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In Anlehnung an Mitteilungen von CaaRcoT hatte Ers (1876) das
Syndrom der spastischen Spinalparalyse umrissen. Es wurde von
STrRUMPELL, (1886, 1893) auf die hereditire Form beschrankt, die nach
Bekanntwerden weiterer gleichgearteter Fille spater allgemein als
Krankheitseinheit anerkannt wurde.

Neuere zusammenfassende Darstellungen des Krankheitsbildes sind aus patho-
logisch-anatomischer Sicht von FrimpricE (1957), vom klinischen Standpunkt
von BODECHTEL u. SCHRADER (1953) gegeben worden. Mit erbbiologischen Fragen
befalten sich BREMER (1922) und BorTEeRrs (1939).

Bei dominantem Erbgang der Erkrankung herrschen reine oder anndhernd
reine Formen vor, withrend die schwereren Kombinationsformen, bei denen auBer den
Pyramidenbahnen im klinischen Bild weitere Systeme betroffen sind, durchweg
recessiven Erbgang zeigen (BREMER 1922). Innerhalb der gleichen Familie wird die
Diagnose der Erbkrankheit nach ScHAFFER (1935) gesichert durch die Feststellung
der Homotypie des Krankheitsbildes, der Homochronie des Auftretens der ersten
Erscheinungen sowie durch den progressiv-fatalen Verlauf. Das klinische Bild wird
bestimmt durch die spastische Pseudoparese mit stark erhthtem Muskeltonus bei
gut erhaltener Muskelkraft, Klonusneigung, Steigerung der Figenreflexe, spastischen
Finger- und Zehenphénomenen. Die Bauchhautreflexe sind meist auslosbar.

Blagen-Mastdarm-Storungen sowie Liquorverdnderungen gehoren
nach der in den Hand- und Lehrbiichern iiberwiegend vertretenen
Meinung nicht in das klinische Bild der Erkrankung. So 148% ihr Vor-
handensein u. a. auch nach der Auffassung von BoDECHTEL u. SCHRADER
(Handbuch der Inneren Medizin 1953) eine familidire spastische Spinal-
paralyse differentialdiagnostisch ausschliefien.

Eigene Beobachtungen
Fall 1. Frau Irmo H. geb. N., geb. 11.11.1928, vom 15.5.—5.6.1962 in sta-
tionérer Behandlung der Klinik. Zur Vorgeschichte wird angegeben, sie sei in der
Jugend bereits beim Turnunterricht und beim Laufen nicht so leistungsfihig ge-
wesen wie die anderen Kinder. Erstmals nach einem Partus 1952 bemerkte sie
40*
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eine Erschwerung des Ganges mit Steifigkeitsgefithl in der Muskulatur, das im
Laufe der Jahre langsam zunahm und sich nach einer zweiten Geburt im Jahre 1960
deutlich weiter verschlimmerte. Keine Sehstérungen, keine Miktionshesechwerden.
Gibt an, der Vater und ein Bruder seien hochgradig gelihmt, so daB sie sich nicht
mehr selbst fortbewegen kénnten. Neurologischer Befund: spastische Gangstorung
erheblichen Grades, erhdhter Nackenmuskeltonus, Masseter-Reflex bds. gesteigert,
etwas steife Mimik, angedeuteter Trismus. In den Armen geringfiigige spastische
Tonuserhohung, Reflexe gesteigert, Tromner bds. 4. Bauchhautreflexe bds. aus-
Iosbar. In den Beinen schwere spastische, linksseitig betonte Tonuserhdhung, ge-
steigerte Eigenreflexe, unerschopflicher Patellarklonus bds., positive spastische
Zehenphéinomene bds. Pneumenecephalogramm: Seitenventrikel nicht wesentlich
erweitert, Konvexitdtsluft unauffillig. Liquor: 2/3 Zellen, 40,8 mg-%/, Gesamt-
eiweill (Karga), miBig tiefe Mittelzacken in den Kolloidkurven.

