Handsehuhe kaufen mugte.  Gleiehartige Ver/~nderungen, 
nur sts ausgepr/~gt, fanden sieh im 1%11 3, ohne dag aber klinisch eine 
Verdiekung der Nervenst/tmme vorlag. Auch Zeiehen wie Skoli0se, Hohl- 
fug, Ataxie, Nystagmus, SprachstOrungen sind uncharakteristiseh, ent- 
wickeln sieh oft erst w/~hrend des Krankheitsverlaufs and  kSnnen:in F/~llen 
mit  und ohne Nervenverdiekung gefunden werden. 

Fiir die Beziehung, der neuralen ?r zur Heredoataxie 
sind die F/~lle 6, 7, 8, 9 und 10 aufsehlugreieh. I m  Fall 6 entstand im 
Ansehlug an einen Seharlach ira Alter yon 8 Jahren eine Bewegungs- 
unruhe ehoreatischer Art, die zun/~ehst nur Arme und K o p f  betraf. 
Dabei war die Muskelkraft gut erhMten. Muskelatrophien nnd Sensi- 
bilit/s fehlten. Erst  mit  dem 31. Lebensjahr t ra t  eine immer 
starker zunehmende Muskelatrophie auf. Hinzu kamen ausgedehnte 
EmpfindungsstOrungen und trophisehe Ver~nderangen. Die Spraeh- 
stOrung, die I~umpf- und GliedmaBenataxie spreehen zur Zeit ffir eine 
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tIeredoataxie. Die hochgradigen Muskelatrophien zusammen mit den 
EmpfindungsstSrungen, die trophischen und maximalen Pupillenveri~nde- 
rungen beweisen die Einbeziehung snch des peripheren und sympathischen 
Nervensystems in die Erkrankung. Es handelt sich also um eine Kern- 
bination yon neuraler M,~skelatrophie mit tteredoataxie. Fall 7 ist durch 
das Vorhandensein yon Fibromknotea and zahlreichen warzenf6rmigen 
Naevi auf den ersten Anbliek als Recklinghausensche Krankheit gekenn- 
zeichnet. Die Erkrankung, die ihn ins Hospital ffihrte, begann im 
7. Lebensjahr mit Gang- und Sprachstiirungen. Danaeh traten Maskel- 
atrophien, Empfindungsst/Srungen and Doppelsehen auf. Noch sparer 
kamen ]31asen-Mastdarmst6rungen hinzu. Jetzt bestehen Rumpf- und 
Gliedmal3enataxie, Friedreichful3, Nystagmus, dysarthrische Sprache, 
ausgedehnte 3/Iaskelatrophien, Empfindungsst6rungen und trophisehe 
St6rungen an den Ffil3en. Auffallend sind die psyehischen Ver/~nderungen, 
die, wohl als Aasdruck eines allgemeinen Ilirnabbaues, in Kxitikschwi~ehe 
und Euphorie bestehen. Die Entwicklung einer ,,neuralen Muskel- 
atrophic" bei einer schon vorhandenen tteredoataxie vom Friedreich- 
typ ist in diesem Fall sieher. Noch eindrucksvoller wird die nahe tle- 
ziehung dieser beiden Erkrankungen bei der Patientin L. (Fall 8). Die 
Erkrankung begann mit 14 Jahren. Ira 17. Lebensjahr wurde eine typische 
Friedreichsche Ataxie diagnostiziert. Oberfl~chenempfindungsst6rungen 
wurden zuerst mit 32 Jahren und nmsehriebene Muskelatrophien erst 
mit 39 Jahren festgestellt. Mit 48 Jahren waren die Beine einsehlieBlieh 
der ttiiftgelenke infolge der Muskelatrophien v611ig unbeweglich, auch 
die Arme konnten nur wenig gebeugt werden. Das ataktische Bild trat 
in den ttintergrund, wghrend Muskeiatrophien und die dadureh be- 
dingten Einschr~nkungen der aktiven Bewegungsf/thigkeit das Krank- 
heitsbild beherrschten. Auffiillig war wieder das tIinzukommen psychi- 
seher St6rungen, die sich in st/mdigem Querulieren und kritiklosem Ab- 
lehnen aller/~rztlichen Mal~nahmen/~ul3erten. Ira Fall 10 traten such im 
Verlauf einer tIeredoataxie umsehriebene Muskelatrophien an den I-I/~nden 
mit Empfindungsst6rungen anf. Bemerkenswert dazu ist Fall 9, bei dem 
es sieh um die Mutter yon Fall 10 handelt, die ein rein ataktisehes Xrank- 
heitsbild mit schweren spastischen Symptomen und psyehisehen St6rungen 
bei Fehlen yon umschriebenen ~uskelatrophien und Empfindungs- 
st6rungen bet. ttier ist in derselben Familie einrnal das Vorkommen 
einer cerebellaren Ataxie mit spastischen Symptomen nnd in der n~tehsten 
Generation das Auftreten einer cerebellaren Ataxie mit Muskelatrophien 
veto neuralea Typ zu beobaehten. 

