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Das Krankhe i t sb i ld  der sogenannten  idiopathischen Polyneuri t is ,  
der  Polyradieuloneuri t is  in der von GUILLA1-N, BARR]~ U. STROttL, wie 
aueh in  der yon LANDRY beschriebenen Form, stellt uns  immer  wieder 
vor  die Frage nach Jxtiologie u n d  Genese dieses Syndroms.  Der Fall  
einer 32ji ihrigen Pa t ien t in ,  die uu te r  dem Bride einer Polyradieulo- 
neur i t i s  an  einer aufsteigenden LAhmung verstarb,  veranlai~t uns,  die 
erhobenen Befunde mitzutei len,  da sich in der Famil ie  der Mut ter  unserer  
Pa t i en t i n  zwei weitere weibliehe Verwandte finden, welehe un te r  den 
gleiehen Krankhei t serseheinungen starben,  wie aus den Angaben  der 

AngehSrigen hervorgeht.  

Familienanamnese. Die 32j~hrige Pat. D.W. (Krankenblatt Nr. 22501) 
stammte aus einer westf~lischen Familie. Sowohl die GroJ3mutter m~terlicherseits, als 
auch die jiingste Schwester der Mutter sind an einer au/steigenden Liihmung ver- 
storben. Die GroBmutter war ein uneheliches Kind, deren Eltern naeh Amerika 
ausgewandert sind. Sie hat sieben Kinder geboren. Von diesen sind ein Sohn im 
ersten Weltkrieg gefallen, eine Toehter ira Alter von 6 Woehen an einem nieht n~her 
bekannten Leiden verstorben, eine Tochter (Mutter unserer Pat.) 56j~hrig an 
einem Krebsleiden und eine weitere Toehter an den Folgen einer aufsteigenden 
L~hmung im Alter yon 23 Jahren verschieden. Die iibrigen drei Kinder sind gesund. 
(Vgl. Stammbaum Abb. 1.) 

Die Erkrankung der Grofimutter habe nach fibereinstimmenden Angaben von 
AngehSrigen ihren Ausgang am re. Bein genommen. Die L~hmung sei dann fiber 
den re. Arm auf die li. Seite iibergegangen. Schliei~lieh h~tte sieh naeh vierjghriger 
Krankheit eine Sehluck- und Ateml~hmung eingestellt, an deren Folgen sie im 
Alter yon 42 Jahren verstorben sei. Die Krankheit der Tante sei entsprechend ver- 

laufen, nur seien bei ihr erst beide Beine betroffen gewesen. AuBerdem habe sie fiber 
�9 Gefiihlst6rungen geklagt. Bei ihr habe sich das Leiden etwa 1 Jahr hingezogen, bis 
sich ebenfalls Schluck- und Atemst6rungen eingestellt h~tten. Sie sei im Alter von 
23 dahren verstorben. 
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Unsere Pat .  ha t te  noch einen gesunden Zwillingsbruder, einen achtjghrigen 
Jungen  und  ein fiinfjghriges Mgdchen. Auch beide Kinder sind gesund. Ihr  Vater  
ist 57 jghrig an einem Magenkrebs verstorben. In  seiner Aszendenz sind keine be- 
sonderen Erkrankungen bekannt.  

~ z J . ~  ~r ~3er ~a J. 

Zw///l~e ' ~  

Abb.t. Stammbaum der l~atientin D.W. Die dunklen Punkte bezeichnen erkrank~e Familien- 
angehOrige 

