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Die D~JERINE-SOTTAssche Krankhei t  (D. S. Kr.) ist nach dem Schrift- 
turn und unseren eigenen, ein ungew6hnlich groges Krankengut  um- 
fassenden Beobachtungen eine der seltensten Erbkrankhei ten des Ner- 
vensystems, die auf~erdem ein besollderes klinisches, histologisches und 
genealogisches Interesse bietet. Dies rechtfert, igt die Mitteilung einer 
jeden neuen Beobachtung, zumal dann, wenn neben klinischen und genea- 
logischen auch histopathol0gische Befunde erhoben werden konnten. 

In  klinischer ttinsicht ist vor allem die Differentialdiagnosr wichtig: 
unsere Beobachtung zeigt, wie die wahre Natur  der Krankhei t  - -  auch 
seitens erfahrener Neurologen - -  hgufig im Sinne einer Tabes verkannt  
wird, wodureh die durch ihr Erbsehieksal sehon sehwer Betroffenen noeh 
unnStigen seelisehen Belastungen und Benaehteiligungen ausgesetzt sind. 

Kein prakt,isches, dagegen nosologisehes Interesse bietet die Verweehs- 
lung unserer Erkrankung mit  der ihr allerdings reeht ghnliehen FRIED- 
~ I o ~ s e h e n  Ataxie. 

Wesentlieh bedeutungsvoller sind jedoch Fragen der theoretischen 
Erbpathologie, die mit  der D. S. Kr. in Zusammenhang stehen. 

Dank  der Forschungen bekannter  lgeurologen, wie M. BIELSC~OWSKY, 
CHAI~COT, I. HOFFMANN, P. ~ARIE, H. 1)ETTE, FI~. SCItULTZE, SLAUCK 
n. a. ist die der D. S. Kr.  nahestehende neurale Muskelatrophie kliniseh 
und anatomiseh griindlieh untersucht worden, urn dann dutch DAWIDEN- 
~:ow aueh eine dankenswerte monographische genealogisch-klinisehe Be- 
arbeitung zu finden. 

Wie abet sehon an anderer Stelle gezeigt wurde (CurTIUS 1935), k6n- 
nen die yon ihm aufgestellten Grundthesen nut  teilweise gnerkannt wer- 
den. Vor allem der behaupgege ,,kliniseh-genetisehe Parallelismus" I~Bt 
sich nicht aufreehterhalten. Die folgende Untersuehung soll u. a. aueh 
der weiteren K1/~rung dieser grundss bedeutsamen Frage dienen. 

* _Prof. 0sgAg und C~erLE VOGT zum 80. und 75. Geburtstag gewidmet. 
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S t a m m b a u m  der  F a m i l i e  X :  

Nr.  1 : A n n a  X .  soll nach den Angaben der Kinder einen sehr unsieheren Gang 
und sehwaehliche Hande gehabt haben. Auf dem vorliegenden Hoehzeitsbild ist 
eine deutliche Atrophie der kleinen Handmuskeln zu sehen, t m i t  39 Jahren nach 
Entbindung. Ihre l~utter soil zeitlebens einen ,,offenen Rficken" gehabt haben. 
Man habe bei ihr dort die Nervenstrange sehen kSnnen (Rachischisis ?). 

Nr. 2: K a r l  X . ,  58 Jahre, kaufm~nnischer Angeste]lter: Zu norma]er Zeit ge- 
laufen. Mit etwa 5 Jahren ]~eschwerden beim Gehen. In  der Schule nut  wenig mit- 
geturn~. Beim Spielen immer sehr ungeschickt, deswegen oft getade]t. Ungeschiekte 
Hande. Beginn des Muskelschwundes schon mR etwa 10 Jahren. Mit etwa 14 Jahren 
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Abb. 1. Starambaum der Familie X. 

war yore Vater die Abmagerung eines Beines bemerkt worden. Friseur gelernt. 
Bei der Arbeit sehr behindert. Wahrend der Lehre schon Sehschwache. Vom Augen- 
arzt wurde damals schon eine fehlende Pupillenreaktion auf Licht festgestellt und 
eine Lues angenommen. Mit 22 Jahren Wanderprediger geworden. In  diesen Jahren 
zunehmende Gehbeschwerden sowie oft in beide Beine einschieBende Schmerzen. 

1915 eingezogen. Infanterieausbfldung. Trotz starker Behinderung nicht zurfick- 
gestellt. Nov. 1915 nach Ru21and. Pionierarbeit. Oft als Simulant bezeichnet. 
Sparer Sanit~itssoldat, dabei Marsehe bis zu 20 kin, wonach einma] eine akute 
Schwache in den Beinen aufgetreten sei und sich nieht mehr zuriickgebildet habe. 
4 Wochen gelegen, dann bis Kriegsende welter Sanit5tsdienst. Im Lazarett  und 
yon den vorgesetzten Sanit~tsoffizieren wurde eine metaluetische Erkrankung an- 
genommen und ]919 deshalb der Antrag auf WDB. yon vornherein abge]ehnt. 
Seitdem wieder Prediger. 1922 in einer bekannten Heflanstalt zur Begutachtung 
fiber den AbsehIul] eh~er Lebensversicherung, die ebenfalls wegen Annahme einer 
Syphilis ausgeschlagen wurde. WaR. war negativ. 1930 yon einem bekannten 
Ber]iner Neurologen Tabes angenommen. Damaliger Befund (im Besitz des Kran-  
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ken): Enge, liehtstarre Pupillen, die auf Naheinstellung reagieren. Nicht ganz 
sichere Geftihlsherabsetzung an den Unterschenkelm Leiehte Klumpfuflbildung. 
PSR. und ASI%. fehlen, WaR. negativ, Liquor o. B. 

1925 ersfmMs Zweifel an der luetisehen Natur des Leidens. 1929 Vorstellung 
in der Kieler Nerven-Poliklinik: Depressive Verstimmung, enge Pupilten, unvoll- 
st~,ndige, reflektorische Pupillenstarre. PSI%. und ASIa. nicht auslSsbar. Finger- 
Nasen-Versuch unsieher. Unsieherheit auch beim Gehen mit gesohlossenen Augen. 
Im August 1932 ist die Stimmung gehoben. Keine siehere Sensibilitatssterung. 
Schwgehe und  Taubheitsgefiihl in Oberarm- und Obersehenkelmuskeln. Schwindel 
und Kopfweh. Vorbeizeigen mit dem re. Arm. Versagen des re. Obersehenkels. 
Taumeln naeh hinten. Zunge zeitweise schwer, so dM3 er die Worte nietit reeht 
aussprechen kann. Hypotonie der Arme und Beine. FRIEDREICJ:I-FfiI~e. Sensibilits 
an deren Innenseite herabgesetzt. 

Augenbefund: Miosis. MinimMe Liehtreaktion bei erhMtener Konvergenz. 
Sfarke Herabsetzung des Liehtsinnes (Augenklinik). 

Im November 1932 ist er wieder depressiv, anseheinend reaktiv. Pupillen eng, 
entrundet. Liehtreaktion unausgiebig. Feine Einstellungszuekungen beim Bliek 
naeh li. Hypaesthesie an den Untersehenkeln. Nervenst~mme der Untersehenkel 
grob verdiekt, hypMgetiseh, aueh gegen st~irkste elektrisehe StrOme. Keine groben 
Kleinhirnsterungen. Li. Ful3gelenk versteift, re. sehlaff. 

Diagnose: Neuritis hypertrophieans. Wenig eerebeIlare Erseheinmlgen. Kieler 
Krankengesehiehte vom Jahr  1942 verbrannt (Nr. 512/42). 

1934 Amputation der 4, und 5. Zehe li. wegen infizierter Seheuerwunde. 1934- 
Kaufmarmslehrling, seitdem Bfiroangestellter, zum Tell in leitender Stellung. 
1934- wieder Annahme einer Lues und Vorsehlag einer SMvarsankur. Seit 1933 
wurde in Berlin F~IED~Ic~sehe Ataxie angenommen. Naehuntersuehungen deft 
1934- und 1937. 

I938 Untersuchung der gesamten Familie und Annahme einer F~I~.D~EIc~sehen 
Ataxie. Am 16.5. 1939 kam X. wieder in die Kieler Nervenklinik. Die Unsieherheit 
in den Beinen hat in den letzten Jahren erheblieh zugenommen, besonders naeh 
Anstrengungen. H~ufig einsehiegende Sehmerzen. Libido, Erektion und Ejaku- 
lation normal. 

Befund: 13.7. 194-7. 50j~hriger Pykniker. Guter AZ. Breiter Thorax. Stumpfer 
Rippenwinkel. Genua vMga bds. Diirftige Pubes- und Aehselbehaarung. GenitMe 
o.B. An den inneren Organen kein krankhafter Befund. Psychiseh unauffiillig. 
Neurologiseh: Diffuse, m~iSige Atrophic der Ober- und Unterarmmuskeln (hier 
besonders distal), des Thenar und I-Iypothenar und des Spat. interossei I. Leiehte 
Kontraktur des 2. bis 5. Fingers bds. Typisehe Atrophie der Ungersehenkel (Vogel- 
beine). 4. und 5. Zehe li. amputiert. Gang breitbeinig, ataktiseh, mit m~l~iger 
Peronaeusparese bds. (Steppergang). M/~Biger Hohlful3 bds. mit Kammerzehen 
antler GroBzehen (KralIenzehen). Zustand naeh plastiseher Operation. Tonus der 
Arme und Beine bds. herabgesetzt, H~ndedruek bds. retativ gut. Adduktion der 
Finger bds. paretisch. Adduktion des Daumens und DorsMflexion der Hand bds. 
sehleeht. Volaxflexion der Hand bds. ziemlieh gut. Sehulterheben bds. relagiv gut, 
ebenfMls Armbeugen. Kraft im Triceps bds. herabgesetzt, besonders re. I)orsM- 
flexion des gestreekten Beines bds. sehlechf, ebenfMIs Kniekrtimmen. 1)orsM- 
flexion des FuBes li. vSllig aufgehoben, re. sta~'k paretiseh. Kniestreeken gering 
paretiseh. Plantarflexion tier F/ige kaum gestert. 