Fall 2. Giinter N., geb. 18.2.1927, in der Klinik stationir vom 12.7.—20.7.1962.
Bruder der Pat. zu 1. Vorgeschichte: Hat als Kind schon schlecht laufen kénnen,
war mit 10 Jahren wegen der Gehbehinderung in OstpreuBen stationdir behandelt
worden, wurde mit 18 Jahren wehruntauglich geschrieben. Langsame Verschlech-
terung im Laufe der Jahre. Konne sich nur noch mit Kriicken forthewegen. Gibt
eine Miktionsstérung an, beim Wasserlassen entleere sich die Blase nicht voll-
stindig, es komme nach der Miktion hiufig zu spontanem Urinabgang. Neurolo-
gischer Befund: Trismus, Masseter-Reflex bds. gesteigert, Tonus in den Armen
bds. spastisch vermehrt, Armeigenreflexe bds. gesteigert, Tromnerscher und Knips-
reflex bds. lebhaft positiv. Bauchhautreflexe lebhaft und seitengleich, schwere
spastische Tonuserhohung in beiden Beinen, spontane Kloni, SpitzfuBstellung.
Bei Priifung von PSR und ASR unerschopfliche Dauerkloni, spastische Zehen-
phinomene bds. mit geringer Linksbetonung. Pneumencephalogramm: leichte
Erweiterung der re. Seitenkammer, kein weiterer auffilliger Befund. Liquor:
2/3 Zellen, 62,4 mg-°/, Gesamteiweill (Karka), miBig tiefe Mittelzacken in den
Kolloidkurven.

Fall 8. Jokann N., Vater der Pat. 1. und 2. Johann N. wurde von uns zu Hause
aufgesucht, gab zur Vorgeschichte an: Langsame Verschlechterung im Laufe der
Jahre. Seit mehreren Jahrzehnten — genau konne er den Beginn nicht angeben —
leide er unter Storungen der Blasenentleerung; es bleibe stets ein Rest in der Blase,
der sich nach beendeter Miktion spontan entleere. Seit geraumer Zeit, mehr als
10 Jahre, auch Storungen bei der Stuhlentleerung. Er bringt nach Bericht der An-
gehorigen téglich mehrere Stunden auf dem Klosett zu. Neurologischer Befund:
geringer Trismus, etwas gesteigerter Masseter-Reflex, spastische Tonuserhdhung
in den Armen, bds. gesteigerte Armeigenreflexe, Trémnerscher und Knips-Reflex
positiv. Bauchhautreflexe in allen Etagen auslésbar. Schwerste spastische Tonus-
erhohung in den Beinen, Beineigenreflexe gesteigert, mit unerschopflichen klo-
nischen Nachzuckungen. SpitzfuBstellung. Kann nicht mehr gehen, bewegt sich
nur im Rollstuhl.

Johann N. konnte weitere Auskunft iiber die Familie geben. Er berichtete, der
UrgroBvater sei gesund gewesen, iiber die UrgroBmutter kénne er keine Angaben
machen. Der eigene Vater, Gottlieb N., habe ,,genau die gleiche Krankheit* gehabt
‘wie er selbst und habe sich im mittleren Lebensalter nur miihselig fortbewegen
konnen, sei spiter ganz gehunfahig gewesen. Ob der Vater gleichfalls Storungen bei
-der Blasen-Mastdarm-Entleerung gehabt hat, kann er nicht angeben. Von seinen
‘Geschwistern habe ein Bruder, Friedrich N., so wie er selbst schon in der Jugendzeit:
-schlecht laufen kénnen. Friedrich habe dann zunehmend die gleiche Gangstorung
bekommen wie die iibrigen erkrankten Familienmitglieder. Uber Blasen- und Darm-
entleerungsstorungen bei diesem Bruder ist ihm ebenfalls nichts bekannt. Ein
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weiterer Bruder, Karl N., hat unter Anfillen gelitten, ist ,,geistig nicht auf der
Hohe* gewesen, hat auch schlecht gehen kénnen, ist mit 20 Jahren gestorben. Ein
dritter Bruder, August N., hat den 1. Weltkrieg mitgemacht und danach 20 Jahre inx
Kohlenbergban gearbeitet. Er kann jetzt schlecht gehen, ,schleift die Beine so
nach®. Zwei weitere Geschwister sind als Kleinkinder gestorben, sechs Geschwister
sind gesund. Einen Uberblick fiber die Familienverhiltnisse gibt die Abb.1.
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Abb. 1. O gesund; § unklare Gangstérung; @ spastische Gangstérung; @ spastische Gangstérung,
Pat, selbst untersucht