Eigene Anamnese .  Frau  D. war, abgesehen yon rezidivierenden Anginen und 
einer akuten  Appendicitis mi t  ansehlieBender Appendektomie in der Jugend,  nie 
ernstlieh l~'ank gewesen. Im Frfihjahr  erkrankte sie, ohne dab ein Infekt  voran- 
gegangen war, an  einer Schwgehe des re. Beines, die sich allm~hlich einstellte, 
nachdem die Pat .  bereits einige Tage vorher  Schmerzen in der Wade und  im Ober- 
schenkel verspiirt  hat te .  Nach 2 Monaten machte  sich eine zunehmende Atrophie 
vorwiegend im Bereich der Obersehenkelmuskulatur bemerkbar.  Nach 5 Monaten 
war die Schw~che des re. Beines und  die Muskelatrophie trotz intensiver am- 
bulanter  Behandlung mit  Krankengymnas t ik  und Bgdern derart  fortgeschritten, 
dab die Pat .  nicht  nmhr ohne fremde Hilfe gehen konnte.  Zugleich klagte sie fiber 
MiBempfindungen und  Schmerzen im re. Arm sowie fiber eine leichte Schwgche im 
li. Bein. Daraufhin  wurde sie in unsere Klinik eingewiesen. 

Aufnahmebefund .  I m  Bereich der Hirnnerven zeigte sieh lediglich ein starkes 
Fibrillieren und  Fasciculieren der gesamten Zungenmuskulatur .  Es bes tand eine 
hochgradige Parese des re. Beines mi t  Areflexie, verminder tem Muskeltonus und  
erheblicher Muskelatrophie insbesondere der Oberschenkelmuskulatur.  Auch war 
die grobe Kraf t  des re. Armes und  des li. Beines merklich vermindert .  Die Eigen- 
reflexe des re. Armes waren gegeniiber ]i. abgeschwgcht. Pyramidenzeichen feh]ten. 
Im Bereich der gesamten Muskulatur,  abgesehen yore re. Oberschenkel war starkes 
Fibrillieren sichtbar. Die Koordinat ion war nicht  gestSrt. Es bestand keine Ataxie  
und kein Intent ionstremor.  Die Sensibilitgt war ffir alle Qualitgten erhalten, ins- 
besondere zeigten sich keine StSrungen yon seiten der Hinterstrangsquali tgten.  
Die peripheren Nerven waren in ihrem Verlauf nicht  druckschmerzhaft ,  auch waren 
keine Auftreibungen oder Verdickungen zu tasten. 

Das Gewicht betrug 61,4 kg, die GrSBe 169 era. An den inneren Organen war 
klinisch kein pathologischer Befund zu erheben. Die Thoraxfibersicht ergab hin- 
sichtlich Hei'z und Lunge rSntgeno]ogisch altersentsprechende Befunde. Ein  R5nt-  
genbild des re. Oberschenkels bot  eine fleckiga Knochendystrophie im Bereich der 
distalen Epimetaphyse des Femur. Im E K G  zeigte sich eine St5rung der ventriku- 
lgren Repolarisation in Form einer Senkung der ST-Strecke. 

Laborbe/unde. BSG 13/29 mm, Blutbild und Urinbefund unauffgllig. Wa.R. und  
Nebenreakt ionen in Blut  und Liquor negativ.  
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Lumbalor Liquor: 170,4 mg-~ Gesamteiweil3, 20/3 Zellen, Goldsolreaktion 
5555322000, Pherogramm: V-Fraktion 2,0, Alb. 56,4, Glob. : alpha 13,3, beta und 
tau 11,8, gamma 16,5 rel-~ . 

Poliomyelitis-Reaktionen: KBR im Blur: Gegen Typ I und I I I  zweifelhaft, 
gegen Typ II  negativ, im Liquor: Gegen alle drei Typen negativ. Neutralisations- 
test im Blur: Typ I 1 : 256, II  1 : 1024, I I I  1 : 4. Erregernaehweis im Stuhl und 
Gewebekultttren negativ. 

Pr~formiertes Kreatinin 0,80, Gesamtkreatinin 1,94, Kreatin 1,32 mg-~ im 
Serum. PrOf. Kreatinin 81, Gesamtkreatinin 119, Kreatin 44 mg-~ im Urin. 

AuBerdem ergaben sieh noeh normale Befunde bei folgendon Untersuchungen: 
Porphyrine im Urin (aueh bei wiederholter Untersuehung), Serumlabilit~tsproben, 
Serumelektrophorese, Serumelektrolyte (NaC1, K, Ca), Serumformente (~DH, 
GOT, Aldolase, Kreatin-Phosphokinase, Leucin-Amino-Peptidase, alkalisehe 
Phosphatase), Antistreptolysintiter. 