Pupillen nieht entrundet. Miosis bds. l~eaktion auf Ko. bds. prompt. Erweiterung 
bei Ferneinst.ellung innerhalb yon 1 see Liehtreaktion vellig aufgehoben, aueh 
naeh l~tngerer intensiver Betiehtung. Untere Wimpern fehlen vollst/indig. Fundus. 
wegen der starken Miosis Fundusbeleuehtung sehleeht, Papille jedoeh offenbar 
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gut gef/~rbt. Deutlicher Nystagmus bds. FNV. und FFV. : Terminaler Intentions- 
tremor. Feine Handbewegungen bds. leieht ungesehickt. Ist eher Linksh~nder. 
Radius-Periost-R. bds. ~ .  Bizeps-R. bds. + .  Trizeps-R. bds. sehwaeh + .  Knips- 
reflex und Mayer bds. ~.  BDR. + .  PS1% nnd ASR. bds. ~.  An den Armen naeh 
unten zunehmende taktile l.[ypaesthesie bds., ebenso fiir Sehmerz und Temperatur. 
Zunehmende taktile Hypaesthesie aueh an den Beinen, besonders vom Knie- 
gelenk abwi~rts, ebenso ffir Sehmerz und Temperatur. Zahlenlesen am Stamm nor- 
real, am Handr(icken sehr schlecht, am Oberschenkel 900/0, am Fugrficken 0% 
ricbt~ge Angaben, am Unterschenkel sehr unsicher, ebenfa, lls s,n den Unterarmen. 
Schwellenl~bilit~t ~m Handriieken. ROMSE~G sehr unsicher, Pathologisehe Re- 
flexe fehlen sitmtlich, 

RS. BWS. und -LWS,: Achsenkniekung bei D 5--6. Vereinzelt spondylotische 
Zaekenbildungen. 

August 1948 station~tre Behandlung wegen eines etwa 10pfennigsttickgrogen 
typisehen M~l perforant unter dem re. Fugballen, das nach monatelanger statio- 
n~rer und ambutanter Behandlung ausheilte. 

Elektrisehe Untersuehung: 
Galvaniseh: Ulnaris re. bei 10 mAd-, li. bei 30 mAd-, Radialis re. bei l0 mA §  

li. bei 12 mA H-. Die tibrigen Nerven an den Armen und sgmtliche Nerven an den 
Beinen sind galvaniseh bis 30 mA nieht erregbar. 

Far~diseh: An sitmtiichen Nerven der Arme und Beine keino Erregb~rkeit. 
SeLx' starke Herabsetzung tier f~radokutanen Sensibilit~t an Hi~nden und FiiBen. 

Nr. 3: Ernst X. 56 Jahre, Reiehsbahnsehlosser: Nie Besehwerden. Neurologisch 
und intern vollstandig normaler Befund. 

Nr. 4 und 5: Als Kleinkinder gestorben. N&heres nieht bekannt. 
Nr. 6: Alwine X,, 51 Jahre, friiher Kinderggrtnerin, seit 20 Jahren invalidisiert: 

Seit dem 6. Jahr Unsieherheit in den Beinen. Knickte oft nach ~ugen urn. Ent- 
wieklung eines Hohlfuges. Seit dem 9. J~hr st&rkere GangstSrungen. Seit dem 
12. Jahr Zunehmen der Schw/~ehe und Unsieherheit der Hi~nde. lViit 17 Jahren 
beiderseltige Sehnenverpflanzung zur Beseitigung eines beginnenden Klump- 
fuges. Weitere orthopgdisehe Operationen bis zum 22. Jahr. Mit 25 Jahren wegen 
Ausbildung hochgradiger Krallenzehen Amputation s~mtlieher Zehen. Stgndig 
hoehgradige, einsehiel~ende Schmerzen in beide Beine. Veto 33, bis 37. Jahr fort- 
laufend in station/~,rer Behandiung wegen recidivierender Pistelhildungen an den 
Fugsohlen, 1932 Ga]lenbl~senoperationen. 1938 (43 Jahre) Annahme einer Ft~II~D- 
REIo~sehen Ataxie. In den letzten Jahren weitere zunehmende Unsicherheit und 
Schwiiche der Beine, sowie zunehmende Ungesehieklichkeit und Sehwgche beider 
I-[gnde. 

Befund: 51jghrige Pyknika. Mggige Rechtskyphose der BWS. Erhebliche 
Adipositas. Stumpfer Rippenwinkel. Innere Organe ohne krankhaften Befund. 
Neurologisch: Pupfllen nieht entrundet. Miosis bds. Reaktion auf Ko. prompt, 
auf Li. sehr unausgiebig nnd stark verlangsamt. Doppelseitiger Nystagmus. FNV. 
und FFV. bds. un auffgllig. Feine Handbewegungen bds. sehr ungeschickt. Diffuse er- 
hebliche Atrophie der Unterarme. Keine erkennbare Atrophie an Oberarm und 
Schultern. Erhebliche Atrophie des Thenar und Hypothenar bds. ebenfalls des 
Spat. inteross. I. Starke Kontraktur besonders des 2. bis 5. Fingers mit typiseher 
Kr~llenhand. Typische Atrophie= der Unterschenkel vom distate~l Typ. Gang 
ataktiseh, breitbeinig, l~omberg: grobes Schwanken. lt~ndedruek bds. m~gig 
herabgesetzt. Adduktion der Finger stark herabgesetzt. Adduktion des Daumens 
bds. sehlecht, ebenso Dorsalflexion der Hand. Volarflexion der Hand erseheint 
nieht herabgesetzt. Sehultermuskulatur normal. Kraft der Oberarmstreeker deut- 
lieh herabgesetzt, ebenfalls des Bizeps. Heben des gestreekten Beines bds. sehr 
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schlecht. Unterschenkelstrecker und -beuger ausreichend. Dorsalflexion des Fu•es 
wegen der Versteifung im Sprunggelenk nicht sicher zu beurteilen, erscheint aber 
vollst~indig paretiseh. Deut.liehe tak~ile ttypa~s~hesie an beiden Un~ersehenkeln 
und beiden Unterarmen mit  starker Abschw/~chnng der Schmerz- und Temperatur- 
empfindung. Tiefensensibilitgt normal. Zahlenlesen am Stature normal, am PuB- 
und Handriicken unmSglieh, an Unterarmen, Unterschenkeln und Oberschenkeln 
sehr unsicher. 

Radius-Periost-R. ]i. u. re. ;~. Bizeps- nnd Trizeps-R. bds. ;~ PSR. und ASR. 
bds. ~ .  Pathologische Reflexe wegen der Amputationen nicht zu priifen. BDR q-. 
Fundus (Prof. MESSMA~r, Xie]) : P~pillen normal gef~rbt, Papillengrenzen normal. 
Gefal~e normal welt. 

Elektrische Untersuchung: 
Galvanisch: Tibialis re. bei 16 mA (-}-), 1i. bei 20 mA (q-). Die tibrigen Nerven 

an den Armen and Beinen sind bis 25 mA. nicht erregbar. 
Faradiseh an samlichen Nerven der Arme und Beine keine Erregbarkeit. 
Sehr starke tterabsetzung der farado-cutanen 8ensibilit~t. Bei wiederholten 

Untersuehungen in der KMer  Nervenklinik hyper~rophisehe Nervenst~mme an 
beiden Beh~en deuilieh tas~ba.r. 

Nr .  7 : 2~riedrich X . ,  geb. 18. 3. 1887, Elektriker. 
Zu normaler Zeit gelaufen. Unsieherheit beim Gehen etwa mit 8 Jahren, war 

seitdem plump und unbeholfen. Keine ernsthafter~ weiteren Erkrankungen. Konnte 
seit jeher schIecht sehen, besonders in der Dunkelheit. In der Schule keine Schwie- 
rigkeiten. Elektriker gelernt, Meisterpr/ifung gemaeht. Wurde 1934 bei der Ein- 
ste]lung in einem grol3en Industriewerk veto Betriebsarzt untersueht, yon diesem 
zu einem Neuro[ogen gesehickt, der eine metasyphilitische Erkrankung annahm. 
Die EinsteUung wurde daraufhin abgelehn~. Deswegen in eine andere Grof~stadt 
gezogen, we er sp/tter ausgebombt wurde, kam dann in die Ostzone und verlor 
1945 zum zweitenmal seine ganze Habe. Lebt seitdem unter den primitivsten Ver- 
hgltnissen in einer Baracke auf dem Land, we er mehrmal yon plfindernden Banden 
heimgesueht- wurde. X]ag~ besonders iiber Ungeschicldichkeit und Schw~che in 
tt~nden uncl F/il3en. Wurde 1942 Lrotzdem eingezogen, maehte die sehwersten 
Anstrengungen ats ~[nfanteris~ mit, olme dab auf  die Erkrankung Riieksieh~ ge- 
nommen wurde. Ffihlt seitdem eine deutliehe Versehleehterung der Kraft  in den 
Armen und Beinen. Oft Kr~mpfe in den Beinen und einsehiel3ende Sehmerzen. 
1940 erstmalig in der Kieler Nervenklinik untersucht. Gibt dabei noeh zur Vor- 
gesehiehte an, dab er als Kind eine Polyneuritis diphtheriea mit Doppelbildern, 
Gaumensegell~hmung, Rieeh-, H6r- und GesehmaeksstSrungen butte. L~hmung 
des ganzen KSrpers. Beginn naeh Einspritzung ins li. Bein in demselben. Befund: 
Reflektorisehe Pupillenstarre, Einstellungszuekungen beim Bliek naeh den Seiten. 
Li. Gaumensegel wird sehleehter gehoben. PSI{. und ASR. fehlen. Li. breites Bein. 
Hohlfugstellung (F~IED~EICJzseher leuB) bds. Druekempfindliehkeit des li. N. pero- 
naeus. Hypaesthesie im li. N. peronaeus superfieialis. Keine Verdiekung der Nerven- 
stamme, sehr ausgesproehene Empfindliehkeit fiir den faradisehen Strom. 

