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In Anlehnung  an  Mi t te i lungen  von CJ~AL]~coT h a t t e  E~B (1876) das  
S y n d r o m  der  spas t i schen Sp ina lpa ra lyse  umrissen.  Es wurde  yon  
ST~i~MP~L]~ (1886, 1893) au f  die heredi t / i re  F o r m  beschrs  die nach  
B e k a n n t w e r d e n  wei terer  g le ichgear te te r  F/~]le sp/~ter al]gemein als 
K r a n k h e i t s e i n h e i t  a n e r k a n n t  wurde.  

Neuere zus~mmenfussende D~rstellungen des Krankheitsbildes sind aus p~tho- 
logiseh-anatomischer Sicht yon FaIED~IC~ (1957), yore klinisehen St~ndpunkt 
yon BOD~C~T]~L U. SCm~AD]~ (1953) gegeben worden. Mit erbbiologischen Fragen 
befaBten sich B ~ E ~  (1922) und ]~OETE~S (1939). 

Bei dominantem Erbgang der Erkrunkung herrschen reine oder anuiihernd 
reine Formen vor, w~hrend die schwereren Kombina,tionsformen, bei denen auger den 
Pyramidenbahnen im klinischen t~ild weitere Systeme be~roffen sind, durchweg 
reeessiven Erbgang zeigen ( B R ~ ] ~  1922). Innerhalb der gleichen Familie wird die 
Diagnose der Erbkrankheit nach Se~AFF]~ (1935) gesichert durch die Feststellung 
der Homotypie des Kr~nkheitsbildes, der Homochronie des Auftretens der ersten 
Erseheinungen sowie dureh den progressiv-fatalen Verl~uf. Das ldinisehe Bild wird 
bestimmt dureh die spastisehe Pseudop~rese mit stark erhShtem Muskeltonus bei 
gut erhultener Muskelkraft, Klonusneigung, Steigerung der Eigel~refiexe, spastisehen 
Finger- und Zehenph~nomenen. Die Bauchhautreflexe sind meist ~usl6sb~r. 

B la sen -Mas tda rm-S tS rungen  sowie Liquorver/~nderungen gehSren 
naeh  der  in den  H a n d -  u n d  Lehrb i i chern  i iberwiegend ve r t r e t enen  
)/[einung n ieh t  in  das  kl inisehe Bfld der  E rk rankung .  So 1/~l~t ihr  Vor-  
h~ndense in  u. a. aueh  naeh  der  Auffassung yon  ]~ODECttTEL U. SCIItCADEI~ 

( t I a n d b u c h  der  Inne ren  Medizin  1953) eine famil i~re spas t i sche  Spina]- 
para]yse  d i f ferent ia ld iagnost i seh  ausschliegen.  

Eigene Beobachtungen 
Fall 1. Frau Irma H. geb. N., geb. 11.11.19',)8, vom 15.5.--5.6.1962 in sta- 

tioni~rer Behandlung der Kli~fik. Zur Vorgeschichte wird angegeben, sie sei in der 
Jugend bereits beim Turnunterrieht und beim Laufen nicht so leistungsfiihig ge- 
wesen wie die anderen Kinder. ErstmMs naeh einem Partus 1952 bemerkte sie 
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eine Erschwerung des Ganges mit SteifigkeitsgeFfihl in der Muskulatur, ~as im 
Laufe der Jahre langsam zunahm und sich nach einer zweiten Gvbar~ im Jab~e 1960 
deutlich welter verschlimmerte. Keine SehstSrungen, keine Miktionsbesehwerden. 
Gibt an, der Vater und sin Bruder seien hochgradig gel~l~mt, so dal~ sie sieh nieht 
mehr selbst fortbewegen kSnnten. •eurologiseher Befund: spas tisehe GangstSrung 
erheblichen Grades, erhShter Nackenmuskeltonus, Masseter-Refiex bds. gesteigert, 
etwas steife Mimik, ungedeuteter Trismus. In den Armen geringfiigige spastisehe 
TonuserhShung, Reflexe gesteigert, TrSmner bds. + .  Bauehhautreflexe bds. aus- 
16sbar. In  den Beinen schwere spastische, linksseitig hetonte TonnserhShung, ge- 
steigerte Eigenreflexe, unersch5pflicher Patellarklonus bds., positive spastisehe 
Zehenph~nomene bds. Pneumenecephalogramm: Seitenventrikel nieht wesentlieh 
erweitert, Konvexit~tsluft unauff~llig. Liquor: 2/3 Ze]len, 40,8 mg-a/a Gesamt- 
eiweil~ (K~KA), m~13ig tiefe Mit~elzacken in den Kolloidkurven. 

