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Das vegetative Nervensystem und seine
Storungen.

Von

Gustav v. Bergmann-Frankfurt a. M.
und Ernst Billigheimer-Frankfurt a. M.

Mit 13 Abbildungen.

Anatomie, Physiologie, Pharmakologie und
organische Erkrankungen des vegetativen
Nervensystems.

Von

Ernst Billigheimer-Frankfurt a. M.

Nomenklatur.

Wir unterscheiden zwei grole Systeme innerhalb des gesamten nervésen
Apparates. Das eine, zerebrospinale oder animale, dient gemeinhin den will-
kiirlichen ins BewuBtsein dringenden Funktionen, das andere, vegetative, den
sog. unwillkiirlichen Funktionen.

Ganz so einfach liegen die Verhéltnisse jedoch nicht; das mogen zwei Bei-
spiele erhellen. Wir konnen willkiirlich die Blase entleeren, obgleich deren
glatter SchlieBmuskel durchaus vegetativen Nervenimpulsen unterliegt. Wir
wissen ferner nach neueren Untersuchungen, dafl das hauptsichlichste Organ
willkiirlicher Beeinflussung, der quergestreifte Muskel, auch unwillkiirlicher
Innervation unterworfen ist. Konnen wir deshalb auch in dem funktionellen
Zusammenwirken eines Organes oft nicht streng zwischen willkiirlicher und
unwillkiirlicher Nervenbeteiligung unterscheiden, so miissen wir doch aus syste-
matischen Griinden an der Zweiteilung in zerebrospinales und vegetatives
System festhalten, wozu uns Entwicklungsgeschichte, Anatomie und Physiologie
auch berechtigen.

Urspriinglich gebrauchte Langley (1903) den Begriff autonom in demselben
Sinn wie wir vegetativ. Dadurch, daf spiter einige Autoren (Eppinger, HeB,
Frohlich) die Bezeichnung autonom nur auf den kranial und sakral vom
Grenzstrang gelegenen Teil des Systems bezogen, entstand eine ziemliche Ver-
wirrung in der Nomenklatur. Spiter wurde von Langley fiir den kranial- und
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sakral-autonomen Teil die Bezeichnung parasympathisch eingefiihrt im Gegen-
satz zum Grenzstrang, dem Sympathikus im engeren Sinne. Diese Gegeniiber-
stellung beruht vor allem auf einigen wesentlichen Unterschieden in der inner-
vatorischen Einwirkung auf die Organe und in der verschiedenen pharmakologi-
schen Beeinflussung derselben.

Wir werden spater sehen, dall wir auch an dieser urspriinglich starren Zwei-
teilung der jeweiligen Gifte in ihrer Beziehung zu dem entsprechenden System-
anteil nicht festhalten kénnen. Heubner und Pophal wollen aus toxikologi-
schen Griinden die beiden erwihnten Systeme als eine gemeinsame Gruppe
dem enteralen (Langley) bzw. intramuralen (L. R. Miiller) gegeniiberstellen.

Wir teilen das vegetative System in folgende Unterabteilungen ein, wobei
wir uns im wesentlichen der vor allem durch Meyer-Gottlieb, Biedl,
L. R. Miiller vertretenen Bezeichnung anschlielen, ohne allerdings dem enteralen
System eine Sonderstellung einzuriumen:

1. Sympathisches System (Grenzstrang);

2. Parasympathisches System (erweiterter Vagus):

a) okuldres System,

b) bulbdres System,

c) sakrales System, sakralautonom;
3. Intramurales (enteric) System.

kranialautonom,

1. Anatomie.
Sympathisches System.

Seine Abstammung ist ektodermal. Uber die Form der Entwicklung ist noch keine
vollige Einigkeit erzielt. Nach den einen Autoren (Held, Marcus) bilden die noch undif-
ferenzierten Zellen der Ganglienleiste, von der auch die Spinalganglien abstammen, den
Ursprungsort des vegetativen Nervensystems. Andere Forscher (Froriep, Kuntz) ver-
legen dessen Entstehung in die Gegend der vorderen und hinteren Wurzeln, von wo aus
die Zellen durch die Wurzeln hindurch zum Spinalnerven und von da zur Bildung des Grenz-
stranges vorriicken. Das Charakteristische und Hauptunterscheidungsmerkmal des vege-
tativen Nervensystems gegeniiber dem zerebrospinalen sind die Ganglienknoten, in denen
jede vegetative Nervenfaser auf ihrem Wege vom Riickenmark zum Erfolgsorgan unter-
brochen wird. Im Riickenmark bilden die Ursprungszellen nicht eine ununterbrochene
Reihe, sondern sie sind nur in bestimmten Abschnitten anzutreffen; so befinden sich z. B.
im Halsmark keine sympathischen Zentren. Auf dem Riickenmarksquerschnitt gelten heute
wohl allgemein die Zellen zwischen Vorder- und Hinterhorn, der sog. Intermediolateraltrakt
(Clarke) als Ausgangspunkt fiir das erste Neuron. Dieses zieht — im Bereich des Grenz-
stranges nach kurzem Verlauf im Spinalnerven — als praganglionire Faser zu dem
Ganglion, in dem es aufgespalten wird; von hier aus zieht der sympathische Nerv als post-
gangliondre Faser zur Peripherie. Die Verbindungsfasern zwischen Seitenhorn und
Grenzstrang heifen auch Rami communicantes-albi, weil sie markhaltig sind und
dadurch ein weiiglanzendes Aussehen haben. Diese Fasern kénnen erst ein oder sogar
mehrere Ganglienknoten durchziehen, bis sie in Verbindung mit dem zweiten Neuron treten.
Sehr gut wissen wir das z. B. von Brustmarkfasern, die das unterste und mittlere Halsganglion
passieren und erst im obersten sich auffasern. Das zweite Neuron hat auch den Namen
Ramus communicans griseus wegen seines grauen Aussehens, was von dem Fehlen
der Markscheiden herriihrt.

Der Grenzstrang wird von einer Anzahl segmental angeordneter Ganglienknoten,
den vertebralen Ganglien und deren Verbindungsfasern gebildet und reicht.von der Schédel-
basis bis zum SteiBbein, im Riickenmark vom 8. Zervikal- bis zum 3.—4. Lumbalsegment.

Einen besonders wichtigen Teil des Grenzstrangs bildet der Halssympathikus,
weil sich in dessen peripherem Ausbreitungsgebiet die fiir uns sichtbaren AuBerungen der
Affekte abspielen. Zu ihm gehért das groe Ganglion cervicale supremum, von dem
aus Fasern zu den Gefiflen, Schweilldriisen, Pilomotoren des Kopfes, zu Trinen- und
Speicheldriisen, sowie zum Dilatator pupillae und dem Miillerschen Muskel, der den
Bulbus bei seiner Kontraktion nach vorne driéngt, ziehen. Das Ganglion cervicale
medium ist in seinem Vorhandensein unbestindig. Das Ganglion cervicale infimum
verschmilzt meist mit einem oder zwei Brustmarkganglien zum Ganglion stellatum,
das vor allem Fasern zum Herzen, den Bronchien und den Lungen sendet.
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Der weitere Grenzstrang versorgt die Gefife der Haut, die Pilomotoren und die Schweif3-
driisen. Die entsprechenden Rami communicantes laufen mit den spinalen Nerven zur
Peripherie, die der Schweilldriisen und Gefifle zusammen mit den sensiblen Nervenfasern.

Neben den Grenzstrang%)a.nglien, die wir auch als vertebrale Ganglien bezeichnen,
gibt es noch sog. pravertebrale Ganglien, die gegen die Peripherie vorgeschoben sind,
sich aber prinzipiell nicht von den ersteren unterscheiden; sie versorgen ausschlieBlich
die Eingeweide. Hier spielen vor allem zwei groBe Gangliengruppen eine Rolle, der Plexus
solaris und das Ganglion mesentericum inferius; der glexus hypogastricus gehort
bereits zum parasympathischen System. Der Plexus solaris, am Ausgangspunkt der Arteria
coeliaca und mesenterica superior gelegen, setzt sich zusammen aus dem rechten und linken
Plexus coeliacus, deren wichtigste Ganglienknoten das Ganglion coeliacum und
mesentericum superius sind. Der Hauptnerv dieser Gangliengruppe ist der Nervus
splanchnicus, der aus markhaltigen Fasern besteht. Der eine Teil, N. splanchnicus major,
entspringt dem 6.—9., der andere N. splanchnicus minor, dem 10.—12. Brustsegment.
Der Plexus versorgt mit seinen Fasern den Magen, den Darm bis zum Colon descendens, die
Leber, Gallenblase, Milz, Nieren, Nebennieren und das Pankreas.

Das Ganglion mesentericum inferius liegt an der Abgangsstelle der Arteria
inferior; zusammen mit dem auf der Aorta gelegenen Plexus aorticus entspringt dieses
dem oberen Lumbalmark und versorgt als Nervus hypogastricus den unteren Darmabschnitt
vom Colon descendens abwiirts, ferner Blase und die Genitalorgane.

Parasympathisches System.

Der okuldre Teil dieses Systems entspringt aus dem medialen Okulomotorius-
kern in den vorderen Vierhiigeln und zieht als priganglionire Bahn mit dem Nervus
oculomotorius zum Ganglion ciliare. Dort werden diese Bahnen unterbrochen;
die postgangliondren Fasern innervieren den Sphincter pupillae und den Musculus ciliaris.
Den Hauptanteil des bulbéren Abschnittes liefert der Vagus. Er versorgt die Driisen
und glatte Muskulatur des Magen-Darmkanals bis zum Colon descendens, ferner Schlund-
rohre, Kehlkopf, Herz und Lungen.

Als Unterbrechungsstation fiir die Driisen und vielleicht auch fiir einen Teil der Gefd -
erweiterer des Kopfes kennen wir drei Ganglien: In dem Ganglion sphenopalatinum
werden die aus der Gegend des Fazialiskernes entspringenden Fasern des Nervus petrosus
superficialis major umgeschaltet und ziehen von hier weiter mit dem Nervus lacrimalis
zur Trénendriise; andere Fasern gehen von da zur Nasenschleimhaut. Das Ganglion
oticum innerviert in der Hauptsache die Ohrspeicheldriise. Die priganglioniren Fasern
stammen aus dem Nucleus salivatorius inferior (Cohnstamm) und ziehen als Nervus
petrosus superficialis minor zum Ganglion, um von dort aus mit dem Nervus auriculotem-
poralis in der Driise zu endigen. Der Nucleus salivatorius superior im Gebiete des Facialis
gelegen liefert Fasern, die zum Teil in der Bahn des Facialis verlaufen, und als Chorda
tympani zum Ganglion submaxillare ziehen; weiterhin verlaufen sie zusammen mit

em Nervus lingualis und versorgen die Unterkieferspeicheldriise.

- Der Nervus vagus hat entsprechend seinen dreierlei Funktionen auch drei Kerne,
deren Lagerung analog den Fasern im Riickenmark angeordnet sind: Der ventralwiirts
gelegene motorische Nucleus ambiguus, und die beiden dorsal gelegenen N. visceralis
und solitarius (sive sensibilis). Die Fasern durchbrechen das Trigeminuskerngebiet,
treten hinter der Olive aus und bilden kurz danach das kleinere Ganglion jugulare
und das lingliche Ganglion nodosum.

Zum parasympathischen System rechnen wir im allgemeinen noch die GefiaBerweiterer.
Diese sollen mit den hinteren Wurzeln aus dem Dorsal- und Lumbalmark austreten. Beziig-
lich der GefiBerweiterer des Gesichts herrscht noch weniger Einigkeit. Asher, Jonesco,
Dastre und Morat fanden im Sympathikus neben Konstriktoren auch Vasodilatatoren,
die zum Kopfe ziehen. Aus diesem einen Beispiel sehen wir, wie schwierig es
hidufig sein kann, sympathische von parasympathischer Innervation zu
trennen. Auch fiir die Schweildriisen miissen wir mit groSer Wahrscheinlichkeit neben
der a.;lmbomisch nur sympathisch nachgewiesenen Innervierung auch eine parasympathische
annehmen.

Intramurales System.

Die Ganglien dieses Systems, die vor allem in Herz, Magen, Darm und Blase eingelagert
sind, garantieren diesen Organen auch losgelést von den iibrigen Nervenfasern, eine groBe
Selbsténdigkeit. Letztere iiben auf diese Ganglienzellen lediglich einen fordernden und
hemmenden Einflu aus. Im Herzen befinden sich die meisten Ganglienzellen, die also
gleichsam ein peripheres Zentrum darstellen, im Bereich des muskuliren Reizleitungs-
systems (Sinusknoten, HiBsches Biindel). Zwischen diesem und dem . Gangliengeflecht.
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bestehen durch zahlreiche Nervenfasern enge Beziehungen (L. R. Miiller). Der Zusammen-
hang zwischen intra- und extramuralem Apparat ist im ganzen noch wenig aufgeklart.
DaBl Reflexe innerhalb dieses Systems méglich sind, wird von den Herzphysiologen neuer-
dings fast allgemein angenommen.

Am Darm unterscheiden wir ein in der Submukosa gelegenes Nervengeflecht, den sog.
MeiBnerschen Plexus, von einem zweiten zwischen Lings- und Ringmuskulatur gclegenen,
dem Auerbachschen Plexus. Letzterer hat vor allem Beziehungen zur Motilitat des
Darmtraktus (Klee).

SchlieBlich méchten wir die zum vegetativen System gehorigen sog. Blutdriisen
noch erwihnen, deren Zellen sich aus der Sympathikusanlage entwickeln und sich wie die
sympathischen Zellen durch eine grofe Affinitat zum Chrom auszeichnen. Sie liegen meist
zu groBeren Haufen als Paraganglien zusammen. Die bekanntesten sind: 1. Paraganglion
caroticum (,,Glandula‘‘ carotica); 2. Paraganglion coccygeum (SteiB,,driise*’); 3. Para-
ganglion aorticum; 4. Paraganglion suprarenale (chromaffine Zellen, die die Marksubstanz
der Nebennieren bilden und das Adrenalin liefern). Zum Studium der Histologie des
Kaegeta,tiven Nervensystems verweisen wir auf die ausfithrlihen Untersuchungen L. R.

iillers.

II. Physiologie des vegetativen Nervensystems.

Aus der Besprechung der Anatomie ersahen wir bereits, dafl die Verhéltnisse
am vegetativen System viel verwickelter liegen als am animalen. Bedenken
wir, daB zudem die vegetativen Organe noch eine zentrale Vertretung im
Riickenmark, in subkortikalen und vielleicht auch in kortikalen Gegenden
haben, so scheint eine klare Einsicht in das physiologische Verhalten simt-
licher Gebiete fast aussichtslos.

Je peripherer, vom Kortex aus gerechnet, eine Lision stattfindet, desto
gefahrdeter scheint die Funktion des einzelnen Organes zu sein. Wir wissen,
daB der Herzmuskel, der Darm, die GeféiBle auch auBerhalb des Korpers dank
ihrer in ihnen gelegenen Zentren sich zwar noch kontrahieren; Darm, Blase,
Uterus kénnen bei Tieren, denen GroBhirn und Teile des Riickenmarkes ent-
fernt worden sind, noch automatisch weiter funktionieren; sitzt aber eine
Lision in den periphersten Zentren selbst, so kommt es zu schwersten funk-
tionellen Schiédigungen des betreffenden Organes; wir erinnern an die schweren
Uberleitungsstorungen am Herzen. Je zentraler vegetative Nerventeile be-
troffen sind, desto mehr bezieht sich die Stérung auf die koordinierte Zu-
sammenarbeit der verschiedensten Erfolgsorgane. Wir kennen das ungeordnete
Zusammenspiel von Herz, GefaBlen, Schweiidriisen, Pupille usw. bei Neurosen;
werden aber z. B. vasomotorische Zentren oder Bahnen von einer Schadigung
getroffen, so tritt zwar zunéchst eine Lahmung der Konstriktoren ein, bald
aber iibernimmt die Peripherie selbst die Funktion, so da es sogar zu einer
Uberkompensation bzw. Ebererregbarkeit der Gefafmuskeln kommen kann.

GroBhirn. Die néchste Frage, die noch die meisten Beziehungen zur
Anatomie hat, ist die, ob es iiberhaupt vegetative Zentren in der Hirnrinde
und die dazu gehérigen langen Bahnen zum Riickenmark und innerhalb des-
selben gibt. Die Bedeutung dieser Frage, vor allem fiir den psychophysischen
Zusammenhang, ist klar. Gibt es namlich Hirnregionen, die fiir bestimmte
korperliche AffektduBerungen, z. B. das Weinen beim Schmerz, das Erblassen
beim Schreck, das Erréten, den rascheren Herzschlag bei der Freude, das
Speicheln beim Appetit, den SchweiBausbruch bei der Angst usw. verantwortlich
zu machen sind, so ist es naheliegend, dafl auch die Affekte selbst an bestimmte
GroBhirngebiete gebunden sind; denn wenn auch in ihrer Intensitit, sind in ihrer
Qualitat die vegetativen Erscheinungen nicht von ihrem spezifischen psychi-
schen Aquivalent zu trennen. Aber nicht nur der Affekt fiihrt zu dem korper-
lichen Phénomen, auch das Umgekehrte kann der Fall sein. So ist uns geldufig,
daB krampfhaftes Zusammenziehen der Koronargefiafle hochgradiges Angst-
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gefiihl auslésen kann. Die Meinungen iiber vegetative Hirnrindenzentren sind
geteilt; zwei diametral verschiedene Ansichten stehen sich schroff gegeniiber.
Die eine dieser Richtungen ist — und das ist die gréBere Zahl der Autoren —
in Bechterew, Lewandowsky, die andere in Pawlow und L. R. Miiller
vertreten. Miiller setzt an Stelle der Bahnen und Zentren den Begriff des
Biotonus. Stimmungsschwankungen, Anderungen im sympathisch-parasym-
pathischen wie auf psychomotorischem Gebiet sind verursacht durch Ande-
rungen des Biotonus. Bei verschiedenen Stimmungen, wie Trauer, Freude,
werden jeweils entsprechende Ganglienzellen, sowohl vegetative als auch zerebro-
spinale, bioelektrisch in Erregung versetzt. Freude fiihrt zur Rétung der Wangen,
steigert die Psychomotilitdt und wirkt somit auch auf das zerebrospinale
System, Kummer wirkt in entgegengesetztem Sinne usw. Miiller ist der Mei-
nung, daB man ‘iir simtliche Organe Bahnen und Rindenzentren annehmen
miilte, wenn man diese auch nur fiir eine vegetative Funktion gelten lassen
wiirde. Da aber die Bahnen fiir simtliche Zu- und Fortleitungen aller vegeta-
tiven Funktionen im Riickenmark einen zu betrichtlichen Raum einnehmen
miiten, glaubt er, das Bestehen derselben verneinen zu kénnen. Dieser Grund
kann aber meines Erachtens solange nicht stichhaltig sein, als es noch auf dem
Riickenmarksquerschnitt Regionen gibt, deren Bedeutung wir nicht kennen.
Als weitere Folge seiner Anschauung stellt Miiller eine willkiirliche Beein-
flussung glatter Muskulatur in Abrede. So schreibt er: ,,Wenn manche Funk-
tionen innerer Organe, wie die Entleerung des Enddarmes oder die Adaption
der Linse fiir das Sehen in der Nihe oder die peristaltische Bewegung des Oso-
phagus bis zu einem gewissen Grad willkiirlich auszulésen sind, so erfolgt die
dazu notwendige Innervation der glatten Muskulatur sicherlich nicht primér
von einem Zentrum in der Hirnrinde, vielmehr werden die dazu notwendigen
Reflexvorgiinge wohl immer erst durch Bewegungen der willkiirlich zu inner-
vierenden quergestreiften Muskulatur angeregt. Er vermutet, daB die Anspan-
nung der Bauchpresse und das dadurch bedingte Vortreiben der Kotséule nach
dem Sphinkter zu den Reflex auslosen kann, welcher der Stuhlentleerung
zugrunde liegt; daB durch die willkiirliche Verbringung des Bissens in den
Anfangsteil des Osophagus in der glatten Muskulatur der Schlundréhre die
peristaltische Bewegung ausgelést wird, die diesen in den Magen beférdert;
daB durch willkiirliche Innervierung der am Blasenboden gelegenen quer-
gestreiften Muskulatur und durch den NachlaB des Tonus des quergestreiften
Compressor urethrae der Reflex im vegetativen Nervensystem ausgelost wird,
welcher der HarnausstoBung zugrunde liegt; daB der VerschluB der Blase am
Ende der Harnentleerung durch die willkiirliche Innervation des Ischio- und
Bulbocavernosus und des quergestreiften Compressor urethrae erfolgt.” Wir
mochten uns eher der Auffassung Spiegels anschlieBen, der dazu kritisch
dufert, daB es unmoglich ist, tiberhaupt eine scharfe Grenze zwischen will-
kiirlicher und unwillkiirlicher Muskulatur aufzustellen. Wir kénnen vom Kortex
nur Intentionen zu Bewegungskombinationen abgeben, haben aber die Kon-
traktion des einzelnen quergestreiften ,,willkiirlichen“ Muskels in der Regel
ebensowenig in unserer Gewalt wie die Kontraktion der Pupille.

Stellen wir uns mit Sherrington vor, daB auch bei dem vegetativen System
die jeweilige reflexogene Zone iiber den ganzen Ké&rper ausgebreitet ist und
jeder efferente Weg durch die GroBhirnrinde mit jedem afferenten in Ver-
bindung steht, die Ordnung in dem Spiel der Reflexe nur durch Synapsen-
widerstinde und Hemmungen aufrechterhalten wird; daB ferner bei dem vege-
tativen System, das auf einer primitiveren Stufe steht als das animale, diese
Mechanismen in der differenzierten Weise wie bei dem letzteren fehlen, so
wiire die ausgedehnte reflexogenc Zone fiir fast alle vegetativen Funktionen
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hinreichend erklirt; gleichzeitig aber auch, daB fiir die vegetativen Bahnen im
Riickenmark kein grofilerer Raum notwendig sein wird als fiir zerebrospinale
Bahnen (Billigheimer).

Welche Beweise konnen wir fiir das tatsichliche Vorhandensein korti-
kaler Zentren anfiilhren? Es gibt wahrscheinlich kein seelisches Erlebnis, das
nicht irgendwie das vegetative Nervensystem in Mitschwingung versetzt. Es
mogen dies wohl im allgemeinen reflektorische Beziehungen sein. Dall diese
auch-da vorhanden sind, wo sie dem unmittelbaren Anblick entgehen, haben
die Beobachtungen des psychischen Pupillenspieles durch Sommer, Bumke
u. a., die psychisch bedingten Blutverschiebungen mit Hilfe des Plethysmo-
graphen, vor allem durch E. Weber, geringsten psychischen Reizen ent-
sprechende feine Blutdruckschwankungen (Knauer, Bickel), auch das psycho-
galvanische Reflexphinomen (Veraguth, Knauer), das feinste Reaktionen
der Schweiidriisen auf seelische Vorgiinge anzeigt, bewiesen. Die von E. Weber
beobachtete Vasodilatation einer einzelnen Extremitit durch bloSe Richtung
der Aufmerksamkeit auf das betreffende Glied, ein Patient, der ausschlieBlich
an der Hand schwitzte, auf die seine Aufmerksamkeit durch eine erlittene Ver-
wundung gelenkt war (Knauer und Billigheimer), spricht fiir den auBler-
ordentlich innigen Zusammenhang zwischen korperlichem und seelischem Ge-
schehen. Wir mochten ferner noch die Beeinflussung fast simtlicher vegetativer
Funktionen in abnormen BewuBtseinszustinden, wie in der Hypnose, erwéhnen.
Aus diesen Zusammenhingen laBt sich zwar nicht unbedingt der Beweis isolierter
vegetativer GroBShirnzentren liefern, ,,noch weniger aber li8t sich aus der Tat-
sache, daB} die Rinde der bewuBten Wahrnehmung und Handlung dient, ab-
leiten, daB sie keine Zentren fiir die vegetativen Funktionen enthélt* (Spiegel).

Scheint man beim Menschen iiber die ,,willkiirliche Beeinflussung glatt-
muskeliger Organe im Zweifel zu sein, so konnen Beobachtungen aus der Tier-
reihe vielleicht ein helleres Licht auf diese Vorginge beim Menschen werfen.
So kénnen niedere Tiere ihre driisigen Organe willkiirlich in Tatigkeit versetzen,
z. B. als Schutz gegen plotzliche Gefahren (Tintenfisch, Krote); andere, wie
der Igel, kénnen in dhnlichen Lagen ihre Stacheln, Vogel ihre Federn strauben.
Weber und Lieben konnten beim Igel und einigen anderen Tieren durch
Reizung gewisser Stellen der Hirnrinde eine Kontraktion der Stachel- und
Haarmuskeln erzielen. Wir nehmen an, dafl diese Zentren, wenn auch nicht
als ausgebildete funktionsfihige Anlagen, so doch in rudimentirer Form als
phylogenetisch iiberkommener Besitz vorhanden sind. Auf die Bedeutung
ihrer Neubelebung in der Neurose kommen wir spiter zu sprechen. Beobach-
tungen aus der menschlichen Pathologie scheinen ebenfalls das Vorhandensein
vegetativer Rindenzentren nahezulegen. Am beweisendsten scheinen uns die
Fille von Jackson-Epilepsie mit lokalisierten vasomotorischen Phanomenen
(Oppenheim, Mayer) oder mit umschriebener Hyperhidrosis (Senator,
Pandi, Billigheimer). Hyperhidrosis einerseits, Temperaturerniedrigung auf
der gelihmten Seite von Hemiplegikern andererseits (Bechterew, Gold-
stein) sprechen dafiir, daBl die motorische Region Ausgangspunkt fiir die Inner-
vation der SchweiBldriisen und GefiaBe ist. Es entspricht dies auch experimen-
tellen Befunden, nach denen am hiufigsten durch Reizungen von der Gegend
der motorischen Zentren vasomotorische Phinomene beobachtet werden konnten.
Fiir die Lokalisation kortikaler Pupillenzentren weil die klinische Pathologie
keinen Beitrag zu liefern, denn wenn wir auf Grund experimenteller Erfahrungen
auch zwei Zentren, ein frontales und ein parietookzipitales fiir die Pupillen-
tatigkeit annehmen miissen (Spiegel), so sind doch die Pupillen von so diver-
genten Punkten des Gehirnes aus reizbar, dafl wir keinen sicheren Anhalts-
punkt in der Klinik fiir ein umschriebenes Zentrum gewinnen kénnen. Ebenso-
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wenig haben wir im Gegensatz zum Experiment in der Pathologie Anhalts-
punkte fiir kortikale Zentren des Magendarm- und Geschlechtsapparates.
Kleist verlegt auf Grund von Blasenstérungen, die mit Innervationsstérungen
beider Beine zusammenfielen, das Blasenzentrum in die Nihe des Beinzentrums,
andere Autoren (Czylharz und Marburg) in die Nahe des Hiiftzentrums.
A. Adler findet den Widerspruch nur scheinbar und glaubt, daB L#sion des
ersten Zentrums zur Retention, Lision des zweiten Zentrums zur Inkontinenz
fiihrt.

Corpus striatum. Bei dem Wege von der Hirnrinde nach abwirts stoBen
wir auf das Corpus striatum als nichsthoheres vegetatives Zentrum. Dieses
beansprucht besonders in jiingster Zeit durch Forschungen, die mit dem Muskel-
tonus, der Korperhaltung zusammenhéngen, erhohtes Interesse. Auch hat uns
die groBe Enzephalitisepidemie wichtige Aufschliisse iiber die Bedeutung dieses
Zentrums gegeben. Die Forschungen gehen vor allem auf E. Frank, F. H. Lewy,
ferner Economo, Striimpell, Forster u. a. zuriick. Nach diesen Autoren
sind Hypertonie der Muskulatur, die sog. Haltungsrigiditit, Hauptsymptome
einer Lasion des Linsenkernes. Die typische Erkrankung dieses Kerngebietes
ist die Paralysis agitans, deren Tremor durch vagotrope Mittel verstarkt (Physo-
stigmin) bzw. vermindert (Hyoszin) wird. Da gleichzeitig bei dieser Erkran-
kung noch andere vagische Symptome, wie Schweil, Speichelflu, Pulsver-
langsamung beobachtet werden, glaubt E. Frank in dem Corpus striatum vor
allem eine parasympathische Zentrale annehmen zu miissen. Da die Skelett-
muskulatur in erster Linie an der Warmeproduktion im Kérper beteiligt und
mit dieser untrennbar verkniipft ist, scheint es kaum mehr wunderbar, da in
dem Corpus striatum von Richet und im weiteren Ausbau von Aronsohn
und Sachs ein Zentrum fiir die Warmebildung gefunden wurde. Gegeniiber
der Betrachtung E. Franks, den Linsenkern als einseitig parasympathisches
Zentrum aufzufassen, vertritt vor allem Dresel die Meinung, dafl eine Trennung
zwischen parasympathisch und sympathisch in diesen hochgelegenen Zentren
nicht angéingig sei. Dieses mochte er auch fiir das- jetzt zu besprechende,
néchst tiefer gelegene Zentrum im Zwischenhirn annehmen. Auch hier ein
vegetatives Zentrum, das zur Regulation von Reizen, die von oben her oder von
tiefer gelegenen Bahnen und Zentren kommen, dient. Im Zwischenhirn sehen
wir denn auch auf Grund dieser Forschungen ein Zentrum, das so ziemlich
samtliche vegetative Funktionen iiberwacht. Der Ansicht Dresels und
L. R. Miillers gegeniiber von der einheitlichen Auffassung dieses Zwischen-
hirnzentrums steht vor allem die von H. H. Meyer, der z. B. gerade fiir die
Wirmeregulation in diesem Gebiet eine parasympathische Zentrale (Kiihl-
zentrum) und eine sympathische Zentrale (Warmezentrum) annimmt. Einen
groBen Schritt vorwirts in der Erkenntnis des Zwischenhirnes (Boden des
3. Ventrikels) brachten vor allem die Untersuchungen von Karplus und
Kreidl. Diese Forscher erzielten durch Reizung nahe dem Infundibulum bei
Hunden und Katzen Pupillenerweiterung, Erweiterung der Lidspalte, Vaso-
konstriktion, Schwei- und Tranensekretion; Lichtenstern beobachtete auBer-
dem noch Blasenkontraktion. L. R. Miiller entthront die Medulla oblongata
als oberste GefiaBzentrale (Ludwig) und verlegt auch diese in das Zwischen-
hirn. Eingehende Untersuchungen von Isenschmid und Krehl lassen keinen
Zweifel, daB auch die Kérperwidrme vom Zwischenhirn aus reguliert wird.
Untersuchungen von Brugsch, Dresel und Lewy fiihrten zu der berechtigten
Annahme, daB auch der Kohlehydratstoffwechsel von diesem Zentrum aus
reguliert wird. Sie konnten dort auf Zerstérung des dorsalen Vaguskernes hin
retrograde Degeneration nachweisen in einem bestimmten Kerngebiet, den
Lewy als Nucleus periventricularis bezeichnet. Diesem gleichgestellt seien
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mit grofler Wahrscheinlichkeit das Corpus luysi, die Substantia nigra und das
Tuber cinereum (Dresel). Auch Aschner konnte vom Boden des 3. Ventrikels
aus Glykosurie erzeugen. Leschke rief durch Reizung an derselben Stelle
Polyurie hervor, worauf sich seine Anschauungen griinden, daBl der Diabetes
insipidus nicht eine Erkrankung der Hypophyse, sondern des Zwischenhirns
sei. Auch Eckhard konnte durch Verletzung des Corpus mammillare Hydrurie
hervorrufen, so dafl jetzt allgemein auch fiir den Wasserhaushalt ein Regula-
tionszentrum in dieser Gegend angenommen wird. Leschke und Schneider
stellten nach Verletzung des Zwischenhirnes Hemmung des EiweiBlumsatzes
fest. Auch fiir den Fettstoffwechsel ist L. R. Miiller geneigt, ein Zwischenhirn-
zentrum anzunehmen. Die Stérungen im Fettansatz, die Gfters halbseitig
(Bartolotti) oder paraplegisch (Simonssche Lipodystrophie) auftreten, legen
eine neurologische Ursache nahe. DaB auch die Augenmuskeln sowie Herz-
und GefiBsystem (Vasokonstriktion) vom Zwischenhirn aus reguliert werden,
beweisen die schon erwihnten Versuche von Karplus und Kreidl.

. Wir wollen nicht verschweigen, dal ein so guter Kenner des Gehirnes wie
Spiegel darauf aufmerksam macht, daB die Natur eines Zentrums fiir alle
diese vegetativen Funktionen im Zwischenhirn noch nicht unbedingt gesichert
sei; die Moglichkeit, daBl es sich um durchziehende Bahnen handelt, die in den
Experimenten getroffen sind, sei besonders fiir die nierensekretorischen Effekte
nicht auszuschlielen.

Medulla oblongata. Nach unten zu fortschreitend gelangen wir als néchste
groBere Zentralstelle zu der Medulla oblongata, die urspriinglich (Claude
Bernard, Ludwig) als héchstgelegenes vegetatives Zentrum galt. Hier ist es,
wo Claude Bernard seinen berithmten Zuckerstich ausfiihrte und im Gefolge
dieses auch oft Polyurie feststellen konnte. Jungmann und Meyer stellten
durch Verletzungen in dieser Gegend eine VergroBerung der Kochsalzausfuhr
im Urin unabhangig von Polyurie fest, sog. Salzstich. Brugsch, Dresel und
Lewy konnten im vordersten Teil des vegetativen Oblongatakernes Zellen
finden, deren Zerstérung eine Hemmung der Zuckerausschiittung aus der Leber
bewirkt. Ob dieser zur Hypoglykimie fiihrende Effekt auf dem Wege tiber para-
sympathische Bahnen und vor allem des Pankreas vor sich geht, analog der
Piqfire, die auf dem Wege iiber den Splanchnikus und die Nebennieren erst zur
Zuckerausschwemmung aus der Leber fiihrt, ist nicht sichergestellt. Eppinger,
Falta und Rudinger konnten durch Verletzung der Medulla oblongata eine
Steigerung des Eiweiumsatzes hervorrufen. Auf Veranlassung von Brugsch
untersuchte Michaelis bei Kaninchen die Allantoinausschwemmung und
konnte nach der Pigiire eine Vermehrung des Allantoin feststellen. Ebenso
wie Splanchnikusdurchschneidung die Wirkung des Zuckerstiches (Jarisch,
Kahn und Starkenstein) sowie die Koffeinglykosurie (Pollak, Nishi) ver-
hindert, wird durch dieselben Experimente auch die Allantoinausschwemmung
zunichte gemacht (Dresel). Fiir die Wirmeregulation liegen keine grofere
Beobachtungen nach Medullaverletzungen vor; trotzdem miissen wir mit Dresel
annehmen, daf} die Bahnen fiir die Wirmeregulation von der Medulla oblongata
aus im Vagus und Sympathikus verlaufen. Um so zahlreicher sind die Unter-
suchungen, die vor allem von Freund und seinen Mitarbeitern ausgingen,
iiber die Verhdltnisse der Warmeregulation nach Durchschneiduung des Riicken-
markes in tieferen Abschnitten. So stellten Freund und StraBmann fest,
daB der Organismus nach Brustmarkdurchschneidung die Wirmebildung noch
reguliert, wihrend nach Halsmarkdurchschneidung ebenso wie nach doppel-
seitiger Vagotomie die Tiere poikilotherm werden. Vieles spricht dafiir, vor
allem auch pharmakologische Experimente (H. H. Meyer), daBl der Sympathikus
sowohl auf physikalischem (Konstriktion der Hautgefi3e) wie auf chemischem
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Wege (Steigerung der Stoffwechselprodukte) der Warmebildung dient, wiahrend
der Vagus die Hemmung derselben veranlafit und die Wirmeabgabe steigert
(SchweiBbildung, GefiaBerweiterung der Haut). Als véllig sichergestellt konnen
wir betrachten, daf auch Herz und GefiBe von der Medulla oblongata aus
reguliert werden, und zwar veranlaBt Reizung des dorsalen Vaguskernes die
bekannte Pulsverlangsamung und Blutdrucksenkung. Besonders die neueren
Untersuchungen von Klee machen wahrscheinlich, daB auch fiir die Magen-
Darmfunktionen ein Zentrum in der Medulla oblongata vorhanden ist, und
zwar wahrscheinlich ein sympathisches und parasympathisches. Vor allem gilt
dies auch fiir den Brechreflex, der durch Reizung des Vagus ausgelést wird,
der aber nur bei Intaktheit auch der sympathischen Bahnen zustande kommt.
Auch Blasenkontraktionen sind nach Reizungen des verlingerten Markes von
Budge beobachtet worden. Uber Zentren in der Medulla oblongata, die die
Funktionen der Geschlechtsorgane beherrschen, liegen keine Angaben vor.

Riickenmark. Wir kommen zum Riickenmark, das wiederum mehrere Zentren
in sich birgt. Eines der wichtigsten ist hier das Centrum ciliospinale (Budge).
Dieses ist liber das unterste Hals- und oberste Brustmark ausgedehnt und be-
herrscht vor allem die Pupillenweite. Bei Zerstorung der betreffenden Ganglien-
zellen kommt es zum sog. Hornerschen Symptomenkomplex, der gekenn-
zeichnet ist durch Engerwerden der Lidspalte und der Pupille und Zuriick-
sinken des Bulbus. Von jeder Halsmarkseite werden Impulse zur gleichen
Seite gesendet, wihrend vom Zwischenhirn aus im Experiment Impulse zu
beiden Seiten nachgewiesen sind (Karplus und Kreidl). Luchsinger hat
sich besonders mit dem Studium der SchweiBzentren im Riickenmark beschiftigt
und nachgewiesen, daf auch nach Durchtrennung unterhalb der Medulla oblongata
noch Schweilsekretion durch Sauerstoffmangel auftrat. Schlesinger, der sich
ebenfalls eingehend mit der SchweiBinnervation beschiftigt hat, unterscheidet
vier SchweiBiterritorien im Riickenmark, das erste fiirs Gesicht, das zweite fiir
oberen Rumpf, Nacken und Kopf, das dritte fiir die obere, das vierte fiir die
untere Extremitit. Das gleiche gilt in derselben Anordnung fiir die Vasomotoren,
deren Funktion unabhingig von der der SchweiBldriisen erfolgt.

Uber die Existenz von langen Bahnen sprachen wir schon, zu der Besprechung
der Innervationsart der einzelnen Organe kommen wir spiter.

Vegetative Reflexe. Wir haben uns jetzt zu fragen, auf welchem Wege es
iiberhaupt zu den Innervationsimpulsen kommt. Es handelt sich dabei um
Reflexe, die auf den verschiedensten Wegen ausgelost werden konnen. Die
sinnfilligsten Reflexe sind diejenigen, bei denen auf dem Wege zentripetaler,
sensibler oder sensorischer Bahnen der Reiz bis zur Hirnrinde vordringt, wo
er uns zum BewuBtsein kommt und im Anschlufl daran zu einem vegetativen
Eiffekt fithrt. Wir horen eine ergreifende Musik, es kommt zu einer Pilomotoren-
erregbarkeit; wir horen von dem Tode eines Nahestehenden, es kommt zur
Erregung der Trénendriisen. In diesen Fillen wird vom GroBhirn aus iiber
Corpus striatum, Zwischenhirn, Riickenmark der Reiz ausgelést. Der Reiz der
Klitoris, des Penis gelangt zur GroBhirnrinde und 16st iiber die Erregung der
tiefer liegenden Zentren, besonders im Lumbal- und Sakralmark, Orgasmus
und Ejakulation aus. Weitere Beispiele fiir Reflexe, die durch sensible Reize
ausgelost werden und die zum BewuBtsein gelangen, wiren folgende: Reizung
der Nasenschleimhaut oder Augen (Trigeminus) fiihrt auf dem Wege des Nervus
petrosus superficialis major und des Ganglion sphenopalatinum zur Tranen-
sekretion. Ein ahnlicher Reflex kommt zustande durch Druck auf die Bulbi
(Aschner), durch den es zu einer Pulsverlangsamung kommt. Nicht immer
aber braucht der Reiz bis zur GroBhirnrinde vorzudringen, sondern der Reflex-
bogen kann auch im Thalamus oder im Riickenmark oder sogar auBerhalb des
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Riickenmarkes geschlossen werden. Als Beispiel fiir den letzten Typus erwihnen
wir folgendes: Das iiberlebende Herz kontrahiert sich auf mechanische Reize
hin, der Darm zeigt noch peristaltische Wellen. Wir miissen hier einen Reflex-
bogen annehmen, der in den betreffenden Organen selbst geschlossen wird.
Langley nimmt einen sog. Axonreflex an, der priganglionir entsteht und
mit Umgehung eines Ganglion zustande kommen kann. Die Natur dieses
Reflexes wird von' verschiedenen Seiten angezweifelt. Die meisten Reflexe
kommen wohl durch Beteiligung des Riickenmarkes zustande und ohne bis zum
BewuBtsein vorzudringen: sei es, daB die Reize das Ektoderm betreffen (Grad
der Helligkeit, der AuBentemperatur) und so Pupillenweite, Wiarmeproduktion
und -abgabe bestimmen, sei es, daB diese Reize auf viszerale Organe wirken, z. B.
erhéhte Darmperistaltik durch Kiltewirkung, sei es, daB die Funktion eines
viszeralen Organes die Tatigkeit eines anderen reflektorisch beeinfluBt (s. spiter).

Unabhéngig von besonderen Irradiationen viszeraler Schmerzen (s. spiter),
konnen alle heftigen Schmerzen zu einer Erregung jeglicher vegetativer Bahnen
filhren. So kann es zur Irritabilitat pupillodilatorischer Fasern kommen, des
Vagus (Pulsverlangsamung), zum Sistieren von Darmbewegungen durch Splanch-
nikusreizung, zu SchweiBausbruch, Blisse, Pilomotorenerregung usw., zu Blut-
verschiebungen, die E. Weber plethysmographisch nachweisen konnte. Auch
die reaktive Rétung (Dermographia reflexiva, s. inflammatoria), die auf der
Haut in der Umgebung eines Schmerzreizes auftritt, miissen wir hierher rechnen.
DaBl dieser Reflex iiber das Riickenmark geht, wird dadurch erwiesen, daB
die Rétung ausbleibt, wenn der Reflexbogen z. B. bei einer Tabes unterbrochen
ist (L. R. Miiller). Auch durch direkte Erregung zentraler und peripherer
vegetativer Nervenapparate (Kohlensiureanhéufung im Blut, innere Sekrete,
zugefithrte Gifte) kommt es zu Reflexwirkungen in vegetativen Organen. Wir
fiigen hier die Besprechung der sog. Dermographie an, deren genauere Kenntnis
wir vor allem L. R. Miiller und Ebbecke verdanken. Die Dermographie ist
eine lokale Reaktion der Hautgefifle auf mehr oder weniger starke Hautreize
hin; sie ist fast bei jedem Menschen zu erzeugen, am deutlichsten ist sie an
Brust und Riicken, weniger am Leib, am wenigsten an den Extremititen hervor-
zurufen. Wir unterscheiden folgende Arten: 1. Dermographia alba; sie erfolgt
fast bei jedem Menschen auf ganz leises Bestreichen; selten ist sie die einzige
Reaktionsart auch auf stirkere Hautreize hin. Wahrscheinlich kommt sie zu-
stande durch Erregung vasokonstriktorischer Elemente in den kleinsten Ge-
faBen. 2. Dermographia rubra; bei ihr handelt es sich um einen vasodilatori-
schen Reiz. 3. Dermographia mixta; es kommt hier zu einem roten Streifen,
der auf beiden Seiten von einem weilen begleitet wird. 4. Urticaria factitia;
hier kommt es zu einer richtigen Exsudation, zu einem leichten Odem in dem
Gebiet der gereizten Hautstelle. 5. Dermographia irritativa, reflexiva, inflamma-
toria, die nach Miiller auf einem echten Reflex beruht, der iiber das Riicken-
mark geht und dessen afferenten Schenkel sensible Nervenendigungen bilden.
Wir fiihrten als Beispiel fiir die Liésionen dieses Reflexbogens die Tabes an.
Vielleicht handelt es sich bei der Meningitis um das Entgegengesetzte, da mit
der erhéhten Empfindlichkeit der Schmerznerven auch ein gesteigerter Dermo-
graphismus einhergeht. Es wird diese Tatsache von verschiedener Seite gleich-
zeitig auch als Beweis dafiir verwandt, daB Schmerz- und vasomotorische
Bahnen gemeinsam verlaufen. Einen interessanten Fall veroffentlichte vor
kurzem Kauffmann aus der v. Bergmannschen Klinik. Es handelte sich
um einen Patienten, bei dem es in dem hypisthetischen Ausbreitungsgebiet
des erkrankten Ischiadikus zu starken vasomotorischen Reizerscheinungen auf
innerliche und lokale Applikation von Jod kam. Kauffmann nimmt dabei
eine direkte Reizung des peripheren GefiBapparates an.
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Ist die Dermographie auf geringes Streichen hin schon stark ausgesprochen,
80 benutzt man sie mit als Merkmal erhohter Vasolabilitat, wie sie z. B. bei
Neurotikern und Hypertonikern beobachtet wird; ob sie als Symptom der
,,Vagotonie’* im Eppinger-Hefschen Sinne zu verwerten ist, erscheint frag-
lich und soll spater erortert werden.

Eine Eigentiimlichkeit vegetativer Reflexe im Bereiche der Haut und der
Augen ist ihre haufige Beschrankung auf eine Koérperhilfte. So beobachteten
Mackenzie, Sobotka, Billigheimer ein Haltmachen des Gansehautreflexes
an der Mittellinie bei Hautreizen. Pupillendifferenzen, Schweilstérung, seltener
vasomotorische Anomalien werden, abgesehen von organischen .Schiadigungen,
hiufig bei neurotischen Individuen beobachtet. Knauer und Billigheimer
haben iiber eine Anzahl halbseitiger Storungen bei Schreckneurosen berichtet
und eine Erklarung zu geben versucht: Das sympathische und parasympathische
System besteht urspriinglich aus einer rechts- und linksseitigen Anlage. Auf
einer tieferen Entwicklungsstufe, z. B. bei Fischen, kann sich die sympathische
Innervation beider Korperhalften physiologischerweise noch in weiten Grenzen
unabhingig voneinander vollziehen. Man mufl annehmen, daBl im Laufe der
Entwicklung sich auf die doppelseitige Uranlage sekundir eine iibergeordnete
Einrichtung aufgesetzt hat, die automatisch einen Ausgleich im jeweiligen
Tonus der links- und rechtsseitigen vegetativen Zentralorgane schafft. Ist
dieser Reflexmechanismus gelockert, so kommt es zu einer differenten Inner-
vation. Bei neuropathischen Individuen sind vielleicht die funktionellen Aus-
gleichsmoglichkeiten der vegetativen Apparate der linken und rechten Kérper-
hilfte unvollkommen ausgebildet. V. Tschermak hat zur Losung dieses
Problems schone Experimente ausgefiihrt. Er meint, daBl die Nerven aller
paarig angelegten vegetativen Organe hemmende Fasern enthalten, die von
der anderen Korperseite her reflektorisch iiber die vegetativen Zentren im
Tonus gehalten werden und automatisch den Tonus der férdernden Fasern
herabsetzen oder steigern, sobald dieser von Tonus der kontralateralen Fasern
abweicht.

Von physiologischen Eigentiimlichkeiten vegetativer Organe méchte ich
noch erwithnen, dafl wir eine Degeneration der glatten Muskeln im Gegensatz
zu den willkiirlichen nicht kennen. Die enorme periphere Selbstandigkeit der
vegetativen Organe, die damit wohl in Zusammenhang steht, haben wir schon
erwihnt. Diese Selbstandigkeit geht soweit, daB es sogar oft zu einer Uber-
erregbarkeit des betreffenden Organes kommt, besonders wenn postganglionire
Fasern geschadigt sind. Eine weitere Besonderheit des glatten Muskels gegen-
iiber dem quergestreiften ist seine trige, langsame Kontraktion.

In innervatorischer Beziehung stehen sich Vagus und Sympathikus vielfach
antagonistisch gegeniiber. Normalerweise herrscht zwischen den beiden
Systemen ein Gleichgewichtszustand. Wihrend so z. B. am Auge die Inner-
vation des Vagus eine Verengerung zur Folge hat (Musculus Sphincter pupillae),
bewirkt der Sympathikus (Dilatator pupillae) eine Erweiterung derselben;
die Geféle werden durch den Sympathikus kontrahiert, durch parasympathische
Bahnen dilatiert. Eine weitere Besonderheit der vegetativen Innervation ist
die, daBl Erregung eines Nerven zu einer Funktionshemmung fithren kann, also
zu einer Verhinderung einer Aktion; z. B. wird der Darm gebremst bei Sym-
pathikusreiz, bei Vagusreizung schligt das Herz langsamer.