Befund 2.10. 1948: Leptosom. Thorax relagiv sehlnM, t%ipPeuwinkel 80 ~ 
innere Organe o .B .  

Neurologiseh: Erhebtiehe Atrophie der Interossei zwisehen Megaearp. I I  und I I I ,  
li. mehr als re. Geringe Atrophie der fibrigen Interossei. Starke Atrophie des Thenar 
bds., weniger des tIypothenar. H~ndedruek bds. ausreiehend. Unterarme yon der 
Mitte ab dentlich atrophiseh, Oberarme und Sehultern o. B. Dorsalkyphose, keine 
erkennbare Skoliose. Typisehe A~rophie der Untersehenkel. GeniSale o .B.  Ober. 
sehenkei nieh~ deutlich atrophiseh. Pes exeavatus bds. Starke Hammerzehe I I - - I V  
bds. ASR. und PSR. bds. ~ .  Keineflei paghologisehe Reflexe. KtIV. re. e~was 
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ataktisch, li. o.B. Deutliche Hypotonie der Unterschenkel und Fii~e. Ma[~ige 
taktile Hypaesthesie an den Unterarmen und Unterschenkeln. Zahlenlesen nieht 
gestSrt. Lageempfindung o.B. Heben des gestreekten Beines bds. ausreiehend. 
Beugung und Streckung des Kniegelenkes bds. m~ig,  Dorsalflexion des Fui]es 
bds. stark herabgesetzt, Plantarf[exion bds. gut. Heben des lateralen FuSrandes 
bds. fast anfgehoben. BDI~. samtlieh + .  Aufrichten aus dem Liegen nur mit 
Unterstfitzung. Bieeps-]~. bds. gut, Triceps-R. bds. mittelstark herabgesetzt. 

Pupillenreaktion auf Licht bds. votlst~ndig aufgehoben, auf Co. prompt. Bei 
Ferneinstellung sofortige Erweiterung der Pupille. Keine Entrundung, kein Nystag- 
mus. l~omberg o. B. Gang unauff~llig. 

Nr. 8: Christian X. geb. 4. 7. 1900, Bandagist. 
Angeblieh hie ernstlich kr~nk gewesen. Neurologischer und interner Befund bei 

der Untersuchung in Kiel und in Lfibeck normal. 
Nr. 9: Ella Y, geb. X. geb. 16. 9. 1914, Itausfrau, friiher Krankensehwester. 
Anamnestiseh keine besonders auffallenden Krankheiten. Neurologischer Be- 

fund vollst~ndig normal. 

Nr. 10: Erna Y, geb. X, geb. 17.6. 1920, Hausfrau, frfiher Biiroangestellte. 
]Kit 1 Jahr Laufen gelernt. Mit 4 Jahren starke X-Beine bemerkt. Ging immer 

mit naeh innen gestellten FiiBen und kniekte oft naeh aul~en urn. Hatte SenkfuiL 
Deswegen orthopadische Operation mit Sehnenverpflanzung an beiden FiiSen. 
AnschlieBend 6 5Ionate Gips und Schienenverband. Seitdem Gehen unsicher und 
besehwerlich. Kein Muskelschwund. Seit der Schulzeit Schwierigkeiten beim Lesen. 
Unsicherheit beim Gehen in der Dunkelheit. Mit 10 Jahren Drfisen-Tbc. (auch 
histologisch). Mit 20 Jahren Nierenbeckenentziindung. 

Am 8.7. 1940 Untersuchung in der Kieler Nervenklinik: Befund naeh Tenotomie, 
Spitz-HohlfuiL Keine Pupillenst6rung. Verdlekung und geringere Empfindliehkeit 
gegen den elektrisehen Strom des Ulnaris und Peronaeus. PSR. und ASR. + .  
Am 11.10. 1942: ASR. re. weniger als li. Hypaesthesie im li. N. peronaeus super- 
ficialis. Empfindlichkeit fiir den elektrisehen Strom vermindert. 

Befund 1948: Mesosom (dysplastisehe Komponen~e). Starke Genua valga. 
Pes exeavatus, ttammerzehe I~-V, insbesondere I I - - IV bds. Geringer Epicantus, 
besonders li. Rudiment~re Hyperthelie. Innere Organe kliniseh normal. 

Neurologiseh: Pupillenreaktion auf Li. vollstandig fehlend, auf Ko. prompt, 
aber unausgiebig. Bei Ferneinstellung Erweiterung innerhalb yon 1 sec. Keine Ent- 
rundung. Miosis. Fundus o.B. Kein Nystagmus. Romberg ~.  H~ndedruck bds. 
wohl ausreiehend. Handmuskeln o.B. Grobe Kraft an den Armen ausreiehend. 
Dorsalflexion des FuBes bds. sehwaeh, besonders re. Sonst kein Ausfall der groben 
Kraft an den Beinen. Geringe Atrophie des Thenar, besonders li. Keine Atrophie 
an den Uns and Untersehenkeln. Radius-Periost-RefIex bds. ~-. Biceps 
und Triceps bds. ~-. PSR. bds. deutlich abgeschw~eht, mit Jendrassik etwas 
lehhafter, re. weniger ais Ii. ASI~. re. deutlieh sehwgeher als li. Pathologisehe Re- 
flexe sgmtlich~. BDR. sgmtlieh -{-. Sensibflitgt: Zahlen]esen iiberall normal. Be- 
riihrung-, Sehmerz- and Temperaturempfindung normal. Sehwellen]abilitiit am 
FuBriicken deutlich vorhanden. 

Nr. 11: Otti X. Hatte HohlfuB. Sehon immer Gehsehwgehe, erst mit 11/,~ Jahren 
gelaufen. Knickte immer naeh auBen urn. Mit 8 Jahren Tenotomie. 1940 Unter- 
suehung in der Kieler Nervenklinik. PSR. bds. nur angedeutet. ASR. feh]en. Alle 
groBen Nervenstgmme druckempfindlieh. FuBgelenke sehlaff, Ftil~e hgngen in 
Equinovarusstellung. FuBhebung sehleeht. Empfindliehkeit der Nervenstr~nge 
fiir den faradisehen Strom distal herabgesetzt. Muskelerregbarkeit fiir galvanisehen 
und faradisehen Strom herabgesetzt. Streekmuskeln an bd. Untersehenkeln gal- 
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vanisch tr~ge. Lichtreaktion unausgiebig, aber deutlich + .  Pupillen engstehend. 
Spina bifida oeculta sacralis I. 

Mit 17 Jahren an einer toxischen Diphterie gestorben. Keine Sektion! 
Nr. 12: Klaus X, 28 Jahre, Elektriker: 
Anamnestisch und inspektorisch gesund (l~gt sich nieht untersuehen). 1940 ein- 

gezogen. Hat  s~mtliche Anstrengungen im Kriege mitgemacht, keinerlei Be- 
sehwerden. 

Nr. 13: Hans X, 27 Jahre, Schlosser: 1937 eingezogen, bei der Marine bis 1945. 
Schwerste k6rper]iehe Anstrengungen ohne Beschwerden. Je tz t  in russischer Ge- 
fangenschaft. Nach den Angaben der Eltern niemals ernstlieh krank gewesen, ins- 
besondere keine Besehwerden an Armen und Beinen. 

Nr. 14: _Roman X, 12. Jahre. Anamnestisch niehts Besonderes. Intern und 
neurologisch o. B. 

Nr. 15: WolJgang X, geb. 21.2. 1931, Binnensehiffer. 
Untersuchung 1940: Gelegentlieh Einstellungszuekungen an beiden Augen. 

PSR. bei Ablenkung ausl6sbar. 
Kniekfug re. mehr als li. und etwas hohes L&ngsgew61be, aber noeh an der 

Grenze der Norm, jedenfalls kein Hohlful3. 
Untersuehung 30. 1. nnd 2. I0. 1948: Sehr starke Cyanose der H&nde. Re. 

Untersehenkel schw&cher, grobe Kraft  bei FuBhebung und -senkung herabgesetzt, 
vor allem re. 