Auf die Kombination der tIeredoataxie mit Muskelatrophien auch 
veto nearalen Typ hat nachdrfioldich Hallervorden hingewiesen. [ Grund- 
s~tzlich gleiehe Feststellungen wurden bei der Untersuehung unserer 
Fi~lle mit Brfiekenfu6-Olivenatrophie, fiber die demn~tchst berichtet wird 
(Rosenhagen), gemacht.] Die Xhnliehkeit des klinisehen ]~ildes und der 
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anatomisehen Befunde bei Neuraler Muskelatrophie und Heredoataxie sei 
kein zuf~lliges Zusammentreffen versehiedener Krankheiten, sondern be- 
ruhe auf einer engen genetisehen Verbundenheit. Die Muskelatrophien 
seien h~ufiger, als bisher in den VerSffent]iehungen zum Ausdruek kommt, 
sie entwickelten sieh langsam, oft erst im sp~teren Verlauf der Krankheit.  
Immerhin sprechen auch einzelne VerSffentlichungen der ~]teren Literatur 
ftir das sichere Vorkommen ,,neuraler ~uskelatrophien" bei der tteredo- 
ataxie. Wenn man unsere F~lle 6, 7, 8 und 10 ira Endstadium betraehtet, 
sind sie durchaus ~hnlich den yon Marie und Boverie als Neurale ~uskel- 
atrophie besehriebenen F~llen mit Sprachst6rung, Ataxie usw., die dem 
Friedreieh nahestehen und man ist im Zweifel, ob man sic mehr der Neu- 
ralen Muskelatrophie octet der Heredoataxie zureehnen s01l. -~hnliehe Be- 
obaehtungen sind in letzter Zeit yon Hobhouse, Austrogesilo, Kulkow, 
Bielschowsky, Baker, Frin gemaeht worden. Bogaert und Marcel Moreau 
haben Friedreich und Charcotsche Muskelatrophie bei mehreren Mitgliedern 
einer Fa~il ie  gleiehzeitig auftreten sehen. Biemond hat F~]le yon neuraler 
~uskelatrophie, hypertrophiseher Neuritis und Friedreieh mehrfach in 
einer Familie nebeneinander beobachtet. Ein Beweis mehr dafiir, da~ 
hier nicht zwei getrennte Krankheitsbflder vorliegen, sondern eine 
Krankheitseinheit. Je nach der Lokalisation des Prozesses und je naeh 
dem Quersehnittsbild, das sieh uns bei einer einzelnen Untersuchung 
darbietet, t r i t t  die Erkrankung in verschiedenen Erseheinungsformen auf. 
Beginnt der Prozel~ im spinoeerebellaren System und bleibt vorwiegend 
auf dieses beschr~nkt, so spreehen wir yon Heredoat~xie, werden sparer 
auch die peripheren Nerven befallen, kann die ~uskelatrophie so hoch- 
gradig werden, dal~ die Ataxie zurfiektritt und die neural bedingte 
Muskelatrophie das Krankheitsbfld bestimmt. Bei einer hoehgradigen 
neuralen Muskelatrophie dagegen, z. B. Fall 3, wird die Ataxie, falls sie 
im Verlauf der Erkrankung zur Ausbildung kommt, n a t u r g e m ~  gar 
nieht oder nur in geringem Umfang bemerkbar werden. Ein ausgespro- 
ehener ~riedreich~ul~ wird in solehen F~llen wegen der Muskelatrophien 
nieht zustande kommen. 