Vagus und Sympathikus beeinflussen sich aber absolut nicht
immer in antagonistischem, sondern auch sehr oft in erginzendem
Sinne (Synergismus), wofiir die Speicheldriisen ein gutes Beispiel liefern. Beide
Nerven liefern Bestandteile des Speichelsekretes, der erstere mehr die fliissigen,
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der letztere mehr die festen. Bei den Schweilldriisen scheint es dhnlich zu sein
(Meyer-Gottlieb). Den Anschauungen von Eppinger und HefB, daB der
Antagonismus zwischen den beiden Systemen ein unbedingter sei, wurde schon
von verschiedenen Seiten gegeniiber getreten, so vor allem durch v. Berg-
mann, Bauer, Petrén und Thorling, R. Schmidt usw. Wir werden auf
diese Verhaltnisse noch spiiter zuriickkommen und erkennen lernen, daB ein
erhohter Erregungszustand im einen System auch einen solchen in dem anderen
nach sich ziehen kann, so daf es, wie wir es auch am haufigsten sowohl normaler-
weise wie in der Klinik beobachten, zu Symptomen kommt, die durch erhéhte
Irritabilitit beider Systeme hervorgerufen werden.

Vieles spricht dafiir, daB die Innervation der vegetativen Organe nicht nur
eine zweifache, sondern sogar eine drei- und vierfache sein kann, und zwar
meint Biedl, daBl sowohl im Vagus wie im Sympathikus hemmende und fér-
dernde Fasern fiir jedes Organ verlaufen miiten. Fiir die Schweisekretion
glaubte Billigheimer nachweisen zu konnen, daB trotz der anatomisch nur
sympathisch nachgewiesenen Innervation die Schweilférderung auch auf vagi-
schem und sympathischem Wege zustande kommen kann, wihrend fiir die
Schweilhemmung nur eine Innervationsart anzunehmen sei.

II1. Pharmakologie.

Durch die Pharmakologie kam man einen erheblichen Schritt weiter in der
Erkenntnis vegetativer Funktionen und Innervationen. Da die pharmakologi-
schen Priifungen nicht nur Kenntnisse iiber die Innervationsarten einzelner
Organe schuf, sondern vor allem auch als Funktionspriifungen herangezogen
wurden, hat die Klinik diesem Forschungszweig besonders viel zu danken.

Der Forschung giinstig war vor allem, daB bestimmte Gifte Affinititen
sowohl zu dem gesamten vegetativen System wie zu seinen Teilsystemen be-
sitzen. So fand Langley eine der feststehendsten Tatsachen in der Pharma-
kologie des vegetativen Nervensystemes, namlich, dall das Nikotin eine elektive
Wirkung auf dasselbe besitzt; es lahmt dieses Gift simtliche Synapsen, d. h.
die Umschaltungsstellen der pri- auf die postganglionédren Fasern. Bei intra-
vendser Injektion sowie bei lokaler Aufpinselung des Nikotins auf die Ganglien
ist die prézellulire elektrische Reizung unwirksam, wahrend fiir die postzelluldre
Erregung Nervenfaser und Nervenendigung erregbar bleiben. Auf Grund dieser
Entdeckung gelang es Langley in jedem Falle zu entscheiden, ob eine Nerven-
faser in einem Ganglion unterbrochen wurde, oder ob sie dieses ohne Unter-
brechung durchzog. Diese spezifische Wirkung iibt das Nikotin in gleicher
Weise auf sympathische und parasympathische Ganglien aus. Wir verfiigen nun
auch iiber Gifte, die in halbwegs spezifischer Weise auf jeweils eines der beiden
Systeme wirken. Das bekannteste unter diesen Pharmaka ist das Adrenalin,
das wirksame Prinzip der Nebenniere, das bis jetzt als einziges der inneren
Sekrete synthetisch hergestellt werden konnte. Das Adrenalin ist ein Abbau-
produkt der Aminoséiuren und besteht aus Brenzkatechin in Verbindung mit
einem Aminoalkohol. Es wirkt in demselben Sinne wie die elektrische Reizung
simtlicher Sympathikusfasern, und zwar sowohl auf die, die eine Férderung
als auch auf die, die eine Hemmung der Aktion auslésen. So kommt es durch
Adrenalin ebenfalls zu einer Akzeleranzreizung, zu einer Konstriktorenreizung der
Hautgefife und Splanchnikusgefifle (Blutdruckerhéhung), ferner zu Pupillen-
erweiterung wie zu Sistieren der Magen-, Darm- und Blasenbewegungen. Der
Angriffspunkt des Adrenalins ist in der Hauptsache rein peripher, und zwar wird
dieser nicht an den Nervenendigungen selbst angenommen, sondern an einer
Zwischensubstanz zwischen diesen und dem Organ (sog. Myoncuraljunktion).
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Wie Adrenalin die sympathischen Endigungen, so reizt die Muskaringruppe, zu
der wir das Cholin, das Pilokarpin und Physostigmin rechnen, die parasympathi- .
schen Nervenendigungen. Dabei werden allerdings nur diejenigen, die Forde-
rung einer Aktion bewirken, in Erregung versetzt. Wir sehen so vor allem
nach Applikation dieser Gifte reichliche Schweillsekretion, GeféBerweiterung
der Haut, 6fters Erbrechen und Harndrang, manchmal auch Pulsverlangsamung.
Die Wirkungen sind jedoch nicht so sicher wie die nach Adrenalin. An den-
selben Nervenendigungen wie diese Gifte greift auch das Atropin an, lahmt
aber dieselben Funktionen, die das Pilokarpin steigert. Wir miissen hier
noch hinzufiigen, daB die Wirkung, besonders des Physostigmins, weniger eine
erregende ist als vielmehr eine sensibilisierende, erregbarkeitssteigernde. In
demselben Sinne wirkt Kokain auf das sympathische System; es verstirkt
durch seine sensibilisierenden Eigenschaften die Wirkungen des Adrenalins. Es
ist dies besonders gut am Auge zu beobachten, wo in Dosen, in denen Kokain
und Adrenalin allein unwirksam auf den Dilitator pupillae sind, beide Gifte
zusammen stark mydriatisch wirken. Ein dem Atropin entsprechendes lahmendes
Sympathikusgift kennen wir nicht. Das Alkaloid Ergotoxin sowie Histamin
(b-Imidazolylédthylamin) lahmt nach Dale diejenigen Sympathikusendigungen,
die die Férderung einer Funktion bewirken; so sinkt bei groBen Dosen der
Blutdruck, die Gefafle erweitern sich. Nach neueren Untersuchungen Kauff-
manns allerdings besitzt das Ergotoxin auch sympathikuserregende Eigen-
schaften. Dale konnte weiter nachweisen, dafl eine Umkehrung der Adrenalin-
wirkung (GefaBerweiterung) eintritt, wenn vorher Ergotoxin appliziert wird.
Histamin unterdriickt, abgesehen von der Zuckerbildung in der Leber, simt-
liche Adrenalinwirkungen. _

Das aus den Kokkelskérnern gewonnene Pikrotoxin (Ergotoxin) erregt
lediglich parasympathische Zentren. Dementsprechend wirkt Tetrahydro-
naphthylamin auf die sympathischen Zentralapparate, wenn auch nicht streng
elektiv, erregend.

Da man, wie gesagt, verschiedene der pharmakodynamischen Mittel zur
Funktionspriifung des vegetativen Nervensystems herangezogen hat, méchten
wir nicht versaumen, die pharmakologischen Wirkungen und ihre Bedeutung
fiir die Klinik etwas eingehender zu erértern. Wenden wir uns zunéchst zu dem
Adrenalin.

Adrenalin. Man verwendet es als Suprareninum hydrochloricum Hochst
in 19/, siger Losung. Wenn auch neuerdings Stimmen laut werden, die nur die
intravenose Injektion als einwandfrei zu Vergleichszwecken wegen verschieden-
artiger Resorptionsverhiltnisse gelten lassen wollen, so méchten wir doch, ganz
abgesehen von der damit verbundenen Gefahr, uns weiter auf den Standpunkt
stellen, daB fiir Zwecke der Klinik die subkutane Injektion die brauchbarste
ist. Denn wir wollen ja gerade individuelle Verschiedenheiten herausfinden, was
bei der intravenésen Applikation und deren starken Ausschligen oft unmég-
lich ist. Sind ja schlieBlich auch die Aufsaugungsvorginge im subkutanen
Bindegewebe vegetativer Natur und kénnen so fiir Verschiedenartigkeit der
Reaktion mit herangezogen werden. SchlieBlich hat Csépai dieselben Typen
mit der intravensosen Applikation herausgefunden, wie ich selbst mit der sub-
kutanen. Bei der Adrenalinreaktion richten wir unser Augenmerk zunichst ein-
mal auf die Stirke der Allgemeinreaktion und subjektiven Symptome, die in
Herzklopfen, Zittern, Kopfschmerzen, Ubelkeit, Temperaturerhohung, Atem-
beschleunigung bestehen kénnen. Wir beobachten ferner die Verinderungen
am Herz- und GefaBapparat (Puls, Blutdruck, Blésse) und schlieBlich Ver-
#nderungen im Blut und Urin (Blutzucker und Zuckerausscheidung, Kon-
zentration, Blutbild), Kalkspiegel (Billigheimer) und Saurebildung im
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Blut (Elias). Wessely, Langley und Elliot waren die ersten, die den
Angriffspunkt des Adrenalins wegen der Gleichartigkeit seiner Wirkung mit
der Sympathikusreizung in die Endigungen dieser Nerven verlegt haben.
Beweisend fiir diese Auffassung waren die Ausnahmen von der Regel. Wie
Adrenalin alle Gefafle kontrahiert und nur die Gehirn- und Koronargefile
erweitert (Langendorff), so wirkt auch die Sympathikusreizung. Auch diese
filhrt zu einer Kontraktion der Gefafle bis auf die beiden Ausnahmen. MaaQ3
konnte auch tatsidchlich nachweisen, dafl die Vasodilatatoren fiir die Koronar-
gefife im Sympathikus verlaufen, wihrend die Konstriktoren mit dem Vagus
ziehen. Da Adrenalin auch noch nach der Degeneration der Sympathikus-
fasern seine spezifische Wirkung ausiibt, nimmt Langley eine ,rezeptive
Zwischensubstanz® zwischen Nerv und Muskel als eigentlichen Angriffspunkt
des Adrenalins an. Es fallt dies zusammen mit dem, was Biedl als Myoneural-
junktion bezeichnet. In der Tat stimmen nun auch beim Menschen die Adrenalin-
effekte im groflen und ganzen mit einer Sympathikusreizung iiberein; wo dies
nicht der Fall ist, wie z. B. bei der initialen Pulsverlangsamung, miissen wir
dies wohl als indirekte Vagusreizung auffassen, die aus kompensatorischen
Griinden zustande kommt. Wir lernen gleich hier eines der wichtigsten
Grundprinzipien in dem Wirkungsmechanismus des vegetativen Nerven-
systems kennen. Nicht Antagonismus, sondern Zusammenarbeit ist das
Grundlegende in der Beziehung der beiden Systeme zueinander. Innerhalb
physiologischer Grenzen sorgt ein Regulationsmechanismus, daBl bei Reizung
oder auch erhéhtem Tonus des einen Teilsystems auch das andere in Mit-
schwingung gerdat. Dies kann unter Umsténden soweit gehen, daB z. B. in unserem
speziellen Fall der Adrenalinwirkung diese wenigstens zu Beginn teilweise ganz
tiberdeckt wird. So beobachten wir, gerade bei stirkster Blutdruckwirkung,
die auf besonders starke sympathische Reizung hinweist, die initiale Pulsver-
langsamung. Die blutdrucksteigernde Wirkung des Adrenalins, schon 1895
von Olliver und Schifer, Czybulski und Szymonovicz entdeckt, wurde
beim Menschen als eine der regelmiBigsten Reaktionen erkannt (Falta, New-
burgh und Nobel, Geisbdck, Bauer, Dresel, Billigheimer). Eigene
grofere Blutdruckreihen zeigen Anstiege um 100°/, und dariiber; Blutdruck-
senkungen, wie sie besonders im Anfang von Schlesinger, Dresel, Billig-
heimer beobachtet wurden, kommen im allgemeinen seltener zur Beobachtung
und sind wahrscheinlich auf Dilatatorenreizung zuriickzufiihren, die sonst durch
die sofort auftretende gefif3verengernde Wirkung verdeckt ist. Dafiir sprechen
auch Versuche von Dale, Pearce, Bauer und Frohlich, Chiari und
Fréhlich. Die auf die Vasokonstriktorenerregung meist folgende vermehrte
Gefialerweiterung, die sich in einer reaktiven Blutdrucksenkung kundgibt, ver-
gleichen Bauer und Frohlich damit, daB auch bei elektrischer Reizung die
Dilatatoren erst viel spater reagieren als die Konstriktoren. Geklart sind diese
Verhaltnisse keineswegs, besonders da wir nach den neueren Untersuchungen
von Pick zu der Annahme gezwungen sind, daB Adrenalin tatsichlich auch
an Vagusendigungen direkt angreifen kann. Auch Stricker, Biedl und
Bayliss nehmen an, daB die GefaBerweiterer nicht sympathischen Ursprunges
sind. Immerhin kénnten wir uns vorstellen, dal, ebenso wie die initiale Puls-
verlangsamung in anderen Fillen die GefaBerweiterung ein sekundérer, auf
Regulationsmechanismen beruhender Reflexvorgang ist.

Um die Aufstellung verschiedener Reaktionstypen an Hand von Blutdruck-
kurven bemiihten sich Dresel und Billigheimer. Letzterer stellte drei
Grundtypen auf. Bei der ersten Form der Kurve steigt unter gleichzeitiger
Erhohung des diastolischen Druckes der systolische steil und rasch an (schon
nach 2 und 5 Minuten); bei diesem Typus wird am haufigsten initiale Puls-
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verlangsamung beobachtet. Bei der zweiten extremen Kurve sinkt systolischer
und diastolischer Blutdruck gleichzeitig. Dabei ist von Anbeginn an Puls-
beschleunigung vorhanden. Als dritter Typus steht in der Mitte die Kurve mit
allméhlichem Anstieg und Abfall des systolischen Druckes bei gleichbleibendem
oder etwas absinkendem diastolischem Druck. Die Befunde wurden von
Clough bestitigt. Wir bezeichneten den ersten als sympathischen, den zweiten
als parasympathischen und den dritten als Mischtypus. Die erste und dritte
Kurvenform beobachtete auch Dresel; bei der letzteren legt er besonderes
Gewicht auf ein anfingliches Sinken des Blutdruckes und erkliart dies damit,
daB sich das Adrenalin nicht von Anfang an auswirken konne, weil in diesen
Fillen eine sekundére zentrale Vagusreizung die Sympathikuswirkung paralysiere
und es 8o zu einem anféinglichen Sinken und allmahlichen Anstieg der Kurve
komme. Dresel glaubte, diese Auffassung dadurch beweisen zu konnen, daf3
er in diesen Fillen mittels Atropin den Vagus zu lihmen suchte, um so einen
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Abb. 1 und 2. Blutdruck- und Pulskurven nach Adrenalin.
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raschen und hohen Anstieg zu erreichen. Dem stehen jedoch Untersuchungen
von Schiffund Balintsowie Hildebrandt entgegen, nach denen die Adrenalin.
wirkung durch Atropin nicht nur nicht verstiirkt, sondern sogar herabgedriickt
wird. Wir missen deshalb und aus anderen Griinden auch den Standpunkt
Dresels, daB die Kurve mit dem raschen und hohen Anstieg fiir Sympathiko-
toniker, die andere fiir Vagotoniker charakteristisch sei, ablehnen, wie das
auch von Bauer bereits geschehen ist. Wir sind der Meinung, da8 die verschie-
denen Kquentypen nichts mit Krankheitszustinden zu tun haben, die als
Neurosen im Eppinger-HeBschen Sinne zu deuten sind. Sie sind abhéngig
von der Herzgefifireaktion des betreffenden Individuums und fallen nach
unseren Beobachtungen nicht mit dem zusammen, was als Vagotonie oder
Sympathikotonie bezeichnet wird. Auch méchten wir mit Falta, Newbur gh
und Nobel betonen, daB das Adrenalin ganz dissoziierte Wirkungen entfalten
kann, d. h. starke HerzgefiBwirkungen konnen neben schwachen Stoffwechsel-
wirkungen auftreten usw. und umgekehrt. Es spielen hier konstitutionelle und
konditionelle Eigenschaften des betreffenden Organes eine Rolle. Schliefilich
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kann man aus der Reizbarkeit eines Organes nicht auf die Tonie eines
ganzen Nervensystems schlieBen.

Die Verinderungen der Blutkonzentration nach Adrenalin méchten wir nur
kurz erwihnen. Die meisten Autoren (Cohnheim, HeB, Erb jr., Bertelli,
Falta und Schweeger, Boveri, Full, Billigheimer) fanden mit dem
Anstieg des Blutdruckes auch meist eine geringe Konzentrationserhhung des
Blutes, gemessen an Erythrozyten, Himoglobin und Serumeiweil. Wahrschein-
lich kommt es durch den hohen Blutdruck zu einem Auspressen von Fliissig-
keit aus dem Blut in die Gewebe. In seltenen Fillen sinkt die Konzentration
des Blutes von Anfang an ab. Die Erklarungen dafiir sind nicht einheitlich.

Die Wirkungen auf das Blutbild haben wieder mehr praktisches Interesse
und gehen vor allem auf die Untersuchungen von Bertelli, Falta und
Schweeger, Skorczewski und Wasserberg, Loeper und Crouzon, dann
neuerdings auf Frey, Boehme zuriick. Frey fand zwei Stadien der Leuko-
zytenvermehrung; im ersten Stadium innerhalb der ersten 45 Minuten kommt
es zu einem Anstieg der Lymphozyten, danach auf Kosten der Lymphozyten zu
einer starken Vermehrung der polymorphkernigen Zellen. In der Annahme,
dal die Leukozytose durch Kontraktion der glatten Muskulatur in der Milz
zustande kommt, verwendet Frey das Adrenalin zur funktionellen Milzdiagnostik.
So bleibe bei Fibroadenie der Milz und bei Banti der Leukozytenanstieg fast
ganz aus, bei myeloischer oder lymphatischer Umwandlung des Milzgewebes
kam es zur Ausschwemmung der entsprechenden Zellform. Oehme fiihrt die
Leukozytose auf die Beteiligung des gesamten lymphatischen Systems zuriick.
Er benutzt aullerdem das Kleinerwerden der Milz gelegentlich zur Differential-
diagnose der verschiedenen Tumoren des linken Hypochondriums. Es soll nicht
verschwiegen werden, daf} die Leukozytose von einigen Autoren auch auf direkte
Knochenmarkreizung zuriickgefithrt wird. Die Naegelische Klinik (Kagi)
hat sich zuletzt allerdings wieder dagegen ausgesprochen.

Eine der wichtigsten Adrenalinwirkungen ist sein Einflul auf den Kohle-
hydratstoffwechsel. 1901 fand Blum die glykosurische Wirkung des Neben-
nierenextraktes; bald danach erkannte Ziilzer deren Ursache in einer Hyper-
glykidmie. Bislang wurde die Adrenalinglykosurie als Funktionspriifung benutzt
und man glaubte sie vor allem bei Menschen zu finden, die sehr labil und reiz-
bar in ihrem vegetativen System seien. Billigheimer beschiftigte sioh mit
dieser Frage und konnte nachweisen, dafl bei Injektion im niichternen Zustand
nur 2,79, Glykosurie aufwiesen. Auch stieg in einer Anzahl von Fillen der
Blutzucker sehr hoch an, ohne dafl es zur Glykosurie kam und umgekehrt.
Es kann also die Hohe des Blutzuckeranstieges nicht als Ma3 der Glykosurie
verwandt werden und die Adrenalinglykosurie kein Urteil iiber den Zustand
des sympathischen Nervensystems gestatten. Dagegen konnten ebenso wie bei
den Blutdruckkurven auch bei den Blutzuckerkurven bestimmte Reaktions-
typen aufgestellt werden. 1. Eine unternormale Reizbarkeit entsprach einem
flachen Kurvenverlauf mit sanftem Anstieg und Abfall (z. B. beim Addison,
bei dem das Nebennierenmark, iiber das der Reiz zur Zuckerausschiittung in
der Leber geht, erschopft ist). 2. Die normale Reizbarkeit bedingt eine Kurve
mit allmihlichem mittleren Anstieg etwa bis 180 mg-%/, und Abfall, wobei der
Hochstwert, wie auch bei dem ersten Typus, nach einer Stunde erreicht ist.
3. Eine iibernormale Reizbarkeit ist gekennzeichnet durch eine Kurve, die
nicht nur einen Gipfel, sondern auch ein gestrecktes Plateau aufweisen kann.
Der Maximalwert ist hierbei schon nach 10 oder 30 Minuten erreicht. Die Be-
funde wurden von Eisner und von Veil bestatigt. Wir lehnen es natiirlich
auch hier ab, die verschiedenen Kurventypen fiir die Diagnose der Vagotonie
oder der Sympathikotonie zu verwenden und méchten nur noch hinzufiigen,
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daB der letzte Kurventypus besonders bei Hypertonien und vegetativ Stigmati-
gierten im Sinne v. Bergmanns beobachtet werden konnte. Auch haben
Versuche, in denen einige Tage vor der Adrenalininjektion verschiedenartige
Nahrung (einmal Eiwei, einmal Kohlehydrate) verabreicht wurde, ergeben,
daB die Kurven sich zwar in quantitativer Beziehung stark verandern, in
qualitativer Hinsicht aber im wesentlichen gleich bleiben. Es sei noch erwihnt,
daB das Adrenalin weniger direkt in der Leber angreift, sondern wahrschein-
lich erst in den Nebennieren eine Adrenalinausschiittung bewirkt, die ihrerseits
die peripheren sympathischen Nervenendigungen in der Leber reizt und so zur
Zuckermobilisation fithrt.

Es kommt dabei zu vermehrter Saurebildung im Blut (Elias) wie auch zu
einer Vermehrung der H-Ionen, die nach neueren Untersuchungen fiir die
Zuckerbildung verantwortlich gemacht wird (Gottschalk und Pohle).

Eine Senkung des Kalkspiegels im Blut (Billigheimer) nach Adrenalin,
die parallel geht mit dem Grad der Erregbarkeit, interessiert uns insofern, als
Zondek neuerdings die Sympathikus-
reizung in direkte Abhingigkeit von
den Kalziumionen bringt und Bezie-
hungen dieser zur Konstitution zu be-
stehen scheinen (Kraus, Hausten).
Konzentrationssteigerung der Kalzium- 2%
ionen in der Zelle ist gleichbedeutend %
mit sympathischer Erregung.

Wie der Kohlehydratstoffwechsel a
wird auch der Eiweifistoffwechsel durch
Adrenalin beeinflufit. Es kommt zu
einer Steigerung der Stoffwechselvor-
ginge, zu erhéhtem Umsatz; gleich-
zeitig auch zu vermehrter Atmung und,
wenn auch nicht in allen Fillen, zu 4
erhohter Temperatur. Ob die beiden 4 f /
letzten Phanomene durch direkte Ein- oo}
wirkung auf die entsprechenden Zentren 009
oder durch indirekte Beeinflussung der- 098 55— 920 Zet 2w
selben als Ausdruck einer Regulation
infolge erhohter Verbrennung in der
Peripherie zustande kommen, ist nicht
geklart. Von besonderem Interesse diirften noch die Beobachtungen Billig-
heimers sein, da die Adrenalinblutdruckkurven von der jeweiligen Nahrung
des betreffenden Individuums beeinflult werden.

Zum Schlusse wollen wir wegen der vielleicht einzigen Ausnahme noch die
Wirkung des Adrenalins auf die Schweilldriisen kurz erwéhnen; obwohl diese
sympathisch innerviert sind, fiihrt Adrenalin nur in seltenen Fallen zur
SchweiBsekretion, oft dagegen zur Hemmung derselben (Billigheimer). Da
aber nach den Untersuchungen Diedens Adrenalin zur Schweillsekretion fiihrt,
sobald im Ischiadikus der Katze die anscheinend hemmenden Bahnen durch-
schnitten sind, wire auch dieser Widerspruch geklart, zumal von den meisten
Autoren bis dahin auf Grund pharmakologischer Tatsachen eine rein para-
sympathische Schweildriiseninnervation angenommen worden war. Langley
konnte neuerdings die Versuche Diedens nicht bestitigen. Die Frage bedarf
noch weiterer Klirung. Knauer und Billigheimer traten auf Grund von
Untersuchungen beim Menschen zum ersten Mal dafiir ein, dafl die Schweif3-
driisen sowohl sympathisch als auch parasympathisch innerviert werden.

Abb. 3. Typische Blutzuckerkurven nach
Adrenalin.

Handbuch der inneren Medizin., 2. Aufl. Band V. 70
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Pilokarpin. Als nichstes wichtiges pharmakodynamisches Mittel haben wir
das Pilokarpin, ein aus den Jaborandiblattern gewonnenes Alkaloid, zu be-
trachten. Wir injizieren zu Priifungszwecken 0,75—1,0 cg des salzsauren Salzes
subkutan. Dieses Gift wirkt mit einigen Ausnahmen wie parasympathische
Reizung. Es kommt zu starker Schweil- und Speichelsekretion, und zwar
bezeichnen wir die letztere als stark, wenn sie mehr als 75 ccm betrigt. Wir
beobachten ferner, entsprechend der parasympathischen Innervation der Gefal3-
erweiterer, Rotung der Haut. Die einer Vagusreizung entsprechende Puls-
verlangsamung kommt selten zum Ausdruck, meist beobachten wir eine para-
doxe Pulsbeschleunigung (Bauer, Wentges, Lehmann, Friedberg u. a.).
Die Versuche Luchsingers, nach denen auch die spinalen Schweilzentren
durch Pilokarpin erregt werden koénnen, beweisen, daf dieses Pharmakon nicht
nur peripher angreift. Es wirkt ferner auf die glatte Muskulatur der kleinen
Bronchien und kann dadurch bei besonders disponierten Individuen schwere
Asthmaanfille auslésen. Durch seine krampferzeugende Wirkung kann es auch
zum Erbrechen und Harndrang kommen. Auch auf den Darm wirkt es er-
regend (Katsch), ist aber durch die ,,unkoordinierte krampfartige Steigerung
der Darmmotilitat‘‘ (dyskinetische Darmbewegung) als Abfithrmittel ungeeignet.
Die neuerdings durch Bornstein studierte Wirkung des Pilokarpins auf Hamo-
globin-, Erythrozyten-, Serumeiweill und Blutzuckergehalt im Sinne einer Ver-
mehrung, die auf einer Wasserverschiebung innerhalb der Kérpers beruht,
konnen wir bestitigen. Es konnen alle diese Veréinderungen durch Atropin
prompt aufgehoben werden. Wir erwéhnen noch, dal nach den Untersuchungen
von E. Frank die parasympathisch erregenden Mittel steigernd auf den Tonus
des quergestreiften Muskels wirken, was diesen Autor veranlaf3te, eine para-
sympathische Innervation fiir den Muskel anzunehmen. Auch diese Wirkungen
werden durch Atropin aufgehoben.

Atropin. Als dritte wichtige Gruppe der pharmakodynamischen Mittel haben
wir diejenigen zu besprechen, die eine ldhmende Wirkung auf die fordernden
parasympathischen Nervenendigungen ausiiben. An erster Stelle steht hier das
Atropin, ein Alkaloid, bestehend aus einem basischen Alkohol, dem Tropin
und einer aromatischen S&ure, der Tropaséure. Zur pharmakologischen
Priiffung geben wir davon meistens 1 mg subkutan. Die Wirkungen sind
im Grunde die entgegengesetzten des Pilokarpins, wie wir schon angedeutet
haben. In erster Linie kommt es zu einer Hemmung der Driisensekretion,
Schweifl und Speichel wird unterdriickt. Ferner kommt es zur Pupillen-
erweiterung, worauf seine Hauptanwendung in der Augenheilkunde beruht.
Nicht in das Schema paBt das Atropin auf die Gefallerweiterer der Haut;
es kommt zur Gesichtsrétung. Am Herzen kommt es zu einer der Vagus-
lshmung entsprechenden Pulsbeschleunigung, der 6fters eine initiale Puls-
verlangsamung vorausgeht. Die Atropinwirkung am Magen ist sehr kompliziert;
sie hat durch die Untersuchungen Klees an dezerebrierten Katzen in vieler
Hinsicht Klarung erfahren. Vor allem scheint sie abhingig zu sein von dem
Sympathikustonus; ist ein solcher vorhanden, so hemmt Atropin die Magen-
peristaltik und den Tonus, spastische Erscheinungen werden gemildert. Auf
diesen Erscheinungen beruht die v. Bergmann besonders betonte Therapie
des Atropins beim Ulkus, wie bei den Tenesmen der Gallenblase. Fehlen die
sympathischen Impulse, so kommt es zu den gegenteiligen Effekten. Lasch
konnte an der v. Bergmannschen Klinik nachweisen, daB auch der eigent-
lichen tonusherabsetzenden Wirkung des Atropins ein kurzer Augenblick von
verstarkter Peristaltik und erhohtem Tonus vorausgeht. Am Darm verdanken
wir Katsch gute Kenntnisse iiber die Atropinwirkung; es kommt hier, be-
sonders wenn der Tonus vorher gesteigert war, zu einer Erschlaffung. Die
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Wirkung des Atropins ist nach den Untersuchungen von le Heux abhingig
von dem Vorhandensein des Cholins.

Betrachten wir die Wirkungen der drei besprochenen hauptsichlichsten
pharmakodynamischen Mittel, so miissen wir zugeben, daB3 keines von diesen
streng elektiv wirkt, sondern daB bei jedem Ausnahmen, sog. paradoxe Wir-
kungen zu beobachten sind. Deshalb machte auch schon Lewandowsky
darauf aufmerksam, da man die pharmakologische Priifung nur mit grofler
Kritik zur Erkennung von Innervationsarten heranziehen diirfte.

Wer sich fiir die spezielle Anatomie und Physiologie vegetativer Innervation
an den Erfolgsorganen und deren spezielle Pathologie interessiert, sei, da das
bisher und auch im folgenden gebrachte Tatsachenmaterial nicht ausreicht,
auf die speziellen Lehrbiicher verwiesen. Besonders findet sich in der Mono-
graphie von L. R. Miiller und seinen Mitarbeitern fiir jedes einzelne Organ
die normale und, soweit liickenhaftes Wissen hier reicht, die pathologische
Funktion geschildert. Wichtig ist auch die Zusammenfassung von E. Spiegel
und Higier.

AuBer den besprochenen Pharmaka gibt es natiirlich noch eine grole Zahl,
die neben ihren anderen Wirkungen auch noch besondere auf vegetative Apparate
haben, wir miissen aber auf deren Besprechung verzichten und auf die einschlégigen
pharmokologischen Biicher verweisen. Nur einige kurze Andeutungen mdogen
geniigen. So wissen wir von dem Morphin, daBl es zu einer Steigerung des
zentralen Vagustonus durch Herabsetzung der diesen démpfenden Hemmungen
fiihrt. Es kommt dadurch zu Pulsverlangsamung, Erbrechen, gelegentlich
schmerzhaften Magenspasmen, Verengerung der Lidspalte und der Pupille; am
Darm allerdings kommt es zu einer Beruhigung der Peristaltik, die Katsch
auf eine Reizung der splanchnischen Apparate zuriickfiihrt. Am Atemzentrum
kommt es zu einer Lahmung, weshalb wir das Mittel bei Pneumonien scheuen.
Wir erwahnen ferner das Skopolamin, das eine #hnlich Wirkung wie Atropin
entfaltet, und das wir neuerdings besonders bei Krankheiten, die mit einer
Tonussteigerung der quergestreiften Muskulatur verbunden sind, geben (Enze-
phalitis, Paralysis agitans).

Auch die Digitalis mochten wir erwihnen, deren Beziehungen zum Vagus-
zentrum (Pongs) bekannt sind.

Im Zusammenhange damit sei besonders des Kalziums gedacht, das neuer-
dings eine immer groBere Rolle fiir das Problem vegetativer Erregung spielt.
Billigheimer hat die Wirkung intravendser Kalziumgaben auf das Herz-
gefiBsystem einer systematischen Untersuchung unterzogen. Von den Resul-
taten sei hier nur einiges ganz kurz erwéahnt. Kalzium reizt in erster Linie den
Vagus, kenntlich an der Pulsverlangsamung. Seine Wirkungen sind gleichsam
eine Momentaufnahme der Digitaliswirkung, und zwar in jeder Beziehung,
auch was die Irregularititen anlangt. Diese wird besonders in ihrem ersten
Stadium durch Kalzium so regelmiBig verstarkt, daBl die lingere Dauer der
Pulsverlangsamung als Test fiir die Wirksamkeit des Digitalispriparates ver-
wandt werden kann. Von Interesse diirfte ferner sein, daB auf der Hohe einer
reinen Sympathikustachykardie (durch Adrenalin) die Pulsverlangasmung
durch Kalzium, d. h. die Vaguserregbarkeit, ganz enorm gesteigert war. Damit
soll nur ein charakteristisches Beispiel dafiir gegeben sein, daB entgegen den
antagonistischen Theorien Sympathikuserregung erhéhte Vaguserregbarkeit
bedingt und umgekehrt. Diese kann aber, wie schon R. Schmidt betonte,
gerade bei niederem Tonus vorhanden sein. Hiiten wir uns also endlich aus
starken Ausschligen bei pharmakologischen Priifungen Diagnosen wie Sym-
pathikotonie und Vagotonie zu stellen!

70%*
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Schlie3lich miissen wir noch der endokrinen Produkte gedenken, die in ihrer
Gesamtwirkung einerseits ausschlaggebend fiir die Verfassung des vegetativen
Systems sind und deren Produktion andererseits von der geregelten Funktion
dieses Systems abhingig ist. Wie nahe die Beziehungen zwischen vegetativen
Erscheinungen und der Wirkung eines inneren Driisenproduktes sein kénnen,
zeigt am deutlichsten das Adrenalin und der Vergleich seiner Wirkungen mit
denen des Schreckes. Auch bei diesem Affekt sehen wir Kontraktion der
GefiaBle, Pilomotorenerregung, Tremor, Hyperglykimie, bei Tieren Striuben
der Haare usw. Von der Schilddriise wissen wir, daB sie ein Sekret liefert, das
ebenfalls zu einer Erhohung der Stoffwechselprozesse, vielleicht auf dem Wege
iiber sympathische Apparate fithrt. Vagotonische und sympathikotonische Sym-
ptome beim Basedow (Tachykardie, Tremor, Schwitzen, Exophthalmus usw.)
sind ja bekannt. Neuerdings wissen wir von dem Pankreassekret, daf es gerade
diese Stoffwechselvorginge dampft, die durch Schilddriisensekret gesteigert
werden (L. Adler). H. H. Meyer nimmt an, daf} dies iiber parasympathische
Apparate vor sich geht. Hypophysin, aus der Hypophyse stammend, hat ahn-
liche Wirkungen wie Adrenalin sowohl auf den Blutdruck wie auf den Uterus.
Wir erinnern uns ferner an die den Vagustonus steigernden Wirkungen des
Ovariums, womit Erscheinungen der Osteomalazie in Zusammenhang gebracht
werden.

Aus den mannigfachen Wirkungen und Gegenwirkungen der inneren Driisen-
produkte hat Falta als erster ein Schema aufgestellt, aus dem hervorgehen
sollte, welche Driisen in gleichem Sinne, welche in antagonistischem Sinne
wirken sollen. Man kam dabei zu der allzu mechanistischen Vorstellung, nach
der bei dem Uberwiegen einer Driise, z. B. der Nebenniere, eine andere in ihrer
Funktion, z. B. das Pankreas, unterliegen soll. Es liegt hier im Grunde der-
selbe Fehler vor wie bei der urspriinglichen Fassung der Eppinger-Helschen
Lehre. Wir mochten auch fiir das Zusammenarbeiten der inneren Driisen das-
selbe geltend machen wie bei dem vegetativen System. Wird eine Driise in
erhohte Funktion geraten, so wird es innerhalb der Grenzen der Moglichkeit
auch zu einer Mehrleistung der entsprechenden antagonistischen kommen. Als
ein experimentelles Beispiel mochten wir anfiihren, dafl nicht, wie urspriinglich
Eppinger, Falta und Rudinger glaubten, Pilokarpin als Vagusreizmittel
die durch Adrenalin hervorgerufene Hyperglykimie herabdriickt, sondern im
Gegenteil, wie Frank und Isaak und Billigheimer nachweisen konnten, sie
sogar steigert. Auch mochten wir darauf hinweisen, dal z. B. kleinste Dosen
dieser Gifte ganz andere Wirkungen entfalten kénnen, wie gréBere und so iiber-
haupt eine Beurteilung aus den immerhin groben pharmakologischen Ex-
perimenten iiber Wirkung und Gegenwirkung der inneren Driisen eine sehr
schwierige sein diirfte.

Die Abhéngigkeit des Stoffwechsels vom vegetativem Nervensystem, sowohl
des normalen wie des pathologischen (Diabetes, Gicht, Fieber usw.) wird von
uns ausdriicklich nicht erértert, weil diese Krankheiten und ihre physiologischen
Grundlagen in den entsprechenden Banden ausfiihrlich behandelt werden.
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IV. Pathologie.

A. Die organischen Erkrankungen des vegetativen
Nervensystems.

Wer sich fiir die spezielle Anatomie und Physiologie vegetativer Innervationen an den
Erfolgsorganen und deren spezielle Pathologie interessiert, sei, da das bisher und im Teil IT
Gebrachte nicht ausreichen diirfte, auf die speziellen Lehrbiicher bzw. Zusammenfassungen
verwiesen, besonders bei L. R. Miiller, E. Spiegel und Higior.

Schiadigungen vegetativer Zentren oder Fasern, soweit sie Mitbeteiligung einer all-
gemeineren Erkrankung des Gehirns oder Riickenmarks sind, werden wiederum bei diesen
entsprechenden Krankheiten beschrieben werden, weshalb hier nicht auf sie eingegangen zu
werden braucht; so z. B. Schweillstérungen bei der multiplen Sklerose, Stérungen der
Dermographie bei Erkrankungen der Hinterstringe, Ausfalls- bzw. Reizerscheinungen der
Schweil- und Trinenzentren bei der chronischen Encephalitis epidemica, vasomotorische
Storungen bei Lisionen vasomotorischer Zentren oder Bahnen im Gefolge einer Apoplexie,
die reflektorische Pupillenstarre bei der Tabes dorsalis usw.

Eine der wichtigsten und uns am bekanntesten selbstindigen Erkrankungen
des vegetativen Nervensystems spielt sich am Auge ab. Ich meine den sog.
Hornerschen Symptomenkomplex, Ophthalmoplegia sympathica. Es
handelt sich dabei um eine Lahmung des Halssympathikus, sei es in dessen
Zentrum, sei es in dessen weiterem Verlauf. Um die entsprechenden Ausfalls-
symptome zu verstehen, machen wir uns kurz den anatomischen Verlauf klar:
Der Halssympathikus entsteht in dem sog. Budgeschen Centrum ciliospinale
(1. bis 3. Brustsegment); von da verlaufen die Fasern zur Umschaltstelle in
das Ganglion cervicale supremum. Von hier wiederum gehen die Nervi ciliares
longi, die sich mit dem ersten Trigeminusast verbinden, zu folgenden Muskeln ab:

1. Musculus dilatator pupillae, 2. Millerscher Orbitalmuskel, 3. Levator
palpebrae superioris (Musculus tarsi), 4. Schweilldriisen (glatte Muskulatur),
5. Gefallverengerer, 6. Tranendriisen.

Es ergeben sich aus dieser Zusammenstellung ohne weiteres die Folgen
einer Lahmung, namlich

1. Miosis, 2. Enophthalmus, 3. Heruntersinken des Oberlides und Hinauf-
steigen des unteren Lides (enge Lidspalte), 4. Anidrosis der erkrankten Seite,
5. Hyperamie und Hyperthermie; 6. iiber den Ausfall der Trinensekretion
hierbei wissen wir nichts Sicheres.

Im Gegensatz dazu kennen wir die Ophthalmoplegiainterna. Eshandelt
sich hierbei um absolute Pupillenstarre infolge der Zerstorung des gesamten
vegetativen Anteils des Okulomotorius, besonders in seinem Ursprungskern.
Der Okulomotorius verengert ja bekanntlich die Pupille, so daB diese Ver-
engerung nunmehr auf Lichteinfall sowie bei Konvergenz bzw. Akkommodation
nicht mehr zustande kommt.

Uber das Zustandekommen der reflektorischen Pupillenstarre, d. h. Fehlen
der Pupillenreaktion auf Lichteinfall bei erhaltener Konvergenzreaktion wissen
wir immer noch nichts Sicheres. Man lese hieriiber das Kapitel bei der Tabes
dorsalis nach.

Eines Symptomes bei Lahmung bzw. Reizung des Halssympathikus, das
vom Tierexperiment her schon lingere Zeit bekannt ist, miissen wir noch Er-
wihnung tun. Es handelt sich um die zum erstenmal von Kauffmann beim
Menschen beschriebene Heterochromie der Iris. Es kommt dabei meistens
im Gefolge von zur Schrumpfung fiihrenden Lungenspitzenprozessen zu Lasionen
des Halssympathikus und dadurch zu einer Depigmentierung der Iris auf der
betreffenden Seite. Zu solchen Lisionen des Halssympathikus kann es natiirlich
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auch durch andere Prozesse kommen, so z. B. durch einen Tumor, durch
Struma, durch SchufBlverletzungen, Aortenaneurysma, Halsrippen.

Zu erwihnen ist kurz noch die sog. Klumpkésche Laihmung, die auch im
Kapitel der peripheren Nervenerkrankungen nochmals erortert ist. Es handelt
sich hierbei um eine untere Plexuslihmung, bei der die kleinen Handmuskeln
und die Sensibilitit der Ulnarseite der oberen Extremititen betroffen sind.
Gleichzeitig damit sind auch die okulopupilliren Fasern des Sympathikus
geschadigt. Infolgedessen besteht Anisokorie, Zuriicksinken des Bulbus,
eventuell Ptosis der gleichen Seite, falls der Ursprungsnerv DI mitbetroffen
ist. AuBerdem kann es zu vasomotorischen Stérungen der betreffenden Seite
kommen.

Uber isolierte, anatomisch faBbare Erkrankungen der Innervation der
Trinendrisen, Speicheldriisen usw. ist uns nichts bekannt, soweit sie
nicht in das Kapitel z. B. der Enzephalitis fallen.

Isolierte SchweiBanomalien dagegen sind uns schon geldufiger, jedoch
auch hier ist man iiber Sitz und Art der Lasion noch recht im unklaren. Abnorme
regiondre Schweilldriisensekretion im Verlauf epileptischer Anfille z. B. sind
uns bekannt. Moglicherweise handelt es sich dabei um mitbeteiligte Schidi-
gungen von Schweillzentren im GroBhirn (Billigheimer).

Isolierte Schédigungen des Grenzstranges bzw. des Vagus, soweit sie
Organe im Brustraum betreffen, sind schwer faBbar. Immerhin konnen wir
die Tachykardien im Gefolge von Lungenschrumpfungen, Herzverdringungen
usw. als grobe mechanische Lision eines der beiden Nerven auffassen. Nach
den Untersuchungen Billigheimers, der den Einflul intravenéser Calcium-
gaben als Funktionspriifung fiir den Vagus in solchen Fallen verwandte, handelt
es sich dabei wahrscheinlich weniger um eine Akzelerans-(Sympathikus-)reizung
als vielmehr um eine Vagusschidigung. Von einer Vagusneuritis durch Blei-
schadigung berichtete NeuBer, ferner fand Kraus im Falle eines Kardiospasmus
mit Osophagusdilatation eine Degeneration des Nervus vagus. Weitere analoge
Feststellungen sind sparlich.

Mit einem Wort haben wir zu gedenken der halbseitigen vegetativen
Storungen, bei denen es zu Pupillenanomalien, vasomotorischen Veridnde-
rungen, Schweiflstérungen, pilomotorischen Stérungen auf einer Seite kommen
kann, Fille, wie sie von Mendel, Depisch und in einer gréBeren Zahl von
Knauer und Billigheimer beschrieben wurden. Fiir unsere heutigen
Begriffe sind diese Storungen zumeist funktioneller Natur, jedoch ist bei
einem weiteren Fortschreiten der Forschung anzunehmen, dall in entspre-
chenden Fillen auch hierfiir organische Verinderungen im Nerven gefunden
werden.

Von Interesse fiir uns ist weiterhin der Herpes zoster. Bei diesem handelt
es sich nach neueren Forschungen nicht nur um eine Erkrankung des Spinal-
ganglions, sondern nach den Untersuchungen Bielschowskys auch um Schédi-
gungen von sympathischen Ganglien des Grenzstranges oder deren Rami
communicantes; es fand sich bei der mikroskopischen Untersuchung in einem
derart befallenen Ganglion das Bild einer schweren hamorrhagischen Ent-
ziindung.

Wir miissen ferner erwihnen die Geschwiilste des vegetativen Nerven-
systems. Es ist dieses Gebiet fast durchweg nur von pathologisch-anatomischer
Seite her bearbeitet worden, da die betreffenden Tumoren klinisch keine erkenn-
baren Symptome im allgemeinen machen. Es handelt sich dabei um Ganglio-
neurome. Sie sind meistens in Verbindung mit der Recklinghausenschen
Krankheit beobachtet worden.
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Im weiteren wiirde hierher auch gehoéren die Schiadigung bzw. Geschwulst-
bildung des Nebennierenmarkes, das ja bekanntlich in engster Beziehung
zum Sympathikus steht. Als AuBerung dieser Schadigungen kennen wir den
Morbus Addison, der wiederum an anderer Stelle behandelt wird.

_ Es bleiben nur noch iibrig Schidigungen der vegetativen Nerven, deren
AuBlerungen sich im Abdomen abspielen. Jedoch tasten wir hier vollends
im Dunkeln.

Ofters wurde darauf hingewiesen, daf8 Veranderungen in den Bauchganglien,
z. B. im Plexus solaris, zu finden seien; jedoch sind hieriiber die Akten nicht
abgeschlossen, besonders wichtig wiren Untersuchungen an Bleikranken.
Ulkusahnliche Magensymptome soll auch nach Singer die Einpackung des
Vagus in Driisenpakete des Bronchialbaumes machen, was als mechanische
Schiadigung zu deuten wire. Auch hierin ist nicht das letzte Wort gesprochen.

Zum Schlusse sei noch kurz das Urogenitalsystem erwdhnt. Kortikale
Zentren sind fiir die betreffenden Organe besonders von L. R. Miiller sehr in
Frage gestellt. Fiir Hirnrindenzentren der Blase setzen sich vor allem Kleist
und A. Adler ein. Letzterer nimmt ein Zentrum fiir den Sphincter externus
in der Gegend des Hiiftzentrums zwischen Arm- und Beinzentrum fiir das
willkiirliche Hintanhalten der Miktion oder ihre Unterbrechung, ein zweites
fiir den Muskulus Sphincter internus in der Gegend des Bein- bzw. Fuflzentrums
fur die ausdriicklich gewollte Urinentleerung an. Ein drittes Zentrum fiir das
BewuBtwerden des Harndranges soll im Gyrus fornicatus, ein viertes, den
anderen iibergeordnet, im Stirnhirn gelegen sein. Kleist sah im Zusammen-
hang mit doppelseitigen Bein- bzw. FuBllihmungen auch Blasenstérungen auf-
treten. Vom Sakralmark aus ziehen Nervi pelvici, dem parasympathischen
System angehérend, und vom Lumbalmark aus der Plexus hypogastricus zur
Blase. Reizung der ersteren bewirkt Erschlaffung des Sphincter vesicae und
Zusammenziehung des Detrusors und sodann AusstoBung des Harns, wihrend
Reizung des letzteren Zunahme des Spinktertonus und Nachla des Detrusor-
tonus und somit Harnverhaltung verursacht (R. L. Miiller). Schéadigungen
dieser Anteile des vegetativen Systems kennen wir, wenn auch meist nicht
isoliert, ebenfalls im Verlaufe von Riickenmarkserkrankungen, wie besonders
bei der multiplen Sklerose, der Tabes dorsalis und bei Querschnittldsionen.
Besonders bei der ersterwiahnten Erkrankung kann es anscheinend zu isolierten
Kernliasionen der Spinalursprungszellen des Plexus hypogastricus kommen.
Es kann dabei der Sphinktertonus nicht verstirkt und der Detrusortonus nicht
gehemmt werden, wodurch es zu einem zwingenden Harndrang kommt, der
nicht iiberwunden werden kann. Durch Erkrankung der Zentren im Sakral-
mark kommt es ebenso wie bei Kaudaliasion oder Querschnittserkrankungen
im tbrigen Riickenmark zur Ischuria paradoxa, d. h. der Sphinkter hat die
Fahigkeit zum Erschlaffen, der Detrusor die des Zusammenziehens verloren.