Fall 2. Gi~nter N., geb. 18.2.1927, in der Klinik stat~ion~r yore 12.7.--20. 7.1962. 
Bruder der Pat. zu 1. Vorgesehiehte: Hat als Kind sehon sehleeht laufen kSnnen, 
war mit 10 Jahren wegen der Gehbehinderung in Ostpreul]en stationer behandelt 
worden, wurde mit 18 Jahren wehruntauglieh geschrieben. Langsame Versehleeh- 
terung im Laufe der Jahre. KSnne sich nur noeh mit Krficken fortbewegen. Gibt 
eine MiktionsstSrung an, beim Wasserlassen entleere sich die Blase nieht voll- 
sti~ndig, es komme nach der Miktion h~uflg zu spontanem Ur:mabgang. Neurolo- 
gischer Befund: Trismus, Masseter-Reflex bds. gesteigert, Tonus in den Armen 
bds. spastisch vermehrt, Armeigenreflexe bds. gestsiger~, TrSmnemeher und Knips- 
reflex bds. lebhaft positiv. Bauchhautreflexe lebhaf~ und ssitenglsich, schwere 
spastische TonuserhShung in beiden Beinen, spontane Kloni, Spitzfui~stmllung. 
Bei l)riifung yon PSR und ASR unerschSpfliche Dauerkloni, spastisehe Zehen- 
ph~nomene bds. mit geringer Linksbetonung. I)neumencephalogramm: leichte 
Erweiterung der re. Seitenkammer, kein weiterer auff~lliger Befund. Liquor: 
2/3 Zellen, 62,4 rag-~ Gesamteiweil] (KAFKA), m ~ i g  tiefe Mittelzaeken in den 
Kolloidkurven. 

Fall 8. Johann N., Vater der Pat. 1. und 2. Johann N. wurde yon uns zu Hause 
aufgesucht, gab zur Vorgeschichte an: Langsame Versehlechterung im Laufe der 
Jahre. Seit mehreren Jahrzehnten -- genau kSnne er den Beginn nicht angeben -- 
teide er unter StSrungen 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 StSrungen bei der Stuhlentleerung. Er bringt nach Berieht der An- 
gehSrigen t~glich mehrere Stnnden auf dem Klosett zu. Neurologiseher Befund: 
geringer Trismus, etwas gesteiger~er Masseter-Reflex, spastische TonuserhShung 
in den Armen, bds. gesteigerte Armeigenreflexe, TrSmnerscher und Knips-Reflex 
positiv. Bauchhautreflexe in allen Etagen auslSsbar. Schwerste spastische Tonus- 
erhShung in den Beinen, Beineigenreflexe gesteigert, mit unerschSpfliehen klo- 
nischen Naehzuckungen. Spitzful~stellung. Kann nicht mehr gehen, bewegt sich 
nnr  im Rollstuhl. 