Umgekehrt sind Fs mit friedreichs Symptomen besonders 
bei hypertrophiseher Nephritis immer wieder besehrieben worden. Auf 
die dem Friedreichful~ ~hnlieher/Ful~deformit~ten bei nearaler ~uskel- 
atrophie wurde sehon in der _h_rbeit "con Dubreuilh, neuerdings wieder yon 
Dawidenkow u.a.  hingewiesen. Auch bei unseren ,,neuralen" F~llen 
fanden sich dem l%iedreiehful~ ~hnliehe Ful~deformit~ten, es entwiekelte 
sieh Ataxie. ]?fir die Beurteilung der Erkrankung ist also der Krankheits- 
verlauf maBgeblicher als der in einem bestimmten Stadium erhobeno 
]~efund, da wir aus dem einma]igen klinisehen Bild nat  bis zu einem ge- 
wissen Grade auf den histologischen Befund schliel~en k6nnen. Um- 
gekehrt kann man ~us dem histopathologisehen Beiund in vielen F/illen 
keine Aussage d~rtiber machen, ob es sich um ein Krankheitsbild im 
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Sinne der Heredoataxie oder der ,,neuralen ~uskelatrophie" gehandelt 
hat. Jedenfalls ist anzunehmen, dag beiden Krankheitsformen ein ein- 
heitliehes Gesehehen zngrunde liegt. Warum in einem Fall zuerst und 
ausgiebiger das Riiekenmark, im anderen das periphere Nervensystem 
befallen wird, ist noeh unklar. Wenn man kiinftig bei allen F~tllen yon 
Heredoataxie aueb die peripheren Nerven nntersueht, wird man h/~ufiger 
Ver~nderungen finden als dies bisher der Fall war. 

Ffir die engen verwandtsehaftlichen Beziehungen der Erkrankungen 
zueinander spreehen aueh die StSrungen des Zuekerstoffweehsels, die 
wit in einem Falle yon neuraler ~uskelatrophie mit tteredoataxie aus- 
gepr/~gt und in 2 Ffi.llen yon neuraler Muskelatrophie in einem verzSgerten 
Abfall bzw. in einem erneuten Anstieg der Blutzuekerkurve naeh Doppel- 
belasttmg angedeutet fanden, t{yperglyk/~mie bei neuraler Muskel- 
atrophie besehrieb Novalc. St6rungen des Zuekertsoffwechsels bei der 
Heredoataxie (KShne, Wichtl u. a.) und auch bei anderen heredodegenera- 
riven Erkrankungen, z. B. aueh der myotonisehen Dystrophie (Lukowski) 
sind ja keine Seltenheit. Wir neigen dazu, diese Abweiehungen bei der 
neuralen Muskelatrophie nieht auf eine prim/~re endokrine St6rung zuriiek- 
zufiihren, sondern glanben, dab sie mit einer Erkrankung des vegetativen 
Systems zusammenh/tngen. In diesem Sinne seheinen uns aueh die 
anderen yon uns mit groBer Regelm~Bigkeit beobaehteten vegetativen 
Ver~nderungen wie Haarausfall, Zahnlosigkeit, Darmst6rungen, Unregel- 
m/~Bigkeiten der Menses usw. sowohl bei den F/tllen von netlraler Muskel- 
atrophie mit I-Ieredoataxie als aueh bei den F/~llen yon reiner neuraler 
Muskelatrophie zu spreehen (F/~lle 1, 3, 4, 5 und 7). Allerdings sind diese 
St6rungen offenbar bei den F/tllen yon reiner Muskelatrophie etwas 
starker ausgel0r/tgt. 