Uber die Zentren des Genitale sind wir noch weniger unterrichtet wie
iiber die der Blase; Stérungen in diesen Organen sind auf Grund isolierter organi-
scher Schidigungen im vegetativen Nervensystem nicht bekannt. Es sei nur
kurz erwahnt, daB Reizung der hypogastrischen Nerven anscheinend Vaso-
konstriktion, Reizung der Nervi pelvici Vasodilatation hervorruft.



e __ __ - Okulomotorius {blan)

T~ . il
f St Ganglon ciliare (schwarg,
! - LA 1 S . Ganghon sphenopalatiuniu
i {scliwarz}
! | d
| 9= Do== ~- - Choerda rympani {blau)
|
_ .. Ganglion snbmaxillare
{schiwarz)
&
-5 SET Vagus {blau)
|
Fervikalmark (schwarz) - Y _— © R - Halssy mpathikus {rot}
Tt
rl
e 1 - Ganglienzellen i
% PBronghialsawn {schwarz)
Forii e N - e ;
lrl}{:(‘fl{:(_‘;l:;} Nerv o Y- - = -+ Sinusknoten (seliwarz)
= _n ] _*_ Vorbofssrheidewandkuote
- el 3 {srhwarz)
o o - === == Hissches lillndel (sebhwarz
- o % e, T
k" - 7 -y —‘----l,-- Splanchnikns {rot)
. Plenis myrntericis
] {averbachil) {(seliwarz)
Lumbalinark {seliwarg) -- j i
- =+~ Plexus cocliarns {rot)
™~ L
Sakralmark {schwarz) -
S I
'__. Ganglion mesenterieun
inferius (rot}
i
-~ = v ‘}‘ = Pleaus by pogasteleus {tot)
cory . any o . /
Nervug pelvlens (lau) -~ --5~---—- -
Frankenhiuserscher Plexus (Beliware) L ------ oo oy epmm Plevies vesicalis {sehwarz)

Abb. 4. Schematische Darstellung der antagonistischen Innervation der inneren Organe.

(Entwurf von Prof. Hasselwander- Erlangen.)

(Rot: sympathisches System. Blau: parasympathisches System. Schwarz: murales Nervensystem.
Violett: vegetative Zentren im Zwischenhirn und dessen Bahnen im Riickenmark.)



B. Funktionelle Pathologie des vegetativen
Nervensystems.

Von

Gustav, v. Bergmann-Frankfurt a. M.

1. Das vegetative Nervensystem als Teil des ,,vegetativen
Systems*,
zugleich die Exposition des Themas.

Das vegetative Nervensystem innerviert, wie wir sahen, alle Organe, schon
seine Bezeichnung als ,,viszerales’ Nervensystem bringt das zum Ausdruck
und dokumentiert dadurch die herrschende Rolle, die es fiir die Organfunktion,
ja fiir alle Organsysteme und deren Korrelationen besitzt. Es lie8e sich ein Zeit-
punkt denken, zu dem die spezielle Pathologie und Therapie darstellbar wire
vorwiegend vom Gesichtspunkt des Einflusses aus, den das viszerale Nerven.
gystem mit den zugeordneten Zellkomplexen (glatte Muskulatur, Driisenzellen,
Organparenchymen usw.) ausiibt. Aber noch weit iiber das Gebiet der Klinik
hinausgreifend laft sich, wie vor allen Dingen Friedrich Kraus es in den
letzten Jahren versucht hat, das vegetative Nervensystem auffassen als ein Teil
des ,,vegetativen Systems‘ iiberhaupt, und dieses ist maB- und richtung-
gebend fiir das Leben der Einzelligen und der einzelnen Zellen bis zur Kom-
pliziertheit hochster Saugetierorganisation, an der die moderne Klinik mit
Vorliebe heute das Individuelle studiert, um so die Physiologie und namentlich
die Pathologie der ,,Person‘ zu erschlieBen. So erhofft man Versténdnis
fir das Problem der Konstitution des einzelnen Menschen, des einzelnen
Kranken, ja sieht im einzelnen nur die Erscheinungsform, den Phanotypus,
des aus Generationen in ihrer unendlichen Kreuzung hervorgegangenen Indi-
viduums. Man will Riickschliisse ziehen auf den Genotypus, die Erbmasse
und so ontogenetisch wie phylogenetisch das, was wir Arzte am einzelnen
Menschen beobachten, einbeziehen in die Probleme und Ergebnisse nicht nur
der Konstitutionslehre, sondern auch der Vererbungsforschung.

»»Schon am Beginn — ich zitiere hier Kraus woértlich — der Individuation, dieser
Grundlage aller vitalen Lenkungen, sehen wir die Aktivitit jenes Teilsystems im Orga-
nismus, das Kraus und Zondek gegeniiber dem animalischen das vegetative Betriebs-
stiick genannt haben. Es ist das sehr ausgedehnte und wohl auch reichlich vorhandene
Uberbleibsel des wiihrend der Ontogenese nicht organspezifisch differenzierten Plasmas,
also im Phinotypus noch Reprisentant des originiren Ganzen. Glieder dieses vegetativen
Systems (im weiteren Sinne) sind: Grenzflichen (Membranen) der Plasmastruktur, dem

olloidelektrolyt zugehdorig, das Salzelektrolyt, eine Kombination antagonistisch wirkender
Kationen, ferner Puffer, Hormone, bestimmte endo- und exogene Reizstoffe und Gifte,
sowie ein Triebwerk von Katalysatoren. ZusammengefaBt, aber nur im regulatori-
schen Sinne, wird alles dies durch den vegetativen Nerven. Die Bewegungserscheinungen
in diesem vegetativen Betriebsstiick werden gelenkt durch (vor allem elektrische) Grenz-

flichenpotentiale.
Wenn ich dieses Zitat von Kraus aus einem Vortrag iiber ,,Vegetatives System und

Individualitit‘‘ hierher setze, so geschieht es, um den innigen Zus&mmenhanﬂenes regula-
torischen Nervensystems mit den wichtigsten biologischen Abléufen iiberhaupt zu be-
tonen, betitelt doch L. R. Miiller die zweite Auflage seiner ausfithrlichen Monographie

iiber das vegetative Nervensystem mit: ,,Die Lebensnerven“. Im Sinne der richtigen
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Einordnung dieses Teilkapitels unseres Handbuchs, das den funktionellen Gesichtspunkt
in den Mittelpunkt der Darstellung riicken soll, sei als Exposition unseres Themas gerade
einleitend die innige Verkniipfung und wechselseitige Abhéingigkeit alles dessen betont,
was zum vegetativen System gehort, so daBl die isolierte Betrachtung des Nervensystems
allein, auf die wir uns beschrinken miissen, die Unvollkommenheit in sich schlieBen wird.

Von den antagonistisch wirkenden Kationen sind die wichtigsten das Kalium einer-
seits, das Kalzium andererseits. S. G. Zondek meint auf Grund seiner Versuche, daB
nicht, wie man wohl bisher glaubte, das Kalium den Vagus reizt und das Kalzium den
Sympathikus, sondern umgekehrt, der Vagus dirigiert die Kaliumverteilung um und in
den Zellen, der Sympathikus die des Kalziums. Der Antagonismus der Kationen Kalium-
Kalzium sei in mancher Beziehung gleichzusetzen mit dem Antagonismus Vagus-Sym-
pathikus, in dem Sinne, daB der NerveneinfluB die Kationen dirigiert. Bei fehlendem
Kalzium bleibe im Experiment Sympathikusreizung erfolglos. Als Ursache fiir das Aus-
bleiben der Reizung dachte man bisher, da8 die Synapse, also die Schaltung zwischen den
pri- und postganglioniren Fasern aufgehoben sei. Man hat in diesem Sinne das Kalzium
als eine Art %jttsubstanz bezeichnet. Dagegen konnte Zondek zeigen, daBl bei Fehlen
von Kalzium der Darm auch unempfindlich wird gegeniiber Natrium und Kalium, gerade
wie gegeniiber der Vagusreizung. Bei Fehlen des einen Bausteines in derselben Zelle, nim-
lich des Kalziums, versagt auch die Kaliumwirkung, beide Ionen sind aufeinander an-
gewiesen. ,,Die Zelle bedarf der Nerven nicht, wenn eine bestimmte Ionenwirkung ein-
treten soll, sie bedarf aber der Ionen, wenn eine bestimmte Nervenwirkung erfolgen soll.
Wir miissen somit annehmen, daB Vagus und Sympathikus sich in die Aufgabe, die Kon-
zentrationsinderung der Elektrolyte hervorzubringen, teilen. Der Vagus ruft die Xon-
zentrationsinderung in dem Sinne hervor, dal das Kalium im Vordergrunde steht, der
Sympathikus dagegen in dem Sinne, daB das Kalzium das Ubergewicht erhalt. So ruft
die Verschiebung ges Elektrolytgleichgewichts die Funktionsinderung hervor und leitet
die Prozesse ein, die wir als Wirkung ger vegetativen Nerven aufzufassen gewohnt waren.

E. Frank fiihrt aus, da8 Kalziumverringerung eine Erregbarkeitssteigerung des Herz-
vagus bedeutet, aber geringste Kalkmengen sind notwendig, damit der Vagus iiberhaupt
anspricht. Die Funktion der beiden Kationen (Kalium-Kalzium) tritt sofort hervor, wenn
ihr Gleichgewicht verschoben wird, sei es durch Hinzufiigen der einen Ionenart, absolute
Vermehrung, oder durch Verminderung der anderen, relative Vermehrung. Unter dieser
Bedingung zeigt sich, da8 Kalziumanreicherung an der glatten Muskulatur wie Erregung
des Sympathikus, Kaliumanreicherung wie Erregung ges Parasympathikus wirkt. So
stellt sich auch Frank mit S. G. Zondek auf den Standpunkt, daB relative Kalzium-
vermehrung Adrenalin und Sympathikuswirkung einerseits, relative Kaliumvermehrung,
Azetylcholin und Parasympathikus andererseits, identische FunktionsiuBerungen der
Erfolgsorgane herbeifithren. — ,,Das Wesen der funktionellen Organstérungen, die wohl
immer auf eine abnorme Erregbarkeit des Vagus oder Sympathikus zuriickgefiihrt werden
konnen, ist also letzten Endes in einer Stérung der physiologischen Elektrolytkombination
zu suchen.” Untersuchungen von O. Loewi am Frosch haben gezeigt, daB nach schwacher
Vorbehandlung mit Kalzium eine stirkere Zufuhr von Kalium eine Nervenreaktion aus-
lost, die der iiblichen entgegengesetzt ist. Diese paradoxe Vaguswirkung ist auf die Kalzium-
vorbehandlung zuriickzufiihren und veranlaBt die Umkehr der Kaliumwirkung.

Diese wichtigsten zum Teil hypothetischen Anschauungen S. G. Zondeks, die hier
nur ganz unvollkommen und andeutend zitiert wurden, dienen uns hier nur dazu, den
Effekt eines vegetativen Nerven nicht nur in seinem eigenen normalen oder pathologischen
Verhalten zu suchen, sondern gleich eingangs klar zu machen, dal wenigstens eine seiner
Wirkungsarten abhingig ist vom elektrolytischen Milieu, in dem er wirkt, von der Salz-
konzentration in und um die Zelle, fiir die schlieBlich. Kalium einerseits, Kalzium anderer-
seits niur die Paradigmata sind, und bei denen auch die anderen Salze, also simtliche anor-
ganischen Elektrolyte, mitspielen miissen. Diese wieder sind abhingig vom Siure-Basen-
gleichgewicht in der Zelle und um die Zelle herum, also die H- und O%-Ionenkonzentra.tion
ist auch maBgebend fiir die Wirkung jener Kationen, fiir den Zustand der Grenzmembranen,
und der NerveneinfluB selbst — mag er sonst noch beschaffen sein, wie auch immer —
#ndert dieses Milieu, und damit &ndern sich die Auswirkungen am Erfolgsorgan. Als Loewi
am isolierten Froschherzen den Vagus reizte, so daB der Herzmuskel nach Art der be-
kannten Vagusreizung schlug, erhielt die Néhrlosung des Herzens Fahigkeiten, die auf
ein anderes Herz iibertragen, dieses schlagen lieBen, als wire es vom Vagus aus erregt.
Das gleiche gelang nach Sympathikusreizung im Sinne der bekannten Akzeleranswirkung
am Herzen. Loewi bezeichnet die so entstehenden Stoffe als Parasympathikus- und Sym-
pathikusstoffe und denkt beim Vagusstoff an einen cholinartigen Korper, wie ihn Magnus
als Erreger fiir die Darmperistaltik nachgewiesen hat. Loewi hilt fiir die wahrschein-
lichste Erklirung die folgende: unter dem EinfluB der Nervenreizung bilden sich Stoffe,
die ihrerseits die spezifische Reaktion des Herzens auf den Nervenreiz ausiiben. Man wird
diese Phanomene, die, anfangs bestritten, jetzt vollauf bestitigt wurden, auf hormon-
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artig wirkende Stoffe zurlickfiihren miissen und kaum mit Zondek so zu erkliren ver-
suchen, daB unter dem Einflu8 der vegetativen Nerven auch hier nur irgend welche Elektro-
lytverschiebungen stattfinden, jedenfalls zeigen sie uns, daB durch den NerveneinfluB

toffe entstehen, die cholinartig wirken, also als Erreger des parasympathischen Apparates,
und andererseits Stoffe, die wie Erreger des sympathischen Apparates wirken, also adrenalin-
artig. Mit diesem letzteren Hinweis sind schon die nahen Beziehungen gestreift, die das
vegetative Nervensystem zu den Stoffen der inneren Sekretion hat, ist doch der spezifische
Erreger des Sympathikus das Adrenalin, das Inkret der Nebenniere, und damit der best-
bekannte Stoff unter den Hormonen ausfiihrlicher oben gewiirdigt. Auch beziiglich der

Hormone bricht sich immer mehr die Vorstellung Bahn, daB sie in engem Zusammen-
hange mit und durch die Elektrolyte wirken, gerade wie die Regulatoren, nimlich die
viszeralen Nerven, welche andererseits die Produktion der Hormone férdern und hemmen,
aber auch durch die Hormone erregt und geddmpft werden.

"~ So laBt sich eine scharfe Trennung zwischen der regulierenden Funktion des vegeta-
tiven Nerven einerseits und der Wirkung der Salzelektrolyte, der Kationen andererseits,
ebensowenig denken, wie eine scharfe Scheidung zwischen hormonaler und Nervenwirkung:
,»2u dem vegetativen System, in welchem der Elektrolyt eine besonders bedeutende Stellung
einnimmt, gehéren auch die endokrinen Organe‘ (Kraus).

Diese Andeutungen sind nichts wie wesentliche Striche einer Skizzierung, die Rolle
des Wassers, die Plasmastruktur, die Probleme der Quellung, Membrandichtung, z. B.
durch Adrenalin, die Rolle des Cholesterins und Lezithins fiir die Membranen u. v. a. m.,
endlich das Triebwerk der Katalysatoren, der Fermente blieb fast unerértert. Das scheint
mir im Rahmen dieses Handbuches berechtigt, das die physiko-chemischen und anderen
%{rﬁlﬂen Fragen der pathologischen Ph%siologie nur heranzuziehen hat, soweit sie fiir die

grung spezieller Pathologie und Therapie Bedeutung haben, muB doch kritisch be-
tont werden, dal am AusmaB der weitreichenden Gedanken gemessen, heute noch das
experimentelle Tatsachenmaterial recht klein ist. Es geniige uns, auf ungeheuer wichtige

Zusammenhénge hinzuweisen, hiiten wir uns aber, unter dem Argument heuristischen Wertes
allzu begrenzten, aus Griinden der Denkékonomie meist antagonistisch angeordneten Hypo-
thesen zu streng zu folgen. Im gegenwirtigen Zeitpunkte ahnen wir, daB fiir die Klinik Zusam-
menhiénge einmal erschlossen sein werden, die uns einen viel tieferen Einblick geben werden
als bisher, aber noch ist es mehr ein Ahnen, noch stehen sich widerstreitende Anschauungen
gegeniiber. Welch riesiges Tatsachenmaterial ist beispielsweise zusammengetragen in bezug
auf die innere Sekretion, man denke nur an Biedls klassisches Werk, und wie diirftig
sind unsere diagnostischen Moglichkeiten, wenn wir am Einzelfall die sog. inkretorische
Driisenformel erschlieBen sollen, oder, einfacher ausgedriickt, feststellen mochten, wieviel
oder wiewenig von jedem Hormon dem Individuum im Einzelfalle zuflieBt. Im Vergleich
zur Lehre von der inneren Sekretion ist das, was wir vom Sdure-Basengleichgewicht, von
der Kationenwanderung und den Membrandichtungen beim Menschen wissen, noch Neu-
land, und die quantitative Bestimmung eines einzelnen Bestandteils im Plasma, wie etwa
die viel geiibte des Kalziumspiegels, oft als gar nicht eindeutig zu bezeichnen, wenn nicht
durch Beobachtung anderer Abliufe uns Einblick verschafft wird (s. Billigheimers
Ausfiihrungen auf S. 1093). Wissen wir doch mit Straub, daB das Plasma des Arterien-
blutes sich in der Regel durch Isotonie, Isoionie und Isohydrie auszeichnet und dennoch
die Zusammensetzung auch nur der anorganischen Umwelt der Zellen weitgehend vom
Zustande des Blutplasmas abweichen kann, ja ein niedriger Kalziumspiegel an sich konnte
geradezu ein Hinweis sein, da viel Kalzium die Zelle umgibt, weil das Kalzium vom Blut
zu den Geweben abgewandert ist, ebensogut wie aber auch das Blut gleichzeitig mit den
Geweben an Kalzium verarmt sein kénnte. Im einen Falle wiirde die Auswirkung sym-
pathischer Innervation vollig anders sein wie im andern und die H— OH-Ionenkonzentration
kann wiederum selbst bei gleicher Kalziummenge verindernd die Zellmembranen beein-
flussen und schon so den Kalkaustausch zwischen der Zelle und ihrer Umwelt veréindern.
Endlich wird ja das Gesamtkalzium bestimmt und nicht das wirkende ionisierte. Daf
diese kritische Einstellung Befunde wie den niedrigen Kalziumspiegel bei der Tetanie gelten
148t und vieles andere mehr, sei, obwohl selbstverstindlich, noch besonders betont.

All diese Erorterungen haben neben dem Zweck, das vegetative Nerven-
system nur als einen Teil des ,,vegetativen Systems® erscheinen
zu lassen, den anderen, auf die ungeheuere Bedingtheit und Kompliziertheit
hinzuweisen. Damit verbindet sich fiir unsere Zwecke die Vereinfachung, daf
es zur Zeit iiberfliissig erscheint, viele pathologisch-physiologische und klinische
Arbeiten im einzelnen zu zitieren oder zu wiirdigen, die, wie es mir scheinen
will aus dem Neuland, das miihselig umgebrochen zu werden beginnt, jetzt
schon reife Friichte ziehen wollen fiir arztliche Fragen am Krankenbett. Kaum
eine Wochenschrift, die nichts brichte, was nicht in Beziehung zum Thema
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stinde; daraus allein erhellt schon die Notwendigkeit, hier auf eine Gesamt-
iibersicht zu verzichten und nur zu dem berichtend und kritisch Stellung zu
nehmen, was fiir die spezielle Pathologie im Sinne dieses Handbuches wichtig
erscheint. Aber auch an sich wird diese Darstellung sowohl liickenhaft wie
einseitig sein und nur zu einigem sich &uBern, was in der funktionellen Pathologie
des vegetativen Nervensystems uns naher beriihrt:

Vagotonie und Sympathikotonie sind immer noch reichlich gebrauchte
Schlagworte der Gegenwart. Wie soll der Arzt sich ihnen gegeniiber verhalten ?
Hier stehen wir weniger vor dem Problem der Neurosen des vegetativen
Nervensystems, die man als Begriff im folgenden kaum verwendet finden
wird, sondern vor einem Problem der Konstitution, oder im Sinne von
J. Bauers ausgezeichnetem Werk vor einem Problem der konstitutio-
nellen Disposition zu inneren Krankheiten. Der Leser wird es bei
den Konstitutionsanomalien dieses Handbuches kaum abgehandelt finden, es
gehort mit demselben Recht hierher und hat mit dem Ausdruck der ,vege-
tativ Stigmatisierten, den ich geprigt habe, in der funktionellen Patho-
logie des vegetativen Nervensystems einen berechtigten Platz. Wie innig es
mit der inneren Sekretion verkniipft ist, zeigt wieder die Unteilbarkeit des
vegetativen Systems als Ganzen an. Da ja jenes Konstitutionsproblem auch
Beziehungen zu den vegetativen Zentren und zur Psyche hat, soll der
Versuch gemacht werden, jene Verkniipfung mit psychophysischen Unter-
suchungsmethoden, die die Briidder Jaensch vorgenommen haben, hier zu
schildern. Die Grundlage fiir die Feststellung einer vegetativen Stigmatisierung
hat der Status des vegetativen Nervensystems zu bieten, mogen wir
auch noch so sehr in der diesbeziiglichen Untersuchungsmethodik vorliufig
beschriankt sein. Dieser Status gibt aber Hinweise auch fiir das Verstdndnis
der einzelnen Krankheiten, die zum vegetativen Nervensystem in
Beziehung stehen, und reiht sie, auch wenn es sich nicht um funktionelle
Organerkrankungen handelt, in das gréBere Ganze ein. Weiter sind eine Reihe
von Phénomenen, die vom erkrankten Organ als Reflexbeziehung ausgehen,
von diagnostisch so hohem Werte bei der Erhebung der Anamnese und der
Krankenuntersuchung, da3 ihnen, die in einem engen Zusammenhange mit dem
Schmerzproblem der Organe stehen, ein besonderer Abschnitt eingerdumt
wurde, und endlich haben die letzten Jahre den Versuch gebracht, bei gewissen
Krankheiten, die Beziehungen zum vegetativen Nervensystem haben, operativ
vorzugehen.

So sind es, anders vielleicht wie bei den meisten Kapiteln dieses Handbuches,
weniger die einzelnen Krankheiten, die hier Besprechung zu finden haben,
sondern die Rolle des viszeralen Nervensystems bei ungemein vielen Organ-
und Allgemeinkrankheiten, noch mehr aber ein konstitutionelles und disposi-
tionelles Moment, das mit dem vegetativen Nervensystem in Verbindung steht.
LaBt es sich auch eigentlich nur erfassen, wenn man einmal das erweiterte
vegetative System als Ganzes darstellen kann und jenes Nervensystem nur als
einen innig mit ihm verflochtenen Teil, so konnten doch hier weniger Krank-
heitsbilder unter dem Gesichtspunkt der pathologischen Physiologie beschrieben
werden, als einiges Wichtige herausgegriffen werden, das als funktionelle Patho-
logie des vegetativen Nervensystems Bedeutung fiir Krankheitsbereitschaft und
Krankheit hat.

Im Sinne einer Exposition unseres Themas sei als SchluBl dieses einleitenden
Abschnittes die aus ihm sich ergebende Gliederung des Stoffes gebracht.

1. Das vegetative Nervensystem als Teil des vegetativenSystems.

2. Die vegetativ Stigmatisierten.

3. Der Status des vegetativen Nervensystems.
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4. DieRolle des vegetativen Nervensystems beieinzelnen Krank-
heiten.

5. Die Reflexphéinomene und Organschmerzen.

6. Die Chirurgie des vegetativen Nervensystems.

2. Die ,vegetativ Stigmatisierten.

Die Bezeichnung ,,Sympathikotonie und namentlich ,,Vagotonie‘
hat sich so sehr im Sprachgebrauch der Arzte eingebiirgert, da8 man allein
schon daraus schlieflen mdochte, sie habe trotz aller Einwendungen, die dagegen
erhoben worden sind, ihre Existenzberechtigung erwiesen (Dresel), jeden-
falls aber zwingt uns die Tatsache, daB mit diesem Begriffe in so ausgiebigem
MsaBe fast von jedem praktischen Arzte gearbeitet wird, zu ihr eingehender
Stellung zu nehmen, zumal es sich dabei um mehr als eingebiirgerte Schlagworte
handelt, sondern, wenn auch nur vereinzelt in der wissenschaftlichen Literatur
der Gegenwart, die Vago- und Sympathikotonie verwendet wird, um gewisse
auch klinisch wichtige Verhaltnisse zu umschreiben. Ubersehen wir die Ent-
wicklung der klinischen Probleme, die sich in den letzten 15 Jahren an diese Be-
zeichnung kniipfen, so stellt sie unseres Erachtens ein pragnantes Beispiel dafiir
dar, wie eine in ihrer urspriinglichen Fassung heute ganz unhaltbare Hypothese
in hervorragendem MaBe befruchtend gewirkt hat, wie unter diesem Zeichen
eine so ungeheuere Menge von wertvollen Feststellungen und anregenden Ge-
dankengingen entwickelt worden sind, daBl die klinische Medizin jene Monographie
von Eppinger und HeB iiber die ,,Vagotonie® des Jahres 1910 dankbar als
einen Markstein in der Entwicklung der Frage fiir alle Zeiten wird anerkennen
miissen, auf dem Wege, der von groBen Physiologen, in erster Linie den englischen
(Langley, Starling, Gaskel, Bayli}, Elliot) und von deutschen Pharma-
kologen, vor allem Hans Horst Meyer und seinen Schiilern, gebaut wurde,
um die gewonnenen Ergebnisse iiber das vegetative Nervensystem im érztlichen
Denken zu bewegen. ,,Wenn man bedenkt, wie weit bereits die Pathologie des
peripheren Nervensystems ausgebaut ist, muf} es fiir den Arzt, der Krankheiten
innerer Organe behandelt, fast beschimend wirken, wenn er sich sagen muB,
daB es eine Pathologie des Nervensystems der inneren Organe kaum dem Namen
nach gibt.“ Diese Worte der Eppinger-Hefschen ,,Vagotonie weisen auf
den Versuch hin, die Neurologie der viszeralen Organe anzubahnen,
aber auch heute noch liegt die Méglichkeit des Erkennens so unglaublich viel
schwieriger wie dort angenommen wurde, da alles jetzt mehr denn je — im
vorigen Abschnitt wurde schon darauf hingewiesen — in auf- und niedergehenden
Wellen erscheint, die die Stromungsrichtung des Flusses oft nicht leicht erkennen
- lassen. 1879 spricht Ottomar Rosenbach zuerst von einer Vagusneurose,
1891 nimmt v. Noorden namentlich durch die Dissertation von Buchholz
den Gedanken wieder auf, 1908 bringt Ziilzer in einer ganzen Reihe von Kranken-
beobachtungen ein Tatsachenmaterial zusammen, das er unter dem Gesichts-
punkt der chronischen Vagusneurose zusammenzufassen vermag. Hier liegen
die Anfinge, die nun ausgebaut werden, speziell unter dem EinfluBl der Wiener
Pharmakologenschule, zur Hypothese von Eppinger und HeB. Selbst wenn
ich mich heute, ebensosehr wie von Anfang an, der Prigung Vagotonie
und Sympathikotonie entgegenstelle und geradezu die Fortfithrung dieser
Schlagworte als ungliicklich und irreleitend fiir ein vorurteilsloses Forschen
bezeichnen mufl, sei abgesehen vom historischen Wert darauf hingewiesen,
daB in jener Monographie klinisch noch ein anderes, ganz groBes Verdienst
steckt, namlich der Hinweis und die Zusammenfassung von all den Krankheits-
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zusténden, die mit der Funktion des vegetativen Nervensystems in einen Zu-
sammenhang gebracht werden kénnen. So kann man auch heute noch jene
Schrift als eine Fundgrube bezeichnen, aus der eine Menge klinischer Probleme
zu weiterer, wertvoller Arbeit zu gewinnen ist.. Vom strengen, namentlich
pharmakologisch gestiitzten Antagonismus zwischen Sympathikus und Para-
sympathikus ausgehend stellte Eppinger Krankheitsbilder und Konstitutions-
typen auf, die nur im einen oder anderen System einen erhéhten ,Tonus‘
zeigen sollten und sich deshalb, wenn man sie in bezug auf die Innervation
ihrer Organe untersuchte und vor allem die Funktion ihrer antagonistisch
innervierten Organe durch die Pharmaka des vegetativen Nervensystems priifte,
sich in allen Teilen diametral entgegengesetzt verhalten sollten. Es ist zu be-
klagen, dafl nicht schon damals zahlreiche Feststellungen an Kranken mit der
Rubrizierung aller Einzelergebnisse vertffentlicht worden sind, denn wer sich
seither die Miihe genommen hat, solche reinen Vagotonie- und Sympathiko-
tonie-Patienten klinisch vorurteilsfrei zu untersuchen, hat nicht eineneinzigen
Fall reiner Vagotonie oder Sympathikotonie publiziert?!). Das, was
sich gegen die Pragung ,,Tonus* einwenden 148t, hat auch seither niemand besser
auseinandergesetzt wie Rudolf Schmidt im Jahre 1918 in seinem Artikel
,»Tonusprobleme und Vagotonie® (Zeitschr. f. klin. Med. Bd. 86). Es bleibt
danach unméglich, das etwa, was der Physiologe als ,,Vagotonus‘‘ bezeichnet,
in Analogie zu setzen mit dem, was klinisch gemeint ist, ja auch die ,,erhohte
Erregbarkeit, die Dresel gesetzt wissen will, bringt uns nicht weiter, selbst
sein Argument, daB unter schiefen, ja falschen Bezeichnungen so manches in
der Klinik eingebiirgerte Wort seinen Wert behalt, wenn man nur weiB}, was es
bedeuten solle, kénnte nur dann Geltung besitzen, wenn die klinische Fest-
stellung des durchgreifenden Antagonismus aufrecht zu erhalten wire.

So muBte ich, als wir uns gleich anfangs der kritischen Priifung der Vagotonie-Hypo-
these unterzogen, schon im Jahre 1912 zu dem Schlusse kommen: ,,da8 weit haufiger
Individuen gefunden werden, die sowohl auf Sympathikus- wie auf Vagusmittel stirker
reagieren als in der Norm, wihrend Fille von annihernd reiner Vagotonie und Sympathiko-
tonie weit seltener sind, ja im strengen Sinne des Wortes kaum vorkommen.*“ Z. B. wurde
der Vagotoniker mit weiter Pupille geschildert, in einem Referat des Jahres 1912 in Ham-
burg schilderte ihn aber Hans Horst Meyer theoretisch véllig konsequent mit enger
Pupille, aber praktisch — davon iiberzeugen wir uns immer wieder, sind die weiten Pupillen
die Regel. — ,,Der Kliniker also sieht kaum je reine Formen, sieht die Mischformen un-
endlich hiufig und vor allem auch solche, bei denen die Schwiche des Nervensystems
durchaus nicht auf das vegetative System beschrinkt bleibt, sondern sich mit dem zerebro-
spinalen vergesellschaftet. Aufgabe nicht nur der Neurologie, sondern gerade der inneren
Medizin wird es sein, durch ausgedehnte Untersuchungen am Krankenbett das Verstdndnis
der Neurosen im weitesten Wortsinne, namentlich auch der Organneurosen zu vertiefen
(1912).“ — Solche Widerspriiche, wenn man den Antagonismus sufrecht erhalten wollte,
finden sich fast bei allen Organen, der Widerspruch in bezug auf die weiten Pupillen mag
das erste gewesen sein, was auffiel. J. Bauer, der hier kritisch und klinisch griindlich
vorgegangen ist, kam zu ganz analoger ablehnender Stellungnphme, wie gerade in bezug
auf Dresels Versuch ein ,,allen widersprechenden Forderungen gerechtwerdendes System'
zu konstruieren, betont sei. Uber die Schwierigkeit, daB die SchweiBdriisen anatomisch
vom Sympathikus innerviert sind, aber gerade auf Pilokarpin und fiir gewdhnlich nicht
auf Adrenalin reagieren, mag man noch auf verschiedene Weise hinwegkommen, das ist oben
(S. 1087 u. 1092) besprochen. Am Herzen mag Bradykardie haufiger sein als Tachykardie,
aber wie vieldeutig eine Pulsverlanga.mun%{ ist, so daB sie als vagisches Zeichen durchaus
nicht ohne weiteres angesprochen werden kann, das hat gerade Wenckebach mit Nach-
druck betont. Sie verstirkt sich kaum durch Pilokarpin, Atropin in groBeren Dosen kann
sie erst hervorrufen, und wenn durch gréBere Atropindosen es zur Tachykardie kommt,
ist auch das noch nicht ein Beweis fiir einen Vagustonus oder eine reizbare Schwiche im
Vagusgebiet. Sog. Vagotoniker mit Tachykardie sind nichts Seltenes, und gingen wir auf
noch schwerer iibersehbare Funktionen am Herzen ein als die der einfachen Frequenz,

1y Die Autorenreihe siche bei Bauer: Konstitutionelle Dispcsition zu inneren Krank-
heiten. 3. Aufl. S. 188. Berlin: Julius Springer.



Die ,,vegetativ Stigmatisierten. 1105

wiirden die Vaguszeichen ganz unsicher, immer spielt das Erfolgsorgan eine wesent-
lichste Rolle und mit ihm das intramurale Nervensystem. Der Vagusdruck-
versuch z. B. ist ganz vorwiegend in seinem Ausfall bestimmt vom Zustand des Erfolgs-
organs (Wenckebach).

Solange man den Pylorusschlu vom Vagus abhingig dachte, galt der Pylorospasmus
als Vagotoniesymptom. Als Klee seine Abhingigkeit gerade vom Sympathikus zeigte,
wurde er nicht mehr dafiir verwendet und man begniigte sich, auf den Spasmus der prépylo-
rischen Region hinzuweisen. weil dessen Abhingigkeit vom Vagus erwiesen war (Dresel).

|;-l!
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Abb. 58 und 5b. Intravendse Adrenalin-Injektion bei zwei Hypertonikern (!/y u. 1 mg).
Abb. 5b zeigt eine psychische Schmerzreaktion.

1 Einstich. ¢ Injektion.

Wir mégen an diesen wenigen Beis%)ielen sehen, daB es sich fiir die, die die Vagotonie
aufrecht erhalten wollen, natiirlich unbewuBt um eine Dialektik handelt, hinter der eine
petitio principii steckt. Weil die Hypothese vagotonischer Individuen aufrecht erhalten
werden soll, wird eine Menschengruppe konstruiert, die nur die Zeichen vermehrter Erreg-
barkeit im vagischen Gebiet hat und keine im sympathischen. Solange eine Organfunktion
auf vagische%nnerva.tion zuriickgefithrt werden kann, gilt sie als Symptom, und damit
als diagnostische Stiitze, wenn durch neue Tatsachen das Symptom nicht mehr verwendet
werden kann, so hat der postulierte Vagotoniker z. B. keinen Pylorospasmus mehr, Es
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handelt sich also um eine konstruierte Menschengruppe von Kranken oder Ge-
sunden, aber nicht darum, daB die vorurteilsfreie Untersuchung zahlreicher Menschen
wirklich nur Erregbarkeitszeichen im einen oder im antagonistischen Nervengebiet ergibt.
Dresel, der bei a%len Reserven, die er macht, wohl als letzter noch am Voriommen von
reinen Vagotonikern und Sympathikotonikern festhilt, erklirt fiir das wichtigste in der
Entscheidung die Blutdruckkurve nach subkutaner Adrenalininjektion. Dr. Billigheimer,
der sich mit den Adrenalinblutdruckkurven eingehend beschiftigt hat, hat aus seiner Er-
fahrung dazu oben Stellung genommen (8. 1088); auf seine und J. Bauers, wie mir scheint,
berechtigten Einwiinde, neben denen anderer Autoren, kann hier nicht eingegangen werden.
DaB die Vieldeutigkeit des Resultates jenes Kriterium fiir Vagotonie wie fiir Sympathiko-
tonie durchaus nicht besser erscheinen liBt als ein anderes, méchte ich aber betonen.

Wie sehr iibrigens bei intravenosen Injektionen, die Dresel nicht vornimmt, schon
als psychisches Ereignis, und durch den Schmerz die Blutdruckkurve beeinfluBt wird,
zeigen die beigegebenen Abbildungen. Nimmt man, ohne diese Fehlerquellen zu beriick-
sichtigen, den Blutdruck nach intraventsen Adrenalininjektionen, so sind die Resultate
stark davon beeinfluft. Wenn man zeitlich den Einstich von der Einspritzung so trennt,
daBl man die Nadel in der Vene lit und erst einige Zeit spiter injiziert, lassen sich ganz
erhebliche Anderungen in der Kurve erzeugen. Das sind keine Einwinde gegen das- Vor-
gehen Dresels, das ja ein anderes ist, trotzdem scheint es mir nétig, da, wenn auch nicht
viele, Autoren gelegentlich das intraventse Vorgehen anwenden, auf solche Fehlerquellen
hinzuweisen.

Es steht noch heute so, ,,da hochstens viele Zeichen erhéhter Vagusansprechbarkeit
mit wenigen aus dem Sympathikusgebiet sich kombinieren oder auch Sympathikuszeichen
iiberwiegen.” Zwischen diesen Formen alle nur denkbaren Modifikationen und Ubergiinge.
Wir fanden schon 1912, ,,da8 Individuen, die nur in einem Gebiet Stigmata boten, streng
genommen kaum vorkommen. — Aus diesen hier nur skizzierten Griinden habe ich vor-
geschlagen, analog den Stigmata der Hysterie die Stigmata des vegetativen
Nervensystems unvoreingenommen am Kranken festzustellen und nur in
diesem Sinne einen Status des vegetativen Nervensystems zu erheben. ,,Man
vergesse aber nicht, daB nicht nur die Einheit dieser Systeme zum Teil eine Abstraktion
ist, die manchen Tatsachen Gewalt antut, sondern daB vor allem noch komplizierte Nerven-
systeme der Organe vorhanden sind. Wie wenig wiiten wir beispielsweise von der Herz-
funktion, wenn wir nur die extrakardialen Herznerven beriicksichtigen wollten. Kaum
anders steht es gerade mit dem Intestinaltraktus und seinen Plexus. Will man die Klinik
nicht allzu lange an zum Teil noch hypothetischen Auffassungen festlegen, so resigniere
man sich zu dem schon hier skizzierten Vorschlage, nur Symptome zu verzeichnen.* ,,Am
Magen zeigte ich die Variation aller Symptome und wies darauf hin, daB durchaus nicht
allein Vagussymptome vorliegen. Ist schon die Abhéngigkeit des Schwitzens, der Vaso-
motoren iiberhaupt, vom Vagus strittiges Gebet, so sind Exophthalmus, Tremor nach
unserem Wissen zum Sympathikus gehorig. Sehr viele der untersuchten Patienten waren
auch im é#lteren, diffuseren Wortsinne als Neurotiker zu bezeichnen.‘

,»Selbst die pharmakologische Priifung, so wenig sie berechtigt sein mag, der Ana-
tomie oder Physiologie eine Scheidung antagonistisch wirkender Nervensysteme vorzu-
schreiben, wies uns sehr bald darauf hin, daB8 Gegeniiberstellungen im Sinne jener Lehre
von Hans Horst-Meyer, wie sie Eppinger und I%eB der Klinik zu geben versucht haben,
ganz undurchfiihrbar und einfach falsch sind. Die Schlagworte ,,Vagotonie‘ und ,,Sym-
pathikotonie‘‘ sollten ausgemerzt werden. So weit man versucht hat, die Neurosen des
vegetativen Nervensystems gegeniiberzustellen den zentralen oder Psycho-Neurosen, ist
auch hier die Sonderung als Fehlgriff zu erkliren. Wir haben mit anderen betont, daB
im vegetativen System reizbare Individuen oft genug ganz deutlich sich als Neurastheniker
im Sinne von Psychoneurasthenikern erwiesen und gerade sowohl z. B. in der Steigerung
der Reflexe quer gestreifter Muskulatur iibererregbar sind. Eigentlich wiirden die vegetativ
Stigmatisierten in die Niéhe der Menschen mit Organneurosen einzureihen sein, wenigstens
derjenigen, die an mehreren Viszera die Zeichen leichter Erregbarkeit bieten, aber auch
die Scheidung der Psychoneurosen und der Organneurosen, wie mancher Neurologe sie
%elten laBt, ist ja keine durchgreifende, sind es doch die Neurastheniker, die oft genug

rganneurosen zeigen.* ,,Zusammenfassend a8t sich sagen: wir sind weit davon entfernt,
aus einer pharmakologischen oder sonstigen Priifung bestimmte Aussagen iiber eine Er-
regbarkeit im vegetativen Nervensystem zu machen, wir kénnen meist nicht einmal sagen,
ob eine vermehrte Reaktion auf dem Wegfall von Hemmungen oder auf einer vermehrten
Erregung beruht. Wir kénnen oft noch weniger sagen, ob im Hemmungs- oder im Fér-
derungsapparat vom Zentrum her vermehrte Impulse verlaufen, oder ob das Organ selbst
im neuro-muskuldren Apparat sich iibererregbar zeigt, und doch wird die Haufung von
sog. Stigmata im vegetativen Nervensystem, meist verbunden mit anderen nervésen
Erscheinungen am zerebrospinalen Nervenapparat, uns einen besseren SchluB gestatten,
ob ein Individuum von der Norm abweichend reagiert, als nur der irztlich intuitiv
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ewonnene Eindruck von nervés. DieseZitate aus weit zuriickliegenden Arbeiten

ediirfen auch heute noch keiner wesentlichen Korrektur, und der Vor-
schlag statt von Vagotonie und Sympathikotonie zu sprechen, sich zu be-
gniigen mit dem Terminus ,stigmatisiert im vegetativen Nervensystem®,
den ich m. E. eingefiihrt habe, und dem viele gefolgt sind, ist wohl heute noch, fiir die Praxis
gedacht, eine geeignete Formulierung, ja im Ausdruck der ,,vegetativ Stigmatisierten‘,
der seinerzeit nur eine Kiirzung darstellte, konnten wir heute eine Verbesserung finden,
indem er sich den Vorstellungen vom erweiterten vegetativen System von Kraus aufs
beste anpaft.

Eppinger und HeB haben fiir jene Erkrankung, bei der das Zusammenwirken vegeta-
tiver Erregbarkeit mit einer Hormonsteigerung besonders deutlich ist, beim Morbus Basedow,
bereits die Mischung vagischer und sympathischer Zeichen wahrgenommen, weil hier die
Sympathikuserregbarkeit so besonders deutlich in die Augen springt, und sie mit der
Basedowpsyche in Zusammenhang gebracht, gerade weil auch bei Geisteskranken die
Mischung der Zeichen ihnen besonders auffiel. Zu einer Zeit, in der die Lehre der vegeta-
tiven Zentren im Gehirn noch in den ersten Anfingen war, wurde so, fiir diese Félle wenig-
stens, die Aufmerksamkeit auf die zentrale Regulierung gerichtet, und auch Dresel erklirt
jiingst im Zusammenhange mit seinen und seiner Mitarbeiter so wichtigen Feststellungen,
die Gruppe der im gesamten vegetativen Nervensystem Ubererreghbaren mit zentralen
Stérungen, die hormonal beeinfluBt sein sollen. Wenn ich, wie aus den alten Zitaten her-
vorgeht, im Grunde nur die in beiden vegetativen Nervensystemen Ubererregbaren an-
erkenne und jetzt wieder darauf hinweise, daB sie meist auch Zeichen psychischer Erregbar-
keit bieten, so nihern sich viele dieser Menschen den basedowihnlichenn Individuen. In
der Tat laBt sich, wenn wir uns von der Wippe des Vagus-Sympathikus-Wagebalkens
fortbegeben, die ungeeignet ist, die Dinge klar zu sehen, unter den Stigmatisierten eine
‘Gruppe herausschilen, die man beschreiben kann als Menschen mit Glanzauge bis zum
Exophthalmus hin, mit reichlicher Tranensekretion, oft Blahhals, vaskularisierter, auch
hypertrophischer Thyreoidea, disponiert zum Schwitzen, mit Neigung zur Tachykardie,
meist mit kalten und nassen Hénden, Dermographismus, vermehrter Neigung zum Er-
réten und Erblassen, Neigung zum Tremor, Neigung zu erhohter Magen- und Darmtitig-
keit, bezliglich Magensekretion und Magenperistole, am Darm, nicht nur Durchfallsneigung,
sondern auch spastischer Obstipation, dabei mit affeltbetonter Psyche, und wenn man sie
im Sinne von R. E. Jaensch auf ihre eidetischen Anlagen untersucht, auch in dieser
Richtung oft stigmatisiert. Die Aufzahlung dieser wenigen Stigmata — von pharmako-
logischen Priifungen ist dabei zunichst abgesehen — zeigt schon, daB, gesteigert gedacht,
bei Hochgradigkeit dieser Symptome, es die Symptome des Morbus Basedow sind; wie
bei diesem sind nicht stets alle Symptome vorhanden, auch dort Analoga zum ,,Vollbasedow*:
wie zu ,,Formes frustes. Wenn nur geringgradige Andeutungen vorhanden sind, befinden
sich die so Stigmatisierten noch in den Grenzen des Normalen, meist werden sie auf Pilo-
karpin mit besonders starker SchweiBsekretion, aber auch auf Adrenalin mit vermehrter
‘Ansprechbarkeit rea%ieren. Es ist verstandlich, wenn diese Konstitutionsgruppe in An-
lehnung an unsere alten Feststellungen jetzt von W. Jaensch als B-Typ (dem Basedow
verwandter Typus) bezeichnet wird. Will man diese Stigmata nach ihrer vagischen und
sympathischen Auswirkung rubrizieren, so zeigt sich fiir die Zeichen, bei denen es nach
dem Stande unserer Kenntnis iiberhaupt méglich ist, daB in buntem Wechsel beide neben-
einander bestehen. Ein klinisch fruchtbarer Einteilungsversuch hat sich deshalb ganz
zu 16sen von jenem Dualismus Vagus und Sympathikus, so wichtig er zum Versténdnis
isolierter Betrachtung einer einzelnen Organfunktion ist. Ich werde spiter auseinanderzu-
setzen haben, daB auch éin anderer Typus auf der Basis klinischer Empirie aufgestellt
werden kann, der, im dhnlichen Sinne wie der B-Typus Beziehung zum Basedow hat, einen
solchen zur Tetanie bietet. Peritz hat analoges bei seinen erwachsenen Spasmophilen
ausgesagt, und auch dort findet sich der Hinweis, da$ diese Individuen im animalen Nerven-
system die von der Tetanie bekannten Zeichen elektrischer Ubererregbarkeit bieten. So-
bald man nach zwei Gesichtspunkten scheiden will, ist die Unvollkommenheit jedes ordnen-
den Prinzips selbstverstindlich, und es ist unvermeidlich, daB neben halbwegs reinen B-
und T-Typen sich Kombinationsformen nur allzu reichlich finden. Auch von diesen, den
sog. B-T-Typen wird zu handeln sein. Und wenn uns gerade das psychische Verhalten
und die Mitbeteiligung des animalen Nervensystems zwingt, den Zentren besonderes Inter-
esse zu schenken, andererseits in Basedow und Tetanie schon der Hinweis auf das Hormo-
nale gegeben ist, so darf doch gerade — schon das Spasmophile der Tetanie weist darauf
hin — die Peripherie nicht vergessen werden, hat doch die Tetanie Beziehungen zum Kalk-
stoffwechsel, zeigt regelméBig den niedrigen Kalziumspiegel und das Nachlassen der Uber-
erregbarkeit bei Kalziumzufuhr, die sicher nicht nur die Zentren beeinfluBt.