Diskussion

Nach den von uns erhobenen Befunden und der Familienanamnese
handelt es sich bei der Familie N, zweifellos um eine ziemlich reine Form
der familidren spastischen Spinalparalyse. Die bei einer Erbkrankheit
zu stellenden Forderungen der Homotypie des Erscheinungsbildes, der
Homochronie des Auftretens und des progressiven Verlaufes sind bei
den drei untersuchten Patienten erfiillt, die Schilderungen tber die
beiden Familienmitglieder Gottlieb N. und Friedrich N. sind so cha-
rakteristisch, dafl man annehmen darf, sie hitten an der gleichen Krank-
heit gelitten. Offensichtlich handelt es sich um einen dominanten ¥rb-
gang. Die gesunden Geschwister des Johann N. hatten ausnahmslos
gesunde Kinder, bei denen die Gangstérung nicht zutage trat. Offenbar
bewahrheitet sich auch hier die fiir dominanten Erbmodus geltende
Regel: ,Einmal gesund — immer gesund®. Dall es sich bei den Fa-
milienmitgliedern Karl N. und August N. um Manifestationen der
gleichen Erkrankung gehandelt hat, mull bezweifelt werden. Bei Karl N.,
der im 20. Lebensjahr starb, standen nach den Berichten die Epilepsie
und der psychische Abbau ganz im Vordergrund; bei August N., der
wehrdienstfihig war und 20 Jahre im Kohlenbergbau gearbeitet hat,
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traten erst im hoheren Lebensalter Gehstorungen auf, die von unseren
Patienten iibereinstimmend als nicht identisch mit ihrer eigenen Kr-
krankung angesehen wurden. Leider haben wir dieses Familienmitglied
nicht selbst untersuchen kénnen.

Bei zweien unserer Patienten lagen Miktionsstorungen vor. In beiden
Fillen konnte die Blase beim Wasserlassen nicht vollstdndig entleert
werden, es kam zu Nachlaufen von Urin nach der Miktion. Der eine der

o) Normomestix:
Goldso 12545678 90T B
Verdiinming: oS SSS s L — ——
=8 s388883588,,,14
Hhckurg T 7
rot 1 _l__ +h o il
ratviolett / /‘( i ~| /
vivlel? pdl + g
rotbloy I~ L 4 IX]
blov 4 + X
blowels X7
weil XL :
Verdbimmung: V7 S Wz Wy 16 16 152 TRy 108 200 500 10
Abb.2. Pat. ITrma H., geb. N. Unter. Nr. 735/62, — — — Pat. Giinter N. Unter. Nr. 1186/62

beiden Patienten hatte aullerdem unter einer erheblichen Erschwerung
der Kotentleerung zu leiden. Stérungen der Blasenentleerung und des
Stuhlganges gehéren nach der Lehrbuchmeinung nicht in das Bild der
spastischen Spinalparalyse. Ihr Vorkommen wird sogar meist als wich-
tiges differentialdiagnostisches Kriterium zum Ausschluf dieser Er-
krankung angesehen. Jedoch wurde bereits bei einem der ersten von
STriMPELL mitgeteilten Fille von spastischer Spinalparalyse, bei dem
Fall Gottlieb Baum (STriMPELL 1886) eine Storung der Harnentleerung
beobachtet. Spatere entsprechende Beobachtungen stammen von
Kaurstorr (1937), Harapa (1939), Faraco (1947), sowie von SCHWARZ
u. Liv (1956). Faraco konnte eines von sieben Mitgliedern einer
Familie mit spastischer Spinalparalyse neurologisch und pathologisch-
anatomisch untersuchen. Von dem Zwillingsbruder dieses Patienten
wurde berichtet, er habe aufler der spastischen Paraparese unter
Erschwerung der Miktion gelitten, ,,. .. hierzu gesellten sich bald
Schwierigkeiten beim Stuhlentleeren. Letztere verschlimmerten sich
spiter dermaBen, daBl er mit 30 Jahren nur durch manuelle Reizung
des Afters eine Kotentleerung herbeifiithren konnte.”* Von dem Patien-
ten selbst heiBt es u. a., er habe vom 24. Lebensjahr an nur sitzend
urinieren konnen, anfangs gleichzeitig mit der Stuhlentleerung, spéter
nur mehr ,,mit Hilfe eines Druckes, welchen er mit seiner Hand
durch die Bauchdecke, dann aber durch den After auf die Blase
bzw. Harnrohre ausiibte. Mit 35 Jahren mulite er ,,zur Herbeifithrung
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der Defakation . .. den After mit den Fingern reizen, so dal} perianale
Kondylome entstanden‘. Die Diagnose spastische Spinalparalyse wurde
durch die Sektion gesichert. Im Cegensatz zu der pathologisch-ana-
tomisch erhérteten Diagnose in den Fallen von StrimprLL (1886),
Kanrstorr (1937), Faraco (1947) und ScEwarz u. Liu (1956)
erscheint uns die Diagnose in dem Fall von Harapa (1939) u. a.
wegen einer berichteten Pleocytose zweifelhaft. Sie ist auch nicht durch
die Sektion sichergestellt, so daB wir diesen Fall hier von den weiteren
Betrachtungen ausschlieBen machten. Jedoch zeigen die anderen Fille
eindeutig, dal, wenn auch selten, Stérungen der Kot- und Urin-
entleerung bei der familidren spastischen Spinalparalyse vorkommen
konnen. Es ist bemerkenswert, dafl die Falle von STRUMPELL, KAHLSTORF
u. Faraco ebenso wie die unseren im iibrigen ein reines spastisches
Syndrom aufwiesen ohne die klinischen Zeichen einer Kombination
mit einer Degeneration anderer Systeme. Lediglich in einem der beiden
von ScHwWARZ u. Liv mitgeteilten, hierhergehérigen Fille ist eine
fragliche Sensibilititsstérung in den Beinen vermerkt, die auf eine
anatomische bei ,,reinen’ Féllen oft beschriebene Beteiligung der Goll-
schen Strénge hindeuten koénnte. Auffillig ist ferner, daff in den von
STRUMPELL, KAHLSTORF u. FARAGO, sowie ScHWARZ u. Liu beschrie-
benen Familien, wie in der von uns beobachteten, der Erbgang offen-
sichtlich dominant war.