Aueh das Hinzutreten psychiseher St6rungen konnte in beiden 
Gruppen beobachtet werden (F/~lle 1, 7, 8 nnd 10). Das Hinzutreten 
psyehiseher St6rungen zur nenralen ~uskelatrophie ist, soweit wit das 
Sehrifttum tibersehen, noeh nieht eindeutig belegt, dagegen bei der 
Heredoataxie h/tafiger beobaehtet (Hanhart, Long a.a.). Hanhart land 
gleiehm/~13ige I-Ierabsetzung des Intellekts und der Affektivit/~t, Naeh- 
lassen der lV[erkf/~higkeit und der Initiative. Aueh wit haben wiederholt 
das Hinzukommen seeliseher St6rungen bei Kranken mit tIeredoataxie 
gesehen. Alffgefallen war neben einem gleiehmiil~igen Abbatt aller 
losyehisehen Funktionen, besonders das z~nkisehe Wesen und querula- 
torisehe Verhalten der Kranken, die sieh auf der Station mit den anderen 
Patienten nieht vertrugen und gegeniiber allen /~rztliehen MaBnahmen 
uneinsichtig waren. Das Vorkommen psyehiseher Abwegigkeiten bei 
nem'aler Muskelatrophie wurde wiederholt festgestellt. Brasch spraeh 
bei seinem 74j/thrigen Patienten yon Entartung des Intellekts. Siemerling 
sehildert einen Fall, der wegen Melancholie aufgenommen wurde und bei 
dem Versiindigungsideen bestanden. Wimmer sehilderte einen Fall mit 
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Imbezillit/~t, Ho]]mann 4 Geschwister mit  Schwachsinn. Westphal fand 
manisch-depressives Irresein mit  neurotischer Muskelatrophie kombiniert.  
Aueh Pette sah in seinem Fall psychische St6rungen. Wir konnten das 
Neuhinzutreten psyehiseher Ver/~nderungen, die denen bei Heredoataxie 
/~hnlich waren, bei reinen neuralen F/~llen im Verlauf der Erkrankung 
(Fall 1, 4 und 5) mehrfaeh beobaehten. 

Ubrigens hat  die neurale Muskelatrophie auch noeh zu anderen 
heredodegenerativen Erkrankungen Beziehung. 

Bielschowsky wies schon 1923 auf die Ahnlichkeit der hypertrophischen 
Neuritis mit  der polyzentrischen Neurofibromatose ira histopathologischen 
Bild hin. , ,Hypertrophisehe Neuritis und Neurofibromatose sind in nichts 
voneinander untersehieden." Er  forderte dazu auf, im klinisehen Bild 
auf Naevi, Pigrnentanomalien und subeutane Fibrome zu achten. In  
dieser ttinsieht ist Fall 7 mit  den ausgedehnten Hautver/inderungen 
bemerkenswert. Weiterhin waren in den F/~llen 1, 4 und 5 Hautver/s 
rungen im Sinne des 1%ecklinghausen festgestellt. Dabei wurde yon 
vornherein nicht besonders auf das Vorkommen derartiger Erscheinungen 
geaehtet. Bei 6 unserer Kranken fand sieh in der nahen Verwandsehaft 
zum Tell geh/s Auftreten yon Gesehwfilsten (F/~lle 1, 3, 4, 6, 7, 9). 
Ins Gebiet der Neurofibromatose fallen wohl aueh die beim Fall 3 und 9 
in tabula gefundenen MiBbildungen der Organe, wie Formanomalien der 
Leber, l%indenadenome der Nieren usw. Vielleieht ist die Hyperplasie 
der Uterussehleimhaut (Fall 8) ebenfalls hierher zu reehnen. Wenn auch 
diese F/~lle keinen Beweis Itir die genisehe ZusammengehSrigkeit dieser 
Vers mit  der neuralen ~uskelatrophie  erbringen, so ist doeh 
das Nebeneinanderauftreten beider Erkrankungen in einem Erseheinungs- 
typ  auffgllig und sprieht ffir enge Beziehungen zueinander. 