Ein Intraeutantest mit gereinigtem Myelinantigen (0,05 mg/ml) (PA~ u. Mit- 
arb.) ergab naeh 13 Std eine beginnende R5tung yon 1,5 em Durehmesser ohno 
sichere Infiltration. Probeexeision naeh 23 Std. : Die Gefs des Stratum retieulare 
waren stark erweitert, das Bindegewebe war leieht 5demat5s. Perivasculs 
fanden sich dichte Rundzellmanschetten, untermiseht mit vereinzelten Eosin- 
ophilen. Die Epidermis war unver~ndert. 

Die ehromosomale Analyse (Dr. R. A. PFEZFFE~, Univ. Kinderklinik, Miinster) 
ergab einen unauff~lligen weiblichen Karyotyp. 

Verlauf. Trotz intensiver Behandlung mit Corticosteroiden (Decortin bis zu 
100 mg/die), Vitaminen, vasoaktiven MaBnahmen und strenger Bettruhe ver- 
sehlechterte sieh der Zustand st~ndig. Zuniiehst traten Muskelatrophien im Bereich 
der kleinen Handmuskeln reehts auf, dann aueh im Bereieh des li. Beines. Zugleich 
verminderte sich das Fibrillieren an den genarmten Extremit~ten, dagegen ver- 
st~rkte es sieh im Bereieh der Halsmuskulatur maximal. Zuletzt bestand eine 
sehlaffe Paralyse der Beine und eine Parese des re. Armes. Es kam zu L~hmungen 
tier Stimmbandmuskulatur, zu einer rechtsseitigen Faeialisparese und schlieBlieh 
zu Schluck- und AtemstSrungen. Die Pat. muBte in die eiserne Lunge gelegt werden, 
we sic naeh 20 t~giger Beatmung infolge eines zentralen Kreislaufversagens 
9 Monate nach Erstmanifestation der Krankheitssymptome verstarb. 

Sekt|onsbefund. (Sekt. Nr. 796/62.) Die Schs und die P~ehymeninx 
boten beim ErSffnen des Sch~dels keine Besonderheiten. Die Leptomeninx war 
zart. GroB- und Kleinhirn waren nieht vergrSBert, ihr Furehen- und Windungsbild 
war regelrecht. Das Gehirn wog 1250 g. 

Beim Aufsehneiden des Gehirns in vertikale parallele Seheiben erkannte mart 
eine iiberall gleiehms braune gleiehweite Rinde. Die groBert Kerne waren 
seharf gezeiehnet. Blutungs- und Erweiehungsherde waren nieht zu erkennen. Das 
Kleinhirn wurde in der Meynertschen Linie abgetrennt. Substantia nigra und locus 
eoeruleus waren regelrecht pigmentiert, die Kleinhirnkerne scharf gezeiehnet. 

Die mikroskopisehe Untersuchung der GroBhirnrinde, beider cornua Ammonis, 
der capsula interna, des nucleus lentiformis und caud~tus zeigte keine pathologi- 
sehen Ver~nderungen. Im locus eoeruleus fanden sieh mehrere grebe Ganglienzellert 
mit zentraler Chromatolyse und Pigmentverlust, einige wenige, deren Kern nieht 
mehr erkennbar und deren Cy~oplasma diffus mit H~matoxylin anf~rbbar war. 
Zahlreiehe kleine G~nglienzellen des nucleus dentatus des Kleinhirns waren deutlich 
gesehrumpft und wiesen ein mit Eosin nnd Kresylviolett diffus f~rbbares Cyto- 
plasma auf. 