Auch an den ggnden  ist die Daumen-Kleinfingeropposition deutlieh gestSrt. 
ttypaesthesie re. im nnteren Tefl des N. eutanaeus surae lateralis und bds. im Be- 
reich des N. peronaeus superfieialis. Leiehte ttypaesthesie in/distalen Versorgungs- 
bereieh des N. radialis li. Groge Nervenstrange an Armen und Beinen fast bleistfft- 
dick tastbar und indolent. Gegen den elektrisehen Strom sind die groBen Nerven- 
st~mme der Beine fast unempfindlieh, an den Armen auch weniger empfindlieh 
als gewShnlieh. Quantitative Herabsetzung der Nervenleitung fiir faradisehen und 
galvanisehen Strom. Die kleinen Fugmuskeln zeigen unvollst&ndige E.A.R. PSR. 
und ASR. nicht auslSsbar. Deutliehe Atrophie des Thenar re., li. weniger d.eutlieh. 
Hypothenar re. etwas atrophiseh, li. unauffgllig. H~tndedruek re. herabgesetz~, 
li. noeh normal. Pupillenreaktion auf Li. land Co. prompg. Geringe Atrophie im 
unteren Tell des Unterarmes. M~gige Atrophie des unteren Drittels der Unter- 
sehenkel. Keine Ataxie. Romberg ~ .  Gang unauff&Ilig. Heben des gestreckten 
Beines bds. etwas herabgesetz~. Kniestrecken deutlieh reduziert. Dorsalflexion 
des Ful~es bds. etwas reduzier~. Plantarflexion normal. Aufriehten ohne Sehwierig- 
keiten. Sensibilitat: Zahlenlesen am l%Brtieken unsieher, sonst keine verwert- 
baren Ausf~lle. BDR. s/imtlieh + .  

Nr. 16: Andreas X, geboren 27.7. 1936, Schiller: 
Seit dem 7. Jahr  traumatisches Leukom re. Ausgesproehener KniekfuB m i t  

beginnender Senkung des Innenrandes. I-Ialtung leieht tordotisch. Im fibrigen intern 
und neurologiseh bei der Untersuehung in Kiel 1940 und in Liibeek 1948 normaler 
Befund. 

Nr. 17: Marianne X, geb. i2.11.  1946. 
Normale Entwicklung. Keine besonderen Krankheiten. Intern und neurologisch 

o .B .  

Nr. 18: Meta X:  Immer etwas fettes Kind. Sp/t~ laufen gelernt. Ni t  4 Jahren 
Kr~mpfe, angeblieh bei sehr hoher AuBentemperatur, status epileptieus. Danaeh 
Hemiplegia dextra mit Aphasie. Naeh 8 Tagen Besserung, Kr~mpfe traten weiter- 
hin auf, besserten sieh vorilbergehend naeh Lmnbalpunktion. P~6-Bilder yon 
Seh~del und H~nden sollen niehts Krankhaftes ergeben haben. Seit dem 6. Lebens- 
jahr wurde die Spraehe ganz sehleeht. 
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Untersuchung am 3.1. 1942: KMnes, feistes, gestSrtes Kind yon 10 Jahren. 
Zwergwuehs. Li. Kopfseite druckschmerzhaft. Spastische, rechtsseitige tIemi- 
parese. Keine Sehst5rungen. Pupfllen und Augenh/ntergrund o, B. Galvanische 
Reizschwelle auf 0,8 mA herabgesetzt. Zur endokrinen Durchuntersuehung an 
Ps verwiesen, sell in der Kinderklinik gestorben sein. 

Nr. 19: Rosemarie Y., 6 Jahre.: 
Anamnestiseh niehts Besonderes. Bei Untersuchung in der Kieler Nervenklinik 

normaler interner und neurologiseher Befund. 

Nr. 20: Werner Y., 4 Jahre: 

Bisher normale Entwiekiung. Beim Gehen und beim Spielen unauff/~llig. Sehr 
gesehiekt. Neurologisch und intern o. B. 

Nr. 21 : Helmuth Y., 3 Jahre: 
Bisher normale Entwieklung, mit 1 Jahr L~ufen gelernt, keine auff/~llige Un- 

sieherheit an den Beinen oder an den I-I~nden. Intern und neurologiseh o. B. 

Fiir/~rztlich bedeutsam halten wir die kurz erw/~hnte Tatsache, dab 
dutch die jahrzehntelang immer wieder neu gestellteFehldiagnose einer 
spi~tsyphilitischen Erkrankung die Patienten, aber aueh ihre gesunden 
Familienmitglieder seelisch sehwer belastet, sowie k6rperlieh und wirt- 
sehaftlieh geseh~digt wurden. Die Annahme einer Lues ffihrte zu st~n- 
digen l~eibereien, teilweise sogar zu vSlliger Entfremdung, und zwar be- 
senders gegen/iber den gesunden Gesehwistern. Die gleiehartige Erkran- 
kung der lVfutter ver~nlaBte die Annahme, dab dureh sie eine ,,erbliehe 
Lues" auf die Kinder iibertragen worden sei. Dieser Glaube 15ste im 
Famitienkreise eine anhaltende Spannung aus. Hinzu kamen persSnliehe 
Kri~nkungen und riieksiehtslose Behand]ung der erkrankten Briider wi~h- 
rend des 1. und 2. Weltkrieges. Es ist auch unverst~ndlich, wie die Kran- 
ken 2 und 7 mit ihrem damals sehon yell ausgepr~gten Krankheitsbild 
zum Frontdienst herangezogen werden konnten. Karl X erfuhr durch 
die Ablehnung der Lebensversieherung wegen angeblieher Lues eine wirt- 
schaftliehe Sch~digung 1. Sehr sehwerwiegend sind die wirtsehaftliehen 
Nachteile, die sick aus der Ablehnung der Betriebseinstellung des Fried- 
rich X wegen Annahme einer Syphilis ergaben (S. 4). I n  psyehologiseh 
verst/~ndlicher Weise bringt er den wiederholten Verlust seines ganzen 
Besitzes mit dieser Fehlbeurteilung in Verbindung. 

Aus diesem Grunde erscheint uns die eindringende Beschaftigung mit 
seltenen Erbkrankheiten nich~ nur eine Liebhaberbesch~ftigung ftir l~ari- 
tgtensammler (ganz abgesehen yon der allgemein erbbiologischen Be- 
deutung dieser Forsehungen), sondern aueh grztlich hoch bedeutsam. 
Der Arzt mud wenigstens wissen, dag es rein degenerative Erkrankungen 
gibt, die erscheinungsbildlich der Tabes sehr ~hnlich sein kSnnen. 

1 Die Ablehnnngsbegriindung des WDB.-Antrags mit der Annahme einer Lues 
war ebenfalls unberechtig~. Ob sick die starken Anstrengungen des Felddienstes auf 
das Erbleiden nieht ungiinstig ausgewh'kt haben, bleibe dahingestellt. 
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Die histologische Untersuchung wurde an einem deutlich verdickten, 
derben, graugelblich gef~rbten ~stchen des rechten Nervus peronaeus 
der Alwine X (Fall 6) vorgenommen. 

Nach Fixierung in 10 ~o iger FormollSsung wurden Gefriersehnitte an- 
gefertigt und nach dem iiblichen Firbungs- und Imprign~tionsverfahren 
behandelt. 

Schon im SPIELMEYEI~schen 3s sieht man die Ver- 
armung an lV[yelin. Auf lingere und kiirzere Strecken hin sind die 3s 
scheiden ausgefallen. Bei stiirkerer VergrSBerung sieht man zunichst  

Abb, 2. Entmarkung der Igerven, oben rechts Nervenfasern mit starker Vermehrung der SCgWiNN- 
schea Kerne und Demyelinisierung. In der Mitre )r und Abr~umerscheinungen, Lipoid- 
haufen auch ifi einer darunterliegendea ~ervenscheide. SPIEL~EYER: Zeil3 (Phasen-Kontrast) Ob- 

jek~iv t0, Okular 1, Balgauszug 75 era, 

Quellung und Auflockerung des ~yelinmante]s yon einfacher Liicken- 
bfldung, Vakuolisierung, sowie Verschm~lerung und schlieglich seia 
Untergang. Auch in noch markh~ltigen LA~TE~AN~schen Trichtern 
sieht man den ~arkzerfM1. Da, wo keine 3/[arkscheiden mehr sichtbar 
sind, finder man breite, sehr kernreiche Bgnder, in denen hier und da noch 
~yelinbrocken ]iegen. Aber merkwiirdigerweise sind Fettkbrnchenzellen 
und andere Zeichen des Abbaus und der Abrgumung des lV[yelins, wie 
man sie bei eehten Neuritiden findet~ reeht spirlieh. Uber den kernreiehen 
verbreiterten, marktosen Fasern sieht man auf Abb. 2 rechts oben eine 
geschwollene ~arkscheide, in der die Li~TE~MANNsehen Triehter und 
I%AxvIg~sehen Sehntirringe deutlieh siehtbar sind. Es sind hier aber aueh 
sehon die Se~wA~c~sehen Kerne deutlieh vermehrt. Die Aehsenzylinder 
sind ebenfalls sehwer ver~ndert. Ganz normale Neuriten sieht man kaum. 
Auftreibungen, br6ckeliger Zerfall bis zu staubf6rmiger AuflSsung lassen 
die versehiedenen Stadien des Unterganges erkennen, wie in Abb. 
unten und in der mittleren Faser yon Abb. 5 dargestellt ist. 
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Ob aus solchen vera~derten Axonen Fibrillen aussprossen 
-flie~en, ist nickt sicher erwiesen. 

oder 

Abb. 3. ~arkscheidenuntergang yon der ~Iyelinschwellung bis zum Zerfall. SPIEL~EY~R: Zeil~ 
(Phasen-Kontrast) Objektiv 40, Okular 9, Balgauszug 65 cm. 