. Hier ist des neuesten Versuches zu gedenken, das Schwergewicht der Erklarung ver-
schiedenster Reaktionsarten auf die Peripherie zu verlegen. Ganter aus der Klinik Mora-
witz unterscheidet nach dem Tonus der glatten Muskulatur die ,,Anatoniker‘ mit
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erhdhtem, die ,,Apotoniker‘ mit erniedrigtem Tonus.. Er meint alle Krankheiten, die
Eppinger und He8 als ,,vagisch* bezeichnen, in seine Gruppe der Anatoniker aufnehmen
zu llt)iinnen; so verlegt er den Unterschied in die Peripherie. Der Grundzug jedes einzelnen
Menschen wire mitbestimmt, je nachdem bei ihm Stoffe der Morphium- oder der Digitalis-
gruppe iiberwiegen. Hat schon das Interesse fiir die Kationen die Aufmerksamkeit in
die Peripherie verlegt — wenn auch der Kalium-Kalziumantagonismus nicht allein dort
zu suchen ist —, so liegt hier als Bedenken vor, dal die Einseitigkeit dieser Hypothese —
wenn auch Ganter zentrale Einfliisse nicht ausschlieBen will — nun wieder einen strengen
Dualismus auch fiir die Eingliederung vieler Krankheiten erwachen 1it. Wenn zu den
»»Anatonikern‘‘ das Asthma, gleichgiiltiz ob kardial, bronchial oder renal, die Obstipatio
spastica, schliefllich die groBen Krankheitsgruppen der Nephritiden und der Herzinsuffi-
zienz, nicht der Herzschwiche, und zu den ,,Apotonikern® die meisten fieberhaften Er-
krankungen, insbesondere der gréBte Teil der Infektionskrankheiten, in erster Linie die
Tuberkulose, in gewissen Stadien die Lues, der Diabetes mellitus sowie insipidus, der
Basedow, die Nephrosen, der Arthritismus, die Anamie, alle Kachexien, die Herzschwiche
gerechnet werden und zum wichtigsten Kriterium die Durchblutung der Haut genommen
wird, wobei die Ausnahme der ,,roten Anatoniker* als ,,Anatoniker II* und der ,,roten
Apotoniker* als ,,Apotoniker I1* bezeichnet werden, so ist jedenfalls eines klar, daB} wir
uns vom Versuch, im Konstitutionsproblem weiter zu kommen, hier véllig entfernen. Hier
sollen Krankheiten und Krankheitsgruppen dualistisch gesondert werden, wihrend in
Eppingers Hypothese geradeso wie g::ilDresel und seinen Mitarbeitern, vor allen Dingen
aber bei Kraus selbst, der groBe Gesichtspunkt gewonnen ist, in dem wir — mag die
vorgebrachte Kritik uns in einigen Punkten auch trennen — doch nach einem Ziele
streben, konstitutionelle Menschengruppen zu unterscheiden mit Krankheitsbereitschaft,
und Krankheiten, welche sich auswirken auf dem Boden einer Krankheitsbereitschaft.
So ist in keinem Falle die Apo- und Anatoniker-Hypothese Ganters eine auf die Peri-
pherie projizierte Wandlung der Lehre von Eppinger und He8, die geei%&let sein kdnnte,
an ihre Stelle zu treten. Geht man von nur einem unterscheidenden Merkmal aus, in
diesem Falle Hyper- und Hypotonus der glatten Muskulatur, kann die Auflésung durch
ein Plus- und Minuszeichen gefunden werden, gerade als wenn man Vagotonie und Sym-
pathikotonie nur von einer Adrenalinblutdruckkurve abhingig machen wiirde, was iibrigens
in dieser Schirfe Dresel nicht getan hat. Die Aufgabe, die wir 16sen sollen, liegt weit
komplizierter. '

Der Versuch von W. Jaensch, auf der Basis seiner Gliederung in B- und T-Typen
die Funktion der Zentren mit zu erfassen, scheint mir im Zusammenhange mit dem vegeta-
tiven System Bedeutung genug fiir das Konstitutionsproblem zu haben, um es an dieser
Stelle, in Anlehnung an ein mir zur Verfiigung gestel&es Manuskript meines Mitarbeiters
W. Jaensch zu bringen. Auch hier wie bei Eppinger und HeB oder Ganter ist vieles
durchaus Hypothese und sicher in Zukunft vieles des Umbaues bediirftig, aber gegeniiber
der allzu groBen Einseitigkeit Ganterscher Einteilung versucht er wenigstens, viele Zu-
sammenhinge zu sehen und nicht durch bloBe Vereinfachung der Schwierigkeiten Herr
zu werden. Da dieser Gedankenkomplex neben anderen Wurzeln auch aus dem hervor-
gewachsen ist, was ich mit meinen Mitarbeitern Westphal und Katsch unter ,,den vege-
tativ Stigmatisierten‘ frither zu erfassen versucht habe, komme der hypothetische Ver-
such, weit dariiber hinaus zu bauen, hier zu Worte:

W. Jaensch benutzte die experimentell-psychologische von seinem Bruder E. R.
Jaensch geschaffene Untersuchungstechnik 1) der sog. ,,subjektiven, optischen Anschauungs-

!) Einiges Wichtige tiber die Untersuchungsmethode zur Priifung auf
eidetische Veranlagung.

1. Zwangloses Betrachten (nicht Fixjeren!) eines roten Quadrates von 5 cm Seiten-
lange, das auf einen 50 cm vom-Auge des Untersuchten entfernten grauen Schirm aufgelegt
ist. Nach 15—20 Sekunden Wegnahme des roten Quadrates. Auf dem grauen Untergrund
erscheint dann ein Nachbild oder ein Anschauungsbild in Urbildfarbe oder Komplementér-
farbe. Das Anschauungsbild unterscheidet sich. vom Nachbild z. B. dadurch, daB es schirfere
Rénder aufweist und dem Emmertschen Gesetz nicht gehorcht.

2. Erzeugung eines Nach- oder Anschauungsbildes auf dem eben beschriebenen Wege.
Messung der Seitenlinge des erzeugten Quadrates mit dem Zirkel in Ausgangsstellung.
Verschiebung des Schirmes in eine Entfernung von 100 und dann 150 cm vom Auge des
Untersuchten. In jeder Stellung wieder Messung der Seitenlinge des erzeugten Quadrates
mit dem Zirkel. Das Nachbild wichst proportional mit der Entfernung, die Seitenlinge
des Bildes ist also bei 100 cm Entfernung 10 cm, bei 150 cm 15 cm gro8. Das Anschauungs-
bild gehorcht diesem Gesetz nicht. Es wichst zwar ebenfalls mit zunehmender
Schirmentfernung, aber meist viel weniger stark als das Nachbild.

3. Man leEt er Untersuchungsperson auf dem grauen Schirm ein Bild, am besten in
Schwarz-Wei z. B. aus einem Miinchner Bilderbogen vor und li8t das Bild ungezwungen
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bilder*, die eidetischen Erscheinungen, die in der Regel bei Jugendlichen besonders aus-
esprochen sind. Diese Erscheinungen der optischen Sphire sind mit den physiologischen
%Ia,chbildern vergleichbar, ohne mit ihnen identisch zu sein. Es handelt sich um Phénomene,
die neben Eigenschaften der Nachbilder mit Vorstellungen, sog. Vorstellungsbildern, in
Zusammenhang stehen und wirklich gesehen werden. Ein Eidetiker kann also z. B.
ein friiher dargebotenes Bild nach der \%’egnahme mit allen Einzelheiten und Farben sich
nicht nur wieder lebhaft vorstellen, sondern, wie vorher das wirkliche Bild, im vollsten
Sinne des Wortes wieder sehen und auf diese Weise sogar vorher nicht besonders bemerkte
Einzelheiten nachtriglich feststellen, die er vielleicht in der Vorlage, wenigstens nicht be-
wuBt, mit dem Auge erfaBt hatte. Trotz dieses, dem Gesichtsempfinden nahestehenden
Charakters dieser sog. ,,Anschauungsbilder war es moglich, bei gleich hochgradiger Aus-
prigung der Phianomene zwei verschiedenartige Typen zu unterscheiden, namlich solche,
in denen die nachbilderartigen Elemente relativ iiberwiegen, und solche, in denen die vor-
stellungsbilderartigen Eigenschaften vorherrschen. Je nach dem iiberwiegenden Tyﬁus
werden unterschieden: ein B- und ein T-Typus, da festgestellt wurde, daB3 die optischen
Erscheinungen des Nachbildtypus im somatischen einem Funktionskomplex klinisch
tetanoider Natur entsprechen, und daB unter experimenteller Abwandlung der Versuchs-
bedingungen immer der gleiche psycho-physische einheitliche Funktionskomplex hervor-
gerufen, beziiglich unterdriickt werden kann. So kann beispielsweise durch Kaliumphosphat
eine Steigerung des psychophysischen T-Komplexes erzeugt werden, ebenso durch Atmungs-
tetanie wie durch starke Beanspruchung der motorischen Funktionen. Umgekehrt wird
er durch Kalzium unterdriickt. Es erweist sich, daB solche Individuen mit bestimmten
grundsitzlichen Vorstellungsweisen, die experimentell nachweisbar sind, reagieren.

Ein anderer entgegengesetzter Funktionskomplex trat bei Individuen hervor, welche
optische Anschauungsbilder besaBen, die vorstellungsnahe sind. Diese Anschauun%sbilder
mit tiberwiegendem Nachbildcharakter sind, dhnlich wie die physiologischen Nachbilder,
ohne mit ihnen identisch zu sein, von héheren psychischen Einwirkungen unabhingig
und zugleich persénlichkeitsfremd. Sie erscheinen dem Individuum wie von auBen auf-

edringt. Diese Phinomene sind weniger beeinflubar durch Kalzium wie Kaliumphosphat.

8 konnte nun nachgewiesen werden, daB optische Erscheinungen von iiberwiegendem
Vorstellungscharakter eine somatische Parallele besitzen in einem in den Vordergrund-
treten gewisser vegetativer Reaktionen, wobei diese Typen in hervorragendem Grade
auf psychische und vorstellungsméiBige Reize ansprechen. Wegen der Verwandtschaft
dieses letzteren Typus mit in klinischem Sinne basedowoiden Erscheinungen wurde fiir
diese Individuen die Prigung des B-Typus gewihlt. Sie zeigen parallel mit ihrem optischen
Verhalten in bezug auf die Anschauungsbilder nicht nur eine erhéhte psychogene Reaktions-
fihigkeit, sondern sind in ihren somatischen Erscheinungen gerade auf psychogene Reize
stark ansprechend, sind ,,vegetativ stigmatisiert. Beide Funktionskomplexe, der B- und
T-Komplex, sind in jedem Organismus angelegt, der dominierende aber beherrscht die
gesamte Erscheinung der Personlichkeit. Mischungsverhiltnisse, die die Dominanz weniger
deutlich zeigen, sind dann als B-T-Typen zu bezeichnen. Die Annahme einer solchen
Kombination ist nétig, da namentlich jugendliche Individuen gekennzeichnet sind durch
gesteigerte optische, sog. ,.eidetische’ Erscheinungen und somatisch durch tetanoide

tigmata, beispielsweise hohere galvanische und mechanische Erregbarkeitsstufen der
peripheren Nervenstimme, andererseits durch vegetative Stigmatisierung im oben aus-
einandergesetzten Sinne. Es wiederholt sich also etwas Analoges beim Versuch der Schei-
dung wie beim Problem Vagotonie, Sympathikotonie und Mischformen, nur daB reinere
B- und T-Typen vorzukommen scheinen und diese in keiner Weise etwa mit dem Begriff
vagotonisch oder sympathikotonisch in Deckung zu bringen sind. Der reinere T-Typ

betrachten. Nach 20—30 Sekunden Wegnahme des Bildes. Der Eidektiker sieht auf der
Unterlage auch nach Wegnahme des Bildes das.Bild selbst noch als Anschauungsbild
in allen Einzelheiten und Farben und kann an dem Anschauungsbild vorher nicht besonders
bemerkte Einzelheiten noch nachtréglich feststellen, die er an der Vorlage nicht bewufBt
mit dem Auge erfaBt hatte.

Die Anschauungsbilder des reinen T-Typus sind starr und meist, nicht immer, komple-
mentér zum Urbild gefirbt, die des reinen B-Typus sind durch éufere und innere Ein-
wirkungen, besonders auch durch Vorstellungen leicht beeinfluBbar und verdnderlich und
meist urbildmaBig gefarbt. Der innere Zusammenhang von somatischem T-Komplex und
Anschauungsbild verrit sich auBer durch die Parallelitit der Erscheinungen in ihrer spe-
zifischen Reaktion auf Kalk. Kalkdarreichung nimlich beeinfluBt den Merkmalskomplex
des T-Typus einschlieSlich des optischen Stigmas in verschieden starkem MaBe — oft
durchgreifend und dauernd — und bringt somit in unvergleichlich kiirzerer Zeit das gleiche
hervor, was sonst die physiologische Entwicklung durch den Altersfortschritt entstehen lit,
Den Merkmalskomplex des B-Typus laBit die Kalkzufiihrung dagegen, sowohl somatisch
wie psychisch, véllig unbeeinfluBt. i

71*
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besitzt vor allen Dingen an den Augen erkennbare Zeichen, ein verhaltnismaBig kleines,
nicht auffallend glinzendes, manchmal ausgesprochen mattes Auge von niichternem,
kalten Ausdruck. Mitunter zeigt er einen physiognomischen Ausdruck, der mehr oder
weniger ausgesprochen die Ziige des sog. Uffenheimerschen Tetaniegesichts auf-
weisen kann, némlich eine %ewisse Verkniffenheit des Gesichtsausdrucks, eine miBmutige,
manchmal sogar angstliche Physiognomie. Mitunter jedoch fallt an dem Gesichtsausdruck
und den Augen einfach nur das vollstindige Fehlen dessen auf, was gerade die Physiognomie
des B-Typus auszeichnet, namlich vor allem jenes groBe, strahlende Auge, dessen Aus-
druck meist lebhaft ist, stets von starken seelischen Schwingungen belebt scheint, dessen
Pupillen auf die innere Vorstellungswelt hin reagieren im Sinne eines lebhaften Spiels mit
Tendenz zur weiten Pupille, so sehr, daB auf den Lichtreiz hin die Pupille sich nur anfing-
lich verkleinert und unmittelbar darauf gleich wieder weit wird. — Alle Symptome des
Tetanoiden, beziiglich die zugehorigen Latenzzustinde, kommen im Bereich des Normalen
vor, wie die erhhte galvanische und mechanische Erregbarkeit sowohl auf motorischem
wie auch sensiblem Gebiete im peripheren Nerven nachweisbar. Dachte man frither nur
an eine anatomische oder funktionelle Insuffizienz des Epithelkorperhormons, so richtet
sich die Aufmerksamkeit der Gegenwart mehr auf eine Ionenkonstellation zuungunsten
des Kalziums gegeniiber dem Kalium. Dagegen kann auch ein sonst scheinbar reiner
T-Typus auf pharmakologische Priifungsmittel die Ubererregharkeit des gesamten vegeta-
tiven Nervensystems dokumentieren. Auch in bezug auf das Studium des Hautwider-
standes im Sinne der Gilde meisterschen Untersuchungen scheinen Unterschiede zwischen
B- und T-Typus zu bestehen. So mochte W. H. Jaensch unterscheiden ein psycho-vegeta-
tives und ein physio-vegetatives System, ersteres zum B- und B-T-Typus in Beziehung
setzend, letzteres zum reineren T-Typ. Der physio-vegetative Reflexbogen soll iiberwiegend
Beziehungen zum vagischen, der psycho-vegetative %{eﬂexbogen Beziehungen zum vagi-
schen und sympathischen Nervensystem haben. Ihre Beziehungen zu den endokrinen
Funktionen und bestimmten Ionenkonstellationen wurden schon angedeutet, einerseits
die Epithelkorperchen, andererseits die Schilddriise. Wenn diese Teilung, deren generelle
Durchfiihrbarkeit gewiB auf ahnliche Schwierigkeiten st68t, wie bei allen Versuchen, im
wesentlichen das Beobachtete nach zwei Seiten hin zu ordnen, Schwichen haben mag,
so liegt in ihr doch als wertvoll jedenfalls der Versuch im Sinne des in der Einleitung an-
gedeuteten, das ,,vegetative System‘ als Ganzes in seiner Zusammenwirkung heranzu-
ziehen und namentlich durch die Verwendung experimente].l-Tychologischer Methodik,
bei der auf naturwissenschaftlicher Basis positive Befunde zu erheben sind, sich nicht auf
rein Physisches allein zu stiitzen, sondern das Psychophysische einheitlich zu erfassen.
Driingt sich doch bei der Beobachtung der vegetativ Stigmatisierten immer wieder auch
ihr gezeichnetes psychisches Verhalten auf. In dieser Verkniipfung somatisch-funktioneller
Erscheinungen und funktionell-psychischer Erscheinung:n liegt fiir mich der Hauptwert
des Versuches jener Gliederung von Jaensch. Auch da, wo eidetische Anlagen nicht so
stark hervortreten wie oft bei den Jugendlichen, sind analoge Gesichtspunkte verwendbar,
also gewissermaBen fiir alle Individuen. Es besitzt die Gliederung Wert fiir gewisse Grund-
verhaltungsweisen der Wahrnehmungs- und Vorstellungswelt bei Nichteidetikern, die sich
ebenfalls experimentell priifen lassen. So konnten die Briider Jaensch zeigen, daB die
B- und T-Komplexe als psycho-physisch einheitliche Funktionskomplexe im Sinne psycho-
hysischer Reaktionstypen aufzufassen sind, die bis zu einem gewissen Grade in jedem
I())l'ganismuns angelegt sein miissen. Ihre jeweiligen Mischungsverhiltnisse bestimmen ge-
wisse Grundverhaltungsweisen aller Reaktionen der verschiedensten psycho-physischen
Reaktionsgebiete eines Individuums. Der dominierende psycho-physische Komplex kann
dabei der Gesamtheit aller Reaktionen einer Persénlichkeit den Stempel aufdriicken und
damit meist auch ihrem AuBeren. Es ist aber nicht unbedenklich, die Konsti-
tutionen nur nach dem #uBeren Habitus gliedern zu wollen. Die Verein-
fachung, die verfiihrerisch ist, bedeutet hier in jedem Sinne eine VerauBer-
lichung. Damit wird mancher Versuch der Gegenwart charakterisiert. Auch hier gilt
wieder, daB héufig der B- und T-Komplex in einem Individuum in ungefihr gleichem
Mischungsverhiltnis aufweisbar ist. Es kommt selbst vor, 8o meint W. Jaensch, daB
sich der eine Typus mehr nach der einen Seite hin, z. B. im AuBeren; nach allen anderen
Richtungen hin aber der andere Komplex durchsetzt, und so kommt er analog dem, was
von den ;,vegetativ Stigmatisierten* von mir gesagt wird, auch zu dem SchluB, daB die
Mischfille die hiufigsten sind; die ganz reinen Typen verhiltnismaBig selten. Es wiire der
T-Komplex unmittelbar an den Reiz gebunden und daher relativ starr und eindeutig sich
auswirkend, somatogen und zugleich relativ unabhingig von héoheren psychischen Ein-
flissen. Der B-Typus verlduft in den Reaktionen weniger isoliert innerhalb einzelner
Reizfelder, also diffuser, mehr unter Beteiligung der Gesamtpersonlichkeit, zugleich hoherer
psychischer Faktoren, Er ist weniger eindeutig vom Reiz selbst bestimmt, weniger starr.
So lieBen sich biologische Linien erkennen; die bis zu einem gewissen Grade entwicklungs-
geschichtlich begriindet sind.



Die ,,vegetativ Stigmatisierten‘. 1111

L. Edinger bezeichnet den Funktionstypus des Palaeencephalon als einheitlich reflex-
maBig eindeutig ,,an den Reiz gekniipft‘‘. Hoéhere seelische Begleiterscheinungen, ins-
besondere Affekte, begleiten diese Hirnteile und ihre Funktion noch nicht. Das Palae-
encephalon ist nach Edinger der Triger aller Reflexempfindungen und aller dumpfer
instinktmaBiger seelisch-primitiver Regungen. Erst vom Auftreten eines Neencephalon
in der Tierreihe, von den Reptilien an, macht sich das Auftreten von Affekten im eigent-
lichen Sinne bemerkbar. Zugleich bezeichnet Edinger die Reaktionsart dieser hoheren
Hirnorganisation, unter der wir im wesentlichen die Hirnrinde des Menschen zu subsum-
mieren haben, als eine solche, die zeitlich nicht mehr streng an den Reiz gekniipft ver-
lauft, nicht mehr eindeutig, sondern mehrdeutig ist und zugleich héhere psychische Begleit-
eracheinungen zeigt. Wir kénnen in diesem Sinne von einem palaeencephalen und von
einem neencephalen Funktionstypus sprechen. Es sei hier verwiesen auf die ausfiihrliche
Arbeit von F.H. Lewy, in der er die Beziehungen von vegetativem System, Tonus und
Bewegungsvorgingen, aber namentlich den EinfluB der vegetativen Zentren, auf diese
Erscheinungen untersucht und sie fiir Funktionszusammenhénge im menschlichen Orga-
nismus wertet. Er betont das synergetische Wirken der Zentren so sehr, da er im Zentral-
organ von einem sympathischen Vaguskern, dem er die Bezeichnung ,,vegetativer Oblon-
gatakern* zulegt, spricht. Es ist das vagische System nach Levy ein wirklich aus der Zerebro-
spinalachse ausgewanderter, vorgeschobener Teil eines Hirnnervenkernes, dessen geneti-
schen Zusammenhang mit dem Hirnstamm wir als primiér dem des Sympathikus gegen-
tiberstellen miissen, der erst sekundir die zentrale Verbindung aufnimmt. So mag der
Vagus unmittelbarer subkortikal und der ontogenetisch friihere sein. F. H. Lewy hat
die entwicklungsgeschichtliche Stellung der von ihm betonten subkortikalen vegetativen
Zentren und ihrer nach seiner Auffassung obersten Stationen im Corpus striatum zu
Palaeencephalon und Neencephalon verhiltnismiBig kurz behandelt. Er betont aber, da8
beim Menschen primér und immer die Funktionsverkniipfung der striiren Bewegungs-
kombinationen ihrer vegetativen Begleiterscheinungen und Bewirkungen mit den Affekten
eng ist; spiter schrinkt er dies ein: ,,Fassen wir die Aufgabe des Streifenhiigels: Corpus
striatum plus Globus pallidus kurz zusammen, so kommt in ihm, weit iiber die Einzel-
handlung hinaus, die Zuordnung der vegetativen Begleiterscheinungen affektauslosender
oder richtiger instinktiver Kollektivhandlungen zustande. — Wir haben im Zusammen-
wirken der entwicklungsgeschichtlich alteren palaeencephalen und jiingeren neencephalen
Hirnorganisationen im menschlichen Zentralorgan wie in der Peripherie des Organismus
wesentlich das Zusammenspiel dessen vor uns, was wir als das Zusammenwirken kortikaler
bzw. subkortikaler Aktionsbereitschaften im psycho-physischen Organismus bezeichnen
konnten, dhnlich etwa wie Kraus von der kortikalen und der subkortikalen oder Tiefen-
person spricht. W. Jaensch will also in dem Sinne den Begriff des vegetativen Systems
(Kraus) erweitern, daf3 er die menschliche Personlichkeit nach ihrer vegetativen Seite
im weitesten Sinne zentralwirts wie peripher in ihrer jeweiligen Funktionsfirbung als
eine Resultante auffaft aus den vegetativen Funktionenkomplexen subkortikaler bzw.
kortikaler Art. Er spricht von der vegetativen Struktur des menschlichen Organismus
als ,konzentrischer Schichtenstruktur‘ der psycho-physischen Person. Er meint nun, da8
der T-Typus eine engere Beziehung zum Subkortex im Zentralorgan zu besitzen scheine
bzw. zu dessen reflexmiBiger Auswirkung in der Peripherie des Organismus. Der T-Typus
wiirde somit der ,,subkortiforme'¢ (palaeencephale) — Biotypus — zu nennen sein, im Sinne
der Edingerschen Formulierung. Der B-Typus wiirde dementsprechend im Zentralorgan
und in der Peripherie, der andere groBe entwicklungsgeschichtlich bestimmte Biotypus
,kortiformer bzw. neencephaler Struktur sein miissen. So stellt, sicher wenigstens von
heuristischem Wert, W. Jaensch die Hypothese auf, daB der T-Typus, der die Gesamt-
Eersdnlichkeit beherrschen kann, in seinem Charakter bestimmt wird von funktionellen

eaktionsformen, die schon phylogenetisch dem Palaeencephalon zukommen. Die mensch-
liche Zentralorganisation setzt sich aus beiden gewordenen Anteilen zusammen, die im
wesentlichen identisch sind mit dem, was man als Kortex und als Subkortex bezeichnet.
So wiirde es verstindlich sein, daB es einerseits Menschen geben kénnte, bei denen sowohl
in der Peripherie des Organismus wie im Zentralorgan der funktionelle Anteil palaeen-
cephaler Struktur, zugleich auch der ganze Reflexapparat, durchaus iiberwiegt gegeniiber
den entsprechenden Verhiltnissen neencephaler Struktur und umgekehrt (B-Typus). Eine
solche Annahme wiirde zugleich damit in Einklang stehen, daB die Mehrzahl der Indi-
viduen beide Anteile etwa in gleichen, aber stets wechselnden Mischungsverhéltnissen ent-
halten. So will W. Jaensch den Begriff von Fr. Kraus des ,,vegetativen Systems* in
dem Sinne verwenden, daB T- und B-Komplex zwei groBe psychophysische, vegetative
Systeme reprisentieren. Da diese an den eidetischen %lrrscheinungen experimentell nach-
weisbare Typen aus entwicklungsgeschichtlichen Griinden auch die Grundziige der Wahr-
nehmungs- und Vorstellungswelt eines Individuums grundsitzlich beeinflussen, so miissen
wir in diesen Feststellungen eine Bestitigung der Vermutungen von Fr. Kraus sehen,
der in seiner ,,Pathologie der Person‘ es aussprach, daB sich der jeweilige Typus, der in
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einem Einzelindividuum die Art des funktionellen Zusammenschlusses aller Teilorgan-
systeme reprisentiert, am deutlichsten und schérfsten vielleicht in der Art des Vorstellungs-
lebens und gewisser anderer zentraler Funktionen &uBern kénnte, die den Vorstellungen
und é&hnlichen Funktionen nahestelien, oder deren innerer Zusammenhang mit diesen
hochsten Funktionen des Organismus sich erweisen 1a8t. Der Status des vegetativen
Nervensystems lift sich nur erheben, wenn man fiir diese entwicklungsgeschichtlich ver-
schieden hochstehenden Funktionselemente reizadiquate Reize verwendet und darum iiber
den somatischen Reizen auch die psychischen nicht vergiBt. Innerhalb solcher Frage-
stellungen spielt die Frage Vagus oder Sympathikus eine untergeordnete Rolle. Es ist
deshalb zu studieren fiir konstitutionelle Krankheitsdispositionen und Krankheiten, wieweit
diese Tatsachen und Gedankengiinge sich auf psycho-vegetative und physio-vegetative
Zusammenhinge erstrecken. enn der Vagus auch aus entwicklungsgeschichtlichen
Griinden zum T-Komplex eine engere Beziehung besitzt, so diirfen ja nicht beide mit-
einander identifiziert werden, hochstens darf man sagen, daB die Beziehung des Vagus
zum Subkortex etwas enger ist als die des Sympathikus. So erhoffe ich mit W. Jaensch,
daBl auf der Grundlage experimentell-psychologischer Analyse uns die Zukunft klinisch
brauchbare Tests verschiedenster Art an die Hand gibt, um durch funktionell-diagnostische
Methoden das zu erginzen, was bisher mit der hier so oft bemingelten pharmakologischen
und anderen Priifungen am vegetativen Nervensystem nur unbefriedigend geltst werden
konnte. Diese psycho-physiologischen Untersuchungen sind rein empirisch zu gewinnen,
registrierend. Sie werden exakt durchgefiihrt, wie wir es an meiner Klinik seit lingerer
Zeit unternehmen, in jedem Falle als Tatsachenmaterial von Nutzen sein, auch wenn, wie
ich anfangs betonte, der Weg zu einer Erfassung der Gesamtkonstitution des Individuums
zu kommen, noch linger und miihseliger sein wird, als es schon nach den Ausfiihrungen
von W. Jaensch erscheint, ja auch wenn auf ganz anderem Wege ein besserer und weniger
problematischer Zugang gefunden werden sollte.

DaB ich den Gedankéngingeéh von W. Jaensch hier einen vielleicht manchem Leser
zu breit erscheinenden Exkurs gewidmet habe, mag seine Rechtfertigung darin finden, daB
sie zum Teil aus dem Arbeitsgebiet unserer Klinik, mit ihrem Interesse fiir das vegetative
Nervensystem, hervorgegarigen sind und so sich als eine Erweiterung dessen darstellen,
was wir mit den ,,vegetativ Stigmatisierten‘‘ vor 11 Jahren zu erfassen versuchten. Freilich
greift das Angedeutete weit dariiber hinaus. Die Verkniipfung mit ‘der Arbeitsrichtung
des Psychologen E. R. Jaensch und die Maoglichkeit, mit der in der Klinik bisher nicht
eingefiihrten experimentell-psychologischen Methodik weiter zu kommen, gibt ihr in jedem
Falle einen originellen Wert fiir klinische Arbeit. Im Versuch, Phylogenetisches und die
Lehre von den vegetativen Zentren, die durch Fr. Kraus und seine Mitarbeiter in den
Mittelpunkt des Interesses geriickt ist, zu verbinden mit dem, was wir am vegetativen
Nervensystem studieren, scheint mir eine Umfassung gegeben, die manches Verwandte
mit jenen Vorstellungen vom erweiterten vegetativen System hat, auf das Fr. Kraus
und seine Mitarbeiter die Aufmerksamkeit richteten. DaB ich diese so wertvollen und
anregenden Ergebnisse hier weniger beriicksichtigen konnte, mag der entschuldigen, der
wei}, wie in jedem Arbeitskreise eine Gedankenrichtung pravaliert und uns so andere
Gedankenkomplexe nicht leicht nahe bringt. Da den Mitarbeitern dieses Handbuches
das Recht eingeriumt ist, namentlich in bezug auf Hypothesen individuell zu sein, schien
es mir berechtigt, trotz des BewuBtseins einer Einseitigkeit der Darstellung, die Anschau-
ungen meines Assistenten W. Jaensch, ohne mich mit ihm zu identifizieren, zur Dar-
stellung zu bringen. Er wird sie in einer ausfithrlichen Monographie demnichst nieder-
legen,

Ich sehe in diesen konstitutionellen Eigentiimlichkeiten durchaus noch keine Krank-
heiten, aber es soll nicht geleugnet werden, daB von diesen durchaus im Bereich des Nor-
malen liegenden Stigmatisierten flieBende Uberginge bestehen bis zu solchen Individuen,
bei denen die vorhandenen Eigenschaften Beschwerden hervorrufen und damit die Grenze
‘konstitutioneller und dispositioneller Eigenschaften iiberschritten ist und die Krankheit
beginnt. DaB diese sich in der Regel mehr als Beschwerden eines Organs oder weniger
Organe #uflert, obwohl sich vielerorts Abweichungen von der Norm nachweisen lassen.
macht es noch unméglicher, scharfe Grenzen zu ziehen, die doch nur zu ordnenden Zwecken
vorgenommen wiirden, wihrend in Wirklichkeit solche Grenzen nicht bestehen. Hat sich
urspriinglich die Begriffsbildung der Vagotonie aus den Vagusneurosen entwickelt, so
sollte man lieber jetzt den Ausdruck ,,Neurose fiir solche Zustinde méoglichst vermeiden —
fiir Organneurosen moge er beibehalten werden — und sich deskriptiv an das zu Beobach-
tende halten. In dem Sinne liegt auch hier keineswegs der Versuch vor, alles Beobachtete
wieder nach zwei Extremen, etwa dem B- und T-Typus und ihren Mischformen, sauber
zu scheiden, sondern nur unter zahlreichen Stigmatisierten solche herauszugreifen, bei
denen der eine oder der andere Typus deutlich wird. Das liBt dann zu, da8 in Zukunft
-auch noch nach ganz anderen Gesichtspunkten weitere Gruppen von Stigmatisierten zu-
sammengefat werden, und damit nihme die Wahrscheinlichkeit, sich dem Tatsichlichen
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zu néhern, zu, von dem ja a priori nicht angenommen werden kann, da8 alles in ein Ent-
weder —Oder zerfillt. Hemmung und Férderung, Sympathikus, Parasympathikus, Kalium
— Kalzium, Apotoniker und Anatoniker, B-Typ und T-Typ erscheinen mir dualistische
Teilungen, die nur zum Teil aus den beobachteten Tatsachen entwickelt sind, dann aber
aus dem Bediirfnis eines liickenlosen Ordnens heraus iiberwertet werden, wiahrend in Wirk-
lichkeit sich eine ganze Reihe von tatsichlichen Beobachtungen nicht in ein Plus-Minus-
System eingliedern lassen, auch nicht durch Mischformen. Der Synergismus von Vagus
und Sympathikus, auf den wir schon so oft hinwiesen, ist ein gutes Beispiel dafiir. Je nﬁ.i:r
wir klinischer Beobachtung stehen und nicht aliéin tierexperimentell geschult. denken,
um so einleuchtender muB es sein, wie komplex diese Fragen liegen, so dal weder ein Wage-
balken noch ein Tau, das hin- und hergezogen wird, oder andere einfache Gleichnisse uns
hier wesentlich niitzen. Auch mit drei Gruppen, wie sie Kretschmer aufstellt, ist nicht
gedient. Wenn wir eines Gleichnisses bediirfen, erscheint es mir richtiger, etwa daran zu
denken, daB mit 25 Buchstaben die meisten Sprachen und alle Gedanken eine Ausdrucks-
form finden kénnen. Die Stigmata wiren die Buchstaben und der resultierenden Personen
ist Legion, die wir von verschiedensten Gesichtspunkten in viele und wenige Gruppen
ordnen mogen, bei denen aber stets neue Gruppierungen erlaubt und unter anderen Ge-
sichtspunkten gleichberechtigt sind. An dieser Betonung liegt mir, weil ich nicht in bezug
auf die Aufstellung der B- und T-Typen, wenn ich sie auch im Vorhergehenden breiter
behandelte, in dem Sinne mich gebunden halte, als wenn nicht andere Gruppenordnungen
wiinschenswert und erfolgversprechend sein kénnten.

3. Der Status des vegetativen Nervensystems.

Von der Idealforderung, einen Status des vegetativen Nervensystems auf-
zustellen, so wie man etwa einen solchen des zerebro-spinalen aufstellen kann,
sind wir immer noch weit entfernt. Bei der Komplexitit des Gegenstandes,
wie sie aus unsern bisherigen Ausfithrungen hervorgeht, ist es wohl auch klar,
daB er uns nur in begrenztem Umfange Schliisse erlaubt, aber schlieBlich
gilt das von jedem klinischen Status; ist es doch selten so, daB aus der Fest-
stellung der anatomischen und funktionellen Abweichung der Einzelunter-
suchung die Diagnose hervorgeht. Fast stets liegt zwischen Status und der
richtigen Krankheitsauffassung des Einzelfalles eine Fiille von Analogieschliissen,
bewuBten und halbbewuBten Niederschlagen der Erfahrung an anderen Kranken,
ja die Gesamtheit unserer Kenntnisse iiber &hnliche Krankheitsbilder. Das
Abwigen der Moglichkeiten wird um so unsicherer werden, je liickenhafter
das Wissen iiber die vorliegenden Krankheitszustinde ist, und grade bei den
uns beschéftigender Konstitutionen und Krankheiten erscheint es noch be-
sonders groB, aber zur Basis fiir ein Fortschreiten miissen die Feststellungen
auch dann gemacht werden, wenn die Deutung der Einzelfeststellung unsicher
ist. In dem Sinne beschrinke ich mich hier darauf, aufzuzihlen, was wir be-
achten kénnen, ohne in der Regel die Vieldeutigkeit der Erklarungsmoglichkeiten
zu geben. Die Vieldeutigkeit einer vorhandenen oder nach Einspritzung eines
Pharmakons entstandenen Bradykardie wurde schon oben erwihnt. Oder eine
besonders ausgesprochene respiratorische Arrhythmie soll festgestellt und im
Status notiert werden; wir wissen aber damit noch keineswegs, ob bei diesen
reflektorischen Vorgéngen die Peripherie, von der der Reflex ausgeht, Endigungen
des Lungenvagus, oder die Lunge selbst, Zentren in denen die afferenten Impulse
in die efferenten umgewandelt werden, Stamm des Herz -Vagus, Endigungen des
Vagus im Herzen, und endlich nicht zum mindesten der Zustand des Erfolgs-
organs die Bradykardie bedingt. Ich fiihre dieses Beispiel an, weil mein ver-
storbener Mitarbeiter Pongs die respiratorische Arrhythmie in bestimmter
Priifungsart zum Gegenstande einer grofleren Monographie gemacht hat und
bei aller Vertiefung, die fiir die Klinik von der Digitaliswirkung des Herzens
dabei gewonnen wurde, bei allen interessanten Ergebnissen, die Tierexperiment
wie Krankenbeobachtung gebracht haben, weder von den verschiedenen Typen,
die er bei der Tiefenatmungspriifung entdeckt hat, noch von der ,,bradykardischen
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Disposition®, die er ermittelt hat, sich fiir den Einzelfall mit Sicherheit aus-
sagen lieB, welchen Anteil an der respiratorischen Arrhythmie Zentrum oder
Peripherie hatten, ja was davon auch nur innerhalb des rein nervésen Gebietes
liegt, was am Zustande des Erfolgsorgans. Mit mehr oder minder Recht wieder-
holt sich Ahnliches fast fiir alle jetzt aufzufithrenden Priifungen, so daB die
Aussage, was die Stigmata bedeuten, meist mit Unsicherheit verkniipft ist.
Da, wo wir dennoch Hinweise geben, bezeichnen sie nur die z. Z. iibliche An-
nahme, die Unsicherheit in sich schlieBen mag und mancher Korrektur be-
diirfen wird.

Mechanische Priifung des vegetativen Nervensystems.

1. Der Bulbusdruck nach Aschner: Bradykardie durch einen Druck auf
den Bulbus oculi ausgeiibt, reflektorisch bedingt auf dem Wege iiber den
Trigeminus zum Vaguszentrum. Es gibt einen so hochgradigen Ausfall der
Priiffung, daB Herzstillstand von 10—12 Sekunden beobachtet wurde, auch
Brechreiz und Erbrechen. Verstirkung wihrend eines Pilokarpin- und auch
wihrend eines Adrenalinversuches. Die umstrittene Erklarung bei L. R. Miiller:
,,Die Lebensnerven.

2. Der Vagusdruckversuch nach Tschermak. Man versucht hinter der
Karotis den Vagusstamm zu driicken, als Folge ebenfalls Bradykardie, bei
Jugendlichen von stirkerer Reaktion, bei Alten oft fehlend. Wenckebach
wies speziell auf den Zustand des Erfolgsorganes hin, von dem im wesentlichen
der Vagusdruck abhéngen soll (s. auch Pongs: ,,Die respiratorische Arrhythmie).
Ein gleichzeitiger Druck auf den Halssympathikus ist schwer vermeidbar,
vielleicht oft ein Grund bei paradoxem Verhalten.

3. Der Hockversuch nach Erben. Durch Niederhocken, ebenfalls durch
starkes Vorwirtsbeugen des Rumpfes, oder durch Riickwirtsbeugen des Kopfes
entsteht eine Pulsverlangsamung, bis nach wenigen Schligen wieder die alte
Frequenz erreicht wird. Wie die Wirkung zustande kommt, ist vieldeutig
(Blutzirkulation im Gehirn, Druckunterschiede im Liquor, ungewéhnliche sen-
sible Reize und andere Moglichkeiten).

4. Respiratorische Arrhythmie ist bei tiefer Atmung in der Regel Lang-
samerwerden des Pulses, verschwindet bei Durchschneidung des Vagus oder
groBen Atropindosen. Seit Hering wissen wir, dafl Spannungsinderungen der
Lunge bei der tiefen Atmung hier der AnlaB sind fiir die afferenten Reizé zum
Vaguszentrum. Auch hier geben jugendliche Individuen viel stdrkere Aus-
schlige. Pongs hat den Versuch ausgebaut, durch die Tiefenatmungspriifung
und dabei 2 Frequenzausschlagformen erhalten, wie sie die Abbildung S. 11 und
seiner Monographie veranschaulichen. Die Hoffnung, daraus ein zuverlissiges
vegetatives Stigma zu gewinnen, hat sich nicht erfiillt (s. seine ausfiihrliche
Monographie).

Mosler und Wehrlich haben an der Goldscheiderschen Klinik diese
physikalischen Vaguspriifungen durchgefiihrt und kommen zum Ergebnis: daf3
ein starker positiver Ausfall einer oder mehrer physikalischer Vaguspriifungen
mit anderen vegetativen Stigmata kombiniert nur mit Vorsicht fiir ,,vago-
tonische Zustinde“ zu verwerten ist, geradeso wie der starke Ausfall einiger
pharmakodynamischer Funktionspriifungen. FEine weitgehende differential-
diagnostische Bedeutung kénnen sie den physikalischen Vaguspriifungen nicht
zusprechen, ahnlich wie sich andere klinische Untersucher gegen die pharmoko-
dynamische Priifungsmethode des vegetativen Nervensystems ablehnend ver-
halten.
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Pharmakologische Priifung und klinische Stigmata?).

In bezug auf die pharmakologische Priifung will man heute wegen der Un-
guverlassigkeit der Resorption, auch teilweiser Zerstérung des Pharmakon im
Unterhautzellgewebe nur die intravendse Injektion gelten lassen, wohl nicht
mit Recht, wie ich in Ubereinstimmung mit J. Bauer betonen méehte (s. o. bei
Pharmakologie des V. N-S.). Eine Festlegung der Dosierungshche ist bei An-
wendung dieser Priifung dringend notwendig, ja es miiten mehrere Unter-
suchungen mit denselben Giften vorgenommen werden. Bauer hat besondere
systematische Untersuchungen vorgenommen. Er benutzt fiir Pilokarpin in der
Regel 0,007 gr, fiir Atropin 0,0005 gr, fiir Adrenalin 0,0007. Die entsprechenden
Dosen fiir Kinder sind von Friedberg in den ,,Ergebnissen der inneren Medizin
und Kinderheilkunde, Bd. 20, niedergelegt. Friedberg gibt sehr anschaulich
einen Fall, bei dem neben den physikalischen Vaguspriifungen eine allgemeine
Erregbarkeitssteigerung pharmakologisch fiir Vagus wie Sympathikus am Herzen
nachzuweisen und der Grund fiir alle Ausfallssteigerungen von ihm in einem
durch Grippeinfektion geschiadigten Herzen zu suchen war. Dieses Einzelbeispiel
fiir viele beleuchtet am besten wieder die Unsicherheit in der Deutung und damit
das Problematische der Feststellung eines sog. Stigmas, wie seine Abhangigkeit
vom Zustand des Erfolgsorgans.

Adrenalin: Loewische Reaktion. Nach Eintriufelung von 1—3 Tropfen
der 1: 1000 Suprareninlésung in den Konjunktivalsack erweitert sich die Pupille.
Die Funktionstiichtigkeit der sympathischen Hemmung entscheidet den Eintritt
oder Nichteintritt der Mydriasis. Bei positivem Ausfall der Reaktion soll ein
geringer Tonus im Vagus oder eine Ubererregbarkeit im Sympathikus im Ge-
biete der fiir die Pupillenerweiterung in Betracht kommenden Innervation vor-
handen sein. Es wire danach ein Zeichen, das als Sympathikusstigma auf-
gefaBt werden kénnte; Loewi fand es nach totaler Pankreasexstirpation bei
Hunden und Katzen, bei einigen Diabetikern und Basedowkranken. ]

Bei intravenoser Injektion (Vorsicht wegen der oft sehr schweren Erschei-
nungen!) handelt es sich um Steigerung der auch am Normalen eintretenden
Wirkung. Adrenalintremor, Blisse, Angstgefiihl bis zum Kollaps, grofe Unruhe,
eventuell Extrasystolen, Neigung zur stérkeren Glykosurie namentlich bei Zu-
fuhr von Dextrose.

Die Veranderung des Blutbildes nach Adrenalininjektion beruht
z. T. wohl auf der Kontraktion der glatten Muskulatur in der Milz ‘mit Aus-
pressung von bestimmten Blutelementen und ist nicht als Stigma verwendbar.
Die Adrenalinblutdruckkurven wurden schon oben besprochen, sie sind unseres
Erachtens nicht eindeutig als Vagus- oder Sympathikusstigma verwendbar,
ebenso sind Frequenzinderungen vieldeutig. Die anféangliche Pulsverlangsamung
soll auf Einwirkung des Adrenalin auf den Paiasympathikus beruhen, sie 1t
gich durch Atropin aufheben. Die Sympathikuswirkung des Adrenalin wire die
Pulsbeschleunigung. (Naheres sieche unter Pharmakologie des veg. N-S.)

Atropin: Trockenheit im Munde und Rachen, Hitzegefiihl im Kopf und
leichter Kopfdruck, Herzklopfen. An der Pupille ebenfalls Mydriasis, die Puls-
frequenz steigt, anfinglich kann eine Pulsverlangsamung vorhanden sein, Viel-
deutigkeit auch hier der beobachteten Reaktion. Solange das Wagebalken-
gleichnis von Eppinger und HeB Bedeutung hatte, war die Ahnlichkeit von
Atropin- und Adrenalinwirkung besonders anschaulich in dem Sinne, daB Er-
regung des Agonisten analog war der Lihmung des Antagonisten. Davon trifft

1) Ausfiihrlicher sind die Wirkungen der Pharmaka oben gebracht, weshalb wir sie
hier nur streifen.
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manches zu, es bleibt das Atropin gerade fiir Versuchsergebnisse gelegentlich
ein wichtiges Pharmakon zur Herabsetzung, ja Aufhebung einer Vaguswirkung.

Pilokarpin: Hitzegefiihl, Rotung des Gesichts, vermehrte Darmperistaltik,
eventuell Schwindelgefiihl. Auf den Puls wirkt es nicht im Sinne einer Ver-
langsamung, wie es nach der Theorie geschehen miiite, im Gegenteil eher Be-
schleunigung. Diese Beschleunigung ist nach Friedberg eine ,,zentral erregende
sympathische’. Die Hautrétung beruht auf parasympathischer Erregung der
Vasodilatatoren. Auf die sakral-autonomen GefaBnerven hat es keine Wirkung.
Speichelsekretion vermehrt, diinnfliissiger, parasympatischer Speichel. Hoch-
gradige SchweiBsekretion (strittiges Problem in bezug auf Vagus- oder Sym-
pathikuswirkung s. oben), Trénensekretion und Sekretion der Nase, Harndrang
und Blasentenesmen.

Wir sehen — es sei nochmals betont — wie simtliche physikalischen
wie pharmakologischen Priiffungsmittel fast in jeder ihrer Wir-
kungen einer vieldeutigen Interpretation bediirfen. Immerhin will
diese Kritik nicht soweit gehen, daB es nicht erlaubt sei, bei auffallend starken
Adrenalinreaktionen nicht auf eine besondere Erregbarkeit im sympathischen
Apparat zu schlieBen oder bei einer an den verschiedensten Organen sich duflern-
den starken Pilokarpin- oder Atropinreaktion nicht auf eine Erregbarkeit des
parasympathischen Apparates Riickschliisse zu ziehen. Man hiite sich aber
durch falsche Exaktheit vor Fehlschliissen. Es darf nicht gesagt werden: Wenn
nach Atropin die Pulsfrequenz iiber 20 steigt, ist eine vorhandene Vagotonie
aufgehoben worden. Gerade das Herausgreifen einer Einzelreaktion
und ihre quantitative Bestimmung ist das Irreleitende. Das ist fiir
Bradykardie und Tachykardie hier von mir schon oft angedeutet. Nur das
Zustandekommen méglichst vieler Reaktionen auf das Pharmakon hin und das
Zusammenpassen zu allen anderen Stigmata kann uns berechtigen, von vege-
tativ Stigmatisierten zu sprechen mit einer Domination parasympathischer
oder sympathischer Zeichen. Das ist das weitgehendste, was iiber die Schei-
dung in beide Gruppen gesagt werden kann. Aus diesem Grunde erscheint
mir heute die physikalische und pharmakologische Funktions-
priifung fast weniger wichtig wie die ohne besondere MaBnahmen
zu erhebenden Stigmata. Auch diese sind weniger vorzunehmen unter dem
Gesichtspunkte, ob sie sympathikomimetisch oder parasympathikomimetisch
sind. Wenn man die Prigung von Berger und Dale, die zunichst nur fiir
Amine gedacht war und auf die vegetativen Pharmaka erweitert wurde, auf
alle Sympathikuswirkung und Parasympathikuswirkung darstellende Erschei-
nungen ausdehnen will.