Auf Grund der Erfahrungen der letzten Jahre  und unserer Krankheits- 
bilder fassen wit neurale Mnskelatrophie, hypertrophisehe Neuritis und 
Heredoataxie als eine letzten Endes einheitliehe Krankheitsgruppe auf. 
Wit glauben fiberdies, dab die Neurofibromatose zu ihr enge Beziehungen 
hat. Das soll nieht dazu fiihren, kliniseh die einzelnen Krankheits-  
symptome zu ~rernaehl~ssigen und Krankheitsbilder zu verwisehen. An 
den fiberlieferten Differenzierungen muB man festhalten, sieh abet  darfiber 
klar werden, wieviel oder wie wenig man an Hand  des klinisehen Bildes 
fiber das anatomsiehe Substrat  a~ssagen kann. Beim Studium einzelner 
Krankheitsbilder ist es wiehtig, an -die Symptomatologie der nahe ver- 
wandten Bilder zu denken und zu wissen, da6 es zwisehen ihnen keine 
seharfen Grenzen gibt, sondern flieBende Uberggnge. Nur wenn diese 
nahen Beziehungen klar sind, wird man das Wesen dieser Erkrankungen 
erfassen und ihren Erbgang studieren k6nnen. DaB sie erblieh sind, wissen 
wit. Wie sieh die Erbliehkeit im Einzelnen verh~lt, ist noeh unklar. 
Vielleieht ergibt sieh unter Mitbertieksiehtigung der Neurofibromatose 
ffir manehe F/tlle, z .B .  der Heredoataxie, ein neues erbpathologisehes 
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Bild. Aber auch ffir die Erforschung der exogenen Krankheitsursachen, 
die bisher gegenfiber der Erbforsehung gerade bei diesen Erkrankungen 
zurfiekgetreten ist, kann eine zusammenfassende Betraehtung der Krank- 
heitsbilder wichtig sein. Der Ausbruch der Erkrankung in einze]nen 
unserer F/~lle im Anschlul~ an fieberhafte Erkrankungen sprieht zum 
wenigsten fiir die ~Sgliehkeit einer AuslSsnng dutch ~ul~ere Ursaehen. Bei 
der ~hnliehkeit der neuralen F/~lle ~nit ehronischen Polyneuritiden ist 
auch an die Mitwirkung toxiseher, infektiSser und avitaminotiseher 
Seh/s zu denken. 