Johann N. konnte weitere Auskunft fiber die Familie geben. Er berichtete, der 
Urgrol]vater ssi gesund gewesen, fiber die UrgroBmutter kSnne er keine Angaben 
maehen. Der eigene Vater, Gottlieb N., habe ,,genau die gleiche Krankhsit" gehabt 
wie er selbst und habe sich im mittleren Lebensalter nur miihselig fortbewegen 
kSnnen, sei spiiter ganz gehunf~hig gewesen. Ob der Vater gleichfalls StSrungen bei 
�9 B1asen-Mastdarm-Entleerung gehabt hat, kann er nicht angeben. Von seinen 
Geschwistern habe ein Bruder, Friedrieh N., so wie er selbst schon in der Jugendzeit~ 
"schlecht laufen kSnnen. Friedrich habe dann zunehmend die gleiche GangstSrung 
bekommen wie die fibrigen erkrankten Familienmitglieder. ~ber Blasen- und Darm- 
,entleerungsstSrungen bei diesem Bruder ist ibm ebenfalls nichts bekannt. Eir~ 
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weiterer Bruder, Karl N., hat unter Anfiillen gelitten, ist ,,geistig nicht aaf der 
ItShe" gewesen, hat auch schlecht gehen kSnnen, ist mit 20 gahren gestorben. Ein 
dritter Bruder, August iN., hat den 1. Weltkrieg mitgemacht and danach 20 Jahre im 
Kohlenbergbuu gearbeitet. Er kann jetzt schlecht gehen, ,,seh]eift die Beine so. 
nach". Zwei weitere Geschwister sind a]s Kleinkinder gestorben, sechs Gesehwister 
sind gesund. Einen ~berbliek fiber die ]~'amilienverh~ltnisse gibt die Abb. 1. 
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Abb. L O gesuad; Q uaklare GangstSrung; �9 spastische Ga~lgst,6rung; | spastische Gangst6rung~ 
Pa~. selbs~ lmtersucht 

Diskussion 
Naeh den yon uns erhobenen Befunden und der Familienanamnese 

handelt  es sich bei der Familie ~q. zweifellos um eine ziem]ieh reine Form 
der familit~ren spastisehen Spinalparalyse. Die bei einer Erbkrankhei t  
zu stellenden Forderungen der Homotypie  des Erscheinungsbildes, der 
Homoehronie des Auftretens und des progressiven Verlaufes sind bei 
den drei untersuchten Pat ienten erftillt, die Schilderungen fiber die 
beiden Famflienmitglieder Gottlieb N. und Friedrich N. sind so cha- 
rakteristisch, dab man  annehmen darf, sie h~.tten an der gleiehen Krank-  
heir gelitten. Offensichttich handelt  es sich um einen dominanten Erb-  
gang. Die gesunden Gesehwister des Johann N. bat ten ausnahmslos 
gesunde Kinder, bei denen die GangstSrung nieht zutage trat .  Offenbar 
bewahrheitet  sich aueh bier die ffir dominanten Erbmodus geltende 
l~egel: , ,Einmal gesund - -  immer gesund". DaB es sich bei den Fa-  
miIienmitgliedern Kar l  N. und August N. um Manifestationen der 
gleiehen Erkrankung gehandelt hat,  muB bezweifett werden. Bei Kar l  N., 
der im 20. Lebensjahr starb, standen nach den Beriehten die Epilepsie 
und der psyehische Abbau  ganz im Vordergrund; bei August N., der 
wehrdienstftihig war und 20 Jahre  im Kohlenbergbau gearbeitet hat ,  
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t ra ten erst im hSheren Lebensalter GehstSrungen auf, die yon unseren 
Patienten tibereinstimmend als nieht identisch mit  ihrer eigenen Er- 
krankung angesehen wurden. Leider haben wir dieses Familienmitglied 
nicht selbst untersuehen kSnnen. 