Eine liickenlose Aufzahlung dessen, was hier zu beachten ist, erscheint mir
nicht geboten. Wichtig wohl 1. am Auge die Weite der Lidspalte, die Weite
der Pupille, die Reaktion und Reaktionsart der Pupille, das Vortreten des
Bulbus oder der Enophthalmus, vor allem auch die geringsten noch in der
Breite des Normalen liegenden Grade der Protrusio bulbi, die reichliche Be-
netzung des Bulbus durch die Sekretion der Tranendriisen. 2. An der Haut
Rote oder Blisse, der leichte affektive Wandel im Erréten und Erblassen, der
Dermographismus und seine verschiedenen Arten, wie Ebbeke ihn analysiert
hat, roter, blasser Dermographismus usw. (s. oben), eventuell die Entziindungs-
bereitschaft der Haut, das Studium der Kapillaren mit dem Kapillarmikroskop
im Sinne der sog. vasoneurotischen Konstitution von Otfried Miiller und
seiner Schule, im Sinne der Kapillarbeobachtungen von W. Jaensch und der
Kapillarformen, die Westphal in letzter Zeit besonders studiert, durch die
Beachtung der kleinen Telangieektasien, namentlich auch in Form der kleinen,
bisher als Hamangiome aufgefaBten Bildungen, die Neigung zur Urtikaria und
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dhnlichen Quaddelbildungen. micht nur bei mechanischer Irritation der Haut,
sondern auch in bezug auf Arzneimittel, die Resorptionsgeschwindigkeit kiinstlich
gesetzter Quaddeln, wie Kauffmann sie beschrieben hat, die Warme der Haut,
das Schwitzen, kalte nasse Hénde und Fiie oder warme und feuchte Hande
und FiiBle, die Hautpigmentierung auch in bezug auf die Pigmentierungsfunk-
tion bei Besonnung, hier Unterschiede in der Pigmentierung und im Kapillar-
verhalten bei Briinetten, Blonden und besonders Rothaarigen. Ahnlich 3. bei
der Schleimhaut pathologische Kapillarbildung, wie sie am Lippenrande
von Otfried Miiller beschrieben wird, vermehrte Schleimhautsekretionen wie
beim Asthma, Heuschnupfen, Neigung zu wisseriger Nasensekretion bis zum
echten Schnupfen hin, Neigung zu Bronchitiden und Pneumonien als Infek-
tionsbereitschaft der Luftwege, Neigung zur Schleimproduktion des Dick-
darmes bis zur Colica mucosa, vermehrte Sekretion der Speicheldriisen am
Magen-Darmtrakt, Schleimsekretion des Magens, Magensaftsekretion, am besten
zu studieren durch die fraktionierte Ausheberung, wie sie nach amerikanischem
Vorgehen in Deutschland zuerst Katsch auf breiter Basis an meiner Klinik
durchgefiihrt hat, 4. Beurteilung des Magen-Darmtraktus, soweit sie
mit aller Kritik einen SchluBl auf den Magen-Darmtonus und seine Inner-
vationsart zulaft. Wichtig ist hierfiir der Magentonus, Magenperistaltik, das
Spiel der Sphinkteren, weniger an der Kardia als am Pylorus, die Anlage zu
leichtem oder fast unméglichem Erbrechen (siehe Klees schone Untersuchungen
iiber den Brechvorgang), das Verhalten des Darmes, insbesondere des Dick-
darmes, wehiger beurteilt nach der Art der Stiihle wie nach dem Dickdarmbilde
bei Rontgenuntersuchungen, der sog. Pilokarpindarm ohne Pilokarpin, d. h. die
starke Haustrierung, die vielleicht besser als Cholindarm zu bezeichnen wire,
die dyskinetische Bewegungsform am Darm mit Studium der Haustrierung und
des HaustrenflieBens, als Gegensatz der atonische Darm, mit der durch Relaxa-
tion der Léngsmuskelstreifen, Ténien, gegebenen Kolongirlande. Durch die
grundlegenden Untersuchungen von Katsch, die sich gerade streng an die
pharmakologische Priifung anschlieBen (Adrenalindarm, Atropindarm, Pilo-
karpindarm), erscheint dieser geeigneter wie die Beobachtung vieler anderer
Organe, ein Urteil iiber die Innervationstendenz bei vielen Individuen zu geben.

5. Endlich die Beurteilung des Herzens selber, wie der GefafBe, Brady-
kardie, Tachykardie, ,,bradykardische und tachykardische Disposition‘‘ (Pongs),
hier schon in ihrer Deutung schwer erfa8bar, noch mehr alle Arten der Rhythmus-
storungen, fiir die jedenfalls das Erfolgsorgan mit seiner Automatie eine weit
groBere Rolle spielt wie der EinfluB der regulatorischen Herznerven. Weder
Extrasystolen noch Block, noch weniger andere Rhythmusstérungen kénnen
héufiger Aufschlu8 iiber das geben, was hier besonders interessiert. Auf die
Form des Herzens, spitzes oder stumpfes Herz, auf die Zeitverhiltnisse im
Elektrokardiogrammablauf (Blumenfeld und Brugsch) ist Bedeutung gelegt
worden, ja Kraus vertritt die Meinung, daB8 das Aortenherz im Sinne eines
‘Vagotonus, das Mitralstenosenherz im Sinne eines Sympathikotonus arbeitet,
offenbar erworbene Verschiebungen in der Gleichgewichtslage der Regulatoren
durch Kationen, wihrend der ,,Aktionstypus‘ nach von Cyon durch vermehrte
Impulse von seiten beider Regulatoren (Synergismus ?) zustande kommen soll.
Auch der Blutdruck, wenigstens in seinen geringeren Abweichungen von der
Norm als Hypo- und Hypertonus, kann als Zeichen verwandt werden zentraler
vasomotorischer Einstellung im Sinne eines verinderten Vasotonus. Uber die
Blutdruckzentren und die Art ijhrer Einstellung hat Dresel beachtenswerte
Vorstellungen in Gemeinschaft mit Brugsch und Levi geduBert. DaB fiir den
-Blutdruckwert eine ganze Reihe anderer Faktoren noch mitbestimmend sind,
bleibt natiirlich zu beachten. . 6. DaB auch der Stoffwechsel in seiner
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Gesamtlage, speziell der Kohlehydratstoffwechsel und der Wasserhaushalt durch
regulierende Zentren beherrscht, von den Hormonen wie Elektrolyten beein-
fluBt, auch mit den regulierenden Nerven des vegetativen Systems in enger
Wechselbeziehung steht, sei hier nur betont, die Einzelheiten gehéren in das
Kapitel der Stoffwechselkronkheiten, aber gewisse Funktionsstérungen, speziell
des Kohlehydratstoffwechsels, kénnen uns ebenfalls einen wichtigen Hinweis
auf Disharmonien im vegetativen Nervensystem, , Dyshormonien im vegeta-
tiven System‘ geben. .

Mit diesen Feststellungen, die vieler Erweiterungen noch fahig sind, auf
,»Stigmata‘, die sich ergeben z. T. aus einfacher Beobachtung des Kranken,
z. T. unter Beobachtung vom Funktionsablauf, unbeeinflut oder durch irgend-
welche physikalische oder pharmakologische Agentien beeinfluBt (letztere Prii-
fung ist heute mehr in den Hintergrund getreten), 148t sich eine freilich recht
unvollsténdige Orientierung gewinnen iiber das Verhalten der Organsysteme,
die Beziehungen zum vegetativen Nervensystem haben. Welche Organe héatten
es librigens nicht? Nierenleistung, Blasenfunktionen, die Genitalreflexe, Leber,
Funktion und Tatigkeit der extrahepatischen Gallenwege, die Funktion des
retikulo-endothelialen Apparates und manches andere wurde gar nicht erwihnt.
Griindlichere Beachtung aller Stigmata koénnte zur Basis werden, um Kon-
stitutionsgruppen, ja Krankheiten zusammenzufassen, ein Schema aber
eines solchen Status des vegetativen Nervensyste ms aufzustellen, wie
ich es seinerzeit unternehmen wollte, dazu habe ich auch heute nicht den Mut.
Nicht nur weil die Deutung vieler einzelner Stigmata strittig ist, sondern weil
wir eingesehen haben — das ist der Gedanke, der immer wiederholt werden
mufl —, daB das vegetative Nervensystem nur ein Teil eines gréBeren Ganzen
ist, und selbst wenn wir das automatische Nervensystem der Organe restlos
miteinbegriffen, sagen uns die Stigmata kaum aus, wieweit sie von den Zentren,
wie weit sie von der Peripherie beeinfluflt sind. Ist schon die Peripherie von
vielen Faktoren beherrscht, den Elektrolyten, dem S#ure-Basengleichgewicht,
den Hormonen, der Art, wie die Nervenendigungen angreifen und manche
Zwischenglieder zwischen der sog. Nervenendigung und der glatten Muskelzelle
oder der Sekretzelle funktionieren, so erscheint das Verhaltnis der Zentren
zueinander heute noch fast unentwirrbar. Die Degeneration gewisser Ganglien-
zellen, wie sie nach Entfernung von Pankreas, Niere und Nebenniere von
Brugsch, Dresel und Levi beschrieben ist, wird von einem so guten Kenner
jener Verhiltnisse wie Spiegel (Wien) noch stark in Zweifel gezogen. Das Ver-
héltnis vom Striatum zum Pallidum, auch dessen Beeinflussung von Hormonen
und Kationen, beginnt erst studiert zu werden, und wie die kortikalen Einfliisse
auf diese vegetativen Zentrean zu beurteilen sind, wie gar die Affekte in das
vegetative Nervensystem ausstrahlen, ,,als ob** sie wirkend dieses beeinflul3ten,
und wie sie in ihrem psycho-physischen Wesen zu deuten sind (Metzner), das
alles ist dermaBen umstritten und im Flusse, daB ein so einfaches und objektiv
80 leicht und exakt feststellbares Phinomen wie auch nur eine ausgeloste Tachy-
kardie oder Bradykardie, eine Legion von Fragen aufkommen la8t, die eine
klare, naturwissenschaftliche Antwort zur Zeit noch unméglich machen. Gewif3
konnen wir uns vieles relativ plausibel deuten, eine Tachykardie aus Angst
z. B. wird den Affekt bei der Erklarung beriicksichtigen miissen, ebenso auch
ein Ansprechen des Adrenalinsystems und eine Sympathikuserregung, die zur
Akzeleranswirkung fiihrt. Kalzium wird von den Zentren wie von der Peripherie
aus Wirkungen entfalten kénnen und sich am Herzen mit der Digitaliswirkung
zu besonderer Bradykardie kombinieren, wie Billigheimer an meiner Klinik
jiingst gezeigt hat, und doch bleibt selbst fiir diese beiden noch relativ einfachen
Beispiele sehr vieles nicht leicht verstidndlich.
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So ist die Forderung eines Status des vegetativen Nerven-
systems eine Idealforderung, der unsere wirkliche Beobachtung
am Krankenbett nur niher kommen kann, die sie aber kaum je
erreichen wird. Mit Resignation werden wir aber doch schon jetzt genug
Menschen finden, die ,,stigmatisiert’ sind; ob wir sie als gesund oder krank
zu bezeichnen haben, hingt mit der Definition des Begriffes Krankheit eng
zusammen, ist aber im Einzelfalle meist leichter als die theoretische Definition
des Krankseins.

4. Die Rolle des vegetativen Nervensystems bei einzelnen
Krankheiten.

Auch hier werde ich mich im Sinne des Problematischen mit kurzen Hin-
weisen begniigen miissen. Wahrend beim Konstitutionsproblem die weitgehende
Verbreitung in bezug auf Humoral- und Organverfassung, aber der geringe
Intensitiatsgrad gerade wesentlich ist, handelt es sich hier um Krankheiten,
die aus dieser Konstitution erwachsen oder im Sinne von Organneurosen
anscheinend nur ganz isolierte Funktionsstorungen eines einzelnen Organ-
gebietes zur Grundlage haben, eventuell auch ohne eine konstitutionelle Grund-
lage. Das beste Beispiel fiir die Isoliertheit solcher Krankheiten stellt das
Asthma bronchiale dar, aber auch gleicherweise ein Beispiel fiir die Vielheit
der bedingenden Faktoren.

Die experimentelle Analogie mit der spastischen Bronchostenose und akuter
Lungenerweiterung beim anaphylaktischen Schok des Meerschweinchens riickt
das Zustandekommen des Asthma bronchiale in die Reaktionen der Uber-
empfindlichkeit. Die amerikanische Auffassung der jiingsten Zeit beachtet fast
nur dieses Moment, dazu passen der Heuschnupfen, wie die schon altbekannten
Uberempfindlichkeitsmomente, die ein Asthma auslésen, Pferdegeruch, Ipeka.-
kuanhastaub und vieles andere mehr!). Das bronchotetanische Moment in der
Uberventilationstetanie mit niedrigem Ca-Spiegel weist auf noch andere Zu-
sammenhénge hin. Daneben Auslosung des Asthmas auf reflektorischem Wege,
Myom, Nasenpolyp usw. Die Asthmaauslésung durch Reizung des Vagus-
stammes, Hilusdriisen, Aneurysma usw., die psychogenen Asthmafille, die rein
psychotherapeutisch dauernd geheilt werden konnen, endlich die klimatischen
Faktoren, asthmaerzeugende und asthmabeseitigende, und doch trotz der
Vielheit dieser Auslésungen ein identisches Krankheitsbild, er-
hohter Tonus der Bronchialmuskulatur, spezifische Schleimsekretion, Eosino-
philie. Fir viele Fille von Asthma steht die Konstitution, ja die Erbmassen-
anlage auBler Zweifel, durchaus nicht fiir alle. Die therapeutischen Erfolge von
Atropin und Adrenalin, die hier wirklich oft fast gleichsinnig wirken, von Hypo-
physin (Asthmolysin) und Kalzium, ebenso wie von Wach- und Schlafsuggestion,
lassen an keinem Krankheitsbeispiel so klar das parasympathische Moment und
doch die Komplexitét von Krankheitsbereitschaft, Krankheitsauslésung und
Krankheitsbeseitigung erkennen. Es gibt Asthmafille, bei denen kein anderes
Stigma irgendwie nachweisbar ist, und solche von hochgradig vegetativ Stigmati-
sierten.

Ahnlich ist der Kardiospasmus mit wohl stets zugeordneter Osophagus-
dilatation gelegentlich anscheinend isolierte gestérte Funktion vom Nerven aus,
nicht nur, wenn der Vagus, wie im Falle von Kraus, sich sogar organisch als
krank erweist.

Die Colica mucosa wird nicht mit Unrecht als ,,Asthma bronchiale‘‘ des
Dickdarmes bezeichnet, weil sich dort selbst bis zur Eosinophilie hin fast alles

7 i) Storm van Leuwens Arbeiten erschienen nach AbschluB des Manuskripts.
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wiederholen liefe, was in bezug auf das Asthma gesagt ist, bis zum Muskel-
krampf und zur Schleimsekretion hin.

Beim Herzen sog. isolierte Herzneurosen, ein Terminus gerade dort
unbehaglich in seiner Definition, weil er zur Unexaktheit verfiihrt. Der grofle
Fortschritt wurde angebahnt, als rein deskriptiv Wenckebach ,,die Unregel-
miBigkeiten des Herzschlages“ beschrieb und sie ganz vom diffusen Neurose-
begriff l6ste, und doch eine Menge anderer Erscheinungen am Herzen und an den
GefiaBlen, die sicherlich als Krankheiten mit dem vegetativen Nervensystem
in Verbindung zu bringen sind.

Beim Ulcus ventriculi und duodeni habe ich jene Beziehungen an
anderer Stelle abzuhandeln. Von den Magenneurosen bleibt, wie ich in
meinem Kongrefreferat in Kissingen ausgefiihrt habe, wenig iibrig, wenn man
die Psychoneurosen und andererseits das Ulkus ausschlieft. Funktionsabwei-
chungen am Magen im Verlauf endokriner Erkrankungen oder Funktions-
abweichungen bei der Tabes gehéren nicht hierher, aber reine ,,Magenneurosen‘
ohne die erwihnten mit einem klaren abgegrenzten Symptomenkomplex fehlen
fast ganz und kénnen kaum mehr als Krankheitsbilder aufgestellt werden. Das
gilt vom Morbus Reichmann, gilt von isolierten Pyloro- und Gastrospasmen,
jedenfalls in weit héherem Mafe wie etwa vom Kardlospasmus

Die Erkrankungen der Gallenblase sind, wie Westphal an meiner
Klinik gezeigt hat, in hohem MafBe abhingig von der motorischen Funktion
an der Gallenblase und den grofien Gallenwegen. Wie auch hier Sympathikus-
und Vaguswirkung ineinandergreifen und eine Stérung in ihrem Zusammen-
spiel eine Stauung in den Gallenwegen bedingt, das ist ausfiihrlich in seiner
Habilitationsschrift niedergelegt. Auch hier erscheint die Disharmonie in beiden
Systemen wichtiger fiir die sog. ,,Neurose der Gallenwege® als eine isolierte
Funktionsstérung im Sympathikus oder Parasympathikus. Als disponierender
Faktor fiir viele aszendierenden Infektionen auf der Basis von Stauung der
Gallenwege und fiir infektiose wie sterile Steinbildung erscheint uns die Rolle
des vegetativen Nervensystems bei einer grofien Zahl der Erkrankungen der
Gallenblase, gerade auch der organischen Erkrankungen, nicht gering (Inter-
nationale arztliche Fortbildungskurse, Karlsbad 1924).

Selbst bei der Pankreatitis, sofern der SchluBl der Papilla Vateri mit-
bedingend ist fiir infektiose und nichtinfektiose autodigestive Pankreaserkran-
kungen, spielt das vegetative Nervensystem eine Rolle, die Haufigkeit leichterer
Pankreaserkrankungen wird von uns behauptet (Katsch).

Beim Dickdarm ist auBer der schon erwéhnten Colica mucosa zu gedenken
der kleinen Ulzerationen, namentlich im Rektum, die Westphal auf angio-
spastische funktionelle Zustinde zuriickfiihren will. Vor allem aber ist viel-
leicht kein Organ so geeignet, die sympathischen und parasympathischen Ein-
fliisse zu demonstrieren, die dort die Form des Dickdarmes bestimmen. Katsch
konnte zeigen, daBl die Haustren nicht wie die Anatomen meinten, etwas Pri-
formiertes sind, sondern daB sie nach ihrer Anzahl, Gré8e und Form restlos
abhéngig sind von der Art der Innervation der glatten Muskulatur, ebenso wie
die Guirlandenform und andere Lagerungsverhiltnisse des Dickdarmes vom
Tonus der Léngsmuskulatur abhiéngen. Indem er nun die Form und Bewegung
des Dickdarmes verfolgte, wenn er durch die Pharmaka des vegetativen Nerven-
systems beeinfluBt war, lie§} sich ein Pilokarpin- oder Physostigmindarm von einem
Atropin- oder Adrenalindarm unterscheiden. Die grundlegende Feststellungen
wurden durch seine Methode der Bauchfensterbeobachtung am Kaninchen ge-
wonnen, sie sind dann durch Rontgeastudien auch auf den Menschen iiber-
tragen worden. Es wiirde hier viel zu weit fithren, seine Diskussion zu wieder-
holen, wieweit die einzelnen Pharmaka die intramuralen Plexus (enteric system)
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beeinflussen, wieweit durch Hemmung des Sympathikus Férderung des Para-
sympathikus (Vagus und Nervus pelvicus) hervorgerufen sind. Wichtig ist hier
nur, daB jene experimentellen Ergebnisse das Problem der Obstipation auf-
kléren, das fiir uns lediglich eine Abweichung in der motorischen Funktion des
Dickdarmes ist: Dyskinetische Form der Obstipation, spastische
Obstipation, atonische Obstipation und psychische Obstipation
durch Peristaltikhemmung, Obstipationsdiarrhéen, um nur die Schlag-
worte zu nennen, die die Beziehungen aufdecken zwischen den Funktions-
storungen des Dickdarmes, die mit der Innervationsart seiner glatten Muskulatur
in unmittelbarer Beziehung stehen. Der sog. Pilokarpindarm ohne Pilokarpin,
vielleicht heute besser als Cholindarm bezeichnet, gehort hierher. Wichtig zum
Verstandnis auch die im Tierexperiment gezeigten Beziehungen von Lust- und
Unlustempfindungen auf jenes funktionelle Verhalten des Darmes, z. B. auch
die emotionellen Diarrhéen. So werden wir zu den Krankheiten, bei denen
das vegetative Nervensystem eine wesentliche Rolle spielt, fast alle Obstipations-
formen zéhlen diirfen, aber nur vereinzelte diarrhoische Erkrankungen,
weiter die Colica mucosa und kleine Ulzerationen im distalen Kolon. Dafl auch
bei Dickdarmerkrankungen anderer Pathogenese die Erregbarkeit des Erfolgs-
organes und das vasomotorische Verhalten der Schleimhaut, ebenso wie die
Schleimsekretion abhingig sind vom vegetativen Nervensystem, mag als Hin-
weis im Sinne von einer Krankheitsbereitschaft geniigen. Wieder wird nicht
-.geschieden zwischen einer funktionellen Bereitschaft des Erfolgsorganes und
einer allgemeinen konstitutionéllen Bereitschaft der Person.

Unter den Krankheiten und pathologischen Zustinden der Ge-
faBe wiren neben dem intermittierenden Hinken als Angiospasmus in
den Beingefiaen, der Angina abdominis, deren Existenz mir zweifelhaft ist, die
Angioneurosen und trophischen Stérungen der Extremitéiten, die bei den Sym-
pathikusoperationen nochmals anzufiihren sind (s. diese), vor allem der Spasmus
der Koronargefifle zu nenmen. Ich glaube, daBl er nicht nur firr die vaso-
motorische Angina pectoris eine Rolle spielt, sondern daB auch das skle-
rotische Koronargefa sich im Anfall noch spastisch verengt, soll man verstehen,
warum Ruheperioden mit Anfallsfreiheit von Angina-pectoris-Schmerzen unter-
brochen werden. Dabei bleibe nicht verschwiegen, daB nicht jede Angina pectoris,
erst recht nicht jeder Herzschmerz, auf mangelnde Durchblutung des Koronar-
gefaBes zuriickgefiihrt werden darf (s. spater). Diese funktionelle Lumenverenge-
rung der Koronargefalle bei sonstiger normaler vasomotorischer Einstellung
kommt selbst bei Hypotonus vor. Der Hypertonus schafft hierfiir aber be-
sondere Bereitschaft, sowie fiir Angiospasmen an anderer Stelle (s. Pals ,,Gefa3-
krisen*). Auch in den Hirngefiflen werden Angiospasmen angenommen als
Grundlage fiir ,,angiospastische Insulte, sie gehen nach Westphal auch der
Haemorrhagia cerebri voraus, die seit Rosenblatts Feststellungen nicht
mehr als einfaches GefiaBbersten aufgefaBt werden kann, sondern der nach
Westphal funktionelle GefaBzustiinde vorausgehen miissen. DaB funktionelle
GefaBzustande speziell in dem prikapillaren Anteile der Arteriolen, Beziehung
zur Nephritis haben, betont vor allem Volhard. Gleiches soll sich extra-
renal begeben beim Zustandekommen des Nephritishydrops, auch anderen
Hydropsien.

Damit sind nichts weniger als alle Krankheiten aufgefiihrt, bei denen das
vegetative Nervensystem eine Rolle spielt, ja mit vertiefter Einsicht sind nicht
leicht viele Krankheiten denkbar, bei denen es iiberhaupt keine Rolle spielen
sollte, namentlich unter dem erweiterten Begriff des vegetativen Systems.
Ich habe vornehmlich hier die Krankheiten aufgefiihrt, zu deren Verstindnis
gerade in funktioneller Beziehung mein Mitarbeiterkreis und ich uns bemiiht
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haben, gewisse Zusammenhinge mit dem vegetativen Nervensystem aufzu-
decken.

Die Tuberkulose und die chronische Arthritis, um noch zwei grofe,
durch ihre weite Verbreitung bedeutende Krankheiten zu nennen, sind schon
von Eppinger und Hel3, und seitdem oft, in analoge Betrachtungen hinein-
gezogen worden. Den Anteil, den hier die Konstitution nach Gesichtspunkten
von Vererbung, endokrinen Einfliissen und Umstimmungen des vegetativen
Nervensystems hat, erscheint noch wenig entwirrt.

Auch die Gynikologie findet bei der Pathologie der Menstruation wie beim
Ablauf normaler Graviditit und deren Stérungen manche Beziehungen zum
vegetativen Nervensystem, so daB gerade nach dieser Seite das Bediirfnis nach
einem Status des vegetativen Nervensystems besteht. In bezug auf enge Zu-
sammenhdnge mit anderen Krankheiten findet sich schon in der ,,Vagotonie‘
von Eppinger und HeB noch vieles aufgefiihrt, ebenso bei Dresel und
L. R. Miiller.

Ohne Frage wire hier auler den Einzelerkrankungen, auf die nur ganz kurz
hingewiesen ist, zu sprechen von allgemeinen Krankheitsbereitschaften.
Es gibt Individuen mit einer Spasmusbereitschaft, die sich das eine Mal an
der Kardia, dann am Pylorus oder am Darm als spastische Obstipation, auch
als Colica mucosa #ullert, Individuen, die man im ganzen Verdauungsrohr als
spasmophil bezeichnen kénnte, auch solche, bei denen die Neigung zu Spasmen
sich nicht auf ein funktionelles System allein beschrinkt; z. B. kann ein Asthma
bronchiale zu einer Colica mucosa hinzukommen oder auch Neigung zu Angio-
spasmen, wie andererseits Menschen mit einem erhohten Tonus in den Gefiaflen,
etwa die essentiellen Hypertoniker, noch eine besondere Kontraktionsbereitschaft
in einzelnen GefiaBprovinzen haben, so an den KoronargefiBen (angiospastische
Angina pectoris), an den Hirngefilen, und auch ihre Schmerzen in den Ex-
tremitdten oder im Kreuz auf solche spastische Bereitschaft zuriickzufiihren
sind. DaB hierfiir die Bezeichnung ,,Spasmus‘* schief ist, und daB nicht nur der
Hypertoniker, sondern auch Menschen mit normalem und selbst niedrigem
Blutdruck solche GefiBzusammenziehungen haben kénnen, ist klinisch evident
(s. die Habilitationsschrift meines Schiilers Dr. Kauffmann, auch Pals GefaB-
krisen). :

Bei diesen Disponierten zu solchen und anderen funktionellen Stérungen,
aus denen, wie ich immer wieder betone, selbst organische Verinderungen
hervorgehen kénnen; sind wir im Gebiete von Krankheitsbereitschaften, ja
auch Krankheiten auf dem Boden der Konstitution und nehmen damit den
Konstitutionsbegriff im Sinne von Lubarsch nicht nur als Keimanlage, also
durch die Erbmasse bedingt, sondern denken auch an erworbene konstitutionelle
Eigenschaften. Ob man hier zweckmiBig von Neurosen spricht, bleibe dahin-
gestellt. Es ist in dieser funktionellen Pathologie des vegetativen
Nervensystems fast iiberall der vage Ausdruck ,Neurosen“ ver-
mieden und die Grenzen zwischen Konstitution und Disposition einerseits und
Krankheiten (Neurosen des vegetativen Nervensystems) andererseits nicht scharf
gezogen. Es sei auf das Voraufgehende verwiesen, das nicht die Rolle des vege-
tativen Nervensystems bei einzelnen Krankheiten, sondern im wesentlichen den
Versuch, konstitutionelle Gruppen zu erfassen, bezweckt.

5. Die Reflexphiinomene und Organschmerzen.

Da es sich um eine Reihe von Feststellungen handelt, die vor allen Dingen
fir die Diagnose, auch fiir unser therapeutisches Handeln, selbst das chirurgi-
sche, groBe Bedeutung haben, da aber auflerdem Probleme vorliegen, die zum
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Verstehen der Beschwerden bei Krankheiten nicht nur praktisch, sondern gerade
auch theoretisch das grofte Interesse haben, scheint es mir berechtigt, den
Reflexphinomenen und Organschmerzen einen besonderen Abschnitt zu widmen.
Gehen wir von Feststellungen eigener Erfahrung aus:

Aorteninsuffizienz mit Angina pectoris, Die Abb. 6 zeigt ,,hyperalgetische*‘ und ,,hyper-
asthetische Zonen‘ von scharfer Begrenzung im Bereich der schwarz angelegten Stellen
der Skizze. Es handelte sich um eine Aorteninsuffizienz im Stadium der Dekompensation
mit starken Angina-pectoris-Anfillen, dabei gleichzeitig ein positiver Chvostek und Trous-
seau. Starke Dilatation des Herzens besonders nach links, auch groBer linker Vorhof,
Rekurrenslihmung. Auf der Scheitelzone subjektives Hitzegefiihl, das auch objektiv
nachweisbar war (s. spiter). Arrhythmia perpetua. Die Nervenstimme am linken Arm,
namentlich der Ulnaris, stark druckempfindlich. Plexusdruck: links starke Empfindlich-
keit im Vergleich zu rechts. Auf Kalzium intravends verschwinden die tetanoiden Zeichen.
Das Herz zeigt starke Digitalisempfindlichkeit (Kalziumwirkung), eine Regularisierung

Abb. 6. Anfall von Angina pectoris bei Abb. 7. Hyperalgetische Zonen kurz nach
Aorteninsuffizienaz. einem Gallensteinanfall. Operation:
Zwei Steine.

durch Conchinin (Chinidin) gelingt nicht. Die Sensibilitétsstérungen bleiben bestehen,
wenn auch in geringerem Male, auBlerhalb der Angina-pectoris-Beschwerden. Subjektiv
wird fdie Zone am Scheitel am meisten dauernd als listig empfunden, namentlich wegen
des Hitzegefiihls.

Cholezystitis mit Chelelithiasis (Abb. 7). Die Zonen am Rumpf scharf giirtelférmig
abgegerenzt, am Riicken gerade wie an der Bauchseite. An der Schulter durch den
Phrenikus (?) vermittelte Hyperalgesie, an der Stirnzone zum ersten Trigeminusast gehérig.
Die Rumpfzone entspricht dem Dorsalsegment 6—11. Wihrend der Anwendung von
Kataplasmen gibt der Kranke an, daBl die Schmerzhaftigkeit der Kopfzone zu-
nimmt, die am Rumpf und an der Schulter nachlaBt. Als aulerhalb des Anfalles
die subjektiven Schmerzen verschwunden sind, ergibt sich, daB die Zone nur noch von
Dorsalis 6-—8 besteht, fast nur noch beim Kneifen der Haut zwischen zwei Fingern nach-
weisbar. Die Zone um das Zervikalsegment 4 herum und iiber der Orbita ist verschwunden.
Nach 8 Tagen hat die Intensitdt der Sensibilitétsstorung sehr nachgelassen. Dann hiufen
sich wieder schwere Gallensteinanfille, die Zone dehnt sich vom 6.—10. D.-Segment aus.
Eine paravertebrale Aniéisthesie neben dem Processus spinosus des 10. Brustwirbels

Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 72



1124 G. v. Bergmann: Vegetatives Nervensystem.

wird vorgenommen, wahrscheinlich also das 11. Dorsalsegment erreicht. Bei Beriihrung
des Nerven mit der Nadel heftigste SchmerziuBerung vorne am Leib, ,,als wenn in dieGallen-
blase gestochen wiirde. Injektion von 8 ccm 19%,iger Novokainlésung. 30 Minuten spiter
sind alle Schmerzen verschwunden. Wieder /, Stunde spiter treten von neuem heftige
Schulterschmerzen rechts auf mit hyperalgetischen Zonen, wihrend die anderen Zonen
verschwunden sind. Die Beschwerdefreiheit hilt bis zum nichsten Morgen an, dann
Schmerzen von geringer Intensitit, aber ohne Auftreten von Rumpfzonen. Erst Tage
darauf ist die hyperalgetische Zone wieder in alter Stirke und Form ausgebildet. Der
Operationsbefund ergibt zwei haselnuBgroBe Steine im Halse der Gallenblase, Ductus chole-
dochus frei. :

Schmerzrezidiv nach Cholezystektomie (Abb. 8a u. b). Februar 1921 wegen Gallen-
blasenempyem operiert. Ende Juli von neuem Schmerzanfille unter dem rechfen Rippen-
bogen, die Schmerzen ziehen heftig nach der rechten Schulter. Im November und Dezember
Wiederholung des Zustandes. Glanzauge, seltener Lidschlag, Graefe positiv, Struma,
feuchte Haut, lebhafte Reflexe, starke Druckempfindlichkeit in der Gegend des Gallen-
blasenbetts. Bei Druck in der Lebergegend Ausstrahlung in den Riicken, in die Gegend
des 9.—11. Thorakalsegments. Dort iiberempfindlicher Hautbezirk. Ausgesprochen
vegetativ stigmatisiert im Sinne der B-Typus. Kecine sichere Feststellung, worauf
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Abb. 8a. Schmerzrezidiv nach Entfernung Abb. 8b. Choledochusstein mit tiefem
der Gallenblase. Schmerzpunkt (?).

das Schmerzrezidiv beruht. Subfebrile Temperaturen. Choledochusstein (?), wofiir am
Riicken der isolierte Schmerzpunkt (maximal point) sprechen wiirde.

Abb. 9. (Die schraffierten Teile sind schwichere Hyperalgesie, die schwarzen intensivere.)
Diagnose: Uleus jejuni pepticum, August 1920. 1914 war wegen Dilatatic ventriculi und
Gastroptosis fixata eine Gastroenterostomia retrocolica posterior angelegt worden. Be-
schwerdefrei 1 Jahr. Hyperalgetische Zone vorne, entsprechend um Dorsalis 9, nicht ganz
bis zur Medianlinie, etwa 9 cm breit, 4 cm hoch. Keine zirkulire Zone, wohl aber am Riicken,
Dorsalis 8, handbreite hyperalgetische Zone. Kleinere hyperalgetische Zone auf der rechten
Seite in gleicher Hohe wie links. Von diesen beiden Stellen der Vorderseite aus ist der Bauch-
deckenreflex schon bei leisester Beriihrung mit einem Pinselhaar auszulésen.
In einem Schmerzanfall werden die Zonen der Vorderflicne gréfer (s. Abb. 9) auch die
am Riicken. Gelegentlich breitet sich die Riickenzone von Dorsalis 11 bis Lumbalis 1 aus.
Héufiges Erbrechen. Operation wird abgelehnt. Durch eine Ulkuskur Verringerung der
Beschwerden, Zonen kaum mehr nachweisbar.

Gastroenterostomiebeschwerden (Abb. 10). Mai 1918 operiert wegen Ulkusperforation,
Gastroenterostomie. Mérz 1920 neue Schmerzen, ausgesprochene hyperalgetische Zone
rechts neben der Hautnarbe, die allméihlich wihrend einer Ulkuskur zuriickgeht, ein Ulkus
wurde jetzt nicht nachgewiesen.

Achyliebeschwerden (Abb. 11a u. b). Beschwerden etws 1/, Stunde nach Tisch, z. T.
als heftige Schmerzanfille, auch nichtlicher Schmerz, Hungergefiihl. Die Kranke zittert
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leicht, das Blut steigt ihr zu Kopfe. Es besteht vollige Anaziditat. Boasscher Druckpunkt
(,,maximsl point*) neben dem 12. Processus spinosus, genau entsprechend auch vorn.
Nach regelmiBiger Darreichung von Salzsiure Verschwinden der Beschwerden und der

Maximalpunkte.

Abb. 9. Ulcus jejuni pepticum. (1914
wegen ,.Dilatatio ventriculi, Gastroptosis
fixata** operiert: Gastroenterostomia
retrocolica post. Beschwerden seit 1919.)

“
N
I

Abb. 10. Beschwerden nach Gastro-
enterostomie. Hyperalgetische Hautzone;
von hier aus Bauchdeckenreflex mit
Pinselhaar auslosbar.

geeeer et

Abb. 11a u. 11b. Hyperalgetische Zone bei Anaziditatsbeschwerden.
Verschwinden nach Datreichung von Salzsiure.

Abb. 122 u. b. Klinische Diagnose: Chronische Pankreatitis. Die Diastase im Urin ver-
mehrt, zeitweise Fettstiihle, vor allen Dingen aber 2 Stunden nach dem Essen auftretende
starke Schmerzen im Oberbauch mit ausgesprochenen Ausstrahlungen nach der linken
Seite. Die Zone zeigt eine deutliche Vermehrung der sensorischen Symptome links nahe
der Mittellinie, geht als streng halbseitiger segmentaler Giirtel um den Ru

mpf herum. Auch
in einer tieferen Zone findet sich links eine geringe Hyperiisthesie. Letzteres ist kein

2%



1126 G. v. Bergmann: Vegetatives Nervensystem.

haufiger Befund bei Pankreatitis, hat aber vielleicht Beziehungen zu den ischiasartigen
Symptomen, die linkerseits bei Pankreatitis nichts ganz Seltenes sind. i
Dem Folgenden vorwegnehmend, méchte ich hier nur auf die Wichtigkeit
der Beobachtungen der Sensibilitatsstérungen auch am Kopf hinweisen,
als Beweis, dall die Ausstrahlungen auch vom Parasympathikus vermittelt
werden konnen, sowohl bei Schmerzen, die von der Brusthéhle als von der
Bauchhéhle ausgehen. Weiter erscheint mir wichtig, daB nicht die vis-
zeralen Organe allein eine Verinderung der Sensibilitit hervor-
rufen; auch bei der Pleura, deren Schmerzen durch reine zerebrospinale
Fasern vermittelt werden, koénnen sich Headsche Zonen, wenn auch meist
weniger ausgesprochen, finden und von zahnirztlicher Seite ist auf eine Ver-
anderung der Hautsensibilitit der Gesichtshaut im Bereiche des Trigeminus
bei Zahnschmerzen hingewiesen, gerade wie bei einer Otitis auch Hautzonen,
namentlich iiber dem Parietale, gefunden werden. Auch hier liegen Irradi ierungen

|

Abb. 12a u. 12b. Chronische Pankreatitis. Beschwerden seit 5 Monaten. Starke,

2 Stunden nach dem Essen auftretende Schmerzen am Oberbauch, die nach links unter

den Rippenbogen ziehen. Diastase im Urin vermehrt. Zeitweise Fettstiihle, geringe
Hyperisthesie.

in das betreffende Riickenmarksegment vor, nur daB sie nicht von den viszeralen
Nerven aus erfolgen, sondern auf dem gewohnlichen Wege. Solche Beispiele
von Irradiierungen aus den sensiblen Gebieten lieBen sich leicht haufen. Er-
strecken sich die bisher iiblichen Beobachtungen nur auf Abweichungen der
Beriihrungsempfindung, der Schmerzempfindung und allenfalls der Warme-
und Kéilteempfindung, die nicht nur gesteigert, sondern seltener auch herab-
gesetzt sein konnen, so verlohnt es auch, einer Anderung in der Tiefen-
sensibilitat (nachweisbar durch ataktische Phianomene) und der vaso-
motorischen Verhaltnisse nachzugehen. Die Steigerung der Reflex-
auslosbarkeit, so daB Pinselhaarreizung (Abb. 9 und 10) geniigt, erscheint im
Hinblick auf Weizsickers Feststellungen wichtig. Untersuchungen, die
Vertiefung all dieser Priifungen betreffend, sind an meiner Klinik im Gange.

Was die Klopfempfindlichkeit nach Mendel betrifft, die in die Figuren
nicht eingezeichnet ist, so entsteht sie offenbar auf Grund verschiedener Be-
dingungen. Nur zu einem Teil diirfte sie durch die Erschiitterung des empfind-
lich gewordenen Organes hervorgerufen sein. Da das parietale Peritoneum von
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gewohnlichen sensiblen Nerven versorgt wird, unterliegt es auch dem viszero-
sensorischen Reflex. Seine Segmentzuordnung ist den Grenzen nach etwas
anders lokalisiert wie die der Haut. Die kraniale Verschiebung der Klopf-
empfindlichkeit, verglichen mit den Sensibilititszonen der Haut ist wohl be-
weisend dafiir, dall wir durch jene Perkussionsmethode die Méglichkeit einer
Priifung viszerosensorisch verinderter Sensibilitat des parietalen
Peritoneum vor uns haben, eine Theorie meines Assistenten Kalk, die
hier nur erwahnt sein mag. Sie wiirde, sehr im Gegensatz zu spiter zu er-
érternden, meiner Ansicht nach unrichtigen Anschauungen einiger Chirurgen,
geeignet sein, die Wichtigkeit der Sensibilitat des Peritoneum parietale
in ein ganz anderes Licht zu riicken. Endlich sei auf den ganz besonderen
diagnostischen Wert der linksseitigen Zonen des Oberbauches gerade
auch fiir leichtere Fille von Pankreatitis mit und ohne Kombination mit
Gallenblasenerkrankungen hingewiesen. Ich halte mit Katsch die leichteren
Pankreaserkrankungen im Gegensatz zur seltenen akuten Pankreasautodigestion
(akute Pankreasnekrose) fiir ungemein hiufig und sehe in den linksseitigen
viszerosensorischen Phinomenen, die Katsch besonders studiert hat, als er
die leichtere Pankreatitis zu einer wichtigen Krankheitsgruppe erhob, vorldufig
den wichtigsten diagnostischen Hinweis zu ihrer Erkennung (s. Referat Katsch
auf der Tagung fiir Verdauungs- und Stoffwechselkrankheiten, Berlin 1924, und
Klin. Wochenschr. 1925).

Die bisher gebrachte Kasuistik beschrankt sich auf Feststellungen, die durch
Priiffung auf hyperalgetische, auch hyperisthetische Schmerzzustinde an der
Haut zu erbringen sind. Wir sahen sie streng abgegrenzt. Die Angaben sich
ruhig beobachtender Kranker sind so zuverlassig und exakt, wie wir sie
nur bei den Sensibilitdtsstérungen auf der Grundlage etwa organi-
scher Riickenmarkserkrankungen finden kénnen. Es ist regelmafig
zu ermitteln, dafl eine segmentale Anordnung der hyperalgetischen Zonen vor-
handen ist. Wenn immer wieder, auch jetzt noch, gesagt wird, es handle sich
um auch durch Suggestionen hervorgebrachte Sensibilititsverinderungen, nach
Analogie der psychogenen Sensibilitatsstérungen bei der Hysterie, so spricht
schon die Anordnung der Storung ohne weiteres dagegen! Hier Fest-
stellung der Sensibilitat, wie sie in Ubereinstimmung steht mit der Ausbreitung
der segmentalen Sensibilitdtsordnungen des Riickenmarks, dort bei den psycho-
genen Sensibilitiatsausfillen gerade das UngesetzmaBige, sich an keinerlei ana-
tomischen Bauplan Haltende. Innerhalb jener segmental angeordneten Bezirke
von Sensibilitatsverinderung der Haut finden sich hdufig sog. ,,Maximal-
punkte’, vorwiegend am Riicken gelegen, etwa in der Skapularwinkellinie.
Warum dort manchmal auch ganz isoliert solche Storungen nachweisbar sind
— an ihrer haufigen Feststellbarkeit ist kein Zweifel —, das ist noch nicht
geniigend aufgeklart, wir werden sie wohl auf die Anordnung der fiir die Sen-
sibilitdt zugeordneten Ganglienzellen im Spinalganglion zuriickzufithren haben.
Es hat mein Assistent Fr. Kauffmann 1921 die Objektivitait der von den
Kranken zu erhebenden Angaben bewiesen und damit eine Art SchluBstein
gesetzt fiir die Lehre jener durch viszerale Erkrankungen bedingten Funktions-
verinderungen der Haut. Wenn man als Mafl der Empfindlichkeit einer Haut-
stelle die Latenzzeit der Schmerzempfindung bei Anwendung von
Wirmereizen prift, so dafl genau abgestufte Reizstirken durch verschiedene
Temperaturgrade bewirkt werden, und verglichen mit der Latenzzeit normaler
Hautstellen die Zeiten in eine Kurve eintriigt, so ergibt sich, weil die Latenzzeit
der Schmerzempfindung im Bereiche einer hyperalgetischen Zone kiirzer ist
durch Herabsetzung des Schwellwertes der Schmerzempfindung, eine streng
gesetzmafig verlaufende hyperbelihnliche Kurve. Es empfehlen sich zur
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Priifung schwichere, also submaximale Warmereize, durch die sich die Unter-
schiede der Empfindlichkeit in der Differenz der Latenzzeit deutlicher duBert.
Man kann auf diese Weise die Empfindlichkeit zweier Hautstellen quantitativ
genau priifen. Bei hysterischen Sensibilitdtsstérungen gelingt es, wie Kauff-
mann nachweisen konnte, in keiner Weise eine regelmaflig verlaufende
Kurve fiir die Latenzzeit der Schmerzempfindung zu gewinnen.

Keineswegs erstrecken sich aber die zu beobachtenden Phénomene nur auf
die Sensibilitiat, beziiglich Schmerzempfindung der Haut. Kauffmann hat
spiater (1923) zusammen mit Kalk Untersuchungen iiber Form und Aus-
breitung der lokalen GefiaBreaktionen und ihre Beziehungen zu den
spinalen Hautbezirken angestellt und dabei auf Unterschiede in der Inten-
gitit und dem zeitlichen Verlauf der Hyperédmie im Gebiete dieser
Zonen geachtet. Wihrend die Autoren bisher von einer lebhafteren Reaktion
berichtet haben, konnte gezeigt werden, daB die lokale Gefallreaktion im
hyperalgetischen Gebiet weniger intensiv, weniger ausgedehnt und
von kiirzerer Dauer ist als die Rétung in der Umgebung einer Kontroll-
quaddel. Auch wenn im Bereich einer solchen Zone ein Herpes zoster auftritt,
verliuft die lokale GefifBreaktion weniger ausgedehnt und kiirzerdauernd als
auf der gesunden Seite, ein Ergebnis, welches den Beobachtungen von Hecht
entspricht. Offenbar besteht ein erhshter Tonus der kleinen Gefdlle im Bereich
der Zone, ein verinderter Gleichgewichtszustand, welcher nur durch stérkere
oder lingerdauernde Reize gestért werden kann. Damit soll nicht bestritten
werden, da auBerdem auch einmal eine gesteigerte vasomotorische Erregbar-
keit mit Neigung zu Erweiterung der kleinen Gefifle im Gebiet der Zone vor-
kommen kann. Es wurde ein Kranker mit Aorteninsuffizienz beobachtet
(s. Abb. 6), welcher neben heftigen Schmerzen im linken Arm héufig iiber
starkes Hitzegefiihl auf dem linken Scheitel klagte. Durch Auflegen der Hand
konnte man sich leicht von der Richtigkeit seiner Aussage iiberzeugen. Es
kommen also auch lokal vermehrte Hautdurchblutungen im Bereich der Zone
vor, andererseits bestitigen Beobachtungen von H. Curschmann, dal wir in
der Regel vermehrte Neigung zu spastischen GefaBzustinden zu erwarten haben.
Hyperalgesie, Hyperisthesie, verindertes Verhalten der Vaso-
motoren, Temperaturstérungen, auch Storungen der Innervation der
Pilomotoren, leichtere Reflexauslésungen (s. Abb. 9 u. 10) lassen sich
beobachten, nicht zuletzt auch trophische Stdrungen. Im Bereich eines
Herpes zoster, den wir ja hiufig als organische Erkrankung eines Spinal-
ganglions auffassen diirfen, finden sich ganz analoge Erscheinungen, und die
Studien von Head, in denen er den Unterschied zwischen segmentaler Inner-
vation und radikulirer Innervation nachweisen wollte, stiitzen sich ja gerade
auf umfangreiche Beobachtungen am Herpes zoster. Aber auch rein funktionell
konnen die Irritationen im Spinalganglion durch viszerale Erkrankungen be-
dingt sein, und nicht-anders wie die verschiedenen Funktionsabwei-
chungen entsteht, wenn auch selten, ein Herpes zoster als Folge
einer viszeralen Erkrankung. So sah ich einen Herpes zoster nach Ablauf
einer besonders heftigen Angina pectoris im Bereich des Ulnarisgebietes des
linken Unterarmes, ein paarmal auch einen Herpes zoster im entsprechenden
Hautbezirk der Gallenblase oder Leber. Dieser Zusammenhang ist so wichtig,
daB man beim Auftreten eines Herpes zoster genau wie bei der sog.
Interkostalneuralgie diagnostisch sich jedesmal griindlich zu tiber-
legen hat, ob sie nicht hervorgebracht sind durch eine viszerale
Erkrankung.

Im Zusammenhang mit diesen Vorstellungen habe ich, um dem Schmerz-
problem bei Eingeweideerkrankungen niher zu kommen, bei viszeralen
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Schmerzanfillen die paravertebrale Anasthesie in den zugehérigen
Segmenten ausgefithrt und in einigen Fiallen in Marburg auch Prof. Liawen
gebeten, sie auszufilhren. Es horten Schmerzen bei sechs Fiallen von
Gallenkoliken auch bei Angina pectoris prompt auf, wenn die ent-
sprechenden Segmente in Anasthesie versetzt waren. Liwen (spiter
Kappis) hat dann, angeregt durch mein Vorgehen, versucht, die Methode
diagnostisch und zum Teil auch therapeutisch auszubauen. Ich glaube nicht,
dafl sie therapeutisch eine groBere Bedeutung hat, wenn es auch beachtens-
wert ist, daB bei Riickenschmerzen nach Operationen, die unertréglich sein
konnen und sicher auf Reizungen beruhen, die in Haut und Muskulatur iber-
tragen werden, die Schmerzen prompt beseitigt werden kénnen. Wichtiger schon
ist von Gazas Vorgehen in gewissen Fillen nach Art der F6rsterschen Opera-
tion bei gastrischen Krisen, die spinalen Wurzeln zu durchtrennen. Aber gerade
dort, wo die paravertebrale Anésthesie differentialdiagnostisch besonders wichtig
wire, bei den Zonen am Oberbauch der rechten Seite, liegen die bei Ulkus und
bei Gallenblasenerkrankungen zugeordneten Zonen so nahe beisammen, ja,
iiberdecken sich, dafl ich die Anwendung dieser Methode zu diagnosti-
schen Zwecken fiir ungeeignet halte. Es zeigen die oben gebrachten
wenigen Beispiele, wie selbst bei Achylie, fehlender Gallenblase usw. Zonen
entstehen.