Schon Raymond, Dubreuilh, Pierre Marie, HCinel erw/ihnen vegetative 
Symptome, wie trophisehe StOrungen der Haut,  0deme des ttandriiekens, 
Blauverf/~rbung der Gliedmal~en bei der neuralen Muskelatrophie. Pierre 
Marie besehrieb Exophthalmus. Von zahlreichen Autoren u. a. yon 
Dubreuilh, Ft. Schultze, Dd]drine, Brasch, Pette, Slauk wurden Pupillen- 
stSrungen hervorgehoben. Raymond sah elephantiastische Ver~nde- 
rungen. Bei nahezu allen VerSffentlichungen der letzten Jahre sind vege- 
tative StSrungen erw/~hnt und st/irker beton~ worden. Boeters meint, dal~ 
sie nur selten feh]en. GaIlinek besehrieb vermehrte Sehweil~sekretion einer 
Hand und Blasenbesehwerden, Joughin trophisehe und vasomotorische 
St6rungen, 2'itho 0dem der Hand, Dawidenkow 0dem der t~iiBe. Sol~z 
sehilderte in 3 F/~llen Hodenatrophie und vasomotorisehe Ver/~nderungen, 
Dell'Affua Minderung der Potenz, ersehwerte Miktion und Verstopfung. 
Kaspar Exopthalmus und erschwerte Miktion, Schneider nennt Impotenz 
und Ejaeulatio praeeox. Somogyi und Femyes haben ein Brfiderpaar 
beschrieben, bei dem Eunuchoidismus vor Ausbruch der neuralen Muskel- 
atrophie besta.nd. A. Thomas und L. Chausseblanche beobachteten einen 
Kranken mit hypertrophischer Neuritis fiber Jahre hinaus. Sie konnten 
in der Zeit yore 17.--22. Lebensjahr, lange nach Ausbruch der Muskel- 
atrophien, die Entwicklung einer Lichtstarre der Pupillen, yon SehweiB- 
ausbrfichen in den tti~nden und yon Blauverf~rbung der Beine verfolgen. 
Auch wir haben an unseren Kranken das A~ftreten und Sti~rkerwerden 
derartiger Vers miterlebt. Dabei zeigte sich, dab vegetative 
St6rungen wohl erst li~ngere Zeit nach Auftreten der Muskelatrophien 
deutlich werden, dab sie dann aber im Laufe der Jahre weir fiber das 
hinausgehen, was bisher gefunden warde. In  den F~llen 1, 4, 5, 6 kamen 
Pupillenst6rungen neu hinza. Nachlassen der Potenz wurde 3real (Fi~lle 1, 
4 und 5) bemerkt. Dabei war 2real (Fall 4 und 5) eine vorzeitige Involution 
des Geschlechtsapparates mit vermehrtem Fettansatz in der Schambein- 
gegend festzustellen. ~r bestanden bei den Fi~llen 2 
und 8. StSrungen der Blasenfunktion zeigten Fall I und 7. Diese beiden 
und die F~lle 3, 4, 5 und 6 wiesen hochgradige Beteiligung des Verdauungs- 
traktes auf. Klinisch war in den F~llen 3, 4, 5, 6, 7 die Auf~reibung 
des Leibes einmal mit Verstrichensein des Nabels auff~llig. Immer be- 
stand Stuhlverstopfung. Die Sektion deckte 2maI (Fail 3 und 4) eine 
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Erweiterung des Darms mit ausgesproehenem l~egasigmoid auf. In den 
F~llen 5 und 7 wurde rSntgenologiseh eine Erweiterung des Verdauungs- 
trakts in seinen Endabschnitten nachgewiesen. Die Potenz-, Blasen- und 
DarmstSrungen sind alle erst lange nach Beginn der Muskelatrophien 
zur Entwieklung gekommen. Ob es sieh in den Fallen 3 und 4 um ein 
angeborenes lVIegasigmoid gehandelt hat,  oder ob es durch die StSrung 
der Darminnervation zu einer Atonie und auf deren Grundlage zur Er- 
weiterung des Sigmas kam, ist unsicher. Wir halten das letztere ffir 
wahrscheinlicher, da klinisch Meteorismus und Stuhlverstopfung erst 
mit Zunahme der anderen vegetativen Erscheinungen auftraten. ])as 
Hinzutreten yon Schweil~ausbrfiehen wurde 2mal bemerkt (4 und 5). 
Bemerkenswert sind die ~nderungen des Waehstums in den Fallen 1 
und 3. Im Fall 1 ahnelte das Riesenwachstum an H~nden und Ffil~en 
dem bei Akromegalie. Der Tod trat bei diesem Kranken in einem Anfall 
yon Atemlahmung ein. Man muB ~nnehmen, wenn man die Ver~tnde- 
rungen des vegetativen Nervensystems bei der Sektion betrachtet (Abb. 3), 
d~[~ das lJbergreifen der Erkrankung auf das vegetative 1Yervensystem 
den Tod unmittelbar herbeigeffihrt hat. Die Beobachtung im Fall 3 
kann zur Erklarung der elephantiastisehen Verdiekungen beitragen. 
Dutch Sehadigung der GefMtnerven entstand ein 0dem, das anfangs 
durch Ineisionen zum l~fiekgang gebracht wurde. Spater war dies nieht 
mehr m0glich. Offenbar war es fiber eine Eiweil3ausseheidung zur Organi- 
sation gekommen. Auch der auffaUende haufige H~arausfall und weir- 
gehende Zahnverlust (Falle 3, 4, 5, 6, 7, 8, 11 ur~d 12) kSnnte mit St6rungen 
des vegetativen Nervensystems in Zusammenhang stehen. Ob die 
heisere Stimme in den Fallen 3 und 4 auf Miterkrankung des Vagus 
beruht, konnte klinisch nicht geM~trt werden. Auf die Anomalien des 
Zuckerstoffweehse]s, die wit aueh in dieses Gebiet rechnen, wurde oben 
hingewiesen. ])as fleekf6rmige Ergrauen der Haare (Fall 12), das Ent- 
stehen einer doppelseitigen Katarakt (Fall 5), die myasthenische l%eaktion 
(Fall 11) sind interessante Einzelbeobachtungen. 