Bei zweien unserer Patienten lagen MiktionsstSrungen vor. In  beiden 
Fallen konnte die Blase beim Wasserlassen nicht vollst~ndig entleert 
werden, es kam zu Naehlaufen yon Urin nach der Miktion. Der eine der 
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beiden Patienten hat te  auSerdem unter einer erheblichen Erschwerung 
der Kotent]eerung zu leiden. StSrungen der Blasenentleerung nnd des 
Stuhlganges gehSren naeh der Lehrbuchmeinung night in das Bild der 
spastischen Spinalparalyse. Ihr  Vorkommen ~drd sogar meist als wich- 
tiges differentialdiagnostisches Kri ter ium zum AussehluB dieser Er- 
krankung angesehen. Jedoeh wurde bereits bei einem der ersten yon 
ST~I~Mr~Ln mitgeteilten F~lle yon spastischer Spinalparalyse, bei dem 
Fall Gottlieb Baum (ST~i)M-PSLL 1886) eine StSrung der t tarnentleerung 
beobaehtet.  Sp~tere entspreehende Beobaehtungen s tammen yon 
KAHnSTORF (1937), ~.4~ADA (1939), FA~AGO (1947), sowie yon SCttwARz 
u. LIU (1956). FA~ASO konnte tines yon sieben Mitghedern einer 
Familie mit  spastiseher Spinalparalyse neurologisch und pathologiseh- 
anatomisch untersuehen. Von dem Zwillingsbruder dieses Patienten 
wurde berichtet, er habe auBer der spastisehen Paraparese unter 
Ersehwerung der Miktion gelitten, , , . . .  hierzu gesellten sieh bald 
Sehwierigkeiten beim Stuhlentleeren. Letztere versehlimmerten sich 
sps dermaBen, dab er mit  30 gahren nur dureh manuelle Reizung 
des Afters eine Kotentleerung herbeiffihren konnte."  Von dem Patien- 
ten selbst heiBt es u. a., er babe veto 24. Lebensjahr an nur sitzend 
urinieren kSnnen, anfangs gleichzeitig mit  der Stuhlentleerung, sparer 
nur mehr ,,mit ttilfe eines Druekes, welehen er mit  seiner Hand  
dnrch die Bauehdeeke, dann aber dutch den After auf  die Blase 
bzw. ItarnrShre ausiibte". Mit 35 gahren mul~te er ,,zur Herbeifiihrung 
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der Defakation . . . den After mit den Fingern reizen, so dag perianale 
Kondylome entstanden". Die Diagnose spastisehe Spinalparalyse wurde 
dutch die Sektion gesiehert. Im Gegensatz zu der pathologiseh-ana- 
tomiseh erharteten Diagnose in den Fallen yon STROMP~LL (1886), 
KAHLSTO~F (1937), FA~AGO (1947) und SC~WA~Z u. LIU (1956) 
erseheint uns die Diagnose in dem Fall yon ttA~ADA (1939) U. a. 
wegen einer beriehteten Pleoeytose zweifelhaft. Sie ist aueh nioht dureh 
die Sek~ion siehergestellt, so dag wir diesen Fall hier yon den weiteren 
Betraehtungen aussehliegen mSehten. Jedoeh zeigen die anderen Falle 
eindeutig, daB, wenn aueh selten, StSrungen der Kot- nnd Urin- 
entleerung bei der familiaren spastisehen Spinalparalyse vorkommen 
k6nnen. Es ist bemerkenswert, dag die F/tlle yon ST~t~MP~LL, KAm~STO~F 
u. FA~AGO ebenso Me die unseren im iibrigen ein reines spastisehes 
Syndrom aufwiesen ohne die klinischen Zeiehen einer Kombination 
mit  einer Degeneration anderer Systeme. Lediglieh in einem der beiden 
yon ScI~wA~z u. LIv  mitgeteilten, hierhergeh6rigen Falle ist eine 
fragliche SensibilitatsstSrung in den Beinen vermerkt,  die auf eine 
anatomische bei ,,reinen" F/fllen oft beschriebene Beteiligung der Goll- 
schen Strange hindeuten kSnnte. Auffallig ist ferner, dal] in den yon 
STI~UMPELL, KAtILSTORF u. FARAGO, sowie SCI:IwAI~Z n. LIU besehrie- 
benen Familien, wie in der yon uns beobaehteten, der Erbgang often- 
siehtlieh dominant war. 