Abb. 4. ~arkscheidenuntergang mit  grober Yerklumpung yon iV~yelin und kleinen Lipoidbrocken. 
SI'II~I~Y~R: ZeiB (Olimmersion 1/12) Okular 9, Balgauszug 75 cm. 

Die auf Abb. 4 sichtbaren feinen Hgkchen oder Spiralen stehen in 
unserem Prgparat wohl sehr wahrscheinlich nicht mi~ al~en Axonen in 
Verbindung, sondern sind Endigungen oder Anschnitte von gewundenen 
jungen Fibritlen. 
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Es k6nnte in den oberen Fasern yon Abb. 6 so scheinen, ~ls ob dort 
besonders dieke Fasern zu solehen Hakenbildungen neigen. Aber beige-  

Abb, 5. Neurofibr i l lenbi]dung.  :BIELSC~OWSKY (Homg,  I m m e r s i o n  1/~2) Okular  9. Ba lgauszug  75 cm. 

nauerer Betraehtung erkennt man, dab hier mehrere neue Fibrillen iiber- 
einander projiziert sind. Ganz deutlieh wird dieser Untersehied yon unter- 
gehendem Axon und Fibrillenneubildung auf Abb. 5, wenn man die 

Abb. 6. Alte m}d neue 2gervenfasern, oben und  in der  ~[itte n u t  scheinbarcs  AusflieBen neuer  aus  
al ten Fasern .  :BIELSCHOWSKY (I-Iomg. I m m e r s i o n  1/12) Okular  9, :Salgauszug 75 cm.  

mittlere 5Tervenfaser mit  dem oberen und unteren Biindel neugebildeter 
Yibrillen vergleich~. Zwar zeigen ~uch junge Fibrillen Kaliberschwankun- 
gen. Aber sie erreichen die Dieke der ~lten Neuriten nioht. Eine Bemar- 
kung neugebildeter Fibrillen ist nieht naehgewiesen. 

Die mesodermalen Htillen der N'ervenfasern sind nieht in dem 3/Iafie 
gewuehert, wie man sie bei neuritisehen 2garben und ~hnlieh, jedoeh 
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anders gear~et, bei Neurinomen finder, namenglich bei den naoh Nerven- 
n~hten entstandenen lgeurofibromen. Auch ist in vorliegendem l%lle 
nieht festgestellt, dab die Bindegewebsfasern die Nervenfasern in der 
fibliehen Weise umspinnen. 

Da fiir unsere Untersuehung nut ein kleines Nervenst,iiek zur Verfiigung 
stand, muB man sich vor zu weitgehenden Schlul~folgerungen htiten. 

Aber der Vergleich mit den Befunden, die andere Untersueher erhoben 
haben, erlaubt es gewisse Bilder als charakteristisch fiir das bei der 

Abb. 7. Bindegewebsfibrillen: oben rechts st~rkere Vermehrung. PEI~DRAU: Zeig (Phasen-Kontrast) 
Objektiv 40, Okular 9, Balgauszug 65 cm. 

D~.jE~mE-SOTTAsschen chronischen, hypertrophgschen, progressiven Neu- 
rigs vorliegende krankhafte Geschehen anzusehen. 

Das, was im Vordergrund der histopathologischen Ver~nderungen 
steht, ist eine langsam fortsehreitende Entmarkung und eine Verdickung 
der peripheren Nerven. Als Ursache dieser Verdickung finder man eine 
Volumenzunahme der Grundsubstanz und als Ursache dieser wieder eine 
meist syncytiMe Vermehrung der Sc~wAN~schen Zellen, so dM~ nach 
dem Verschwinden des Myelins und dem Untergang des AchsenzylLnders 
beinahe ein Zellbild entsteht, wie man es ~hnlich bei der fStalen Ent- 
wicklung peripherer Nerven findet. 

Bei der Betrachtung dieser Pr~parate dr~ngt sich die Frage nach dem 
primum movens auf. Ist  der N[arkscheidenzerfM1 die Folge der Wuche- 
rung der ScgwAN~sohen Zellen, oder ist diese eine reparatorische Wuche- 
rung als t~eM~tion der Sc~wA~schen Zellen auf den Nfarkscheiden- 
zerfall ~. 
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Wenn das erste allein vorlgge, so wgre BIELSCHOWSKYS Auffassung 
riehtig. Es wttrde sich dann um eine Neubfldung, die yon den SCKWA~N- 
sehen ZeIlen ausgeht, also um eine sogenannte diffuse Neurinomatose 
handeln. Gegen BIELSO~IOWSKYS Annahme sprieht nun abet, dab beim 
eehten, erbliehen DI~JERINE-SOTTAS bisher keine Neurinome oder son- 
stige der RECKLI~GI~AIJSENsehen Erkrankung zuzureehnende Tumoren, 
Naevi, Pigmeniversehiebungen usw. besehrieben And. Aueh eine solehe 
Dominanz, wie sie ])I~JE]gINE-SOTTAS, VAN BOGAERT und andere berieh- 
ten und wie sie bei unseren Fallen besteht, fehlt beim I~EC~LING~AUSEN. 
Es diirfte aber, wie sioh aus den lV[arksehoidenpraparaten erkennen oder 
doch wenigstens wahrschoinlich maehen laBt, der ~arkzerfall  vor oder 
mindestens nicht spater Ms die Wucherung dot Sc~wANNsohen Zollen 
auftreten. Man mtiBte dann an einen anlagebedingten peripheren Ent- 
markungsprozeB denken. Dabei dr/~ngt sieh die Frage auf, ob nieht die 
prim~Lre St6rung in der Funktionsst6rung der SC~WA~Nschen Zollen zu 
suchen ist. Und zwar tr i t t  diese St6rung zun~ehst in der Unf~higkeit, die 
~arkseheiden zu erhalten, sodann auoh trotz tier Bitdung neuer Fibrillen 
diese zu bemarken, hervor. Vielleieht ist die GrundstSrung sehon in der 
Markseheidenbildung fiberhaupt zu suehen. 

Gegen die Bildung eehter funktionsfs Neurofibrillen bestehen 
/iberhaupt sehr ernste Bedenken. Denn die Verminderung der elektrisehen 
Errogbarkeit auf sensiblem und motorisehem Gebiete weisen daraufhin, 
dab die Ringleitung in don erkrankten Nerven sehwer beeintr~ehtigt, 
sogar ganz erlosehen ist. 

Die Deutung der neugebildeten fibrilIgren Gobilde ist reeht schwierig. 
Abet dies ist ja sehon bei den eehten sogenannten Neurofibrillen keines- 
wegs gesiehert. 

Fiir die Annahme, dab bier anlagebedingte StSrungen vorliegen, sprioht 
ferner der Naehweis, der yon Bm~Wl~AND, BOVEI~I, BIELSCI~OWSKY und 
VAN BOGA]~RT gefiihrt und uns aueh wahrseheinlieh ist, dab die Grund- 
substanz der ScnwA~Nsehen Zellen, riehtiger der ScmvA~Nsehon Sehei- 
den glasig, undifferenziert ist, und vor allen Dingen die Differenzierung 
der Zellen verlorengeht odor yon Anfang an fehlt, wie dies die syncytiale 
Anordnung der gewucherton Kerne wohl erweist. 

Aueh der Umstand, dab das Leiden schon in friihor Kindheit beginnt, 
sprieht fiir das Vorliegon eines heredodegonerativen Prozesses. Und 
sehlieglieh ist der distale Beginn der Erkrankung, der wieder im Wider- 
sprueh mit den Neurinomatosen steht, ein Hinweis auf eine trophisehe 
St6rung, die sieh naturgem~g distM, also dort, wo an die trophisehen 
Funktionen erhShte Anforderungen gestellt werden, am ehesten und 
sehwersten auswirkt. 

Die ~hnliehkeit der Vermehrung und Anordnung der ScI~WA~sehen 
Kerne mit den Bildern, die wir in den frfiheren Entwieklungsstadien dot 
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peripheren Nerven sehen~ darf  nicht so hoch eingeschatzt werden, wie 
BI~LSCnOWSKY das wohl getan hat. Denn es gibt nun einmal in jedem 
Gewebe nur ganz beschrankte l~Sglichkeiten der Gestaltung, die, so~veit 
es sich nicht um aur v611ig metaplastische maligne Entar tung handelt, 
innegehalten werden und also zu ~ihnlichen Zustanden bzw. Bildern 
fiihren. 

Gerade in der Hisfopathologie wird man daher die Un~hnliehkeit der 
Befunde weit stErker betonen miissen~ als ihre ~hnliehkeit. 

Das bedeutet ffir die Einordnung der D~J~RIN~-SOTTASsehen Poly- 
neuritis hypertrophiea, dab sie eine besondere Form neuraler I-Ieredo- 
degeneration ist. 

Wit m6ohten deshalb aueh die Versuche, sie anderen myatrophisehen 
Prozessen anzugleiohen als untunlieh, ja sogar als bedenklieh ablehnen. 
Denn sie fiihren zu einer Synthese seheinbar ~hnlieher abet wesensver- 
sehiedener Krankheitsbilder~ bei cter gerade wesentliehe Faktoren nieht 
beachtet,  zum mindestens abet  vernachl~ssigt worden sind. 