In 12 F~tllen warden StSrungen vegetativer Nerven nachgewiesen. 
Von den bisher nur wenig besehriebenen und yon uns zusatzlich beob- 
achteten vegetativen StSrungen sind die Blasen-~astdarminsuffizienz, 
Genitalatrophie und Impotenz und Wachstumsst0rungen immer zusatz- 
lich w&hrend der Erkrankung aufgetreten, lange naehdem die Muskel- 
atropbie begonnen hatte. Bei den F~llen, die mit Heredoataxie kom- 
biniert waren, schienen die vegetativen Befunde erst sparer und weniger 
ausgepragt in Erseheinung zu treten. In den Frfihstadien der Erkrankung, 
auch in den F~t]len, die zun~chst auf die peripheren Nerven beschrankt 
bleiben, fehlen sie nahezu v0llig. Hierffir spricht aneh unser jfingster 
Fall (2) und die Beobaehtung yon Thomas und Chausseblanche. In den 
Endstadien riicken vegetative Symptome mehr und mehr in den Vorder- 
grund und kSnnen sehlieBlich das Krankheitsbild ganz beherrschen. 
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2 unserer Kranken (Fall 2 und 5), die Ms einzige auch im Winter im 
Freien waren, klagten fiber Verschlechterung der groben Kraft in der 
K~lte. Wir mSehten dies nieht Ms ,,KMtparese" im Sinne yon Dawidenkow 
auffassen, sondern glauben, dM~ DurchblutungsstSrungen, die mit dem 
mehr oder weniger starken BefMlensein der vegetativen Fasern zusammen- 
hi~ngen, daffir verantwortlieh sind. Auch bei Krunken mit peripheren 
Nervenverletzungen kann man immer wieder sehen, dal~ fiber starke 
tterabsetzung der groben Kraft  in der K~tlte geklagt wird. Der Einflu~ 
der K/~lte kann dab@ wie man jetzt so h~ufig bei den Kriegsverletzungen 
beobachten kann, soweit gehen, dM~ die aktive Beweglichkeit g~nz 
~ufhSrt. 

Wir sehen aus unseren F~tllen, dM~ bei der neurMen Muskelatrophie 
jeder Teil des Nervensystems genau wie bei der Heredo~taxie (Hailer- 
vorden) befMlen werden kann. Dem entspreehen die klinisehen Bilder. 
In der Erkr~nkung der einzelnen Teile des Nervensystems seheint eine 
gewisse Gesetzms zu liegen. Zuerst erkranken die peripheren 
Nerven und das spinocerebellare System, erst in sp~teren Stadien wird 
das vegetative Nervensystem und das Grol~hirn befallen. 

Zusammen~assung. 
1. Es werden 11 Kranke mit neura.ler ~uskelatrophie beschrieben, 

4 davon sind mit Heredoataxie kombiniert. 1 Kranker mit tIeredoataxie 
zeigte gleichzeitig ausgedehnte IIautver/inderungen im Sinne des l~eek- 
linghausen. NeurMe ~nskelatrophie und Heredoataxie werden Ms eine 
Krankheitseinheit aufgefaBt. ~Sglicherweise steht die Recklinghausensebe 
Erkrankung z~t ihr in Beziehung. 

Auch bei Fgl]en yon reiner nenrMer ~uske]atrophie entwiekelten sieh 
im Laufe der Zeit mehrfach psychisehe Vergnderungen und Zueker- 
stoffweehse]anomMien, wie sie bei der Heredoataxie sehon beobachtet 
wurden. 

2. ~ber hgufiges Vorkommen ausgedehnter vegetativer StSrungen 
(PupillenstSrungen, Blasen-Mastd~rmstSrungen, Impotenz, Hodenatro- 
phie, ~enstruationsstSrungen, Glatzenbildung asw.) wird beriehtet.. Die 
vegetativen Vergnderungen traten erst lange naeh dem Beginn der 
Muskelatrophien auf, ihre Entwieklung konnte an Hand eigener Beob- 
aehtungen verfolgt werden. Hoehgradige vegetative StOrungen sind ffir 
die Endstadien der neuralen Muskelatrophie geradezu kennzeiehnend und 
k6nnen schliel~lieh den Tod der Kranken herbeiffihren. Bei der neurMen 
Muskelatrophie kann wie bei der Heredoataxie jeder Tell des Nerven- 
systems erkranken. Es ]iegt eine gewisse Gesetzmgltigkeit in der Fo]ge, 
in der die einzelnen Teile des Nervensystems nacheinander erkr~nken. 
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