Zusammenfassend ist festzustellen, dafl entgegen der landliufigen
Meinung eine Stérung der Blasen- und Mastdarmfunktion nicht die
Diagnose familidre spastische Spinalparalyse ausschlielt.

In zweien unserer Falle beobachteten wir Liquorverdnderungen mit
Eiweillvermehrung und méfig tiefen Mittelzacken in den Kolloidkurven.
Wenngleich die LiquoreiweiSwerte aus &uleren Griinden nur nach der
unzuverldssigeren Kafka-Methode bestimmt werden konnten, bestehen
bei diesen niedrigen Gesamteiweilwerten und dem positiven Ausfall
der Kolloidkurven (siche Abb.2) noch keine Bedenken, in beiden Fallen
eine echte Vermehrung des Liquoreiweifles anzunehmen (vgl. dazu
JANTZ u. WENZKE 1962 sowie FtaR u. Hinz 1953). Liquorverdnderungen
gehoren nach der géngigen Lehr- und Handbuchmeinung nicht in das
Bild der familifiren spastischen Spinalparalyse. Sie werden u.a. von
BopecHTEL u. ScHRADER (Handbuch der inneren Medizin 1953) ge-
radezu als differentialdiagnostisches Kriterium zum AusschluBB einer
solchen Erkrankung angegeben. Demgegeniiber hat jedoch ScmarTEXN-
BRAND (1950, 1951) das Vorkommen von Liquorverinderungen bei der
spastischen Spinalparalyse betont, ScHALTENBRAND findet bei der
spastischen Spinalparalyse wie bei anderen Systemerkrankungen eine
geringfiigige Eiweilvermehrung. Entsprechende Befunde sind in neuerer
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Zeit von. KurtH (1962) bei verschiedenen primér-degenerativen Sy-
stemerkrankungen erhoben worden. — Es ist mithin festzustellen, daQ
Liquorverinderungen nichtentziindlicher Art, vor allem Eiweif3-
vermehrung und Mittelzacken in den Kolloidkurven, ebenfalls ein
Befund sind, der entgegen einer weit verbreiteten Meinung nicht zum
Ausschlull der Diagnose spastische Spinalparalyse fithren kann.

Zusammenfassung

Es wird anhand der Literatur und auf Grund eigener Beobachtungen
iber das Vorkommen von Blasen-Mastdarm-Stérungen und Liquor-
verdnderungen bei der hereditidren spastischen Spinalparalyse berichtet.
Wie bei unseren Patienten traten Blasen-Mastdarm-Stérungen in den
seltenen bisher beschriebenen pathologisch anatomisch gesicherten
Fiallen bei im ibrigen ,reinen’ Formen der Erkrankung auf. In den
morphologisch gesicherten Fallen handelte es sich offenbar wie auch bei
der von uns beobachteten Familie um einen dominanten Erbgang. Bei
zweil Mitgliedern der von uns untersuchten Familie sahen wir ferner
Liquorverdnderungen in Form einer leichten EiweiBvermehrung und
Mittelzacken in den Kolloidkurven. Auf Grund der Literaturangaben
und eigener Beobachtungen wird festgestellt, dal DBlasen-Mast-
darm-Storungen und Liquorverdnderungen bei der spastischen Spinal-
paralyse zwar selten vorkommen, jedoch im Gegensatz zu der gingigen
Lehr- und Handbuchmeinung nicht den differentialdiagnostischen Aus-
schluB dieser Erkrankung erlauben.
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