Die Riickeninarkshs die Nervenwurzeln, Spinalganglien sowie das eigent- 
liehe l~iickenmark waren makroskopisch unauff~illig. Querschnitte durch das mit 
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Abb. 2. Einfache Atrophie der Vorderhornganglienzellen auf  der J=IShe yon Th VII.  HE • 149 

Abb,3. Eintrittstelle der Vorderwm'zel auf  der ttShe yon Th VII.  Auftre]bung und wei~gehender 
Verlust yon Myelinscheiden. Sudan I I I •  290 
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10~ Formalin fixierte Mark auf der I-IShe van C a, Th11.1 ~ und L a zeigten iiber- 
einstimmend eine bilaterale Degeneration der Vorderhornzellen (Abb. 2). Diese bestand 
in zentraler Chromatolyse sowie einfacher Atrophie mit Kernschrumpfung, Verlust 
der Nissl-Substanz und diffuser Anf~rbbarkeit des Cytoplasmas. Zahh'eiehe Nerven- 
zellen hatten sudanophiles Material eingelagert. Eine cellul~re Reaktion war nicht 
festzustellen. Im I-Ialsmark fanden sich in I-IShe yon C a an der Grenze zwischen 
Clarkscher S~ule und Hinterstrang mehrere kugel- und schlitzf6rmige Blutungen, 
in denen sich geringe /r von Ilgmosiderinpigment abge]agert hatten. Fe~t- 
(Sudan III)  und Markseheidenfgrbungen (B]~NDA-Sen~LME~rl~R) zeigten in Vorder- 
und Hinterwurzeln reichlich freie sudanophile Substanzen und knStchenfSrmige Auf- 
treibung sowie Zerst6rung der Marlcseheiden (Abb.3). Im Hals- und Brustmark 
erstreckte sich der demyelinisierende ProzeB diffus auf die Seitenstrgnge ohne Be- 
vorzugung einer best~immten Bahn. Eine systematische Demyelinisierung der 
Pyramidenbahnen oder der I-Iinterstrangsbahnen war nicht naehzuweisen. Es be- 
standen keine Anzeichen fiir eine entziindliche I~eaktion. Eine Anhgufung sudano- 
philer Substanz land sieh in geringerem MaBe ferner in beiden Nn. isehiadici und 
Plexus brachialesL 

Die Sektion der Lunge ergab zahlreiehe, zurn Tell frische, zum Teil organisierte 
pneumonische tterde in den Unterlappen. Die Untersuchung der iibrigen Organe 
ergab keinen loathologischen Befund (Dr. ALT~Ot"F). 

Biskussion 
Nach  dem kl inisehen und  pa tho log isch-ana tomisehen  Befund ~hnelt  

der  vorl iegende Fa l l  zwar dem einer progredien ten  Vorderhornzel l -  
degenera t ion  oder  einer amyot roph i schen  Latera lsklerose ,  is t  jedoeh 
ana tomisch  in kein  bekann tes  Synd rom sicher e inzuordnen.  Auffal lend 
ist  der  s ta rke  Befal l  der  vorderen  Wurze ln  und  der  geringere Befal l  
des N. ischiadicus sowie des Plexus  brachial is .  E r  un te rsche ide t  sich von 
der  amyot roph i schen  Latera lsk lerose  klinisch durch  das  Fehlen  yon 
Pyramidenze ichen  und  durch die Liquorver&nderungen mi t  Eiweig-  
vermehrung.  E r  un tersche ide t  sich auch vom S ynd rom der  Polyrad icu lo-  
neur i t i s  LAND~u durch das Fehlen  yon Sensibil i t /~tsst6rungen und  den 
l/~ngeren Verlauf,  der  sich bei  der  E r k r a n k u n g  der  GroBmut te r  sogar fiber 
4 J a h r e  hinzog. Allerdings habe  auch die Tan te  fiber Geffihlsst6rungen 
geklagt .  Es bes t and  eine aufs te igende schlaffe motor ische  L~hmung  ent- 
sprechend einem L a n d r y - S y n d r o m  mi t  &hnliehen Liquorver&nderungen,  
wie sie yon GtrILLAISr, B A R ~  U. STI~OHL beschr ieben worden sind. Das 
famili/~re Auf t re ten  der  E r k r a n k u n g  in drei  Genera t ionen spr icht  fiir 
eine heredi t / i re  E rk rankung ,  m6glicherweise mi t  recessiver  Dominanz ,  
al lerdings s ind die Liquorver / inderungen und  Sekt ionsergebnisse nur  
in dem beschr iebenen Fa l l  nachgewiesen.  