Symptomatologisch bietet unsere Familie das typisehe, unverkennbare 
Bild der D. S. Kr. mit  seinem eigenartigen Gemisch yon Symptomen der 
neuralen Muskelatrophie und der FlCI]~DREICI~schen Krankhei t  sowie dem 
pathognomonisehen Zusatzsymptom der reflektorisehen Pupillenstarre. 

Unter  Beriieksichtigung der interessanten Beobachtung yon ST61~I~ING 
haben wir alle unsere Fglle auf  das Vorhandensein einer myotonischen 
Pupillenreaktion untersucht, eine solehe aber nicht festste]len k6nnen. 
In  unserer Familie besteht bei allen Kranken eine fehlende bzw. unaus- 
giebige Liehtreaktion bei prompter  Verengerung und Erweiterung auf 
Nah- und Ferneinste]lung. Eine Ausnahme davon ist der Kranke 15 mit  
normalen Pupillenreaktionen. Ob es sich bier um einen noeh nicht roll  
ausgebildeten ProzeB handelt oder ob dieses Abweiehen vom gewohnten 
Bild als Ausdruek intrafamilii~rer Variabflit~t zu werten ist, kann erst 
durch den weiteren Verlauf geklgrt werden. 

Die hypertrophisehe ~qeuritis, die in unserer Familie - -  was gegeniiber 
bereehtigter Kri t ik DAWIDENXOWS wichtig ist - -  auch histologisch naeh- 
gewiesen werden konnte, wird allerdings auch bei der ,,reinen" neuralen 
Muskelatrophie vom h~Lufigen CI~Al~CoT-M_xl~lEsehen Typ  1 beobaehtet  
(I. HOFFMANN, P. MAtCYE, DAWIDENX.OW, SLALrCK) - -  ein deutlieher Hin- 
weis darauf, dab die meist, besonders aueh von DAWIDENKOW vertretene 
Ansicht zu Recht besteht, wonach die D. S. Kr. ats e i n d e r  CHAI~COW- 
~ I ~ s c h e n  Krankhei t  verwandtes Syndrom angesehen wird. Inwieweit 
es im Sinne SLAUCKS u n d  I)AWIDE:NKOWS eine besondere ,,HOFFMA:NN- 
sche Krankhei t" ,  d. h. eine neurale ]Yiuskelatrophie mit  regelm~Big vor- 

1 Nach FRIEI)RICI~ SCHVLWZE, auf (lessen Arbeit wir ausdriicklich verweisen, 
ist die Bezeichnung ,Charcort-Mariesche Krankheit" ffir das kl~ssische Syndrom 
der neur~len Muskelatrophie historisch unberechtigt. 
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handener  hype r t roph i sche r  l~em'itis als e rbkons t a n t e  Var ian te  gibt ,  mul3 
wahl  noch genealogiseh gesicher t  werden.  

Die  v a n  DaWm~NKOW geguBerte Anschauung,  dal~ der  symtomato lo -  
gischen und anatomisohen auch eine genetische Verwandtschaft der 
CHAI~OOT-M~I~IEsehen und I). S. Kr. (und vielleicht auch einiger weiterer 
kl iniseher  Var ian ten)  en t sp r i eh t  und  seine dafi i r  gegebene Erk lg rung  
im Sinne der  mul t ip len  Allelie h a t  auch naeh unserer  Ansicht  reeh t  viel  
fiir sieh. 

Genealogisch bie te t  unsere Fami l i e  durch  3 Genera t ionen  ein e indeut ig  
dominan tes  Bild.  Dies widerspr ich t  DAwD~_xxows Angabe  (1927), we- 
naeh bei  der  D. S . K r .  im Gegensatz  znr d o m i n a n t e n  CHaaCOT-l~aaI~sehen 
K r a n k h e i t  , ,kein einziges Mal  d i rek te  Vererbnng von den E l t e r n  auf  die 
K i n d e r  beob~ehte t  wurde" ,  d~B die Leiden  demn~ch  rezessiv i ibe r t ragen  
werde und  , ,genetisch soharf  umr i s sen"  sei, d. h. nur  diesem einen Erb -  
gang folge. Die  gleiche Ansicht  h a t  DAWIDE~KOW in einer spgteren  
Arbe i t  (1930) ausgesproehen.  Zur  Beur te i lung  dieser F r a g e  sollen die 
bisher igen VerSffent l iehnngen genealogiseh f iberpri i f t  werden,  wobei  wit  
uns un te r  Hinweis  auf  D A w n ) E ~ o w s  genaue MJttei lungen au f  das un- 
bed ingt  Notwendige  beschrgnken.  

1. D~a~IX~-SOTTAS 1893: Bruder und Schwester. Eltern: ungenaue Angaben. 
2. D;:JERIIVE 1896: Isolierter Fall. 
3. RAY~[O~D 1903:2 Sehwestern, Elfern nicht untersucht. 
4. B~Aso~ 1904: Dominante Ubertragung durch 2 Generationen. Klinisch 

,,nghert sieh der Symptomenkomplex der ausgepragten, Form DI~JEI~IlgE-SOTTAS" 
(DAwIDESKOW). Unseres Eraehtens ist er sogar als mat ihr identisch zu bezeichnen: 
Miosis, reflektorisehe Pupilbnstarre, Skoliose, Ataxie, Hypertrophie der Nerven- 
stiimme. Das Fehlen van Anaesthesien, Schmerzen, Nyastagmus und Beteiligung 
des unteren F~cialisastes k~nn man kaum mi~ DAWIDEI~KOW a~Is Beleg far eine 
nosologische Sondersteliung verwerten, da.einzelne dieser Symptome bei sonst 
klassisch ausgeprggtem Krankheitsbild sehr won fehlen kSnnen, so in unserer 
Familie X die Facialisbeteiligung. Ferner ist unverstgndlieh, wieso DAWIDENKOW 
den B ~ s c u s  Fallen iiul~erst ahnlichen Fall CI~SSO~SKIaS, tier ebenfalls keine 
Facialisbeteiligung ~ufweist, zu den klassischen Fallen mat D.S.Kr. rechnet, 
wghrend er B~soHs F~]le nut als {)bergangsform bewerten will. 

Die Tatsache, dal~ noso]ogisch nnd genealogiseh fibereinstimmende I-Ieredo- 
generationen in verschiedenen Familien gewisse Besonderheiten zeigen, ist all- 
gemein bekannt and van M. BIELSOHOWSKY folgendermal~en eharakterisiert war- 
den: ,,Jeder Fall, bzw. jede Familiengruppe hat eine Sondernote, die sich besonders 
in der Lokalisation der Veranderungen ausprigt." Die allgemeine Bedeutung dieser 
inter/amiligiren Variabilit~t haben v. VE~seHu~ fib die mensehliehe Erbpathologie 
im atlgemeinen und CuRTius fiir die Erbkrankheiten des Nervensystems im Me- 
sonderen mat zahlreichen Beispielen belegt and theoretisch zu begriinden versucht. 

5. SLAUCK 1924: Familie 8. 2 Br/ider. Eltern ,,anamnestiseh gesund". 
6. CH~SSO~SK~Z 1926: Isolierter Fall. Eltern, Vetter und Base 2. Grades, 

anscheinend nieht untersucht. 
Van den Fallen, die DAW~I)~,~ow 1927 (S. 427) als sporadisehe Vertreter der 

D. S. Kr. auff(thrt (GOMBAULT-iViALLET 1889, ROSSOL~O 1900, BovEm 1911) waren 
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uns die beiden ersteren nicht zug~nglich, der letzte f~llb wegen fehlender genea- 
logischer Angaben ffir unsere besondere Betrachtung aus. 

Seit D~.wID~OWS zusammenfassender Arbeifl (1927) sind noch folgende Mit- 
teilungen erschienen: DELL'AcQuA: 2 ]~riider und I Schwester, gleiehsinnige F~lle 
in der Ascendenz, unregelm~l~ige Dominanz (1935), TAlCASSI~WITC~I und MIcHel- 
JEw: isolierter Fall mit typischem histologischem Befund (1935), CooP~n: Domi- 
nanz dutch 3 Generationen (1936) und E. STS~I~ :  isolierter Fall (1941). 

8oweit aus den Referaten der ausl~ndischen Arbeiten zu ersehen ist, handelt es 
sich, wie auch im Falle STOaRI~GS, um alas vollst~ndige Bfld der D. S. Kr. 

l~berblicken wit nun das vorliegende Gesamtmaterial in geneglogischer 
Hinsieht, so ergibt sieh folgendes: 3 Mitteilungen mi~ Geschwisterf~llen 
sind schwer verwertbar, da die Eltern nicht untersucht wurden (D~JE- 
~I~]~-SOTTAS 1893, RXY~O~D 1903, SLAUC~: 19241). Von den isolierten 
F~llen (D~J~I~E 1896, CHE~SSO~S~J 1926, E. S ~ 5 ~  1941) ist nur 
der letztgen~nnte verwertbar, da hier beide Eltern (Mutter Schizophre- 
hie !) arztlich nnters~cht wurden. Immerhin mul~ im Sinne D . r  
anerkannt werden, da~ die anamnestisch fehlende Erkrankung der El- 
tern, vet  ~llem aber die in den F~illen yon D ~ j v , ~  1896 und CH~s-  
SO~SK~Z 1926 vorliegende Blutsverwandtschaft der Eltern, eineu st~rken 
Verdacht ~uf ~ezessivit~t erwecken. 