Es ist oft zu beobachten, daB bei Intensitit der Schmerzen die
Zonen breiter werden, d. h. mehr Riickenmarksegmente befallen
sind, bei NachlaB der Schmerzen die Irradiation sich auf einen
engeren Bezirk zusammenzieht. Dies gilt auch von den Kopf-
zonen. Wahrend eintretender Morphiumwirkung ist so eine prizise Lokali-
sation des am stirksten befallenen Segmentes moglich, wie auch der Spontan-
schmerz lokalisierbar wird.

Ich bin deshalb der Meinung, daf} die paravertebrale Anésthesie zu diagnosti-
schen Zwecken eine grobe und meist unbrauchbare Methode ist, die nicht selten
diagnostische Irrtiimer zur Folge haben kann, und daBl jedenfalls der diagnosti-
sche Wert, die Zonen selber genauestens zu beobachten nach Art einer exakten
Sensibilitatspriifung, noch subtiler wie bei einem organischen Nervenleiden,
prizisere Resultate gibt und feinere diagnostische Schliisse zulaft, weshalb ich
die paravertebrale Anisthesie ganz mit Absicht fiir diagnostische Zwecke nicht
ausgebaut habe. Das méchte ich hier betonen, gerade weil die Anregung, die
paravertebrale Anisthesie bei den Schmerzen der Eingeweide vorzunehmen,
wie Lawen auch selbst aussagt, von mir ausgegangen ist. Sie hatte fiir mich
den theoretischen Wert, im Problem des Entstehens der Eingeweideschmerzen
weiterzukommen. Aber auch hier ist zu berilicksichtigen, da man mit der
Infiltrationsangsthesie wahrscheinlich nicht nur den spinalen Nerven aus-
schaltet, sondern auch die sympathischen Rami communicantes trifft, und man
sich damit der Wirkung der Splanchnikusanisthesie von Kappis im Prinzip
néhert.

Ein Schema, das seinerzeit Prof. Walthard in der Frankfurter Frauen-
klinik verwendete, das sich streng an Heads Ergebnisse anlehnt, sei als fiir den
klinischen Status gut verwendbar mit eigenen Anderungen hier gebracht; ich
habe das Pankreas hinzugefiigt, fiir dessen leichtere Erkrankungen uns das Stu-
dium der Sensibilitidtsverhaltnisse besonders bedeutungsvoll scheint (Katsch).
Die Angaben anderer Autoren weichen in den Segmentangaben etwas ab (Lawen,
Kappis usw.).

Ich glaube, wie gesagt, daB fiir diagnostische Feststellungen die einfache
Beobachtung ohne paravertebrale Anisthesie wertvoller, weil subtiler ist. Es
ist sehr wichtig, daB auch zu Zeiten, wo der Kranke keine Schmerzen
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empfindet, sich Zonen nachweisen lassen, daf} also fiir Spontan-
schmerzen unterschwellige Irradiationen noch dem Nachweis zu-
ganglich sind, indem geringe hyperéasthetische, hyperalgetische,
selten einmal hypalgetische, anédsthetische oder hypéasthetische Be-
zirke sich nachweisen lassen. Man achte besonders auch auf die Stellen
der Maximalpunkte, achte auf die Kopfzonen und vor allem auch auf
Nervendruckpunkte. Rudold Schmidt hat auf die Uberempfindlichkeit

&

{ it
&/ L&‘
Abb. 13a. Abb, 13b.

Abb. 13a und 13b. Schema zur Priifung der Head:Mackenzieschen Hautzonen.
(Die Kopfzonen sind als parasympathisch vermittelt nicht beriicksichtigt.)

des Plexusdruckpunktes unter der Klavikel vor dem Humeruskopf linkerseits bei
Menschen mit Angina-pectoris-Neigung (,,Aortalgie‘‘) auch ganz auBerhalb eines
Schmerzanfalles hingewiesen, ich selbst auf den analogen Druckpunkt rechter-
seits bei Leber- und Gallenblasenaffektionen, Westphal auf einen Druckpunkt
rechts am Halse, den er mit einer Phrenikusirradiation in Beziehung bringt,
auch auf eine Art Lasséque der Halsmuskulatur, d. h. Biegung des Halses nach
links ist schmerzhaft bei Leber- und Gallenblasenaffektionen. Ahnlich kann
man den Ulnarisstamm links bei Herzkranken, rechts bei Gallenblasenpatienten,
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hiufig empfindlich finden. Auch die Irradiationen im Sinne von Neur-
algien gehoren hierher. Es kann ein Schmerz in der rechten Schulter bis
zu dem Grade der wirklichen Bewegungsbehinderung vorhanden sein, es kann
ein Schmerz am rechten Ellbogen auf eine Gallenblasenaffektion hinweisen 1).
Bekannt sind die ganz isolierten Schmerzen im Arm, gelegentlich nur im linken
kleinen Finger, bei Herzaffektionen, ausstrahlende Schmerzen im Nacken linker-
seits bei Herzkranken, rechterseits wohl auch durch Phrenikusvermittlung bei
Gallenblasenpatienten, kurz, ich méchte fiir die Diagnose das groBte Gewicht
legen auf ein genaues Beobachten all dieser nicht nur sensiblen Phinomene, die
durchaus nichts Seltenes sind, wie noch viele, z. B. Briining, irrtiimlich meinen.
Man muB nur genau untersuchen, um latente Schmerzempfindlichkeit, schlum-
mernde Hyperalgesie als Beweise unterschmerzlicher Reize zu entdecken: So
»ermidet’ ein Kranker, der leicht Herzschmerzen bekommt, friither im linken
Bein bei einem Spaziergang, die linke Hand ermiidet beim Klavierspiel usw.
Ahnliche Klagen, soweit sie von dem Kranken wahrgenommene Erscheinungen
betreffen, kénnen geradezu schon bei der Anamnese auf die Organerkrankung
hinweisen, wihrend in der Gegenwart noch meist das Umgekehrte der Fall ist.
Ich habe ungemein oft es erlebt, dal Arm- und Nackenneuralgien, lokalisierte
Kopfschmerzen, Interkostalneuralgien, Gelenkschmerzen, lokal behandelt wurden,
ohne dal3 der Arzt ahnte, da3 es Ausstrahlungen von Organerkrankungen waren.
In den Rheumatismusbiadern wird eine Fiille solcher Patienten behandelt, ohne
daBl an die Ursachen der Erkrankung iiberhaupt gedacht wird. Es ist hochste
Zeit, dafl mit Erfassung dieser Zusammenhinge, mit denen wir uns
beschaftigt haben, die aber keineswegs nicht vorher schon All-
gemeingut des Wissens héitten sein konnen (s. das folgende), diese
Symptome bekannt werden und durch griindliche Anamnese und
Untersuchung erkannt werden und so zu einem wichtigen Riist-
zeug diagnostischen Kénnens werden. Daf die Phinomene nicht regel-
miBig vorhanden sind, ja daB sie auch bei heftigsten Koliken fehlen konnen,
daB wir wenig dariiber wissen, warum scheinbar willkiirlich die Ausstrahlung
gelegentlich ganz isoliert in der Peripherie einer kleinen zirkumskripten Stelle
auftritt und dann wieder als breiter Giirtel am Rumpf sich fast unverkennbar
ausbreitet, verringert nicht den Wert dieser diagnostisch so wichtigen Symptome.

Ebenso gehen von den Eingeweiden Einfliisse aus, die den Tonus
der quergestreiften Muskulatur beeinflussen. Auch hier spielt die
segmentale Anordnung die entscheidende Rolle. Das obere Drittel des Rectus
abdominis rechts zieht sich tonisch zusammen wihrend eines Gallensteinanfalls,
die Spannung kann aber auch bleiben, wenn der Anfall abgeklungen ist, und
selbst einen Tumor vortduschen. Ahnliches gilt von Bauchmuskelkontraktionen
bei Pyloruskrampf. Kontraktionen auch anderer Muskelpartien sind Ursache
der ,,Défense musculaire etwa bei der Appendizitis. Es ist ja ganz unméglich,
willkiirlich z. B. einen Rectus abdominis nur in seinem obersten Drittel zu kon-
trahieren, ja kortikal gelingt nur die Kontraktion zugeordneter Muskelgruppen
(Agonisten oder Antagonisten). Analoge Phinomene koénnen an der Riicken-
muskulatur beobachtet werden, bei denen auch nur Muskelteile hart werden
und lange nachdauernde Schmerzhaftigkeit auslosen, wie bei jedem an-
gestrengten Muskel (Riickenschmerzen nach Laparotomien). Ich fiihlte im
Beginn eines Typhus abdominalis einen isolierten walnuBgroBen Kontraktions-
knoten im Supraspinatus, wenige Tage darauf trat im gleichen Segment ein
Herpes zoster an der Schulter auf, wahrscheinlich infektitse Erkrankung des

1) Siehe meine Ausfithrungen in Sarasons Jahreskursen f. arztl. Fortbild. Jg. 1922
(Mérzheft).
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Spinalganglions, aber ganz Analoges kann auch durch eine Eingeweideerkrankung
hervorgerufen werden (s. Dissertation Edith Reuter-Marburg). Manche von
den Knoten, von denen die Masseure immer wieder Feststellungen erheben,
sind solche isolierte Tonusianderungen in einem Abschnitt durch segmentale
»Spinalirritation®, wie wir sie willkiirlich in einem Muskel nicht hervorbringen
konnen.

AuBer den sensorischen und motorischen Irradiationen sind noch andere
Arten der Austrahlung von Bedeutung. Als dltestes bekanntes Phénomen er-
scheint hier der ,,Vertigo e stomacho laeso®, ein umgekehrtes Reflex-
phéinomen, wie etwa bei der Seekrankheit. Dort die Erregung des Vestibular-
apparates durch das Schwanken des Schiffes, Ubergang vom Vestibulariskern
in der Oblongata zum viszeralen Vaguskern und von dorther auf dem Wege des
Magenvagus Auslésung des Brechvorganges, hier eine Magenstérung, afferente
Impulse zum viszeralen Vaguskern und von dort efferente zum Vestibular-
apparat, anscheinend also ein echter Reflexvorgang (Kohnstamm-Cursch-
mann). Ich spreche im selben Sinne vom Vertigo e vesica fellea laesa,
denn ein ausgesprochener Schwindel bei Gallenblasenerkrankungen ist nichts
besonders Seltenes. Ich sah jiingst wieder einen Fall, wo ausgesprochener
Vestibularschwindel mit einem ohnmachtihnlichen Zustand endigte, nach dem
Erwachen aus der Ohnmacht heftige Gallenblasenkoliken. Dieser Vorgang
wiederholte sich mehrmals. Die schénen Beobachtungen iiber den Brechreflex
von Klee gehéren hierher. Nach ihm irradiiert ein Zustand im Magen afferent
im Vagus, efferent durch Riickenmark und Splanchnicus superior. Klees
neueste Aullerung iiber die motorischen Magenreflexe (Klin. Wochenschr. Nr. 19,
1924) zeigt die Komplexitiat dieser Vorgidnge nur fiir ein einzelnes Organ, im
dritten Band dieses Handbuches von Katsch ausfiihrlich behandelt.

Die Beobachtungen, daBl von der Gallenblase aus es zum Brechen kommt,
durchaus nicht nur als ein peritoneales Reizzeichen, sind zuzuordnen unseren
Beobachtungen (Westphal, auch denen von Smidt), daB es bei Gallenblasen-
erkrankungen nicht selten nur zu Pylorus- oder Antrumspasmen kommt, oft
richtig vom Kranken als ,,Magenkrampf‘‘ lokalisiert und empfunden. Ich méchte
raten, hier von viszero-viszeralen Reflexen zu sprechen, ohne daf wir
nachweisen konnten, wie der Reflex verliuft, und ob es sich um einen echten
Reflex im Sinne der Physiologie handelt. Man kann an unmittelbare Beziechungen
der Nervengeflechte untereinander denken, etwa nach Art der Axonreflexe,
man kann kiirzere Wege iiber das Riickenmark annehmen oder auch hoch
bis zu den Zentren hinaufreichende Reflexwege. Wenn Zeiten von schweren
funktionellen Magenstérungen, krisenartigen Storungen am Magen mit oder
ohne Ulkus, abgelost werden von einem Asthma bronchiale oder einer Colica
mucosa (eigene Beobachtungen), so 14t sich auch das unter den oben gegebenen
Einschréinkungen als ,,viszero-viszeraler Reflex‘ bezeichnen. So kann bej einem
Angina-pectoris-Anfall es zum richtigen Bronchiospasmus kommen, der sich
von echten Asthma-bronchiale-Symptomen durch nichts unterscheidet. Full
hat an meiner Klinik einen Reflex beobachtet, der von der Blase ausgeht und
bei entsprechend starker Fiillung derselben zu einer plétzlichen Blutdruck-
erhohung fithrt. Liegt eine Lasion dieses Reflexbogens vor, z. B. eine Quer-
schnittsmyelitis, so bleibt die Steigerung des Blutdruckes durch Blasenfiillung
aus, nicht aber dann, wenn nur die Schmerzhaftigkeit etwa durch Morphium
aufgehoben ist. Den Tiefenatmungsversuch von Pongs, den er monographisch
eingehend auf Grund von langjahrigen Studien an meiner Klinik beschrieben
hat, und der in enger Beziehung steht zum Heringschen Lungen-Vagusreflex
des Pulsus respiratorius, kann man hier anfiihren. Bei der Einatmung kommt
es zu der bekannten Pulsbeschleunigung, hilt man den Atem lingere Zeit an



1134 G. v. Bergmann: Vegetatives Nervensystem.

(etwa 18 Sekunden), so reagiert eine Gruppe von Menschen mit starker Puls-
verlangsamung, bei einer anderen tritt Pulsbeschleunigung auf, die nach Atropin
wegfillt. Es lieBle sich von der Klinik her eine ganze Menge von solchen viszero-
viszeralen Reflexen beschreiben, namentlich wenn man den Begriff des
Reflexes nicht exakt faBt, sondern nicht viel mehr darunter versteht, als daB
ein Organ auf dem Nervenwege von einem anderen funktionell beeinfluflt wird.
Quincke hat schon 1890 in seinem Aufsatz iiber ,,Mitempfindungen und ver-
wandte Vorgéinge® eine ganze Reihe von Reflexbewegungen, Mitempfindungen
u. dhnl. beschrieben, die zum Teil in dieses Gebiet gehéren. Wenn Pal auf den
Schmerz als auf einen ganz wichtigen atiologischen Faktor fiir die plétzliche
Blutdrucksteigerung hinweist, so gehort auch das in die Nahe dieser Phanomene.
Ubrigens ist die Blutdruckkrise durchaus nicht immer vom Schmerz ausgelost
und der Schmerz gelegentlich wohl die Folge. Billigheimer bespricht (oben
S.1084) noch eine Reihe von solchen Reflexbeziehungen, namentlich die des Der-
mographismus, die uns hier zu weit vom eigentlichen Thema abfiihren wiirden.
Nur die Generalisation der Irradiationen auf das gesamte Gebiet
des vegetativen Nervensystems muf} hier noch betont werden. Der Name
des ,,Sympathikus‘“ ist ja besonders einleuchtend durch das »ovumadew’,
das allerorts hervorgerufen wird, in der Tat versetzen starke Impulse, die
von den Eingeweiden ausgehen, das gesamte vegetative Nervensystem, nicht
nur den Sympathikus, der ja friiher als Ausdruck fiir alles gebraucht wurde,
was wir jetzt unter Sympathikus und Parasympathikus verstehen, ganz anders
in Aufrubhr wie die Schmerzreize, die von den gewdhnlichen zerebrospinalen
Bahnen zugefiihrt werden. Bei einer Gallenkolik ist die Neigung zum Schwitzen,
Erroten, Erblassen bis zum Kollaps, zum Tremor, zum Erbrechen, pathologi-
schen- Darmbewegungen, weiter Pupille usw. meist viel ausgesprochener wie bei
einem Schmerz an den Extremititen, bei dem vielleicht erst durch die Ver-
mittlung der Affekte Erscheinungen im vegetativen System meist schwicherer
Art auftauchen. L. R. Miiller hat besonders hierauf gewiesen, wobei das
schon oben gestreifte Problem, Affekterregung der Zentren und Erregungs-
erscheinungen im vegetativen Nervensystem, das Grenzgebiet der Philosophie
streift (Theorie von James und Lange, widerlegt durch Versuche von
Sherrington), nicht hier diskutiert werden soll (s. diesbeziiglich Metzner:
Sympathisches Nervensystem. Fischer, Jena 1913, und meine Akademische
Rede 1922, Seele und Korper in der inneren Medizin).

Fir alle erorterten Phénomene sprechen wir, mit der Einschriankung, die
fir die Bezeichnung ,,Reflex* vorgenommen wurde, von viszero-sensori-
schen, viszero- motorischen und viszero-viszeralen Reflexen.
Mackenzie hat diese Bezeichnungen besonders verwendet, auch Langley be-
dient sich ihrer. Beachtenswert fiir den Arzt ist ganz besonders die Mackenzie-
sche Darstellung , Krankheitszeichen und ihre Auslegung‘, die in deutscher
Ubersetzung vorliegend (Wiirzburg bei Kabitzsch, 3. Aufl. 1917) dazu dienen
sollte, mit den Phanomenen vertraut zu machen, selbst wenn der Standpunkt
Mackenzies nicht in allem hier geteilt werden kann.

Von der historischen Entwicklung, ganz besonders in bezug auf den
viszero-sensorischen Reflex, der praktisch der wichtigste ist, nur soviel, daB der
dénische Kliniker Lange zuerst systematisch die Phanomene untersuchte, wenn
auch vielen &lteren Autoren die Erscheinungen nicht ganz entgehen konnten.
Die Irradiationen bei Angina pectoris schilderte schon Bamberger im Lehr-
buch der Krankheiten des Herzens, Wien 1857, und in dem Morrisonvortrag
von Gibson: ,,Uber den Herzschmerz* findet sich gerade in bezug auf das Herz
fir die historische Entwicklung der Frage viel Wichtiges zum Gegenstande.
Unabhiéngig von Lange hat Head, vom Studium des Herpes zoster aus-
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gehend, die segmentale Sensibilititsveranderung studiert. DalBl er nur hyper-
algetische Zonen anerkennt, ist nach dem oben Gegebenen nicht richtig, wie
Kast nachwies, ebenso 143t sich die Unterscheidung in segmentale, also Riicken-
markssegmente, und radikulire Zonen kaum aufrecht erhalten. Dabei bleibt
das Headsche Werk mit seinem reichen klinischen Beobachtungsinhalt doch
das maBgebendste. Die Erklirung fiir die Kopfzonen bleibt er ausdriicklich
schuldig, wihrend er den Beweis fiihrt, dafl die segmental angeordneten Zonen
am Rumpf und den Extremititen, die den Herpeszonen entsprechen, durch
Irritierung der Riickenmarkssegmente entstehen, dadurch, daf afferente Im-
pulse vom Sympathikus aus durch die Rami communijcantes in das Riicken-
mark ausstrahlen. Die Kopfzonen lassen sich meines Erachtens nicht anders
erklaren, als daB hier, gerade wie beim Brechakt und beim Schwindel (s. oben)
auch im Parasympathikus afferente Impulse verlaufen und so vom viszeralen
Vaguskern Beziehungen zu dem sensorischen Trigeminuskern finden, so daf}
die dem-Trigeminus zugeordneten Hautpartien als hyperalgetisch empfunden
werden. Die Meinung, die Brustorgane bedienten sich des Vagus, die Bauch-
eingeweide des Sympathikus zur Schmerzleitung (Kappis u. a.) ist falsch,
das gesamte vegetative Nervensystem kann zentripetale Impulse schmerz-
licher Art leiten. Auch im Phrenikus werden afferente Impulse geleitet, die
seine Ursprungsstellen im Riickenmark in Irritation versetzen und dadurch in
den Hautbezirken, die in Beziehung zu den entsprechenden Spinalganglien
stehen, als Schmerz empfunden werden, im Sinne von Armschmerzen, Plexus-
schmerzen oder schmerzhafter Hals- und Schultermuskulatur. DaB hierbei die
Leitungen bis zum Kortex sich fortsetzen, da der Schmerz bis zum BewuBtsein
gelangt, ist selbstverstindlich. Wir projizieren, wenn die afferenten Schmerz-
reize zu den kortikalen Ganglienzellen gelangen, den Schmerz dorthin, von wo
er der Regel nach kommt, d. h. auf die Oberfliche. So geht Mackenzie, der
-den klinischen Ausbau der Lehre besonders intensiv vorgenommen hat, soweit,
zu meinen, daB die Organschmerzen nur an der Kérperbedeckung, nicht nur
der Haut, sondern auch den tiefen Schichten, Muskeln, Periost usw. empfunden
werden. In der Tat ist bei der Angina pectoris der Pectoralis major meist auf
Kneifen sehr schmerzhaft, die Bauchhaut bei einem Ulkusschmerz gelegentlich
so empfindlich, daB nicht der Druck der Bettdecke ertragen werden kann usw.
Aber wir mochten mit Bestimmtheit daran festhalten, daB auler jenen Schmerzen
der Korperdecke bis in ihre Tiefen hinein, die eine grofile Rolle spielen (auch
der Lumbagoschmerz beim Nierenstein oder die schmerzende Haut und die
schmerzenden Muskeln in der Tiefe, etwa bei einer Gallenkolik, gehéren hier-
her, die Kreuzschmerzen bei einer Wehe), dafl auflerdem noch eine eigentliche
lokalisierte Organempfindung existiert. Briining halt auch jetzt noch an der
Vorstellung fest, daB Eingeweideschmerzen nur in der Mittellinie empfunden
werden, nicht am Krankheitssitz, sondern in den néchsten, hoher gelegenen
Ganglien, meist an der ,,Schmerzzentrale“ des Ganglion coeliacum. Richtig
scheint uns daran nur die oft unexakte Lokalisation eines Eingeweideschmerzes,
aber schon der Herzschmerz sollte die Chirurgen, obwohl ihnen dieses Gebiet
nicht so alltiglich ist, dariiber belehren, dafl er so deutlich linksseitig, oft ganz
prizis in der Herzgegend empfunden wird, daB an der Haufigkeit richtiger
Organlokalisation nicht zu zweifeln ist. Von gewisser chirurgischer Seite wird
gemeint, daB nur bei Berithrung des mit gewdhnlichen Spinalnerven versorgten
Peritoneum parietale die Lokalisation eines Ulkus- oder Gallenblasenschmerzes
prizis moglich sei. Das ist entschieden zu bestreiten, auch ein Ulkus an der
Hinterwand (Réntgenkontrolle) kann gelegentlich sehr gut scharf lokalisiert
werden. Im folgenden wird sich zeigen, daBl in dieser Richtung wir uns mit
ganz gegenstandslosen Deutungsschwierigkeiten befassen.
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Damit stehen wir mitten im Sehmerzproblem der Eingeweide iiberhaupt.
Die Schwierigkeiten der Deutung scheinen mir fast historisch. Die Theorien
von Lenander und Wilms, daB Lymphangitis, da Zug an den Mesenterien
allein die Eingeweideschmerzen hervorrufen, weil dort zerebrospinale, sensible
Fasern vorhanden sind, wihrend auf Brennen, Kneifen und Schneiden ein
Darm Schmerzempfindungen nicht hat, hat groflen Eindruck hervorgerufen
und lange Zeit, ja bei einzelnen Chirurgen bis in die Gegenwart, das Ver-
standnis fir das Zustandekommen des Schmerzes erschwert. Unmdéglich kann
die ganze, in der Literatur breit aufgerollte Diskussion hier entwickelt werden.
Ich nenne nur einige chirurgische Autoren, die sich mit dem Problem befaf3t
haben, so Kulenkampff, Briining, Kappis, Nigeli, Viktor Hoffmann
und Proping, letzterer dem hier vertretenen Standpunkt am néchsten stehend,
die beiden ersten am fernsten, und verweise auf eine Dissertation meiner Klinik
von Edith Reuter, Marburg 1918. Die jiingste, wesentlichste Arbeit stammt
von H. H. Meyer und Fr6hlich. Nach den Feststellungen von L. R, Miiller
sind im Mesenterium sensible zerebrospinale Nerven iiberhaupt nicht zu finden,
er hat niemals von dort her Nerven nachweisen konnen, die zu Magen und
Darm ziehen, aus der Spérlichkeit sensibler Nerven die relative Unempfindlich-
lichkeit der Organe verstindlich zu machen, ist ein migliickter Versuch (Hoff-
mann, Kappis). Es gibt genug Beispiele von Schmerzen im Magen-Darm-
kanal, bei denen weder Entziindungen bestehen im Sinne von Lenander, noch
ein Zug an den Mesenterien wahrscheinlich gemacht werden kann. Es gibt
genug physiologische Aktionen im Magen-Darmkanal, so die einfachen Pendel-
bewegungen des Diinndarmes, bei denen ein Zug am Mesenterium ausgeiibt
wird und keine Schmerzen auftreten. Es darf die einseitige Betrachtung nach
dem Zug am Mesenterium oder der Mitbeteiligung des parietalen Peritoneums,
das sensible zerebrospinale Fasern enthilt, nicht dazu fithren, die Analogie
mit denjenigen Eingeweideschmerzen zu vergessen, die nichts mit Peritoneum
und Mesenterium direkt zu tun haben, wie die Schmerzen vom Uterus, der
Harnblase, dem Nierenbecken her und vor allem die Herzschmerzen, die unter
keinen Umstéinden als Schmerzen des parietalen Perikards aufzufassen sind
(schwerste Perikarditiden verlaufen oft schmerzlos und Angina pectoris besteht
ohne irgendeinen Zug am Mediastinum!). Wenn das, was an der Haut Schmerzen
auslést, wie Brennen, Kneifen und Schneiden am Magen-Darmkanal schmerzlos
ist, so folgt daraus nur, daB die Art der Schmerzorganisation fiir die Oberfléche,
die die Schutzwehr gegen Angriffe der Auflenwelt ist (man denke an den
Panzer vieler Tiere), ganz anders organisiert sein muB, wie an muskuldren
Hohlorganen, bei denen nicht Oberflichenabwehr, sondern andere Ereignisse
als Notsignale der Natur, um Aufmerksamkeit zu erregen oder Schaden zu
verhiiten, von der Organisation vorgesehen sind, zumal eine Sensibilitit der
Organe nach Art der der Haut eine Unméglichkeit wire: Spiiren jeder Magen-
Darmbewegung, jedes Herzschlages usw. liegt unmdéglich im Organisationsplan.
»2Adiquate Reize* (Thunberg) zur Schmerzauslésung sind vorwiegend krampf-
hafte tonische Kontraktionen, ferner auch Dehnung, also ganz vorwiegend an
abnorme Zustinde glatter Muskulatur gebunden. Ist beim Dehnungsschmerz,
auf den Nothnagel besonders hingewiesen hat, bei einigen Organen der
mesenteriale Zug wohl zur Not denkbar, so kommt er beim Konstriktions-
schmerz kaum in Frage. Der Tenesmus der Blase, die Wehen des Uterus, die
Kontraktion der Gallenblase, der zirkulire Gastrospasmus, auf den ich (1913)
lange vor L. R. Miiller schon als Schmerz erzeugend hingewiesen habe, der
Pylorospasmus, wahrscheinlich auch der Spasmus an der Papilla Vateri oder
der Pars ima des Choledochus (Westphal) sind gleichartige Vorgénge mit
gleichartiger Schmerzauslésung. Nach H. H. Meyer und Frohlich lassen sich
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sowohl vom Diinndarm als auch vom Dickdarm aus durch Aufblihen, beziiglich
Erzeugung spastischer Kontraktur Schmerzen auslésen: ,,Die adaquaten,
schmerzauslésenden Reize fiir die viszeralen Hohlorgane sind Deh-
nung und aktive krampfhafte Kontraktion, nicht aber Anamie.“ Die
Schmerzreize der viszeralen Organe verlaufen durch die Fasern des vegetativen
Nervensystems, sowohl durch die sympathischen wie parasympathischen Nerven,
das beweist gerade auch die Splanchnikusanisthesie nach Kappis. Sie werden
aber nicht an den Zentralen der Ganglien nun in andere Arten von Fasern
iibergeleitet, sondern sie verlaufen, soweit sympathische Fasern benutzt werden,
durch die Rami communicantes ausschlieBlich durch die Fasern des
vegetativen Nervensystems zum Riickenmark und treten dort aus-
schlieflich durch die hinteren spinalen Wurzeln ein. Die vorderen Riicken-
markswurzeln sind an der Schmerzleitung nicht beteiligt. Die abweichende
Auffassung von Lehmann, daBl ein Eintritt in die Vorderhérner erfolgt, ist
durch die Katzenversuche von A. W. Meyer widerlegt. Die Annahme besonderer
schmerzleitender Fasern, wie der Physiologe von Frey sie auch fiir die gewohn-
lichen zerebrospinalen Nerven annimmt, ist von Goldscheider, wie mir
scheint ganz mit Recht, in Zweifel gezogen. Fiir Goldscheider sind es die-
selben Nerven, die die Beriihrungsempfindungen vermitteln, die bei anderer Reiz-
art durch Summation der Reize die Schmerzen vermittelnd wirken. So brauchen
wir auch fiir die Eingeweide keine spezifischen Schmerzleitungsfasern anzu-
nehmen. Auch die Annahme, daB in den Nerven des vegetativen Systems
sensible zerebrospinale Fasern eingelagert sind, ist weder anatomisch noch
physiologisch aufrecht zu erhalten. Man darf wohl ruhig in Ubereinstimmung
mit L. R. Miiller sagen, daB das Gegenteil bewiesen ist. Bleibt von den
strittigen Problemen nur offen, ob die (fir gewohnlich efferente Reize ver-
mittelnden) Bahnen beider vegetativer Nervensysteme auch im umgekehrten
Sinne zur Reizleitung benutzt werden konnen, d. h. ob es eine ,,antidrome*
Nervenleitung (Bailyss) gibt, oder ob, wie im spinalen Nervenstamm, gemischte
efferente und afferente Fasern vorhanden sind. Versuche Sherringtons finden
ihre natiirlichste Erklérung in der Annahme, daB auch afferente Fasern existieren
und die antidrome Leitung ist nur Hypothese, die ein so groBer Kenner des
vegetativen Nervensystems, wie Langley, nicht akzeptiert. Wir tun den
Tatsachen wohl am wenigsten Gewalt an, wenn wir, genau wie bei den
spinalen Nerven der Haut, auch in den Nerven des vegetativen
Systems zentripetale Bahnen annehmen, die wie die sensiblen
Bahnen der Koérperoberfliche Impulse von den Organen zum
Riickenmark senden, wenn sie adiquat gereizt werden. Ob von dort, wie
Billigheimer meint (s. oben), sensorische, nun die Organschmerzen ver-
mittelnde Bahnen getrennt bis zu den vegetativen Zentren und dem Kortex ver-
laufen, oder ob vom Spinalganglion an die gewdhnlichen afferenten sensorischen
Leitungsbahnen benutzt werden, ist fiir unser Problem weniger wichtig. Der
viszero-sensorische wie der viszero-motorische Reflex spricht dafiir, daB jeden-
falls in jedem Riickenmarkssegment innige Verbindungen mit den Riickenmarks-
zentren fiir die Hautsensibilitit, ja auch mit der Motorik der Vorderhérner
eingegangen werden, ebenso mit den Ganglienzellgruppen, die fiir Pilomotoren,
Vasomotoren, SchweiBsekretion usw. bestehen. Man kann davon sprechen, daB3
vom Sympathikus her afferent ein Tonus in den Riickenmarkssegmenten auf-
recht erhalten wird, der auch in Beziehung steht zu der Innervation der quer-
gestreiften Muskulatur durch das vegetative Nervensystem. Ob man nun die
Auffassung von Frank oder von Lewi, die schon oben gestreift sind, gelten
168t ist fiir unsere Frage gleichgiiltig. Einer der wichtigsten Beweise, daB
die adédquaten Schmerzreize von den Eingeweiden her durch die
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Bahnen vegetativer Nerven unmittelbar zum Riickenmark laufen,
ist gerade der viszero-sensorische und der viszero-motorische Reflex. So er-
halten diese Phinomene, abgesehen von ihrer wichtigen diagnostischen Be-
deutung, die oben gewiirdigt wurde, auch einen groB8en theoretischen Wert fiir
die Erklarung der Schmerzphéinomene. Haben wir uns aber an diese Gedanken-
richtung gewohnt, so ist kein prinzipieller Unterschied awischen der Sensibilitiat
der Organe und der Sensibilitit etwa von Haut und Muskeln aufzustellen.
Genau wie bei diesen, wenn durch die afferenten Bahnen vermittelt, die Reize
so beschaffen sind, dal im Kortex Schmerzempfindung zu unserem BewuBtsein
kommt und wir diese Schmerzen in der Peripherie empfinden, so projizieren
wir auch den Schmerz, der durch den Sympathikus zum Riickenmark geleitet
wird, in das schmerzende Organ. Es sind lediglich qualitative Unterschiede.
Wihrend manche Stelle der Haut die strikte Lokalisation fiir Beriihrung und
Schmerz zulaBt, z. B. die Fingerkuppe, zeigen andere Hautstellen ein unscharfes
Lokalisationsvermégen, wie man es mit dem Weberschen Tasterzirkel nach-
weisen kann. Noch weniger prizis ist oft die Lokalisation eines Schmerzes in
Muskeln und Knochen. Sind schon die adiquaten Reize im Organ und die
Reizschwellen dort anders, so daB eine Einzelempfindung nach Art der Be-
rilhrungsempfindung der Haut nicht existiert, so erscheint der Organschmerz
diffuser, meist schwerer lokalisierbar, und ein groBer Teil der zum Kortex
dringenden Reize #ufBlert sich, zum Teil hat Mackenzie da sicher recht, als
Schmerz an der Korperoberfliche. Das braucht man nicht als einen Irrtum in
der Projektion zu bezeichnen. Der Irritierung spinaler Ganglienzellen sind ge-
wisse Provinzen zugeordnet, und so werden je nach der Schmerzirradiation die
Schmerzen dorthin projiziert, wohin sie nach der Irritierung der entsprechenden
Segmente gehoren. Die Werturteile ,falsch® und ,richtig® sind hier zu ver-
meiden, denn sonst wire schlieBlich auch ein Herpes, der durch eine viszerale
Erkrankung entsteht, als ein Irrtum unserer kortikalen Projektion aufzufassen.
Gerade der Herpes und andere trophische Erscheinungen machen iibrigens die
Annahme gewisser antidromer Leitungen fast unvermeidlich (Bailyss).

Im Grunde hat Head selbst alles Wesentliche des Problems erkannt, wenn
er ausfithrt, daf ein von den Eingeweiden ausgehender Schmerzreiz wegen der
Unempfindlichkeit jener, und da infolge dieses Empfindungsmangels unser
Lokalisationsvermégen in bezug auf die viszeralen Erregungen nicht ausgebildet
ist, nicht dort empfunden wird, wo er wirklich einwirkt und zustande kommt,
sondern als ,referred pains®, bei denen die sensiblen Nerven der Eingeweide
zu bestimmten Segmenten des Riickenmarks ziehen und dort mit den schmerz-
leitenden spinalen Nerven, welche von der Haut kommen, in Beziehung treten.
Nur méchten wir den inneren Organen nicht vollen Empfindungsmangel, Un-
empfindlichkeit, zuschreiben, aber eine qualitativ andere und in der Intensitit
herabgesetzte Erregbarkeit fir Schmerzen. Nur so erklirt es sich, daB auch
in Zeiten, wo kein Eingeweideschmerz empfunden wird und der Kranke selbst
von Beschwerden nichts weifl, wir im Intervall die beschriebenen sensorischen
Storungen an Haut und Muskeln nachweisen kénnen. Kast fand die Ver-
dnderung auch in bezug auf die Beriihrungsempfindung, die Goldscheider be-
statigt und wir auch wiederholt nachweisen konnten. Goldscheider nimmt
eine ,,Umformung‘‘ unterschmerzlicher Erregung der Eingeweide in schmerzhafte
Erregung der Hautnerven an, in den Fillen, in denen der viszerale Schmerz,
den also auch er anerkennt, fehlt. So kann ohne viszeralen Schmerz ein sub-
jektiv gefiihlter reflektierter Schmerz mit gleichzeitiger Hyperalgesie bestehen,
oder es kann ohne viszeralen Schmerz eine reflektierte Hyperalgesie, jedoch
ohne subjektiv gefiihlten Schmerz vorhanden sein. Es gibt Reflexneuralgien,
wihrend in den primédr befallenen Organen keine Schmerzempfindung, und
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zwar entweder iiberhaupt keine Empfindung oder nur ein unterschmerzliches
MiBgefiihl zustande kommt. So kommt es, daB eine gesteigerte Empfindlich-
keit der Haut dauernd bestehen kann, dem Kranken bewufBt oder spontan von
ihm nicht empfunden, darin gerade liegt ja der Wert des Nachweises jener
sensorischen Hautstérungen im Schmerzintervall. Die Unlustempfindungen der
Organe, Unbehagen, Spannung, Druck, Vélle, Ubelkeitsgefﬁhl usw., fiir den
Arzt von grofiter Bedeutung, sind uns mit Goldscheider nur geringere Grade
von afferent geleiteten Viszeralerregungen. Die quantitative Steigerung fiihrt
zur Wandlung unterschmerzlicher Erregungen in schmerzhafte, bei denen durch
die Erkrankung, speziell durch entziindliche Hyperamie, eine Uberempfindlich-
keit das leichtere Eintreten des Schmerzzustandes erkliren kann: ,,Umstim-
mungen‘‘, auf die Goldscheider bekanntlich groBes Gewicht legt, eine erhéhte
Bereitschaft zu schmerzhaften Reaktionen. So fanden Melchior und Kast
eine Steigerung an entziindlichen Bauchorganen. — Alfred Neumann hat
sich um die Aufdeckung der sympathischen Bahnen fiir die Schmerzleitung ein
wesentliches Verdienst erworben.

So trage ich keine Bedenken, von den sensiblen sympathischen
und parasympathischen Nerven der Eingeweide zu sprechen, die
ihre eigenen Gesetze fiir Reizbarkeit, Reizausbreitung, Reizauslosung und
Schmerzlokalisation haben, aber genau so sensible Nerven sind wie die der
Haut der Knochen und Gelenke und der Muskeln.

Angesichts aller Tatsachen sollte man von seiten gewisser Chirurgen es auf-
geben, fiir die Schmerzerklirung an das parietale Peritoneum und die zweifel-
haften spinalen Nerven im Mesenterium zu denken, oder auch Riickenschmerzen
bei viszeralen Erkrankungen gerade als solche mesenterialer Art aufzufassen,
wie Kulenkampff es getan hat, wenn auch speziell die sensiblen Bahnen in
den BlutgefaBen sicher auch Schmerzempfindungen vermitteln kénnen. Die
Verbreitung von Fasern des vegetativen Nervensystems im Mesenterium selbst,
vor allen Dingen aber in den Wandschichten des Magen-Darmkanales und allen
anderen schmerzenden Organen, ist so ungemein dicht, da8 sie, nachdem
der Beweis ihrer Schmerzleitung gefiihrt ist, ungleich mehr in
Betracht kommen als irgendwelche zerebrospinalen Nerven. Die
Einheitlichkeit der Schmerzvermittlung fiir alle Organe, sowohl die
innerhalb des Peritonealsackes wie die auBlerhalb gelegenen, so Blase, Ureter,
Uterus, Herz, spricht schon von vorneherein fiir die Richtigkeit dieser Deutung.
Hoffmann, Propping, Kappis und manche andere Chirurgen haben auch
durchaus erkannt, daf die Bahnen vegetativer Nerven die Schmerzleitung ver-
mitteln, ich selbst habe auf dem ChirurgenkongreB 1922 &dhnliches auseinander-
gesetzt.

Nicht nur fiir die chirurgische Therapie in Gestalt der Operationen am
vegetativen Nervensystem versprechen uns diese Auffassungen Nutzen zu bringen
— worauf im folgenden Kapitel zuriickzukommen sein wird —, sondern auch
fiir internistische Behandlungsmethoden. Jene Umstimmungen in der
Schmerzempfindung, auf die Goldscheider hingewiesen hat, werden in manchen
alten Methoden ableitender Behandlung auf die Haut eine Rolle spielen. Das
muB uns meiner Ansicht nach veranlassen, die schmerzlindernde Wirkung der
Kalte durch die hervorgerufene Hypisthesie der Haut, den giinstigen Einflufl
von Kataplasmen und anderen Hitzeprozeduren im Sinne vasomotorischer Reak-
tionen, als Projektionen vasomotorischer oder auch anderer Reflexe auf die
Eingeweide zu erforschen und so auch etwa fiir die Senfreize, Gliihlichtbestrah-
lung, Hohensonne, hydrotherapeutische Prozeduren bis zu den Blutegeln und
points de feux hin in dem Sinne neue Erklarungsméglichkeiten zu gewinnen.
Ob nicht Einwirkungen von der Oberfliche auf die segmental zugeordnete
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Tiefe denkbar sind, also statt der viszero-sensorischen ein sensorisch-viszeraler
Reflexvorgang, so daB auf dem Wege der zerebrospinalen Nerven irradiirend
gum Riickenmark durch die Rami communicantes weiter als efferente sym-
pathische Bahnen Einwirkungen an den Organen hervorgerufen werden, ein
Weg. ohne antidrome Leitungen verstindlich? Fiir eine parallel gehende vaso-
motorische Reaktion zwischen Oberfliche und Organ in der Tiefe sind bereits
Unterlagen da, aber auch die Spasmenbereitschaft der Organe liBt sich so als
herabsetzbar denken, oder die Schmerzempfindlichkeit von Organen, iibrigens
nicht nur auf vasomotorischen Wegen, darauf wies Alfred Neumann schon
besonders hin. Ich wiederhole hier gerne zusammenfassend diese in einigen
Arbeiten meiner Mitarbeiter gegebenen Andeutungen, die nur als erste Anfinge
einer auf diesem Gebiete wichtigen und praktisch erprobten physikalischen
Therapie eine rationelle Erklirung in der Zukunft bringen kénnten.

Wenn die Probleme der Schmerzen der Eingeweide und der reflektorischen
Phinomene ausfiibhrlicher hier abgehandelt wurden, so ist neben der Aktualitat
des Themas dieses deshalb berechtigt, weil Fragen groBer diagnostischer und,
wie wir zuletzt sahen, auch therapeutischer Bedeutung, sich untrennbar ver-
kniipfen mit wichtigsten Fragen der Erkenntnis, die die Physiologie fast ebenso
sehr angehen wie die klinische Pathologie. Ja ich glaube, daB es fruchtbarer
ist, im Verstehen weiter zu kommen, als wenn man nur registrierend alles
verzeichnet, was etwa an Bauchschmerzen vorkommen kann. Die Frage des
,Warum‘‘ hat wissenschaftlichem Denken héher zu stehen als eine noch so
erschopfende Darstellung des Vorkommenden und Beobachteten, wenn die
gedankliche Verkniipfung fehlt.

6. Die Chirurgie des vegetativen Nervensystems.

Wenn auch in den achtziger Jahren schon gewisse Operationen, namentlich
am Halssympathikus, so zur Behandlung der Epilepsie, ausgefiihrt worden
sind, so konnte doch bis vor kurzem von einem eigentlichen Kapitel der Chirurgie
des vegetativen Nervensystems keine Rede sein. Wir haben sie in unserem
Handbuch nicht abzuhandeln, soweit es sich um die Behandlung chirurgischer
Krankheiten handelt, wie die periarterielle Sympathektomie als Behandlungs-
methode bei Granulationswunden, Narbengeschwiiren, bei Gelenktuberkulosen,
bei Amputationsstiimpfen, traumatischen Nervenschmerzen und noch einigen,
nur den Chirurgen interessierenden Stérungen. Wohl aber sind es, abgesehen von
einer Reihe mehr oder weniger mit der Trophik der Gewebe, vasomotorischen,
ja auch arteriosklerotischen Stérungen zusammenhdngenden Erkrankungen,
einige bisher ganz in das Gebiet internistischer Therapie gehérige Krankheiten,
bei denen die Chirurgen sich das Recht auf Behandlung in der Gegenwart
erkimpfen, und diesen Bestrebungen gegeniiber ist auch hier Stellung zu nehmen
notig. Unvermeidlich bei der Jugend dieser Richtung ist, dafl sie stiirmisch
verlauft, tiber das Ziel hinausschieBend, schnell fertig mit der Tat, da Kritik-
losigkeit und Enttduschungen nicht fehlen. Aber es wire ganz falsch, wenn
man wegen dieser nicht zu leugnenden Auswiichse nun von seiten der inneren
Medizin in den Fehler des Alters verfallen wollte, das vor lauter Kritik langer
Erfahrung das Neue nur mit Widerstreben aufkommen lieBe. So ist denn
auch in dem BewuBtsein, wie oft die internistische Therapie beim Asthma wie
bei der Angina pectoris, erst recht bei Storungen der Gefiffunktion an den
Extremitdten, ungeniigende Resultate zeitigt, die Mitwirkung chirurgischer
Leistungen nur zu begriien, wenn auch gleich anfangs gesagt werden muf}, daf3
wir den meisten dieser Krankheiten gegeniiber in bezug auf die chirurgische
Behandlung noch im Stadium des Versuches uns befinden, und daB manches
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Vorgehen, das zur Stunde Mode ist, wieder aufgegeben werden wird, — wenn
nicht bessere und zuverldssigere Methoden gefunden werden —, sobald eine
laingere Beobachtungszeit uns belehrt haben wird, daB es mit den Dauer-
erfolgen schlechter steht als mit dem, was sich unmittelbar nach der Operation
ergibt. Wirkliche Fortschritte von dauerndem Wert werden wir namentlich
dort erwarten, wo wir uns vom rein Empirischen entfernen koénnen und fiir
die Wirkungsweise dessen, was wir unternehmen, eine klarere Einsicht erhalten.
Gerade fiir die Probleme, die sich dort auftun, sollte das Wissen pathologischer
Physiologie und innerer Medizin seitens der Chirurgen noch mehr herangezogen
werden und andererseits die innere Medizin sich bemiihen, auch epikritisch sich
mit der Erklarungsméglichkeit gewonnener Resultate mit besonderer Intensitit
zu beschéftigen. Dann wird daraus auch neue Einsicht gewonnen werden fiir die
Probleme am vegetativen Nervensystem, die bisher nur im Tierexperiment den
sympathischen und parasympathischen Apparat am Stamm, an den Asten oder
durch Ganglienexstirpation priifen konnten, wihrend das Vorgehen der Chirurgen
uns nun zum Teil nolens volens in den Stand setzt, ganz wichtige Fragen am
Menschen zu studieren, nicht zuletzt in bezug auf das Schmerzproblem, das
tierexperimenteller Forschung so gut wie unzuginglich ist.

Vom Standpunkt der inneren Klinik sind fiir uns die wichtigsten chirurgi-
schen Eingriffe diejenigen, die sich mit der Behandlung der Angina pectoris,
mit der Behandlung des Asthmas und mit der Beeinflussung der Gefi.3storungen
an den Extremitédten beschéftigen, wihrend wir die iibrigen: Versuche, die,
soweit es die Gebiete der inneren Medizin angeht, noch kaum als therapeutische
Methoden bezeichnet werden konnen, hier vernachlassigen diirfen.

Wer sich genauer informieren will, sei auf die griindliche Abhandlung von
Kappis in den ,Ergebnissen der inneren Medizin“ von 1924 hingewiesen,
der ich vieles entnommen habe, und in der ein kritischer Standpunkt gliicklich
vertreten wird.

Die chirurgische Behandlung der Angina pectoris.

1899 hat Frangois Frank den Gedanken der Resektion des Halssympa-
thikus und seiner Ganglien bei Angina pectoris in Vorschlag gebracht, Jonnescu
hat 1916 die Resektion linkerseits mit vollem Dauererfolg ausgefithrt, auch
Tuffier hat schon 1911 bei einem diffusen Aortenaneurysma eine Art peri-
arterieller Sympathektomie an der Aorta vorgenommen, ebenso wie Leriche
im Jahre 1913. Von diesen historischen Anfingen erfuhr man in Deutschland
wohl genaueres erst durch Kappis auf dem deutschen Chirurgenkongre8 1922.
Briining hat diese Eingriffe zuerst in Deutschland ausgefiihrt, gleichzeitig
auch bei anderen Krankheiten, die die Hypertension herabsetzen sollten, die
aber bisher keine wesentlichen Erfolge gaben. Neben anderen deutschen Autoren,
so Kimmell, sind von amerikanischer Seite (Plate, Coffoy und Brown)
dhnliche Operationen ausgefiihrt worden, Durchschneidung des Sympathikus-
stammes unter dem oberen Halsganglion und aller Rami cardiaci, die zum
oberen Ganglion fiihren. Die Schmerzen verschwanden vollkommen, obwohl
durchaus nicht alle sympathischen Zuleitungen unterbrochen wurden. Am
Sympathikus ist das Vorgehen der verschiedenen Chirurgen bis zur Gegenwart
hin noch nicht zur einheitlichen Methodik ausgearbeitet. Es wurden entfernt:
L. linksseitig die beiden unteren Halsganglien und das obere Brustganglion
des Sympathikus, 2. nur das obere Halsganglion des Sympathikus linkerseits,
3. das obere Brust- und alle Halsganglien des Sympathikus links und 4. nur
das obere und mittlere Halsganglion linkerseits in Kombination mit der Depres-
sordurchschneidung.