Zusammenfassend ist festzuste]len, dab entgegen der landlaufigen 
Meinung eine StSrung der Blasen- und Mastdarmfunktion nicht die 
Diagnose familiare spastisehe Spinalparalyse ausschliegt. 

In zweien unserer Falle beobaehteten wir Liquorver/~nderungen mit 
Eiweil3vermehrung und magig tiefen Mittelzacken in den Kolloidkurven. 
Wenngleich die Liquoreiweigwerte aus augeren Gr/inden nur nach der 
unzuverlassigeren Kafka-Methode bestimmt werden konnten, bestehen 
bei diesen niedrigen GesamteiweiBwerten und dem positiven Ausfall 
der Kolloidkurven (siehe Abb. 2) noeh keine Bedenken, in beiden Fallen 
eine eehte Vermehrung des Liquoreiweiges anzunehmen (vgl. dazu 
JA?qTZ u. WENZKE 1962 sowie FOuR u. t[INZ 1953). Liquorver~nderungen 
geh6ren naeh der gangigen Lehr- und tIandbuchmeinung nieht in das 
Bild der familii~ren spastischen Spinalparalyse. Sie werden u .a .  yon 
BODECttTEL U. SCHtCADEI~ (Handbuch der inneren Medizin 1953) ge- 
radezu als differentialdiagnostisches Kriterium zum Ausseh]ug einer 
solchen Erkrankung angegeben. Demgegenfiber hat  jedoeh SCltALT~- 
B~AND (1950, 1951) das Vorkommen yon Liquorveranderungen bei der 
spastischen Spinalparalyse betont, SC~ALTE~B~A~D finder bei der 
spastisehen Spinalparalyse wie bei anderen Systemerkrankungen eine 
geringf/igige EiweiBvermehrung. Entspreehende Befunde sind in neuerer 
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Zeit yon  KU~TH (1962) bei versehiedenen prim~r-degenerat iven Sy- 
s temerkrankungen erhoben worden. - -  Es ist mithin  festzustellen, dab 
Liquorveri~nderungen nichtentzfindlicher Art,  ve t  allem Eiwei~. 
vermehrung und  Mittelzacken in den Kolloidkurven,  ebenfalls ein 
Befund sind, der entgegen einer welt verbrei teten Meinung nicht  zum 
Aussehlul~ der Diagnose spastisehe Spinalparalyse ffihren kann. 

Zusammenfassung 

Es wird anhand  der Li~eratur und  auf  Grund eigener Beobachtungen 
fiber das Vorkommen yon  Blasen-lV~astdarm-St5rungen und  Liquor- 
veri~nderungen bei der heredit~ren spastischen Spinalparalyse berichtet.  
Wi t  bei unseren Pat ienten  t ra ten  Blasen-Mastdarm-St5rungen in den 
seltenen bisher beschriebenen pathologisch anatomisch gesicherSen 
F/~llen bei im fibrigen , re inen"  Formen  der Erk rankung  auf. I n  den 
morphologisch gesicherten F/~llen handelte  kS sich offenbar wit  aueh bei 
der yon  uns beobachteten Familie um einen dominanten  Erbgang.  Bei 
zwei Mitgliedern der yon  uns untersuchten Familie sahen wit ferner 
Liquorver/~nderungen in Form einer leiehten Eiwefl3vermehrung und  
Mittelzacken in den Kolloidkurven.  Auf  Grund der L i te ra turangaben  
und  eigener Beobachtungen  wird festgestell~, dab Blasen-Mast- 
darm-St5rungen und  Liquorver/ inderungen bei der spastischen Spinal- 
paralyse zwar selten vorkommen,  jedoch hn Gegensatz zu der g~ngigen 
Lehr- und  Handbuchmeinung  nicht  den differentialdiagnostischen Aus- 
schluB dieser E rk rankung  erlauben. 
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