Entgegen D~WIDE~KOWS oben zitierter Behauptung sind nunmehr 
3 Familien mit dominantem E~bgang dutch 2 bzw. 3 Generationen bekannt 
( B ~ s c H  1904~-), C o o ~  1936, eigene Beo~achtung 1950)! Dazu kommt 
4. die yon D~LL'AcQu~ 1935 beschriebene F~mil~e mit unregelm~il~iger 
Dominanz durch 4 Generationem 

Wir kommen damit zu folgendem Ergebnis; Die D~W~DE~ZOWsche 
These, da, l~ allgemein und speziell bei der neurale~ Musketatrophie und 
den ihr verwundten Erkrankungen ein besti~nmtes klinisches Krankheits- 
hild stets nur ein und demselben Erbg~ng folgen sol1, ist in Bestiitigung 
frtiherer Kritik nuumehr wieder dutch die griindliche Erforschung der 
D.S.Kr.  Ms unhaItbar erwiesen worden: bei dieser kommt na~ch dem 
hentigen Stand unserer Kenntr~isse der klar dominante Erbgang kaum 
seltener vor als bei der ,,reinen" neura]en Muskel~trophie veto Typ 
CHA~COT-MARIE. Umgekehrt gibt es aber guch unter den Familien mit 
diesem Syndrom hSchstwahcscheinlich nieht allz~ selten rezessive l~or- 
men. ~ i t  WE~TZ kann man jedenfal]s so die Tatsache deuten, dab sich 
unter 20 Elternpa~ren yon Geschwisterf~llen 3 real Verwa,ndtenehen fan- 
den. Auch die rel~tiv h~ufigen ,sporadischen" Fi~lle mit reiner C ~ C O T -  
MAR~Escher Krankheit sprechen in diesem Sinne. 

SL~VC]~S Angabe, dab die Probanden-Eltern ,,anamnestisch ~esund" seien~ 
hat nach allgemeinen und eingehenden pers6nlichen Erfahrungen kaum Beweis- 
kraft. 

Die No~wendigkeit, B~se~s Falle zur D.S.Kr. zu rechnen, wurcle oben be- 
griindet. 
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Wie STbR~I~G 1941 mi t  l%echt be~ont, kann iiber die ~osologie  der 

sehr sel tenen D . S . K r .  , ,Entscheidendes - -  wie ~uch 1)]~TTE be ton t  - -  

nur  au f  Grund  erbbiologiseher  Un te r suchungen  gesagt  werden ."  D u t c h  

die ganzen VerSffent l iehungen iiber die D. S .Kr .  und  die ihr  verwal~dten 

Krankhe i t sb i lder  ziehen sieh immer  wieder erneute  NiBvers tgndnisse  

and  Verwechslungen,  yon denen nur  die wieht igsten r ieht ig gestell t  seien. 

Als erster hat ofignbar D~JnRIN~ mit seiner Krankheitsbezeichnung ,,Nevrite 
interstitielie hypergrophique et progressive de l'enfanee" den Kr~nkheitsbegriff 
tier hypertrophisehen Neuritis aufgeste[[~ and ihn klinisch und ~n~tomisch so 
seh~rf umrissen, dab die charakteristisehe Kombin~tion eines F~I~D~io~-~rtigen 
(,,tabiformen") Komplexes mit demjenigen der klassisehen neurMen Muskel- 
atrophie (Chareot-Marie) noch heute unerschiitterlieh feststeht und als l~ieht- 
sehnur ffir die Diagnose der D. S.Kr. zu dienen hat. Wenn 1903 I. HOFF~A~>T mit 
der Bezeiehnung ,,progressive hypertrophische Neuritis" den yon D~J~RI~E ge- 
pr~gten Namen auf eine Form der neuralen Muskelatrophie tibertr~gt, die vom 
Massischen Typ nur dureh zus~tzliehe Verdiekung, zum Tell sogar nur Verh~rtung 
der peripheren Nervenst~mme und gewisse elektrische Erregbarkeitsher~bsetzungen 
derselben unterschieden ist, und wenn gar sein Schiller SLAUC~: 1924 in diese 
sogenannte ,,Ho~F~A~c~sche Krankheit" aueh F'~lle vom eindeutigen D~J~nI~E- 
Sow~Asschen Typ einordnen will - -  er sagt yon ihnen, es seien ,,keine sogenanntea 
reinen Fitlle im Sinne Ho~'~Asr:ss" - -  so muff ein derartiges Vorgehen aus histo- 
rischen aber aueh erbbiologiseh-nosologisehen Granden als irreftihrend abgelehnt 
werdem Des letztere deshalb, weft des Symptom der ,,hypertrophisehen Neuritis" 
kliniseh sehr vieldeutig ist, worauf DAWn>~KOW mit t~eeht r~ehdri~eklich hinwies. 
Diesem Autor ist aueh darin beizustimmen, dag eine Sonderform der neuralen 
l~uskela~brophie mit hypertrophischer Nemitis ohne ,,Fg~nD~]S~c~"-Komplex nur 
dana a.ls selbst~ndige , ,Ho~Ax~sehe  Nxankheit" anerkannt werden kSnnte, 
wenn ihre eindeutige Erbkonst~nz naehgewiesen w/~re, in dem Sinne, wie dies ftir 
die D. S. Kr. der Fall ist. 

Bed~uertich ist, d~g die mqstatth~fte Vermengung der echten D. S. Kr. mi~ der 
einfaehen hypertrophisehen Neuritis aueh in die Handbuehdarstellung yon 
BO~TE~S tibergegangen ist. 

Durchaus unzutreffend ist aueh BO~TIS~S' Angabe in seiner 0riginalarbeit 
(Z. Neut. 160, 1938), dab er ein intrafamiliiires Alternieren der D. S. Kr. und der 
Chaxeot-Mariesehen Form der neuralen Muskelatrophie festgestellt babe. Nut bei 
dem auf S. 503 mitgeteilten Befund (Fall 33) kiinnte mere atlenfalls an eine D.S.Kr. 
denken, d~ hier auger dem klassisehen Chareot Marieschen S3mdrom Anisokorie 
und Nystagmus sowie verdiekte Nervenst~mme bestanden. Da jedoeh StSrungen 
der Pupillenreaktion auf Lieht vermigt werden, darf dieser Fall unseres Eraehtens 
keinesfalls dem D~J~xE-SoT~Asschen Synch'om zugereehnet werden. Eine Eigen- 
untersuehung der Blutsverwandten hat nieht stattgefunden. Wegen des vorhandenen 
BA~iXs~-Reflexes will BO~TE~S diesen Fall als Ubergangsform zwisehen Chareot- 
Marie-Typ and F~ED~E~C~seher Ataxie im Sinne yon S T a f f ~ L  L bewerten, was 
j edoeh reeht problematiseh sein dtirfte, zumal des B~x~sK~-Zeiehen naeh DA- 
W~D~KOW (1930) aueh bei rudiment~ren Fallen yon Chareot-Y~arieseher Krankheit 
vorkommen kann, und zwar naeh eigenen Erfahrungen des Autors sowie solehen 
yon ]~ONG. 

In den weiteren yon BOLSTERS unter Nr. 8 und 25 angeffihrten ~'amilienf~llen, 
die er als Neuritis hypertrophieans bezeichnet, zeigen sieh neben dem Chareot- 
Marie-Syndrom jeweils ein Kranker mit zus~tzlieher I-Iypertrophie der Nerven- 
s~mme. Es handelt sieh hier lediglieh um des bereits yon DAW~D~KOWS Sch/iler 
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TKATSCHEW beschriebene Alternieren beider Formen (vgl. S. 11). Ein Fall yon 
D. S. K~. ist also aueh in diesen Familien nicht naehweisbar. 

Die Riehtigkeit des yon ST6~RING, PETTE sowie frtiher u. a. aueh yon DAWI- 
DE~KOW vertretenen Standlounktes, dab eine nosologische Klarung der D. S.Kr. 
und der verwandten Erkrankungen nur auf genealogisehem Weg erreicht werden 
kann, beleuehtet sehr deutlich eine VerSffentlichung GSTZES (1941). Der Verfasser 
vertritt - -  u. a. auf BOETE~S' oben kritisierte Angaben sich stiitzend - -  den Stand- 
punkt, dab neurale 3/Iuskelatrophie, hypertrophische Neuritis und erbliche Ataxie 
,,eine letzten Endes einheitliche Krankheitsgruppe" darstellen, zu der er - -  wenn 
aueh mit Vorbeha]t - -  noeh die Neurofibromatose reehnen mSehte. Es sei mehr 
bedingt dureh das zufi~llig beobaehtete Krankheitsstadium als durch die vorliegende 
Krankheitseinheit, ob die Diagnose auf neurale Muskelatrophie oder Erbataxie 
laute. Andererseits solle dieser Standpunkt ,,nicht dazu ffihren, kliniseh die einzelnen 
Krankheitssymptome zu vernachlassigen und die Krankheitsbilder zu verwischen". 
,,An den tiberlieferten Differenzierungen mug man festhalten." ,,Wie sieh die Erb- 
liehkeit im einzelnen verhalt, ist noeh nnklar." Dies mug es ohne genea]ogisehe 
Untersuehungen auch bleiben, auf die G6TZE ,,bewul?t verziehtet" hat. Auf alle 
Einzelheiten der GSTz]~sehen F/~lle und Do, rlegungen einzugehen wiirde zu weir 
ffihren. Ira l%hmen unserer Arbeit sei nur vermerkt, daft sieh unter seinen 7 Fgllen 
einer finder (Nr. I), bei dem es sich m6glieherweise um das rudiment~ire Bild der 
D. S. Kr. handelt. 