73*
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1923 auf dem InternistenkongreB in Wien berichteten Eppinger und Hofer
von Durschschneidungen des Nervus depressor vagi. Sie resezierten oder durch-
trennten den Nerven im Winkel zwischen Vagus und Laryngeus superior, von
denen beiden aus er mit je einem Ast entspringt, um sich bald zu vereinigen
und zum Herzen zu ziehen (faBt man ihn nur als afferente Bahn auf, muB seine
Verlaufsart eigentlich entgegengesetzt geschildert werden). Auch diese Depres-
sorunterbrechungen, die zweizeitig vorgenommen werden miissen, erst links,
dann rechts (bei gleichzeitiger Durchschneidung ein Todesfall) haben zum
Ziele gefiihrt, namentlich zur Schmerzbeseitigung, ebenso wie die Kombination
von Sympathektomie und Depressordurchschneidung auf einer Seite.

Die Resultate, von denen berichtet wird, sind zum Teil geradezu iiber-
raschend. Patienten, die von ungemein hiufigen Anfillen schwerster Art fast
vernichtet wurden, werden vollig schmerzfrei, auch wieder arbeitsfihig, und
bleiben dauernd in diesem giinstigen Zustande; ja Eppinger deutete an, daB
nicht nur die Befreiung von Beschwerden erreicht wiirde, sondern méglicher-
weise im Reflexvorgang der Angina pectoris selbst auch das Geschick des
Sekunden-Herztodes bei Angina pectoris liege, und da8 mit Durchtrennung
des Reflexbogens mehr wie Schmerzbeseitigung, Befreiung von der Todesgefahr
gegeben sein konne.

Wir haben damit die Moglichkeit eines therapeutischen Mittels von un-
geheurer Tragweite. Die Grenzen liegen einmal darin, daB man bei schwer
organisch verindertem Herzen Bedenken haben wird, die Operation auszufiithren
und hier sicher sich noch eine klarere Indikationsstellung auf Grund der Erfah-
rung ausbilden muB. Auch der Satz, daB da, wo die innere Therapie versagt, die
Indikation gegeben sei, scheint mehr einleuchtend, als er es wirklich ist. Wir
kennen Félle von Angina pectoris schwerster Art, die 15 Jahre und linger
zuriickliegen und bei denen gelegentlich ohne allzu hiufige Wiederhojungen
durchaus ein arbeitsreiches Leben durchfiihrbar bleibt, durchaus nicht nur sog.
»psychogene Anfille“ oder sichere Anfille rein vasomotorischer Stérungen
an den Koronargefaflen. Das ganze Problem, wie es zu Angina-pectoris-Zustianden
kommt, kann an dieser Stelle nicht aufgeworfen werden. Es ist wichtig zu wissen,
daB gerade Eppinger mit Wenckebach, Rudolf Schmidt, folgend von
»Aortalgien® sprechen und wohl Spannungsverhiltnisse im Windkessel der
Aorta zu den wichtigsten auslésenden Reizen rechnen, die auf die Aortengeflechte
iibertragen, durch den Depressor auf den oben besprochenen Wegen der Schmerz-
leitung irradiieren. Ob der Depressor als Ast des Vagus hier wirklich, wie schon
Cyon meinte, sensibler Herznerv ist, scheint mir nicht entschieden, verlaufen
doch die meisten viszeralen Schmerzen durch die sympathischen Fasern. Die
Verflechtung sympathischer mit parasympathischen Bahnen ist so innig, da8
sich sympathische Fasern im Depressor nicht ausschliefen lassen. Wenn viele
Chirurgen statt der einfachen Depressordurchschneidung, die zum Ziele fithren
kann, die radikalere Entfernung von mehreren Sympathikusganglien mit ihren
Asten vorziehen, so liegt das zum Teil an Griinden groBerer Einfachheit des
Vorgehens, denn die Verlaufsart der Fasern ist keineswegs anatomisch konstant
und deshalb in ihrer Erkennung fiir den Operateur nicht so einfach, als schema-
tische Zeichnungen das anzeigen. Schon die Art des Depressorverlaufs und seiner
Zusammensetzung oder Auffaserung in einzelne Aste variiert beim Menschen
erheblich, kaum so sehr indessen, da8 er nicht im Winkel zwischen dem Vagus-
stamm und dem Laryngeus superior am Hals schlieSlich aufzufinden wire.
Die Art, wie die Rami cardiaci aus den Sympathikusgeflechten entspringen,
ist noch in viel héherem MaBe anatomischen Variationen unterworden. Wenn
es wundernimmt, dafl Schmerzen beseitigt wurden, auch ohne daB alle Bahnen
unterbrochen wurden, so ist zweierlei zu bedenken. Auf die eine Méglichkeit
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weist Kappis hin, wenn er daran denkt, dal mit der Depressordurchschneidung
die efferente Bahn eines Reflexbogens durchtrennt sein kénnte, die zur Angina
pectoris fiihrt. Die andere Erklirungsmoglichkeit, daf hier so viele Wege
zum Zjele zu fithren scheinen, liegt, wie mir scheint, in dem begriindet, was wir
vom Wesen dcs Schmerzes bei inneren Organen oben kennen gelernt haben.
Damit afferente Reize zur Schmerzperzeption kommen, muB eine Summation
solcher Reize vorhanden sein, erst dadurch geht der unterschwellige Reiz tiber in
den iiberschwelligen, der in die Riickenmarkssegmente irradiierend, die Schmerz-
perzeption kortikal auslost. Ist die Anzahl der Leitungen verringert, so ist es
sehr wohl denkbar, daB sie nicht mehr geniigen, in einer Zeiteinheit geniigende
Mengen von Reizen zuzufiihren, die Reize bleiben unterschwellig, d. h. nichts
anderes, als es entsteht kein Schmerz, die Sensation der Angina pectoris kommt
nicht zustande. Dieser Erklarungsmodus sollte bei all den Problemen kiinftig
beriicksichtigt werden, die durch die Operationen am vegetativen Nerven-
system aufgeworfen werden, iibrigens nicht nur bei den Schmerzproblemen,
sondern auch bei anderen Reaktionen, die reflektorisch zu pathologischer Dauer-
verkiirzung glatter Muskulatur oder pathologischer Sekretproduktion fiihren.
Ich denke dabei vor allem an die Verhinderung der Vorginge beim Asthma
bronchiale. Mit dieser hier von mir mit Nachdruck betonten Hypo-
these scheint mir jedenfalls die Moglichkeit gegeben, das Paradoxe so ver-
schiedenartiger Eingriffe, die nur das gemeinsam haben, daB eine Reihe von
Leitungsbahnen unterbrochen werden, zu erkliren. Demgegeniiber treten Er-
klirungen, daB nur psychische Einwirkungen vorliegen, oder da8 die Resorption
von Wundprodukten eine Art Proteinkérpertherapie darstelle, in den Hinter-
grund. Sie mégen in der Regel nur fiir kurzfristige Erfolge mit in Betracht zu
ziehen sein. Ich glaube, dafB3 sich so auch die Rezidive erkliren lassen, d. h.,
vielleicht etwas zu populér ausgedriickt, kann man sagen, daB die Reize oft
nach einiger Zeit den Weg durch die iibrig gebliebenen Bahnen wieder leichter
finden, so daBl schlieBlich eine geniigende Summation zustande kommt, um
wieder den Schmerz auszulosen. Etwa so wie nach einer Unterbrechung eines
arteriellen oder venosen GefiBes die Kollateralen, ohne sich neu zu bilden, die
Beférderung der gesamten zu transportierenden Blutmenge wieder {ibernehmen.
Natiirlich ist dieser Vergleich nicht wértlich zu nehmen. Ich denke nicht an
Vermehrung der leitenden Nervensubstanz, sondern eine Anpassung zu besserem
Leitungsvermogen. In éhnlichem Sinne wird es verstindlich, da8 bei einer
linksseitigen Sympathektomie die Schmerzen in der Schulter und im linken
Arm zwar vollig aufhoren, benachbarte oder gleiche Riickenmarkssegmente trotz-
dem vom Herzen oder der Aorta aus in Irritation versetzt werden, und nunmehr
so sehr in Irritation geraten, daBl die rechte Seite stirker als vorher von
Schmerzen befallen wird, oder die Herzgegend selbst, oder die bekannte Schmerz-
empfindung hinten links am Riicken mit besonderer Stirke auftritt. Ich er-
innere mich eines Falles in Marburg — ich habe auf dem Chirurgenkongre3 1922
auf ihn Bezug genommen —, bei dem ich lange vor dem Eppingerschen
Vorschlage die paravertebrale Anégsthesie wegen Herzschmerzen auf der linken
Seite an zahlreichen Segmenten ausfiihren lieB und die Patientin beim un-
mittelbar folgenden Angina-pectoris-Anfall auf der rechten Seite die heftigsten
Schmerzen bekam, auf der friiher niemals Schmerzen aufgetreten waren. Auch
linkerseits strahlten nun die Schmerzen hoch in den Nacken bis zum Kopf
hinauf, wihrend in den den Segmenten zugeordneten Partien links keinerlei
Schmerzen auftraten. Die Angst aber und das quilende Vernichtungsgefiihl
blieben unveréindert. Die Depressordurchschneidung zusammen mit Sympath-
ektomie links, die ich 1924 vornehmen lieB bei einem Manne mit einer luetischen
Aorteninsuffizienz mit schwersten Anfillen von Angina pectoris, schafften 14 Tage
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Schmerzfreiheit, dann kamen die Anfille wieder, aber sie waren in der linken
Schulter und im Arm wesentlich schwicher wie friiher, dafiir in der Herzgegend
um so qualvoller. Die Irradiierungsméglichkeiten gerade vom Herzen aus sind
so mannigfach, daB sie dhnliche Erfahrungen, die sicher weit zahlreicher ge-
macht sind, als sie sich literarisch feststellen lassen, verstindlich machen, und
die Erfahrungen iiber Dauererfolge noch zu kurz, so ungemein wichtig es ist,
in Anbetracht der giinstigen Erfolge von denen berichtet wird, auf diesem
Gebiete weiterzuarbeiten, ohne das, was internistische Therapie leisten kann,
zu unterschitzen. Trotzdem kann ich es mir doch nicht versagen zum SchluB,
nicht nur um der historischen Gerechtigkeit willen, sondern im Sinne einer
Mahnung zur Vorsicht — aber nicht etwa zur Unterlassung der operativen
Versuche — mit einem Zitat von Cyon des Jahres 1906 zu schliefen, der ja
mit Carl Ludwig den Nervus depressor entdeckt hat, und diesen im {ibrigen
unter ausfiihrlicher Begriindung, nicht wie Kappis meint, ohne eine solche, als
den wichtigsten sensiblen Nerven des Herzens bezeichnet. ,,Zu einer Zeit, wo
manche Chirurgen nicht zégern, die Durchschneidung des Halssympathikus und
sogar die Exstirpation der Halsganglien vorzunehmen, und dies auf Grund
mehr als problematischer Funktionen dieser so wichtigen Teile des Nerven-
systems, ist es durchaus notwendig, sie dariiber zu belehren, daB wenn sie den
Sympathikus des Halses durchschneiden, sie mit grofer Wahrscheinlichkeit
auch den Nervus depressor zerstoren, d. h. daB sie das Herz seiner Hauptschutz-
vorrichtung und den iibrigen Korper eines sehr wichtigen Regulators fiir den
Blutkreislauf berauben. '

Die chirurgische Behandlung des Asthma bronchiale.

Kiimmell hat die Sympathektomie beim Asthma bronchiale vor kurzem
eingefiihrt. Von zahlreichen Erfolgen wird berichtet. Die wenigen Fiélle, bei
denen ich die Operation vornehmen lieB, zeigten nach wenigen Wochen ein
Rezidivieren. Damit sollen keineswegs die Erfolge anderer Autoren diskreditiert
werden, aber es miissten regelmaBig weitere Angaben iiber Dauererfolge gemacht
werden. Die psychische Komponente beim Zustandekommen des Asthmas ist
noch groBer wie bei der Angina pectoris, und der erfahrene Arzt kennt wenige
eindrucksvolle therapeutische MafBnahmen, die nicht eine Zeitlang, ja lingere
Zeit, selbst dauernd bei Asthma helfen, wenn sie mit starkem suggestivem
Eindruck verbunden sind. Welche Suggestion kann stirker gedacht werden
als die eines iiberzeugten Chirurgen? Gerade fiir die meisten hartnackigen
Asthmafille bewdhrt sich mir kaum eine Behandlungsart zuverlissiger wie
die einer guten Psychotherapie (ich stimme da ganz mit F. Mohr iiberein).
Damit ist keineswegs etwa gesagt, daB die einzige atiologische Wurzel des
Asthmas psychischer Art sei. Wir diirfen nicht trennen, wie oben ausgefiihrt
wurde, in restlos zu scheidende Fille mit einer einzigen Atiologie, etwa dem
Uberempfindlichkeitsasthma und seiner Verwandtschaft zur Anaphylaxie, dem
endokrin bedingten, spasmophilen im Sinne der Bronchotetanie nach Atmungs-
iiberventilation, im Sinne des Reflexasthmas etwa vom Nasenpolypen oder
dem Myom her, im Sinne des Asthmas durch Vagusdruck, hervorgerufen durch
Hilusdriisen und &hnliches, und endlich einer Gruppe des rein psychogenen
Asthmas. Ich bin iiberzeugt, daB ahnlich, wie Staehelin in diesem Hand-
buch auseinandergesetzt hat, eine Reihe von Verkettungen vorliegt, so daBB
verschiedenste atiologische Momente zusammenhingend wirken und die Aus-
schaltung eines Gliedes die Kette der Bedingungen unterbricht. So nur ver-
stehen wir den hiufigen giinstigen EinfluB psychotherapeutischer Art. Im
selben Sinne denke ich nicht daran, bei wirklichen Dauererfolgen das suggestive
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Moment allein in den Vordergrund der Erklirungsmoglichkeit zu riicken. Auch
durch die Entfernung von Halssympathikusgeflechten und Ganglien kann eine
Unterbrechung gegeben sein in kompliziert laufenden reflektorischen Be-
ziehungen, die zum Asthma fithren. Kiimmell selbst weist auf eine so innige
Verflechtung zwischen Sympathikus und Vagusfasern hin, dafl auch durch eine
reine Sympathikusoperation parasympathische Unterbrechungen stattfinden
konnten, denn das ja bietet bei den Erfolgen der Asthmaoperation die theo-
retische Schwierigkeit, dall gerade das Asthma (s. oben) uns als relativ reine
Vaguserkrankung erschien. Glaubt man noch an den strengen Antagonismus
Vagus-Sympathikus, wie offenbar die meisten Chirurgen, die deshalb den Er-
folgen beim Asthma gegeniiber in einer deutlichen Verlegenheit sich befinden,
leuchtet die Kiim mellsche Erklirung noch am meisten ein. Glaubt man aber,
daB haufig gerade synergistisch Sympathikus und Parasympathikus Impulse zu
allen Organen schicken, so braucht die partielle Unterbrechung im einen Gebiet
nicht Vermehrung der Intention des ,,Tonus“ im anderen Gebiet zu sein, wie
wir in diesem Kapitel des vegetativen Nervensystems schon so oft sahen. Die
regulierende Tendenz vielleicht gerade der Zentren (auch der Peripherie?)
kann dazu fithren, daBl die Herabsetzung im einen Gebiet auch durch Herab-
setzung der Reizbarkeit im anderen Nervengebiet ausgeglichen wird und so
eine Sympathikusdurchschneidung zur Verringerung der Reizbarkeit im Para-
sympathikus fithrt. Die Summation der Reize, von der wir bei der Angina-
pectoris-Behandlung sprachen, macht es auch am besten erklarbar, daB die
Einseitigkeit der Operation doch fiir beide Seiten das Asthma beseitigen kann.
Verwandte Gesichtspunkte wie bei der Diskussion zur Erklirung der Angina
pectoris kommen hinzu. Die Durchblutung der Bronchialschleimhaut und der
Lunge iiberhaupt ist nicht unabhiéngig vom Sympathikus. Auf viele dieser
Moglichkeiten weist Kappis schon hin. So verspricht gerade der Erfolg der
Asthmaoperation eine Aufklirung in dem Problem, wie synergistisch die beiden
Regulatorsysteme der vegetativen Nerven wirken. Vorauszugehen hat dem, daf
wirklich die Asthmaoperation iiber das Stadium des Versuches herauskommt
und zum sicheren Behandlungsbesitz wird, was sie heute noch nicht ist.
Schwerer wie bei der Angina pectoris wird sich der Internist zum Rat der
Asthmaoperation entschlieBen, denn weder ist die Erkrankung prognostisch
auch nur annahernd so ungiinstig wie bei manchen Herzfallen, noch meist die
Intensitit des Zustandes so qualvoll wie dort oft. Man sollte ein operatives
Vorgehen nur dann vorschlagen, wenn die internistischen MaBnahmen wirklich
erschopft sind, zu denen neben altbewihrten Methoden eine energische Reiz-
kérpertherapie hinzugekommen ist, vor allem die Schwefeltherapie, auch diese
freilich nicht ohne Rezidive, und ganz besonders das psychische Behandeln,
wenn es von besten Spezialisten mit MaB und Ziel und doch griindlich durch-
gefithrt wird.

Von anderen Erkrankungen, bei denen Operationen am Hals-
sympathikus empfohlen worden sind, seien Epilepsie, Migrane, Tri-
geminusneuralgien erwihnt. Man kann nicht davon sprechen, dal die Wir-
kungen, die als Hyperimie erzeugend in der Peripherie gedacht sind, irgendwie
so beschaffen wiren, daB sich diese Eingriffe empfehlen liefen, von denen der
bei Epilepsie nur die historische Bedeutung hat, wohl der #lteste Eingriff am
Sympathikus zu sein. Beachtenswert ist, daB fiir den Morbus Raynaud und
die Sklerodermie auch die Sympathikusoperationen am Halse empfohlen
sind; es kommen aber meist eher die periarteriellen Sympathektomien hierfiir
in Frage. Wichtig scheint noch, daB Lagophthalmus bei schwerer Fazialisparese
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durch Sympathikusoperation beseitigt worden ist (Leriche, Patel und
Santy).

Uber die Technik all dieser Halsoperationen, deren Gefahrlichkeit an sich
als gering angesehen werden muB, ist in diesem Handbuche nicht zu handeln,
nur ist wichtig, daBl der Hornersche Symptomenkomplex (s. diesen) danach
eintritt.

Die Operationen am Brust- und Bauchsympathikus sind zwar
versucht worden, haben aber praktisch keine Bedeutung, wohl auch kaum
eine Zukunft. Die Vorschlage, selbst bei Lungentuberkulose oder beim Magen-
ulkus mit Sympathikusdurchschneidung vorzugehen, sollten keine Gefolg-
schaft haben, ja sind nicht einmal unbedenklich.

Uber die Durchschneidung der hinteren Wurzeln und die Modifika-
tion dieser Operation bei tabischen Krisen, die sog. Forstersche Opera-
tion, hért man in den letzten Jahren weniger (s. Kapitel Tabes). v. Gaza hat
versucht bei unklaren abdominellen Schmerzzustéinden die zugehorigen hinteren
Wurzeln mit gutem Erfolg zu durchschneiden, wie oben (II, 4) erwéhnt wurde.

Endlich ist noch die Operation beim Basedow zu erwéhnen. Sie wird
gelegentlich ohne, besser mit der Strumaoperation kombiniert und laBt sich
theoretisch rechtfertigen, besonders unter dem Gesichtspunkte, daf3 der Morbus
Basedow nicht als einfache Hypothyreose aufgefaBt werden kann, so daf
die Sympathikusdurchschneidung bez. Resektion wohl geeignet scheint z. B.
den Exophthalmus, auch andere Sympathikussymptome des Basedow, zuriick-
Zubringen. Trotzdem bleibt vorliufig die Resektion der Struma die Methode
der Wahl, und das Vorgehen am Sympathikus ist noch im Stadium des Ver-
suches, den relativ wenige Autoren ausfiihren und empfehlen.

Die periarterielle Sympathektomie.

AuBer den vorerwihnten, ganz vorwiegend am Halssympathikus aus-
gefiihrten Operationen interessiert hier noch die periarterielle Sympathek-
tomie, die von Leriche 1913 vorgeschlagen, 1914 zuerst ausgefiihrt, vorwiegend
an den groBen Gefiflender Extremitéten, Brachialis und Femoralis, vorgenommen
wird. Nach Freilegung der GefaBe und Trennung von Vene und peripherem
Nervenstamm wird die Adventitia der Arterie in 6 —10 cm Entfernung abpra-
pariert, so daB die duBlere Schicht der GefaBwand direkt entfernt wird. In dieser
Form — es gibt auch einige abweichend vorgehende Autoren — kann die Opera-
tion schon heute als feststehende typische Operation angesehen werden, der
gegeniiber #ltere Versuche der ,,Denudation® des Nerven aus verwandten Ge-
dankengingen zwar entstanden, durchaus aber nicht als gleichartig angesehen
werden konnen. Briining hat das Verdienst in Deutschland, sich intensiv fiir
dieses Vorgehen eingesetzt und es in Wort und Tat bei uns zu dem wichtigen
Eingriff gestaltet zu haben. Die technischen Einzelheiten iibergehen wir. Die
Deutung des Erfolges ist nicht leicht, da in bezug auf die Art der Nerven-
versorgung und die Art, wie die GefiBweiten verdndert sind, sehr entgegen-
gesetzte Anschauungen von den Autoren vertreten werden. Besonderes Interesse
fiir die pathologische Physiologie verdient der ortliche Tonuszustand der Gefale,
die von den meisten Operateuren (infolge des Eingriffs?) als tonisch verengt
angetroffen werden, wihrend nach der Operation die einen eine zunéchst noch
starkere Konstriktion von mehrstiindiger Dauer beschreiben, die zu Anémie und
Kilte der Extremitat fiihrt, wihrend andere Autoren sofort GefiaBerweiterung
sehen. Darin stimmen aber alle iiberein, daB spitestens nach einigen Stunden
eine bessere Durchblutung der Extremitat einsetzt mit Rétung der Haut, ja
daB auch die Sensibilitat, wenn sie vorher verandert war, sich der Norm n#hert
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in dem Sinne, daB Schmerzen verschwinden, Hyperisthesie wie Hyperalgesie
herabgesetzt werden, andererseits Andsthesie und Hypisthesie zu normaler
Sensibilitit zuriickkehren. Die wichtigste Wirkung aber ist jedenfalls die, daB.
in einer grofen Zahl von Fillen trophische Stérungen verschwinden. Zu ent-
scheiden, ob das nur Folge der besseren Durchblutung ist, hieBe das ganze
Problem der Trophik hier aufrollen, iiber das die Neurologie noch nicht definitiv
entschieden hat.

Ebenso steht allen Deutungen im Wege, dall iiber die Art der Innervation
von Vasodilatatoren und Vasokonstriktoren noch nicht die Akten geschlossen
gind. Ob in der Adventitia der Gefiafle in Gestalt der die GefdaBle umgebenden
Plexus lange vasokonstriktorische Fasern laufen und deren Unterbrechung den
Vasodilatatoren, die in den zerebrospinalen Nervenstimmen entlang gehen,
das Ubergewicht in der Peripherie der Extremitit verschaffen, erscheint weder
anatomisch noch physiologisch gesichert und der tierexperimentelle Nachweis.
st6Bt auf groBe Schwierigkeiten.

Die meisten Autoren versuchen eigene Erklarungen, wobei die Anschauungen
der fruchtbarsten AutorenLeriche und Briining einerseits durchaus verschieden
sind von denen von Kappis andererseits. Es wiirde zu weit fiihren, diese Dis-
kussionen hier zur Darstellung zu bringen (wir verweisen auf die oben erwahnte
eingehende Studie von Kappis). Ohne Frage kommt durch die Operation
eine periphere Hyperamie zustande, die manchmal wenige Tage, manchmal
2—3 Wochen und selbst auch monatelang anhilt, und die in vielen Fallen
ausreicht, vorhandene Stérungen — namentlich solche trophischer Art — zur
Heilung zu bringen. Das Studium der hier beobachteten Phénomene, so die
Verengerung beim Kneifen der Arterie, die perlschnurartigen Bildungen am
Gefal durch mechanische Irritation, ebenso wie das Problem der Vasodilatatoren
und der noch immer strittigen Vasokonstriktoren, endlich gerade das Problem
der Trophik, konnen, wenn hier griindliche physiologisch-pathologische For-
schung einsetzt, gerade durch das operative Vorgehen am Menschen alte wichtige
Probleme der Entscheidung néher fiihren.

Praktisch interessiert die innere Medizin weniger, was vom Chirurgen an
den Folgen von Nervenverletzungen erreicht wird, namentlich soweit sie durch
Entstehung von Neuromen bedingt sind. Wichtiger schon, daB ein Malum
perforans dieser Behandlung gelegentlich zuginglich ist, daB bei sog. ,tro-
phischen Odemen Erfolge verzeichnet werden. Von Eingriffen bei Er-
frierung, selbst im akuten Stadium der Erfrierungsgangrin, wie bei den Spit-
folgen der Erfrierung (Geschwiire, Ernihrungsstérungen, rot-blaue, kalte Ex-
tremitéten mit Parésthesien) wird gelegentlich Giinstiges gesehen, dhnlich bei
trophischen Verdnderungen der Haut bei Poliomyelitis. Auf analoger Grund-
lage sind sowohl bei der Raynaudschen Krankheit wie bei der Ery-
thromelalgie und Sklerodermie, auch bei Akroparisthesien giinstige
Erfolge verzeichnet.

Bei den eigentlichen Erkrankungen der Arterien wird man sich besonders.
dann, wenn nur angiospastische Zustéinde vorliegen, manches versprechen kénnen.
In dem Sinne berichten Cassierer und andere iiber gute Erfolge bei inter-
mittierendem Hinken. Soweit sich aber auch mit Arteriosklerose und
Endarteriitis obliterans angiospastische Zusténde kombinieren, ja selbst
ohne diese, sind gewisse Erfolge nicht nur denkbar, sondern beobachtet, weniger
giinstig offenbar bei der Endarteriitis obliterans wie bei arteriosklerotischen
Stérungen. Unstimmigkeiten erkliren sich wohl am meisten daraus, daB die
differentielle Diagnose der funktionellen und anatomischen Prozesse an den
Arterien im Einzelfalle oft unméglich zu stellen ist, ja ihre Kombination hiufig
zum Teil selbst in pathogenetischem Zusammenhange steht, in dem Sinne,
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daB unserer Uberzeugung nach aus haufigen angiospastischen Zustanden auch
anatomische Veriinderungen hervorgehen, shnlich etwa dem Standpunkt von
Jorres bei der Arteriolosklerose. Immerhin darf ruhig bei beginnender
Gangrin ein Versuch unternommen werden, ehe eine Amputation fir indiziert
gehalten wird.

Das Ulcus cruris scheint fiir die Operation nicht undankbar, ebenso
das Rontgengeschwiir der Extremitdaten. Unmoglich ist es, alles auf-
zuzdhlen, was zum Anwendungsgebiet dieser jungen Operation gelegentlich
schon von Chirurgen gerechnet worden ist, nur erwihnt seien chronischer
Gelenkrheumatismus und selbst Gelenk-, Haut- und andere Tuberkulosen.
Je mehr man die Operation einer Art Hyperamiebehandlung gleichsetzt, wird
jenes Anwendungsgebiet breiter, aber wohl auch allzu diffus. Einwirkungen
namentlich trophischer Art an der anderen nicht operativ behandelten Ex-
tremitét sind theoretisch nicht uninteressant, ebenso ist die erwéhnte giinstige
Beeinflussung der Sensibilitdt nicht leicht nur auf Grund der erzeugten Hyper-
amie verstandlich.

Kappis betont am SchluB seiner so eingehenden, die gesamte vorliegende
Literatur beriicksichtigenden Darstellung, dafl die Erfolge noch unregelmiBig
und unberechenbar sind, daB3 die Wirkungsweise noch ungeklért ist. Anderer-
seits sollte nicht durch Kritik der Kranke schlechter behandelt werden als
es moglich ist; und die teilweise recht guten Erfolge der Operationen ermutigen
gewiB}, sie weiter anzuwenden, zumal der Eingriff ein leichter ist und Schadi-
gungen kaum vorkommen. Er glaubt, daB sie nicht wieder aus dem Schatze
chirurgischer operativer Therapie verschwinden werden.

Das wird fiir die periarterielle Sympathektomie zutreffen, iiber die prak-
tische Bedeutung der chirurgischen Asthma- und Angina - pectoris-Therapie
werden wir in absehbarer Zeit ein Werturteil — hoffen wir kein véllig nega-
tives — haben.
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Kongenitale, heredofamiliére
und neuromuskuldre Erkrankungen.

Von

Robert Bing-Basel.
Mit 87 Abbildungen.

A. Angeborene pathologische Zustiinde.

1. Die pridnatalen Cerebrallihmungen.

Wenn wir mit B. Sachs diese Gruppe aus dem groBen Gebiete der sog.
yeerebralen Kinderlihmung zu gesonderter Betrachtung herausgreifen,
80 miissen wir uns von vornherein iiber folgende zwei Punkte klar sein:

1. Wo wir uns nicht auf klare und eindeutige Anamnestika stiitzen kénnen,
kann die Differenzierung dieser Zustinde von den postnatalen Abarten der
zerebralen Kinderlahmung geradezu unmdéglich sein — namentlich bei fehlender
autoptischer Kontrolle, zuweilen aber sogar auch dann, wenn letztere statt-
finden konnte. Noch schwieriger gestaltet sich die Unterscheidung von den
Gowersschen ,,Birth-palsies”, den nur bei ungenauer Begriffsbestimmung
als kongenital zu bezeichnenden, tatséchlich aber im Verlaufe der Geburt akqui-
rierten Formen der Cerebrallihmungen.

2. Die speziellere pathogenetische und pathologisch-anatomische Grund-
lage der ,,prinatalen Cerebrallihmungen® ist nichts weniger als einheit-
lich, so daB3 wir auch nach deren Abgrenzung von der natalen und postnatalen
Gruppe nur vor einem nosologischen Sammelbegriff stehen. Als gemein-
sames Kriterium koénnen wir nur die das klinische Bild beherrschende, durch
intrauterine Noxen verursachte Alteration der corticospinalen
Systeme im Bereiche des Cerebrums bezeichnen.

Pathologische Anatomie. Als den prinatalen Cerebrallihmungen zugrunde liegende
Lasionen kommen in Betracht:

a) Die Porencephalien.

Unter diesem von Heschl (1859) eingefithrten Namen waren urspriinglich nur solche
Fille verstanden, bei denen von einer Stelle der Gehirnoberfliche aus ein kraterférmiger
,,Porus‘‘ in die Tiefe gegen den Ventrikelraum sich senkt, um mit letzterem zu kom-
munizieren. Da aber mit der Zeit eine Verallgemeinerung jener Bezeichnung stattgefunden
hat, wie wir gleich sehen werden, miissen wir heute jene Anomalie mit Bourneville und
Sollier als die ,,echte Porencephalie’, oder mit Ed. Kaufmann als die ,,primére
Porencephalie‘* bezeichnen. Letzterer Autor gibt als Entstehungsweise die abnorme Ver-
tiefung bzw. Einfaltung der Totalfurchen und der Rindenfurchen in frither Embryonalzeit
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an; Heschl hatte an eine fotale Encephalitis und Meningitis gedacht. Der hiufige Befund
anderweitiger morphologischer Abnormititen des Gehirns spricht fiir erstere Annahme;
wo letztere freilich in sog. Mikrogyrie bestehen (eigenartige Filtelung des GroBhirn-
rindengraus nach Art des Cortex cerebelli), laBt sich die Auffassung dieser Anomalie als
das Resultat fotaler Meningealerkrankungen (Oppenheim u. a.) nicht ohne weiteres
ablehnen. Mogen nun diese echten Porencephalien als MiBbildungen aufgefaBt werden
oder als Endstadien embryonaler Krankheitsprozesse, sie sind jedenfalls samt und sonders
prinatal entstanden.

Die sekundiren oder Pseudo-Porencephalien (Bourneville-Sollier) konnen dagegen
sowohl im intra- als im extrauterinen Leben zustande kommen. E3 handelt
sich um Pseudocysten infolge einer ausgedehnten, die Hirnkonvexitit beriihrenden Zer-
storung von Cerebralsubstanz, um den hochsten Grad der an den Hemisphiren zu beob-
achtenden Narbenschrumpfung. Atiologisch kommen Geburts- und sonstige Schidel-
traumen, oncephalitische und meningoencephalitische Prozesse, embolische Vorginge,
Hémorrhagien usw. in Betracht.

Bourneville und Sollier haben folgende differentiellen Merkmale fiir echte und
falsche Porencephalie aufgestellt, die auch diejenigen Fille ins richtige Licht riicken sollen,
bei denen evtl. eine destruktive Pseudocyste bis zum Ventrikel vordringen kénnte. Bei der
Porencephalia vera sollen die Windungen radidr um den Porus liegen und in diesen herab-
tauchen; bei der Porencephalia spuria seien dagegen die benachbarten Gyri durch die
Peripherie des Loches unregelmiBig abgeschnitten, in ihren iibrigen Teilen aber von normaler
Konfiguration. Dort ein Infundibulum oder eine Spalte, deren Wandungen aus grauer
Substanz und Pia bestehen, und die von Arachnoidea iiberbriickt werden ; hier eine klaffende
Hohlung, deren Wandungen die mit einer gliosklerdsen Randschicht iiberdeckte Mark-
substanz liefert. — Was die Art und Weise der Windungsanordnung anbelangt, so ist vor
einer Verallgemeinerung von Bourneville-Solliers Schliissen zu warnen; extrauterin
durch Traumen oder Embolie entstandene Fille konnen auch radiir verlaufende und steil
in den Porus sich senkende Nachbarwindungen aufweisen (v. Monakow, v. Kahlden,
Heubner). Ein sichereres Kriterium fiir die prinatale Natur einer Porer.cephalie liefert
nach O. Ranke der Nachweis des sog. ,,Status corticis verrucosus deformis* in den dem
Porus zugewandten Rindengebieten.

Pathogenetisch wichtig ist Kundrats Hinweis, daB echte wie falsche Porencephalien
immer deutliche Beziehungen zu bestimmten Arteriengebieten erkennen lassen; meistens
handelt es sich um das Gebiet der Arteria fossae Sylvii = Art. cerebri media. Fiir die
erworbenen Fille ist das ja, seien sie nun durch Hamorrhagie oder nekrobiotische Erweichung
akquiriert, fast selbstverstindlich. Bei den echten, regelmiBig prinatalen Porencephalien
ist man dagegen mit Brissaud u. a. zum Schlusse berechtigt, daf die Entwicklungs-
hemmung mangels Vorhandensein bzw. Durchgingigkeit des Vas nutriens fiir die betreffende
Gehirnpartie zustande kommt.

Porencephalien konnen unilateralen oder bilateral-symmetrischen Sitz haben,

b) Die lobiire Sklerose.

Diese Lision, die einen fiir sehr junge Gehirne im allgemeinen charakteristi-
schen pathologischen Reaktionsmodus darstellt, kann schon intrauterin sich entwickeln
(,,Encephalitis congenitalis Virchows). Es handelt sich um gliotische Schrumpfung und
Induration der Totalitit oder des groBten Teiles einer oder sogar beider Hemisphiiren.
Wernicke erblickt darin einen dem f6talen und kindlichen Gehirne eigentiimlichen Parallel-
vorgang zur Encephalomalacie &lterer Individuen. Beim Fétus und Kinde bleibe
nach ischémisierenden Prozessen das Gliagewebe leichter erhalten, so daB nur das Nerven-
parenchym zugrunde gehe; bei Erwachsenen wiirden dagegen fast stets beide Gewebe
nekrotisch. Dieser KrankheitsprozeB, den schon Cruveilhier als ,, Induration cartilagi-
neuse‘‘ kannte, ist von Jendréassik, Richardiére, Marie, Cotard u. a. eingehend
studiert worden. Marie hat besonders darauf hingewiesen, daf3 die sklerotischen Partien
enge Bezichungen zu den arteriellen Verzweigungsgebieten haben; wieder, wie bei den
Porencephalien scheint vornehmlich das Revier der Arteria cerebri media pridisponiert
zu sein. Marie hat auch GefiBalterationen direkt nachweisen konnen, Verengerung des
Lumens, Verdickung der Wandung, Erweiterung der perivaskuliren Réume nebst Aus-
fiillung derselben durch neugebildetes Bindegewebe, zuweilen Verwachsung von GefiB-
wand und Scheide. Pathogenetisch diirften somit die diffusen fétalen Sklerosen den pri-
natalen Pseudoporencephalien sehr nahe stehen; wahrscheinlich sind jene das Korrelat
leichterer, letztere dasjenige schwererer intrauteriner Beeintrichtigung der Blutzufuhr
(Freud und Rie).

Auch lsbire Sklerosen konnen nur eine oder aber beide Hirnhilften betreffen; in diesem
Falle sind sie fast ausnahmslos symmetrisch.

Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 74
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¢) Die tuberiose Sklerose.

Diese eigenartige, zuerst von Bourneville (1880) beschriebene Veréinderung, die seit-
dem von Hartdegen, Thibal, Jules Simon, Brissaud, Briickner, Buchholz,
Geitlin, Perusini, H. Vogt, Bonfigli, Homowski-Rudzki, Kufs, Volland u. a.
eingehend studiert worden ist, wurde urspriinglich einfach als das ,,hypertrophische‘* Seiten-
stiick zur ,,atrophischen‘ (= lobdren) Hirnsklerose angeschen, somit gleichfalls als das
Resultat einer reaktiven interstitiellen Wucherung. Fiirstner und Stiihlinger, Chas-
lin, Vogt, Kufs u. a. zeigten jedoch, daB es sich um eine Gliomatose handle, um eine
nichtentziindliche, der Geschwulstbildung verwandte Neoplasie, um eine MiBbildung, die
den Tumoren nahesteht. Man findet in der Corticalsubstanz (namentlich im Bereiche der
sensomotorischen Rindenzone) multiple, deutlich abgegrenzte, an der Oberflache oft leicht
eingesunkene, knollige Prominenzen, die dem Gehirn ein blumenkohlartiges Aussehen ver-
leihen und NufBigréfle erreichen konnen. Sie bestehen aus einem Filz exzessiv gewucherter
Neuroglia, deren Faserverlauf atypische Gestaltungen, z. B. die Figuren ,,zerzauster Haare*
darbietet. Man findet auch in Teilung begriffene sehr groBe Gliazellen, zu Konglomeraten
und Béndern angeordnet. Auch im Marke der Hemisphédren kénnen Inseln von Gliose in
Gestalt grauer Heterotopien sich finden, ebenso gliotische Knétchen von Linsen- bis Erbsen-
groBe in der Wand des Seitenventrikels, meist entlang der Arteria terminalis. Vogt und
Kufs haben auch auf den hiufigen Befund angeborener Herz- und Nierentumoren (Rhabdo-
myome, Hypernephrome, Liposarkome), sowie des kongenitalen Adenoma sebaceum der
Haut bei Patienten mit tuberdser Sklerose hingewiesen. Schuster fand diese Anomalie
des Integuments (wie iiberhaupt die Neigung der Haut zur Erzeugung nidvusartiger Bil-
dungen) nicht nur bei seinen Patienten, sondern auch bei deren Blutsverwandten,
und betrachtet die tuberdse Sklerose als eine endogen bedingte heredofamilidre
Krankheit.

d) Cvsten und Erweichungsherde.

Diese bei den extrauterinen akquirierten Formen der infantilen Cerebrallihmung
hiufigen Befunde kénnen, wie Freud hervorhebt, ebensowohl, wenn auch seltener, von
fotalen Initiallisionen herriihren.

Atiologie. Auf die #tiologische Rolle der Lues congenita haben namentlich Erlen-
meyer, Fournier, Osler, Box groBes Gewicht gelegt. Die soeben skizzierten patho-
logisch-anatomischen Bilder konnten schon simtlich autoptisch mit bestehender Heredo-
syphilis in Zusammenhang gebracht werden, was bei der bekannten teratogenen Aktion
des luetischen Virus und bei dessen gefaBschiidigender Tendenz (Endarteriitis syphilitica)
nichts Erstaunliches hat. DaB luetische Eltern nicht viel héiufiger, als es tatsichlich
geschieht, cerebralgelihmte Kinder in die Welt setzen, erklirt Sachs mit der Haufigkeit
der Fehlgeburt in solchen Familien; iibrigens findet man genug Fille, wo zunidchst einc
Reihe von Aborten stattfand, das schlieBlich ausgetragene Kind aber eine der obenerwihnten
Gehirnlésionen darbot. Box hat auf den haufigen positiven Ausfall der ,,vier Reak-
tionen‘ bei solchen Kindern hingewiesen (,,Wassermann‘ im Blut und im Liquor,
Globulinvermehrung und Lymphocytose im Liquor). — Auch Phthise der Erzeuger ist
nicht selten vermerkt. Saturnismus und Alkoholismus der Aszendenz, erschoép-
fende Krankheiten der Mutter wihrend der Graviditit konnen in manchen Fillen
bezichtigt werden. Von Traumen (kérperlichen oder psychischen), welche die Schwangere
erlitten, wird sehr oft berichtet; am meisten Wert wird man auf diese anamnestische An-
gabe legen, wo nachweislich ein grobes Trauma den Uterus betroffen hatte (Gaudard,
Cotard). Uridmie der Mutter erwiahnt Sachs.

Ganghofner und Freud haben ferner hervorgehoben, daB intrauterine Noxen haufig
die letzten Geschwister aus einer groBen Kinderreihe betreffen. Die Erschopfung des
miitterlichen Organismus durch iibermiBige generative Inanspruchnahme kann sehr
wohl ein ,,blastophthorisches Moment* darstellen. — Dieser Faktor tritt in Gegen-
satz zur Pradisposition der Erstgeborenen fiir Geburtsschidigungen und Littlesche
Krankheit.

Symptomatologie und Diagnose. Die klinische Erscheinungsweise der pri-
natalen Cerebrallihmungen unterscheidet sich, wie namentlich aus der treff-
lichen Monographie S. Freuds zur Evidenz hervorgeht, von derjenigen der
postnatalen und der durch Geburtsschidigungen entstandenen Fille in keiner
Weise — mit de m Vorbehalte freilich, daB die von Freud-Rie als ,,choreatische
Hemiparese* isolierte Unterart nicht angeboren vorzukommen scheint.
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Die anderen, von Freud befirworteten klinischen Gruppierungen sind:

a) Die hemiplegische Form.

Spastische Halbseitenparese (meist mit Einbeziehung des Facialis) mit
Reflexsteigerung und Kontraktur einhergehend, das Bein gewdhnlich weniger
beeintrichtigend als den Arm. — Aphasie selten (Grasset: ,le malade, privé
dés l’enfance de son cerveau
gauche, devient gaucher par
nécessité et parle, comme il
agit, avec son cerveau droit*).
— Gewdhnlich mit Intelligenz.-
stérung und Epilepsie verge-
sellschaftet.

b) Die .,allgemeine Starre<.

Alle vier Extremititen be-
troffen, aber hauptsichlich
die Beine. Hypertonie, die
paretischen Phénomene be-
trichtlich iberwiegend, im
Vordergrunde des Kklinischen
Bildes. Fast stets Sprach- und
Intelligenzstérung ; Ausfall-
symptome von seiten verschie-
dener Hirnnerven, namentlich
Strabismus. — Diese ,,alige-
meine Starre’ stellt vor allem
das Syndrom der ,,cerebralen
Fille Littlescher Krankheit*
dar. Die Haltungsanomalien
der Extremititen entsprechen
den bei Besprechung jener
Krankheit geschilderten.

¢) Der paraplegische Typus.

Es kann sich sowohl um

»»paraplegische Starre‘‘ (Abb. 1) Abb. 1. Diplegia spastica infantilis.
als um . paraplegische Lih- (,,Paraplegische Starre, Schwachsinn, Sprachstérung.)
mung® handeln, je nachdem (Aus dem Kinderspital Basel.)

Hypertonie oder Parese pri-

dominiert. Im Gegensatze zum vorhergehenden Typus sind die Arme frei
oder nur andeutungsweise befallen, Strabismus und Schwachsinn jedoch
vorhanden. Aus letzterem Grunde legt darum Freud Verwahrung dagegen
ein, daB solche Fille als spinale Fille Littlescher Krankheit gefiihrt werden?).

1) An dieser Stelle sei erwihnt, daB es auch seltene Fille spastischer kongenitaler
Paraplegien gibt, welche als prinatale Spinallihmungen aufzufassen sind. Klinisch
ist in solchen Fillen auBler der spastischen Paraplegie keine Anomalie zu konstatieren,
namentlich vermit man Intelligenzstérungen, Strabismus, choreatisch-athetotische Er-
scheinungen, Epilepsie usw. (Erb, Souques, Van Gehuchten, Spiller u. a.). Dejerine
hat in zwei derartigen Fillen spinale Herderkrankungen, wahrscheinlich auf Grund fétaler
Lues entstanden, anatomisch festgestellt, die einer sekundiren absteigenden Pyramiden-

74*



1158 R. Bing: Kongenitale, heredofamilidre und neuromuskulire Erkrankungen.

d) Die bilateral-hemiplegische Form.

Dieser schwerste Typus der infantilen Cerebraldiplegien entspricht der
Verdoppelung des hemiplegischen Symptomenkomplexes, wobei jedoch Inten-
sitdtsunterschiede zwischen rechts und links zu bestehen pflegen. Auch bilateral-
innervierte Hirnnerven koénnen gelihmt sein. Die Arme sind schwerer betroffen
als die Beine, dic Psyche intensiv geschidigt.

¢) Die ,,choreatischen Diplegienc,

In diesen merkwiirdigen Fillen, bei denen die Psyche meist intakt ist,
handelt es sich um ,infantile Cerebrallihmungen ohne Lihmung®
(Freud). Das heiit: Die klinischen Elemente der Hypertonie und Parese
sind durch Spontanbewegungen substituiert, was mit Verschiedenheiten
in der Lokalisation des pathologisch-anatomischen Substrates zusammenhingt:
Es ist die Léasion des Neostriatums (Putamen nuclei lentiformis und Nucleus
caudatus), vielleicht auch diejenige von Teilen des Sehhiigels (sieche den Ab-
schnitt ,,Allgemeine Symptomatologie der Gehirnkrankheiten*), welche hyper-
kinetische Phanomene nach sich zieht. Diese kénnen choreatischer oder athe-
totischer Natur sein (Athétose double von Audry, Oulmont, Richardiére
u. a.) und erst sekundir sich an ein Léhmungsstadium anschlieBen.

Diese etwas zu schematische Rubrizierung korrigiert S. Freud selbst durch den Hin-
weis auf die sehr zahlreichen Ubergangsformen und Kombinationen, wovon die Vergesell-
schaftung der bilateral-hemiplegischen Form mit Athetose weitaus am hiufigsten ist (siehe
Abb. 2).  Als Orientierungspunkte im weiten und schwierigen Gebiete der infantilen
Cerebrallihmungen haben sich aber die von ihm aufgestellten ,,Typen‘‘ durchaus bewéhrt.

Im Hinblick auf die prinatal entstandenen Formen kénnen wir, in Uberein-
stimmung mit Freud, folgendes feststellen.

Auf intrauterin entstandene Krankheitsprozesse zuriickzufiihrende Cerebrallihmungen
gehoren nur ausnahmsweise dem hemiplegischen Typus an, der im allgemeinen auf
postnatale Kausalmomente zuriickgeht; dasselbe gilt von der bilateral-hemiplegischen
Form. Ebenso ist nur die kleine Minderzahl der Fille allgemeiner Starre oder para-
plegischer Starre préanatalen Ursprungs; hier spielen die dystokischen Momente (die
»Littlesche Atiologie*) die Hauptrolle. Paraplegische Lihmung ist dagegen (im Gegen-
satze zur paraplegischen Starre s. o.) hiufig echt kongenitalen Ursprungs. Ferner
treten nach Freud die prinatalen Momente besonders in der Atiologie der choreatischen
Formen hervor (in 16,6%, der Fille gegen 5,59/, bei der allgemeinen und 4,69/, bei der
paraplegischen Starre).

Eine nidhere Schilderung der in Betracht kommenden Symptomenkomplexe eriibrigt
sich an dieser Stelle; der Leser wird sie bei den Gehirnkrankheiten und bei der Littleschen
Krankheit beschrieben finden. Hier miissen wir jedoch noch die Frage erortern, ob sich
klinisch irgendwelche Schliisse auf das anatomische Substrat der intrauterinen Erkrankung
folgern lassen.