I n  der  L i t e r a tu r  s ind /ihnliche heredit / t re  Syndrome  mi t  Liquor-  
ve rgnderungen  bisher  nur  in geringer Zahl  beschr ieben worden.  Das 
Syndrom R~SUMS ( t I e redopa th ia  a t ae t i ea  polyneur i t i formis)  (1946 und  

1 Ffir die Durchsicht der Gehirn- und Riickenmarksschnitte sind wir Herrn 
Prof. Dr. HALLEBVOI~DEN ZU Dank verpflichtet. 
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1960) unterseheidet sieh yon unserem Fall vor allem dureh die Ataxie 
und eerebellaren Zeiehen sowie dutch eine l~etinitis pigmentosa und 
I-Iemeralopie. Das von COSSA u. Mitarb. besehriebene Syndrom (poly- 
radiculoeordonnal) weist neben ausgepr~gten Sensibilit~tsst6rungen 
aueh nut  leiehtere Liquorver/~nderungen auf. tIistologisch stand bei 
CossA die Degeneration der I-Iinterstr~nge im Vordergrund. Ffir die 
akuter verlaufende, ebenfalls vorwiegend motorisehe Polyneuritis bei 
Porphyrie (BoDECHTEL) land sieh ebensowenig ein AnhMt, wie fiir eine 
Neuropathie bei Paramyloidose (Knt~eKs). Aueh fiihrten die durch- 
geffihrten Stoffweehseluntersuehungen zu keinem tIinweis, der es uns 
erlaubte, eine prim/~re Lipoidstoffweehselst6rung anzunehmen. 

Von Interesse ist ferner die Beobachtung, dab die Patientin auf eine 
in~racutane Verabreiehung yon gereinigtem Myelinantigen mit einer 
naeh 13 Std einsetzenden R6tung der Haut  reagierte, wie dies yon zweien 
yon uns zusammen mit KERSTEN U. KF,~STES ffir andere demyelini- 
sierende Erkrankungen beschrieben worden is~, zumM MELNICX in 500/0 
von 38 Patienten mit einem Guillain-Barrd-Syndrom komplement- 
bindende Antik6rper gegen Gewebsantigen des ZNS nachweisen konnte. 

gusammenfassung 

Es wird fiber eine 32j~hrige Patientin berichtet, die unter dem Bild 
eines langsam progredienten polyradiculoneuritisehen Syndroms mit auf- 
steigender L/~hmung nach neunmonatiger Krankheit  vers~arb. Be- 
merkenswert ist das famili/~re Auftreten in drei Generationen derselben 
Erkrankung, da eine GroBmutter und eine Tante der gleichen Sippe unter 
einem klinisch entsprechend verlaufenden Syndrom verstarben. 

Die klinischen Befunde, der Krankheitsverlauf und die Sektions- 
befunde werdert ausffihrlich beschrieben und gegenfiber anderen Syn- 
dromen abgegrenzt und diskutiert. 

Das Syndrom ist charakterisiert durch aufsteigende motorische L/~h- 
mungen, dureh das Fehlen yon Pyramidenzeiehen und Sensibilit~ts- 
st6rungen, dureh Liquorvers /~hnlieh den yon GUILLAI~, 
BAR~ u. STnOI~L besehriebenen, und dutch eine tIeredits 

Histologisch zeigten sieh eine Demyelinisierung der Vorderwttrzeln, 
eine diffuse Demyelinisierung der Seitenstr/~nge ohne Bevorzugung einer 
bestimmten Bahn, degenerative Ver/~nderungen der Vorderhorn- 
ganglienzellen und in geringem MaBe des N. ischiadieus und Plexus 
braehialis. 
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