Den Beweis daf/ir, dab die D.S.Kr. zu jener obengenannten, die FnIEDgEIe~sehe 
Ataxie umfassenden Einheitsgruppe gehSrt, hat G6TzE aber wegen fehlender genea- 
logiseher Untersuchungen keineswegs erbraeht. Diese k6nnen auch dureh die 
sorgf~ltigsten Untersuchungen des Krankheitsverlaufes nicht ersetzt werden. Wit 
k6nnen demnach nach unseren Erfahrungen G6TZE aueh darin nieht folgen, wenn 
er angibt, dag die Grenzen der neuralen Muskelatrophie immer unsch~irfer wfirden, 
dab es ,,reine" Typen kaum gebe, dab ,,eine ausgesproehene intrafamili~ire Kon- 
stanz der Krankheitserscheinungen nicht die I~egel" sei usw. Aueh mit seiner Be- 
hauptung kontinuierlieher Uberg~inge zwischen FnIEDREmHscher Ataxie und 
neuraler Muskelatrophie kSnnen wit uns weder auf Grand yon G6TZES eigenen 
F/illen, noeh der yon ihm zitierten Literatur einverstanden erkl~ren, t~ereits 
DAWI~ENKOW hat 1930 betont, dab die viel (so auch yon ttALLEgVOnD~N in seinem 
ttandbuchbeitrag) zitierten F/ille BIE~O~DS, keinen Beweis daffir erbringen, dab 
neurale Muskelatrophie und FgIED't~Elcnsehe Krankheit eine kliniseh-genetisehe 
Einheit bilden. Insbesondere muB betont werden, dab sieh unter BIEMONDS F~llen 
aus 2 Familien kein einziger finder, der als D.S.Kr. angeswoehen werden kann. 
Der unter dieser Diagnose yon BIE~OND angefiihrte Fall C (der 2. Familie) zeigt 
ledig]ieh hypertrophisehe Nervenstamme neben dem reinen Chareot-Marie-Syadrom 
(vgl. S. 11). 

I m  Interesse  einer endliehen Klars te l lung der dureh versehiedene Pu- 

b l ikat ionen immer  wieder  neu  verwi r r t en  Nosologie der ]). S. Kr.  m6eh- 

t en  wit  sehlieBlich noch zu der ?r yon  DE BUSSCHE~ und VAN 

BOGAE~T fiber eine rudiment~ire F o r m  der D . S . K r .  Stel lung nehmen:  

Kl in iseh  bes tand  das reine :Bitd der F o r m  CH~COT-MA~ZE, abge- 

sehen yon  einer le iehten Kyphose  bei beiden Gesehwistern.  ])as Fehlen  

, , tab iseher"  S y m p t o m e  wird ausdrfieMieh hervorgehoben.  Wenn  die 

Au to ren  allein aus dem histologisehen Befund  exeidier ter  Ne rven  die 

Diagnose einer D. S. Kr.  ablei ten zu kSnnen glauben, so vermSgen wit  

dem nieht  zu. folgen, denn der Befund  der hyper t rophisehen  Neuri t is  
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kann in gteicher Weise bei der CHA~COT-~A~I~schen wie bei der D. S. Kr. 
gefunden werden, ebenso bei jenen noch problematischen Fallen yon 
,HOFFMA~scher Krankheit" im Sinne SLAVCKS. Leider sind auf den 
Abbildungen vA~ BOGAE~TS keine Darstellungen der ScHwA~sehen 
Kerne zu sehen, aus denen sich auf deren Verhalten Schliisse ziehen 
liegen. 

Wir h~ben den Eindruck, dab gerade d~s Verhalten der SCHWANNschen 
Kerne ffir die Klassifizierung der versehiec-fenen Formen der hyper- 
trophisehen Neuritiden yon groBer Bedeutung ist. 

Es seheint, dab die bindegewebigen Formen der Hypertrophien yon 
der D. S I4~r. scharf unterschieden werden miissen. 

Es wi~re aueh wohl, im ttinblick auf diese histologischen Besonder- 
heiten, der Unterempfindliehkeit der yon uns beschriebenen kranken 
Familienmitglieder als Kriterium der D. S. Kr. vermehrte Aufmerksam- 
keit zu schenken. 

Wir kommen demnaeh in (~bereinstimmung mit I)AWIDENKOW auf 
Grund unserer eigenen klinisch-genealogischen sowie histo]ogischen 
Untersuehungen wie auch cler kritischen Durehsieh~ des Schrift~ums 
zu dem Ergebnis, dag die D. S. Kr. ein genealogisch und klinisch und 
histologisch durchaus selbst~tndiges Krankheitsbild ist, jedoch wahrschein- 
lich in dem auf S 11 erw~hnten Sinne genetische Beziehungen zur ~lassi- 
schen neuralen Musl~elatrophie CKA~CoT-MA~IE besitzt. 

Von Interesse shld in dieser Hinsicht die yon D_~wm~:~;ow als,  Ubergangs]ormen" 
zwischen D. S. Kr. und C~A]aCoT-MA~IEscher Form erw~hnten F~tlle des Schrifttums. 
In den Beob~chtungen yon LOnG 1907 und 1912, 1VfA~I~ESCO 189r CASAZZA 1900, 
GlngLICH 1909 und WESTPH~ 1909 handelt es sich offensichtlich nur um leichte, 
durch~us dem zul~tssigen Variabilit~itsbereich angeh6rige Abweichungen veto 
klassischen Cm~co~ M~I~-Bild, w/~hrend die Y~lle yon P. M~I~ 1906, D~Au 
und v ~  Bor  LAUDA 1922 und fraglich ~uch die FSolle yon SOLWZ 1935, 
KilI~NEL I928, V. 1V~ELLIN 1918 und Wo~, gv~o~ow~z und ~BvgcK~L 1932 often- 
siehtlich niehts anderes darstellen als ~udiment/~re Auspr/igungen des I)~aY, glNE- 
SoT~s-Syndroms (vgl. hierzu CUgTIUS 1935, S. 15). 

Zusammenfassung. 

Die D. S. Kr. is~ eine der seltensten Erbkrankheiten des Nerven- 
systems, weshalb jede einsehl~gige Beobachtung verSffen~lieh~ werden 
muB, vor Mlem dann, wenn, wie in unserem Fall, eine grfindliehe genea- 
logische and kistologische Un~ersuehung m6glieh war. Nut  dann kann 
es gelingen, die vielsei~igen Irrtfimer, die die bisherige Dars~ellung 
dieser Krankhei~ verwirren, endgiiltig auszumerzen. Unsere Un~er- 
suehungen haben in Zusammenhang mit einer kritisehen Dm-chsieh~ 
des erreiehbaren Sehrifttums folgendes ergeben: 

1. Die D. S. Kr. ist ein geneMogisch, klinisch und histologiseh v611ig 
selbsti~ndiges Leiden, was nut mit diesen ~ethoden, jedoeh nieht auf 
anderem Wege feststellbar ist. 

Arch. f. Psychia t r .  u. Z. Net~r., ]3d. 186. 2~: 
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2. W a h r s c h e i n l i c h  bes t ehen ,  wie DAWlDEI, IKOW v e r m u t e t e ,  gene t i s che  

B e z i e h u n g e n  zur  n e u r a l e n  M u s k e l a t r o p h i e  O~ARCOT-MAmE. 

3. D ie  s o g e n a n n t e  h y p e r t r o p h i s c h e  Neur i t i s  i m  S inne  I .  HOF~MAS~S 

k S n n t e  n u t  d a n n  als se lbs t and iges  L e i d e n  a n e r k a n n t  werden ,  w e n n  sie 

s ieh als e r b k o n s t a n t e r  B i o t y p u s  e rwe i sen  sol l te .  D i e  b i she r igen  B e f u n d e  

m a c h e n  es z u n a c h s t  wahrsche in l i che r ,  dab  die  H y p e r t r o p h i e  der  N e r v e n -  

s t i imme  ein i n t r a f a m i l i a r  v a r i a b l e s  Z u s a t z s y m p t o m  ist.  A u c h  die U n t e r -  

e m p f i n d l i c h k e i t  gegen  den  e l ek t r i s chen  S t r o m  e r sehe in t  b e a c h t e n s w e r t .  

4. S y m p t o m a t o l o g i s c h  p r i i f t en  w i t  die i n t e r e s s a n t e  V e r m u t u n g  

F.  ST6~mNGs nach ,  d a b  die  S t 6 r u n g  des  P u p i t l a r r e f l e x e s  bei D.  S. K r .  

m y o t o n i s c h e r  N a t u r  sei. U n s e r e  Fa l l e  b o t e n  hierf t i r  ke ine  B e s t a t i g u n g .  

5. D ie  n a h e r e  K e n n t n i s  de r  D.  S. K r .  is t  a u c h  in  p r a k t i s c h - a r z t l i c h e r  

H i n s i c h t  y o n  g r o g e r  B e d e u t u n g ,  wel l  die V e r w e e h s l n n g  m i t  e iner  T a b e s  

zu  sehwere r  seel ischer  u n d  w i r t s c h a f t l i c h e r  B e l a s t u n g  der  B e t r o f f e n e n  

f i ih ren  kann .  
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