Fiir die Porencephalie ergibt sich aus der Konfrontiecrung der mitgeteilten Fille
die Unmoglichkeit, ein klinisches Signalement zu entwerfen (Bourges, Audry, v. Kahl-
den). Man kann hochstens feststellen, daf3 die porencephalischen Diplegien im allgemeinen
die héufigsten und schwersten Kombinationen mit Idiotie aufweisen. Es darf aber nicht
vergessen werden, daB ,latente’, symptomlose Porenc>phalien nicht selten zur Autopsie
kommen. Neben dem gewohnlichen Bilde der Diplegie kommt ferner auch gelegentlich
hemiplegischer Lahmungstypus zustande, ja ganz zirkumskripte Porencephalien konnen
sich auch nur durch Monoplegien kundgeben, einen bei carebralen Lihmungen des Kindes-
alters durchaus exzeptionellen Befund; es handelt sich dann gewdhnlich um Monoplegia
cruralis (v. Kahlden). Bemerkenswert ist, daBl auch doppelseitige Porencephalien eine
blo8 unilaterale Léhmung hervorbringen kénnen. Unter den angeborenen Hemiplegien
beruhen offenbar eine relativ groBe Anzahl auf Porenesphalie (Henoch, Jensen, Hiigel,
Weber usw.); wie die hiufigeren porencephalischen Diplegien sind sie meistens mit Idiotic

degeneration zum Ausgangspunkte gedient hatten. Nach Van Gehuchten und Brissaud
soll eine verzogerte Entwicklung der kortikospinalen Neurone das Substrat solcher Fille
sein (sie betreffen oft Friihgeburten, die sich spiter auffallend bessern; nachtrigliches
Auswachsen jener Bahnen?).
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verbunden. Choreatisch-athetotische Bewegungsstorungen sind bei Porencephalischen,
entsprechend der fast regelmifBigen Integritit der Stammganglien, duBerst selten. —
Mikrocephalie (s. u.) kommt bei Porencephalien kaum haufiger vor als bei den anderen
intrauterinen Cerebralerkrankungen. Schiédelasymmetrie kann auch bei starker einseitiger
Erkrankung fehlen, und wo sie vorhanden ist, sowohl in einer Vorwolbung, als in einer
Depression iiber der defckten Hemisphéire bestehen (v. Kahlden).

Noch schlechter steht es um die klinische Diagnostizierbarkeit der lobdren Sklerose,
trotz der diesbeziiglichen Versuche Bischoffs, Wuillamicrs, Maries, Richardiéres,

Abb. 2. Diplegia spastica infantilis (,,bilateral-hemiplegischer Typus«, Idiotie, Athetose).
(Aus dem Kinderspital Basel.)

Bourges’ und Grassets. Die Charakterisierung, welche letztere Autoren geben, beriick-
sichtigt tiberhaupt nur die postnatalen Formen und tut iibrigens auch dort den Tatsachen
Gewalt an, wie Freud iiberzeugend dargetan hat. — Ebenso unzutreffend sind die schema-
tisierenden Schilderungen, die Bourges und Grasset von der tuberdsen Sklerose ent-
werfen, withrend deren Entdecker Bourneville in dieser Hinsicht stets einen vorsichtigen
Standpunkt eingenommen hat. Heute sind wir durch H. Vagts und Kufs’ Untersuchungen
weiter und der Befund von Adenoma sebaceum des Integuments oder von intra vitam
diagnostizierbaren kongenitalen Tumoren innerer Organe kann, im Verein mit der begleiter-
den Idiotic und mit dem progressiven Verlauf, der wohl in den meisten Féllen vor der:
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10. Lebensjahre zum Tode fiihrt, die richtige Diagnosestellung gewahrleisten. Mit Aus-
nahme von zwei Fillen (Bourneville, Vogt) wiesen alle bisher publizierten Beobachtungen
Kombination mit Epilepsie auf; geistige Defekte sind fast ausnahmslos vorhanden und
meist von betrichtlicher Intensitét; einen Fall mit normaler Intelligenz beschrieb jedoch
Kirpicziks,

Pathologische Physiologie. Da es sich beim Versuche, die klinischen Symptome der
prianatalen Cerebrallihmungen aus der Funktion der anatomisch geschidigten Teile zu
erkliren, um Dinge handelt, die mit den Verhéltnissen bei den erworbenen Cerebral-
lshmungen des Kindesalters im wesentlichen identisch sind, werden wir uns (in teilweiser
Anlehnung an die Ausfithrungen der Freudschen Monographie) sehr kurz fassen konnen.

Die spastisch-hemiplegischen Formen stimmen in ihren Hauptcharakteren mit dem
Bilde tiberein, das einseitige Aufhebung der kortiko-spinalen Innervation iiberhaupt,
auch beim Erwachsenen, hervorbringt. Doch erhélt das Syndrom dadurch vielfach ein
besonderes Gepréige, daB der KrankheitsprozeB ein anatomisch und physiologisch un-
fertiges Gehirn betroffen hat. So erklirt man z. B., wie schon oben angedeutet, die
Seltenheit der Aphasie bei linksseitigen Hirnherden, ferner die Tendenz zu Wachstums-
hemmung und Atrophie an den gelihmten GliedmaBen. Die bilateralen Hemiplegien sind
klinisch nicht einfach eine Addition zweier unilateraler Halbseitenldsionen, sondern be-
treffen auch Muskeln, die nicht nur von der gleichseitigen, sondern auch von der gegeniiber-
liegenden Hemisphédre in Aktion gesetzt werden. In analoger Weise kann es auch zum
Bilde der infantilen Pseudobulbidrparalyse kommen. Dan bekanntesten Fall dieser
Art hat Oppenheim verdffentlicht. Die Sezktion deckte an der linken Hemisphére eine
Kombination von Mikrogyrie und echter Porencephalie auf, rechts nur Mikrogyrie. Die
Mikrogyrie betraf die ganze Umgebung der Fossa Sylvii, der Defekt lag im mittleren Teile
des Sulcus centralis. Klinisch hatte auBer der Pseudobulbarparalyse eine rechtsseitige
Hemiplegie und Atrophie und eine Athetose aller vier Extremitaten bestanden. — Athe-
totisch-choreatische Bewegungen, mégen sie nun den klinischen Typus bestimmen (Freuds
»choreatische Diplegie’), oder aber nur als Begleiterscheinungen der anderen Formen
auftreten, wurden bis vor kurzem als ,,Reizsymptome* aufgefaBt, durch Lédsionen aus-
geldst, die in ndchster Nihe des kapsuliren Pyramidenkomplexes sifen und diesen nur
tangierten, nicht aber unterbrichen; heute besteht jedoch kein Zweifel mehr dariiber,
daB es sich umgekehrt um Herdsymptome von seiten der Stammganglien handelt, die
gelegentlich — namentlich im Kindesalter — auch durch Nachbarschaftswirkung von
Lésionen der inneren Kapsel (besonders des hintersten Drittels ihres Crus posterius)
zustande kommen kénnen. — In bezug auf die mit starkem Zuriicktreten der paretischen
Phéinomene hinter einer exquisiten Hypertonie einhergehenden Krankheitsbilder (,,all-
gemeine und paraplegische Starre‘‘) vertritt Freud mit guter Beweisfiihrung die Ansicht,
daBl die Léhmungsphinomene um so ausgesprochener seien, je tiefer subkortikal, die
Spannungserscheinungen um so stiirker, je oberflichlicher kortikal die Pyramidenlision
liege. Mit dieser Anschauung steht die Seltenheit jener Syndrome bei der pranatalen Cerebral-
lahmung ebensogut im Einklang, als ihre Haufigkeit bei den Littleschen Geburtslahmungen,
wo sie meist das Korrelat von Meningealblutungen zu sein scheinen. — Die Pyramiden-
bahnen sind in den meisten histologisch untersuchten Fillen prinataler Cerebrallihmungen
fehlend, oder sklerosiert, oder faserarm, oder abnorm myelinarm gefunden worden — es
gibt aber auch einzelne Fille (Ganghofner, Binswanger), wo eine anatomisch nach-
weisbare Verdnderung nicht zu konstatieren war. Heute, wo wir durch Spielmeyers
Untersuchungen iiber die ,intrakortikalen* Hemiplegien und Diplegien bei” Er-
wachsenen unterrichtet sind (wobei die Pyramidenbahnen in ihrem ganzen Verlaufe intakt,
jedoch durch Erkrankung der ihnen iibergeordneten Neurone aus ihrem kortikalen Ver-
bande isoliert sind), wo wir ferner auch das Vorhandensein einer weXtrapyramidalen
Rigiditdt kennen gelernt haben (S. K. Wilson, Ramsay Hunt, Stertz u. a. — siehe
im Abschnitt ,,Allgemeine Symptomatologie des Gehirns®), erscheinen uns solche Fille
nicht mehr paradox und wir miilten bei neueren derartigen Beobachtungen einc speziell
nach diesen Richtungen orientierte Untersuchung postulieren.

Prognose. Die Prognose der kongenitalen Fille infantiler Cerebrallihmung
ist besonders tritb. Quoad vitam kann sie erst nach den ersten Lebensmonaten
gestellt werden, binnen welcher Zeit die auf schwereren Defekten beruhenden
Fille groBtenteils zugrunde gehen. Der Rest verfillt in iiberwiegender Majoritét
der Idiotie oder Epilepsie. Nach B. Sachs sind in dieser Hinsicht am wenigsten
die — seltenen — hemiplegischen Fille gefihrdet. Konvulsionen und Kon-
trakturen fallen erschwerend in die Wagschale. Wo letztere ausbleiben, kann
eine Besserung der motorischen Fihigkeiten vorausgesagt werden. Ich habe
wiederholt Kinder mit kongenitalen Cerebrallihmungen, spiter (Pubertitszeit)
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an schweren organischen Nervenleiden erkranken bzw. zugrunde gehen sehen
(z. B. durales Fibrosarkom am Lendenmark, eiterige Konvexitdtsmeningitis
unklarer Pathogenese).

Therapie. Die Behandlung deckt sich vollstindig mit derjenigen, die bei
den Folgezustinden der erworbenen cerebralen Kinderlihmungen und der
Littleschen Krankheit in Frage kommt. Wir verweisen auf die betreffenden
Abschnitte dieses Handbuches.

2. Angeborene encephalopathische Idiotien.

Wir haben im vorhergehenden Abschnitte bereits betont, dal kongenitale
Idiotie eine der haufigsten Begleiterscheinungen der prinatalen Cerebral-
lahmungen darstellt. Sie kann
aber auch, auf Grund prénataler
Gehirnanomalien entstanden,
ohne, oder aber mit nur so ge-
ringen Léhmungserscheinungen
vorkommen, daf} sie das Krank-
heitsbild vollkommen beherrscht.

Die genaue Darstellung der
Idiotie in ihren semiologischen
Einzelheiten gehort ins psychia-
trische Gebiet; hier sei nur in
groben Zigen das allen Idiotie-
formen gemeinsame psychische
Verhalten skizziert. UnterIdiotie
im weiteren Sinne faflt man
die durch Mangel oder Mangel-
haftigkeit der intellektuellen
Funktionen gekennzeichneten
psychischen  Entwicklungshem-
mungen zusammen. Die Bezeich-
nung Idiotie im engeren
Sinne reserviert man fir die
schweren Formen, bei denen das
Individuum zum selbstédndigen
Leben innerhalb des Gesell-
schaftsverbandes nicht beféhigt
ist. In den héchstgradigen Féllen

di Art fehlt iiberh t iede Abb. 3. Pithekoider Idiot.
Flé?ﬁ(i:kei]t; Ein drl'?clfg :llg)z urll(:;h(: (Nervenambulatorium der Univ.-Poliklinik Basel.)

men und Begriffe zu bilden, es

besteht ,,Seelenblindheit” und ,,Seelentaubheit’, die Sprache gelangt auch
nicht zu rudimentérer Ausbildung, kurz das geistige Niveau steht betrécht-
lich unter demjenigen der hoheren Siugetiere. Andererseits konnen aber
auch geringere Defektzustinde vorliegen, so daB eine kleinere oder gréBere
Menge von Begriffen zur Entwicklung gelangt, auf dem Wege einer rationellen
Erziehurg ein gewisses BildungsmaB zu erzielen hat, die Sprachféhigkeit mehr
oder minder weit sich entfaltet usw. Es kommen hier die mannigfaltigsten
Abstufungen vor bis zu den leichten Graden, die man als Imbezillitat be-
zeichnet (wobei der geistige Bestand im Gegensatz zur Idiotie die Ausiibung
cines Berufes noch gestattet, das Individuum also noch als ,,intrasozial®
bezeichnet werden kann), und zu den allerleichtesten, der Debilitdt oder



1162 R. Bing: Kongenitale, heredofamilidre und neuromuskulire Erkrankungen.

Geistesschwache, deren Abgrenzung gegen die physiologische ,,Dummbheit*
eine ganz unscharfe ist. Bei Kindern (bis zu 12 Jahren) empfiehlt sich, zur
praktischen Orientierung iiber den Grad der geistigen Riicksténdigkeit, die
Feststellung des Intelligenzquotienten (= Intelligenzalter : Lebensalter)
mit Hilfe der ,,Echelle métrique de l'intelligence’ von Binet und Simon,
bzw. ihrer deutschen Adaptation, der Bobertagschen ,,Stufenleiter, mit
ibren bequem anwendbaren Testsystemen. Idioten haben einen Intelligenz-
quotienten unter 0,6, Imbezille einen solchen zwischen 0,6 und 0,7, Debile
einen solchen von 0,7—0,8; iiber 0,8 kommen dann die ,,zweifelhaft Debilen‘
(die ,.einfach zuriickgebliebenen Kinder), die zu den Normalbegabten iiber-
leiten.

Hiufige Begleiterscheinungen der Idiotie sind: Epilepsie (in ca. !/; der
Fille); genitaler Infantilismus; physische Stigmata degenerationis
{ogivaler Gaumen, Schidelasymmetrie [Schiefschidel, Plagiocephalie], Zahn-
anomalien [nach den Untersuchungen von Faesch doppelt so héufig als bei
Normalen], Hasenscharte, Palatoschisis, Prognathie, Hyperdaktylie, Syn-
daktylie, OhrmuschelmiB3bildungen, pithekoide [affenartige] Gesichtsbildung,
s. Abb. 3, usw.); Ambidextrie (in ca. /4 der Fille); Riickstdindigkeit
im Koérperwachstum; Bewegungsautomatismen (Zahneblecken, Ein-
bohren der Faust in den Mund, Grimassenschneiden, Rumpfwiegen usw.);
Herabsetzung von Schmerz-, Temperatur- und namentlich Muskel-
sinn (J. Voisin).

Nach ihrem Verhalten gegeniiber der AuBlenwelt teilt man die Idioten ein
in: 1. apathische, anergetische oder torpide und 2. erethische, ener-
getische, agile oder versatile.

Von den primiir encephalopathischen Idioten, die uns allein hier be-
schiiftigen, sind zu trennen die thyreogenen Formen, bei denen die Gehirn-
funktionen nur sekundir, infolge einer Anomalie der inneren Sekretion, danieder-
liegen. Innerhalb der encephalopathischen Formen hat nun Bourneville
eine speziellere dtiologische Gruppierung vorgeschlagen, die im groBen
ganzen den vom pathologisch-anatomischen Studium gelieferten Daten
gerecht wird:

1. Idiotie durch GehirnmiBbildungen (echte Porencephalie, Balkenmangel)
oder prinatale Herderkrankungen (Pseudoporencephalie, Cysten und Er-
weichungsherde).

. Idiotie durch hypertrophische, tubertse Sklerose.

. Idiotie durch atrophische, lobére Sklerose.

. Idiotie durch Entwicklungshemmung der Gehirnrinde.

. Mikrocephale Idiotie.

. Hydrocephale Idiotie.

Uber die unter 1, 2 und 3 namhaft gemachten Zustinde haben wir bereits im vorher-
gehenden Abschnitte gesprochen. Dort wurde auch auf die Moglichkeit intravitaler Dia-
gnostizierbarkeit der tuberésen Sklerose (die nach H. Vogt bei 5%, der Idioten vor-
liegt) hingewiesen und auf die spérlichen und unsicheren klinischen Kriterien, welche cinen
Hinweis auf bestehende Porencephalie darstellen konnen.

Was die Entwicklungshemmung der Gehirnrinde anbelangt, so kann es sich sowohl
um Mikrogyrie handeln (deren eventueller Zusammenhang mit fotalen Meningeal-
erkrankungen ebenfalls im vorhergehenden Abschnitt beriihrt wurde) oder um die Sachs-
sche Agenesia corticalis, bei der die Rinde makroskopisch normal aussehen kann, die
kortikalen Ganglienzellen sich jedoch mikroskopisch als deformiert, rudimentir, ungranu-
liert, kernanomal erweisen. Auch Kaes, Collier, Massalongo haben mikroskopische
Alterationen an grob morphelegisch unverinderten Windungen festgestellt und studiert.

Ein besonders auffilliges Geprige weisen die mikrocephalen Idiotieformen auf. Frither
galt allgemein Virchows Hypothese, welche die primature Synostose der Schidelwiilste
fiir die Wachstumshemmung des Cerebrums verantwortlich machte. Der praktische Nicder-

SO WO
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schlag dieser Theorie ist die zum Glick verlassene Lane-Lannelonguesche Operation
gewesen, bei der in das Schiédeldach gelegte Breschen oder gar die ,,Kraniamphitomie
(zirkulire Abtrennung der Schidelkalotte) dem am Wachsen verhinderten Gehirn Luft
schaffen sollten. Das Fehlschlagen dieser Methode bestdtigte die auch durch andere Er-
fahrungen gestiitzte Auffassung, daB bei der Mikrocephalie die Schiédelanomalie das
sekundire Korrelat eines abnormen Zustandes des Gehirns darstellt, in gewissen Fillen
aber vielleicht auch eine dem letzteren koordinierte Hemmungsbildung (z. B. infolge
,Hypoangie*, d. h. primirer Aplasie oder Erkrankung arterieller Kopfgefile — Klebs).
Wir miissen jedoch mit Giacomini und Marchand die echte Mikrocephalie (einfache,
reine Mikrocephalie, Mikrencephalie) von der Pseudomikrocephalie trennen. Ersterer
liegt eine genuine Cerebralhypoplasie zugrunde, bei der zweiten ist die Wachstums- und
Bildungshemmung des Gehirns durch grobere intrauterine Gehirnerkrankungen verursacht.

Abb. 4. Mikrocephalia vera. (Nach Knoblauch.)

Einen der berithmtesten Fille echter Mikrccephalie stellt die in Abb. 4 reproduzierte
Biiste dar. Es handelt sich um familidre Mikrencephalie; die Gehirne der }l))eiden zur
Obduktion gelangten Geschwister dieser Patientin (von v. Bischoff und Flesch unter-
sucht) zeichneten sich, auBler durch ihre Miniaturdimensionen, durch Spirlichkeit und
Plumpheit der Rindenfurchung, embryonale Reliefverhéltnisse aus. Als das kleinste Gehirn-
gewicht, das bei echt mikrocephalen Kindern konstatiert wurde, gibt Anton 69 g an (Fall
Calori, einen neunmonatigen Knaben betreffend); bei komplizierten Féllen kénnen noch
viel kleinere Werte erhoben werden (Barlow: 15,9 ¢ bei 7 Wochen altem Knaben). Neu-
geborene Knaben haben nach Thurnam ein mittleres Normalhirngewicht von 331 g!
Beim Erwachsenen (42jahrige Frau) scheint das leichteste bisher beobachtete Hirngewicht
283 g betragen zu haben (Gore-Marshall). — Was die SchidelgroBe betrifft, so sollen
nach Brocs beim Adulten eine Kapazitit unter 1150 ccm und ein Kopfumfang unter
48 cm die oberen Grenzwerte darstellen; das mag anthropologisch Geltung haben, in patho-
logischer Beziehung halte man sich an die von Anton akzeptierten oberen Grenzwerte:
Kapazitdt 600—700 ccm, Schidelumfang 42 cm. — Die eigenartige Schidel- und Gesichts-
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formation, die Abb. 4 zeigt, hat zur Bezeichnung ,,Vogelkopf‘‘ oder ,,Aztekentypus‘
(Langdon Down) gefithrt. — Die Mikrocephalie darf mit der bei sehr kleinen Individuen
vorkommenden ,,Nanocephalie* nicht verwechselt werden.

In bezug auf die hydrocephalische Idiotie verweisen wir auf den folgenden, dem Hydro-
cephalus congenitus gewidmeten Abschnitt.

Anhangsweise sei einer dullerst charakteristischen Idiotieform gedacht, die
nach Vogt mit einer Hemmung der letzten Entwicklungsstadien des Gehirns
zusammenhingt, nach Buschan, Weygandt, Frey u. a. jedoch primir auf
Stérungen der inneren Sekretion (Thymus??) zuriickzufithren sein kénnte —
und der wir darum (obwohl wir uns
der ersteren Ansicht anschlieBen
und neuerdings von Klose und
Vogt als ,,Idiotia thymica* eine
ganz andersartige, mit Weichheit
und Briichigkeit der Knochen
verbundene Schwachsinnform be-
schrieben wurde) das volle Biirger-
recht unter den primér encephalo-
pathischen Idiotieformen einzu-
rdumen nicht berechtigt sind. Es
ist die sog. mongoloide Idiotie
(1866 von Down entdeckt, spater
von Kassowitz, Neumann,
Siegert, Degenkolb u. a. stu-
diert). Das Gehirn fand sich mehr-
fach etwas verkleinert, worauf
schon die Mikrocephalie mancher
Fille hinwies; gelegentlich waren
Bildungsméngel (z. B. partieller
Balkendefekt) vorhanden ; der Win-
dungstyp ist oft von abnorm ein-
fachem Habitus, mit sehr plumpen
und breiten Zirkumvolutionen;
mikroskopisch fallen nach Wey-
gandt die zahlreichen Geféafle auf,
wihrend irgend welche entziind-
liche Anzeichen (Zellvermehrung,
. 3 Plasmazellen usw.) nicht zu kon-
Abb. 5. Mongoloider Idiot. statieren sind. Biach fand man-

(Aus der Idiotenanstalt Biberstein (Aargau).) gelhaft differenzierte Rindenzellen
mit abnormen Kernen. Als we-
sentliche klinische Eigentiim-

lichkeiten sind folgende Symptomgruppen hervorzuheben (s. Abb. 5 u. 6):
Zunichst die eigenartige Physiognomie, die der Krankheit zu ihrem Namen
verholfen hat (man spricht auch vom ,,Tataren®- oder ,,Kalmiickentypus‘):
Plattgedriicktes Gesicht, Nasenriicken breit, vorspringende Jochbeine, schiefe
Schlitzaugen (oft mit Epikanthus) mit gerétetem Lidrande und ohne Wimpern,
graubriunlicher Teint mit roten, den Eindruck clownartiger Schminkung
hervorrufenden Backen, runder Schidel, flaches Hinterhaupt. Dann die Zungen-
hypertrophie mit VergréBerung der Papillae circumvallatae und merkwiirdiger
Runzelung der Oberfliche (Langue scrotale). Abnorme Schlaffheit und Weich-
heit der Muskulatur, Méglichkeit, die Gelenke in ,,schlangenmenschenartige‘
abnorme Stellungen zu bringen (Kassowitz, Fenell). Oft finden sich ange-
borene® Anomalien innerer Organe (Atresien, Nabelbriiche, kongenitale Herz-
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fehler), Entwicklungshemmungen der Zihne, Andeutung von Zwergwuchs bei
rontgenologisch festzustellender normaler Ossifikation, dagegen mit Atrophie
der End- und Verkiirzung der Mittelphalanx des kleinen Fingers, seltener
Tendenz zu partiellem Riesenwuchs. Neuerdings haben Pearce-Rankine-

Abb. 6. ,,Mongoloid.* (Nach Pfaundler.)

Ormond, van der Scheer und F. E. Koby eine bei mongoloiden Idioten
relativ haufig vorkommende Kataraktform beschrieben, die bei Spaltlampen-
mikroskopie eine auffillige strukturelle Ahnlichkeit mit dem Star bei Tetanie
und demjenigen bei atrophischer Myotonie darbietet, was auf endokrine
Storungen hinzuweisen scheint. Eine oberflich-
liche Ahnlichkeit mit dem infantilen Myx-
6dem (s. Abb. 7) kann nicht geleugnet werden,
doch ist Schilddriisentherapie entweder absolut
unwirksam, oder sie hat nur geringe und vor-
ibergehende Besserung einzelner Symptome zur
Folge, ferner ist der Haarwuchs nicht beein-
trichtigt (die Augenbrauen sind sogar meistens
auffallend stark entwickelt) und der Intelligenz-
defekt ist mit ziemlich erheblicher Aufmerksam-
keit und Reagibilitdt bei heiterer Stimmung und
starkem Nachahmungstrieb gepaart (agile, ver-
satile Idiotie). — Langdon Down hatte bei
der Namengebung an dunkle ancestrale Einfliisse
ethnologischer Art gedacht; kénnen wir dies nicht Abb. 7, Thyreogene Idiotie.
zugeben, 8o ist doch zu betonen, daf in Léndern (,,Infantl]es Myxédem*).
mit starkem mongolischen Einschlag diese Form (Aus dem Nervenambulatorium
der Idiotie besonders hiufig ist. Nach Kowa- der UniversitétspoliklinikBasel.)
lewsky be trifft sie im Gouvernement Petersburg

10%/,, im Gouvernement Kasan 25°, der Anstaltsinsassen. (In England und
Skandinavien trifft man 5, in Deutschland bloB 2°/,; in der schweizerischen
Idiotenanstalt Biberstein fand Konr. Frey unter 60 Insassen 3 Mong0101de)

Fiir die Atiologie des kongenitalen Idiotismus kommen in Betracht: Lues der Eltern
(unter 121 Kindern der Anstalt Dalldorf fand Lippmann objektive Luessymptome
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— Wassermannreaktion oder Stigmata — in 33,8%/,. Krober unter 262 Idioten in Miinchen-
Gladbach die Komplementablenkung in 21,4%/, der Fille usw.); Alkoholismus derselben
(bei manchen Fiéllen konnte die Zeugung im Rauschzustand beschuldigt werden); trau-
matische Einfliisse auf den schwangeren Uterus oder Druck von Uterustumoren auf den
Fotus; Konsanguinitit der Erzeuger; disproportioniertes oder vorgeriicktes Alter der-
selben; Infektionskrankheiten der graviden Mutter; Elend, Kummer und Sorgen, die sie
wihrend des Tragens erlitten (relative Haufigkeit der Idioten unter Illegitimen!); ferner
scheinen Friihgeburten (also mit unentwickeltem Gehirn zur Welt Gekommene) fiir Idiotic
préadisponiert zu sein.

Die Therapie der psychischen Defektzustdnde ist nur bei der schwersten
Form ganz aussichtslos und zeitigt wohl in der Mehrzahl der Fille, wie u. a.
aus Bournevilles eingehenden Verdffentlichungen hervorgeht, erfreuliche
und ermutigende Resultate. Der Idiotenunterricht ist zu einem wissenschaft-
lich gut fundierten Spezialfache geworden. Man beginnt gewéhnlich damit,
das Muskelgefithl der Zoglinge auszubilden, ihnen (unter Zuhilfenahme des
Nachahmungstriebes) den Gebrauch ihrer Extremitédten fiir alle Verrichtungen
des téglichen Lebens (auch das Essen usw.) beizubringen. Bei 4—5 Jahren setzt
dann die eigentliche Erziehung ein, die sich diejenigen Fahigkeiten zundchst
nutzbar zu machen hat, die am wenigsten rudimentér geblieben sind. Auch die
vorhandenen Triebe, z. B. die Sucht nach Leckerbissen, werden zur Erzielung
edukatorischer Erfolge, zur Fixierung der Aufmerksamkeit usw. herangezogen.
Dies alles kann nur innerhalb einer Anstalt in erfolgversprechender
Weise durchgefithrt werden, darum sollten Idioten mit dem fiinften Jahre
in allen Fillen dem Elternhause entzogen werden. Bei unermiidlicher, sach-
geméfBer Behandlung lernt ein groBler Teil mit der Zeit sogar Lesen und Schreiben,
und viele konnen jedenfalls die Befihigung zur Mitarbeit in gesunden korper-
lichen Berufsarten (Landwirtschaft, Gértnerei usw.) erlangen. Abgeschlossen
ist die geistige Entwicklung eines Idioten erst bei ca. 20 Jahren.

3. Hydrocephalus congenitus.

Die angeborene Hydrocephalie stellt die iiberwiegend haufigste Form des
,»Wasserkopfes* dar (d. h. der durch eine betréchtliche Flussigkeitsansammlung
innerhalb des Kraniums charakterisierten Krankheitszustdnde). Freilich 148t
sich die Trennung von den friihzeitig erworbenen Formen nicht immer scharf
durchfithren.

Nur sehr selten handelt es sich dabei um einenfHydrocephalus meningeus =
externus. Ob derselbe ein primirer sein kann, wie Huguenin, Békay, d’Astros
meinen — wobei die Gehirnentwicklung durch das intrameningeale Hygrom sekundir
beeintrichtigt wiirde — ist fraglich. In der Regel ist jedenfalls jenes Hygrom deutero-
%athischer Natur, eine Folge von Mi3bildungen des Gehirns (Mikrocephalie, porencephalische

efekte usw.), ein ,,Hydrocephalus ex vacuo‘. Schultze weist auch auf die Moglichkeit
hin, daB ein Hydrocephalus ventricularis = internus dadurch zu einem Hydro-
cephalus externus wird, daB sein Fliissigkeitsinhalt nach Usurierung von Gehirnmantel
und Pia nach auBen durchbricht. Klinisch diirfte die Differenzierung des Hydrocephalus
congenitus externus vom Hydrocephalus congenitus internus kaum méglich sein; héchstens
1aBt sich sagen, daB jener im Durchschnitt geringere Grade erreicht als letzterer und mis
geringerer Vorwélbung von Stirn und Occiput einherzugehen pflegt (Sachs). — Im folgen-
den werden wir lediglich die ventrikuldre angeborene Hydrccephalie ins Auge fassen.

Pathogenese und Atiologie. Es kann als feststehend betrachtet werden,
daB der Modus, nach welchem der ventrikulire ErguBl zustande kommt, kein
einheitlicher ist, und daB bald fotale Entwicklungshemmungen, bald
intrauterin verlaufende Entziindungsvorginge, bald Stauungsphéinomene
verantwortlich zu machen sind.

1. Die erstere dieser drei Eventualititen liegt fiir diejenigen Fille am nichsten, die
mit anderen MiBbildungen des Gehirns und seiner Hiillen einhergehen (Encephalocelen,
Meningocelen, Balkenidefekt (Anton), Teratom (Hulst), Cyklopie usw.). Der Hydro-
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cephalus internus kann in diesen Fillen als ein Stillstand der Gehirnentwicklung aufgefat
werden, welche ja alle Stadien von der héutigen Fliissigkeitsblase bis zum kompakten
Organe zu durchlaufen hat. Fir einige Fille nimmt Huguenin als das Primére eine
abnorme Nachgiebigkeit der Schidelwandungen an (,,Dehnungshydrocephalus‘‘), doch
zahlt diese Hypothese wenig Anhinger.

2. Entziindungsvorgénge, die eine irritative Supersekretion von Liquor cerebrospinalis
in die Hirnventrikel nach sich ziehen, miissen ihren Angriffspunkt an den Plexus chorioidei
haben, den hauptsichlichen, vielleicht sogar ausschlieSlichen Produktionsstitten des
normalen Ventrikelinhaltes. Denkbar ist aber auch, daB unter pathologischen Ver-
héltnissen dem die Hirnhohlen tapezierenden Ependym die Exsudation groBerer Fliissig-
keitsmengen zukommen kann. Fiir letztere Annahme kénnte man nun bei sehr vielen
der autoptisch kontrollierten Félle den Befund einer ,,Ependymitis granulosa‘ mit
betriachtlicher Hyperdmie der subependyméaren Schichten ins Feld fithren — wenn es sich
dabei nicht um einen bei den mannigfachsten akuten und chronischen Enczphalopathien
héufig zu erhebenden Befund handelte. Mehr Bedeutung ist dem zuweilen erbrachten Nach-
weis hyperplastisch-entziindlicher Alterationen der Adergeflechte zuzusprechen. Da diese
nun sich morphologisch als Einstiilpungen der weichen Hirnhdute darstellen, da wir ferner
wissen, daf sich die im extrauterinen Leben akquirierten Leptomeningitiden nicht selten
mit erworbenem Hydrocephalus internus kombinieren, da endlich bei einigen (allerdings
spirlichen!) Sektionen angeborener Wasserkdpfe auch am Piaiiberzuge des Gehirns ent-
ziindliche Residuen vorgefunden wurden — hat man von einer f6talen Meningitis als
Primum movens der ventrikularen Hydrocephalie gesprochen. Schultze analogisiert diese
sogar der fotalen Endocarditis, die bei der Entstehung kongenitaler Klappenfehler
eine Rolle spielen kann. Die Ependymitis granulosa aber kann als einfache Begleit-
erscheinung jener Meningitis aufgefat werden.

3. Eine Transsudation groBer Liquormengen in die Seitenventrikel infolge Verlegung
der nervosen AbfluBwege aus den Adergeflechten und Ventrikelwandungen ist zwar nicht
nur eine theoretische Moglichkeit, sondern auch schon tatsichlich beobachtet worden
(z. B. Newman: Thrombose der Vena magna Galeni). Bei angeborenen Hydrocephalien
wurde jedoch eine derartige Obliteration bis jetzt nicht nachgewiesen. — Es bleibt darum
nur noch die Moglichkeit zu erértern iibrig, ob es sich nicht um Verschliisse innerhalb
des Hohlraumsystems selbst handeln kénnte, in dem die Csrebrospinalfliissigkeit
zirkuliert. Wissen wir doch, daB der erworbenc Hydrops ventriculorum auftreten kann,
wenn der Druck eines Briicken- oder Cerebellartumors den Aquaeductus Sylvii kompri-
miert, oder wenn meningitische Verklebungen der Foramina stattgefunden haben, durch
welche die intracerebralen Kavitdten mit dem Subarachnoidealraum kommunizieren (Fo-
ramen Magendii, Aperturac laterales fossae rhomboideae). Ja, bei Verlegung des einen
Foramen Monroi erfolgt Stauungsdilatation des entsprechenden Seitenventrikels. —
Hier und da sind nun bei Hydrocephalus congenitus einzelne jener Kommunikationen ver-
sochlossen gefunden worden (Bourneville-Noir, Luschka, Neurath); aber, da die
Wahrscheinlichkeit besteht, daB jene Obliterationen Korrelate fotal-meningitischer Pro-
zesse darstellten, geht es kaum an, ihnen allein die Schuld zuzuschieben. Es wird wohl
auch als ,,Vis a tergo‘‘ eine irritativ vermehrte Exsudation vorgelegen haben. Zwischen
letzterer und der Verlegung der lymphatischen AbfluBwege kinnen nun — wie aus den
interessanten Ausfithrungen von Bénninghaus hervorgeht — auch noch andere Wechsel-
beziehungen bestehen. Hat es doch dieser Autor wahrscheinlich gemacht, daB rasches
Zunehmen des Ventrikelinhaltes einen VentilverschluB, einen ,,aktiven automatischen
AbschluB‘ sowohl des Aquédukts, als auch der Aperturen der Rautengrube nach sich
ziehen kann (s. die analogen Verhiltnisse bei der Hydronephrose). Kein Wunder, dal in
solchen Fallen die Ventrikelpunktion gewaltig erhohten, die Lumbalpunktion normalen
hydrostatischen Druck ergibt. — DaB in sehr vielen Fillen der angeborene Hydrocephalus
nach der Geburt noch zunimmt, ist am besten mit einer nach VerschluB der Abldufe fort-
dauernden Ausschwitzung von Exsudat in Einklang zu bringen.

Restimierend kénnen wir sagen, daB, bei aller Unklarheit, welche die Pathogenese
der kongenitalen Hydrocophalie noch darbietet, neben teratologischen Momenten
fotal-meningitischen Prozessen eine wesentliche Rolle zuzukommen scheint. Nach
diesen beiden Richtungen aber vermag bekanntlich die Hered osyphilis ihre verderbliche
Wirkung zu entfalten und sie treffen wir denn auch in erster Linie unter den #tiologischen
Faktoren. v. Barensprung fand unter 99 hereditir Luetischen vier angeborene Wasser-
kopfe, Elsner unter 18 Hydrocephalen drei mit manifester Syphilis behaftet, Dean
erhielt bei 14 Hydrocephalen viermal positive W asser mann-Reaktion; Fournier, Sand oz,
d’Astros, Hutchinson, Aud éoud u. a. wiesen eindringlich auf diesen Kausalzusammen-
hang hin. — An zweiter Stelle mufl der elterliche Alkoholismus aufgezihlt werden
(Gélis, Bourneville), wihrend traumatische und kachektisierende Einfliisse auf die
schwangere Mutter weniger oft in Frage kommen diirften. Noch problematischer ist der
von #lteren Autoren behauptete Zusammenhang mit. seelischen Erschiitterungen der
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Gravida. — Hereditiires und familiires Auftreten wurde gelegentlich beschrieben (Golis,
Bourneville, Heinicke, Marie-Sainton); in den beiden letzterwihnten Mitteilungen
wird Lues ausdriicklich in Abrede gestellt.

Pathologische Anatomie. Einige histopathologische Besonderheiten wurden schon
im vorhergehenden namhaft gemacht; die Schadeldeformitit wird gemeinsam mit dem
klinischen Bilde besprochen werden. Hier sei nur das hydrocephalische Gehirn in seinen
makroskopischen Verhiltnissen geschildert (nach Kaufmann). Die Substanz der Hemi-
sphéren, welche meist bla8 ist, kann bis auf wenige Millimeter oder sogar so stark verdiinnt
sein (Druckatrophie), daB eigentlich nur die Meningen mit einer ihnen anhaftenden papier-
diinnen Hirnschicht die sackartige Hiille des zu einer schwappenden Blase ausgedehnten
Gehirns darstellen. Zuerst geschieht die Ausdehnung auf Kosten der Marksubstanz. Die
Ventrikel, vor allem die seitlichen, dann auch der dritte, weniger dagegen der vierte Ventrikel
enthalten eine klare serose oder eine triibe, eiweiBreiche Fliissigkeit. Kleinhirnteile, ferner
Pons und Medulla oblongata konnen nach dem Wirbelkanal zu oder in denselben hinab-
gedringt werden. Die Fliissigkeitsmenge schwankt zwischen 50—100 ccm und mehreren
Litern. — Nach Oppenheim wire ein Fliissigkeitsgehalt von 1 1 als Durchschnitt zu
bezeichnen. — Bei den hochsten Graden konnen aber sogar 10 1 Inhalt vorgefunden werden,
wie z. B. in dem monstrosen Falle Cruikshanks (13Y/, kg!).

Symptomatologie. Die augenfilligsten Veranderungen betreffen den Schi-
del, der in exzessiver Weise vergroflert sein kann (s. Abb. 8u. 9). Wihrend

Abb. 8 u.9. [Hydrocephalus congenitus. (Beobachtung aus dem Basler Kinderspital.)

der Kopfumfang normaler Neugeborener, um Glabella und Protuberantia
occipitalis externa gemessen, im Durchschnitt 34 cm betragt, um im Verlaufe
des ersten Jahres 45 cm zu erreichen, sind bei Wasserképfen Zahlen von 60
und 70 cm nichts Ungewéhnliches. Bei einem 16 monatigen Patienten (Norm-
zahl = ca. 46 cm) fand Frank sogar eine Zirkumferenz von 154 cm! Bei Oppen-
heim findet sich 167 cm als Hochstwert verzeichnet. — Diese Volumzunahme
ist nun ausschlieBllich auf Rechnung der Gehirnkapsel zu setzen, das
Gesicht behélt dagegen normale Dimensionen bei, so daB es sich als schméchtiges
dreieckiges Anhéngsel des gewaltigen kugeligen Schideldaches darstellt. So
erhilt der ganze Kopf eine charakteristische Birnform. Seitlich, vorn und
hinten laden Parietalia, Frontale und Occipitale konsolartig iiber die Schidel-
basis aus; die normale Konkavitdt der Schlifenhéhlen hat einer Verflachung,
oft sogar einem Prominieren dieser Partien Platz gemacht. Die Schidelknochen
sind verdiinnt, in exzessiven Fillen bis zu pergamentartiger Beschaffenheit;
sie konnen auch fluktuieren. Niahte und Fontanellen klaffen weit. Selbst bei
Patienten mit langer Lebensdauer bleiben deshalb gewohnlich Liicken im
Kranium bestehen, wéahrend andererseits vielfach durch neugebildete Schalt-
knochen und Knochenspangen (d’Astros) diese Defekte iiberbriickt werden;
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in solchen Fillen kénnen auch die frither verdiinnten Knochen der Sitz kom-
pensatorischer Hyperostose werden. — Auch die Haut iber den dilatierten
Bezirken ist gespannt, oft atrophisch, zuweilen das Bild der ,,glossy skin“ dar-
bietend. Ihre Behaarung ist karg. Gestaute, ektasierte Venenstdmme schim-
mern durch und springen namentlich beim Pressen oder Schreien gewaltig vor.
— Gelegentlich ist bei Auskultation des Schidels ein Gefafigerdusch wahr-
genommen worden. — Bei Durchleuchtung des Schédels in der Dunkelkammer
mit Hilfe viner starken Lichtquelle konstatiert man eine abnorme Transparenz
(StraBBburger). Sie erreicht im Bereiche der Augenhdhlen, der Supraorbital-
zone und der Ohrgegend den héchsten Grad und kann zuweilen, der stirker
affizierten Hemisphére entsprechend, einseitig iiberwiegen (v. Boékay). —
Bei jungen Kindern vermag die Halsmuskulatur das mannskopfgroBe Haupt
nicht zu tragen, bei Lagewechsel sinkt es nach vorne oder hinteniiber oder
rollt hilflos auf Schultern oder Unterlage herum.

Die Schideldifformitdt hat eigenartige morphologische Riickwirkungen auf
Auge und Ohr. Das Orbitaldach ist so stark in die Augenhohle herabgedriickt,
dafl man es zuweilen palpieren kann; es dréingt den Bulbus nach unten und
vorne. Das Oberlid kann letzteren infolgedessen nur unvollstindig decken,
ein groBes Stiick Sklera liegt hier bestindig zutage. Dafiir reicht die Palpebra
inferior zu weit herauf, oft bis iiber den Aquator des Augapfels, und die iiber
den Unterlidsaum emportauchende obere Hornhautpartie ergibt das Bild der
»aufgehenden Sonne‘. Ob, wie Henoch meint, auch Lahmungen der Musculi
recti superiores im Spiele sind, ist fraglich. — Der dullere Gehorgang ist zu
einer wagerechten Spalte geworden und die Ohrmuscheln sitzen auffallend
weit hinten und unten, und iiberdies dem horizontalen Aste der Mandibula
mehr oder weniger parallel, am Kopfe an; sie sind oft schwer verbildet.

Die weitere Untersuchung 148t nun mannigfache Anomalien der Gehirr-
funktionen erkennen.

Zunéchst in psychischer Beziehung. Hier sind mehr oder weniger grobe
Defekte die Regel, wenngleich bei ausgeheilten Fillen geringer Intensitdt sich
normale intellektuelle Fahigkeiten entwickeln kénnen, ja sogar hervorragende
(letzteres traf bekanntlich fir Helmholtz und Cuvier zu!). Hydrocephalus
congenitus nimmt unter den Ursachen angeborener Idiotie eine hervorragende
Stelle ein; viele dieser ,,makrocephalen Idioten‘ lernen niemals oder nur
hochst unvollkommen reden. Im iibrigen ist ihre psychische Symptomatologie
(die u. a. Bourneville und seine Schiiler genau studiert haben) von derjenigen
der iibrigen (mikrocephalen, myxddematdsen, meningo-encephalitischen usw.)
Idioten nicht verschieden (cf. den vorhergehenden Abschnitt und, fiir nahere
Details, die psychiatrischen Handbiicher). — Neben der Idiotie sind die ge-
ringeren Grade des Schwachsinns (Imbezillitdit und Debilitdt) reichlich ver-
treten; von 41 Hydrocephalen brachten es nach Wyl nur fiunf zum Besuche
einer Schule.

Dauernder genitaler Infantilismus kann vorkommen; doch tritt in vielen
Fillen die Pubertidt in normaler Weise ein, hier und da sogar Sexualitas praecox
{(Anton, Bourneville-Noir, Young).

Gehirnnervenstérungen sind nicht selten. Die Pupillen sind wohl
meistens erweitert und lichtstarr, doch kommen auch Verengerung und normale
Reaktion vor; Anisokorie ist dagegen ein auBergewchnliches Symptom. —
Der Opticus ist zuweilen, aber viel seltener, als man es a priori erwarten sollte,
der Sitz einer Stauungspapille bzw. konsekutiver Atrophie. — Nystagmus ist
hdufig, in der Regel langsam und horizontal; halbseitigen Nystagmus sah
Ibrahim. Auch Strabismus (meistens convergens) ist oft zu konstatieren. —
Nur selten ist im Facialisgebiet eine Paralyse oder Parese vorhanden; das
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gelegentliche auffillige Grimassieren ist vielleicht als ein Reizsymptom von
seiten dieses Nerven aufzufassen. — Von Anosmie und Ageusie wird hier und da
berichtet; das Gehor pflegt dagegen selbst in schweren Féllen erhalten zu sein.

Die Phinomene von seiten der Rumpf- und Extremititenmusku-
latur tragen vor allem den Stempel des Spastischen: Hypertonie, Reflex.
steigerung, Tendenz zur Adduktorenkontraktur mit Uberkreuzen der Beine
(vgl. Littlesche Krankheit), krampfhaftes Beugen der Ellbogen und Schlieen
der Fiuste, Steifigkeit des Riickens usw. Ibrahim sah mehrmals stereotypes
Emporstrecken des extendierten Armes bei eingeschlagenen Fingern nach Art
der katatonischen Attitiiden. Regt sich das Kind auf, schreit es, so treten
formliche Spasmen in allen Extremitdten auf, héufig auch Opisthotonus
(;,Pseudotetanus” von d’Espine). — Wo allgemeine Krémpfe epilepti-
formen Charakters auftreten, scheint es sich um den Ausdruck plétzlicher
Zunahme des Hirndruckes zu handeln.

In der gleichen Weise ist wohl das anfallsweise Erbrechen zu erkliren,
sowie das gelegentliche Auftreten starker Kopfschmerzen. Bei jungen
Kindern laBt das Wimmern und Nach-dem-Kopf-greifen auf solche schlielen;
bei dlteren Hydrocephalen spielen sie gleichfalls zuweilen eine grofle Rolle.
Manchmal werden diese Schmerzen auch in die Extremitdten projiziert.

Koordinationsstérungen, generalisierter Tremor und Léhmungen
gehéren zu den aufBlergewdhnlichen Erscheinungen auf motorischem Gebiete.
Letztere weisen in der Regel paraplegischen, hier und da aber auch hemiplegi-
schen Verteilungstypus auf.

Die Sensibilitat scheint, soweit das Alter und der BewuBltseinszustand
der Patienten eine Priifung zulassen, fast nie nennenswert beeintrichtigt zu
sein. Hyperisthesie des Integuments ist sogar ein relativ haufiges Vorkommnis.

Oft besteht Incontinentia urinae et alvi, ferner eine ausgesprochene
Tendenz zu Dekubitalgeschwiiren (letztere kommen zuweilen auch am
Schiidel — Scheitelhscker, Hinterhaupt — zur Entwicklung). Die Nahrungs-
aufnahme kann selbst in den schwersten Féllen ohne wesentliche Stérung
vor sich gehen, da die Schluckmechanismen und die beim Saugen in Aktion
tretenden Reflexe gewdhnlich erst im Stadium des Komas lahmgelegt werden.
— Eine eigenartige Atemstérung beschreibt Ibrahim: Ein inspiratorisches
Schnarchen und Gurgeln, das er mechanisch durch den Opisthotonus oder
Verinderungen der Schidelbasis zu erkldren sucht.

Die durch Punktion des lumbalen Duralsackes oder der Hirnventrikel
gewonnene hydrocephalische Fliissigkeit ist der Gegenstand ziemlich
zahlreicher Untersuchungen gewesen. Sie ist in der Regel wasserhell bis leicht
bernsteinfarben und ohne Tritbungen, nur selten sind spirliche Flocken darin
suspendiert. Der EiweiBgehalt ist gleich Null oder sehr gering (gewdhnlich
nicht iiber 19/, was nach Hoppe den oberen Normalwert darstellt) und beruht
auf Albuminen und Globulinen. Bei rasch aufeinanderfolgenden Entnahmen
pflegt das Punktat immer eiweillreicher zu werden (Flnkelsteln) dabei findet
der Ersatz des entleerten Liquors oft auffallend rasch statt, in wenigen Tagen
ist die kollabierte Schidelkapsel wieder prall gefillt. Das spezifische Gewicht
liegt zwischen 1001 (Hoppe) und 1009 (d’Astros). Der cytologische Befund
beschrinkt sich auf das gelegentliche Vorkommen spiérlicher Leukocyten. Der
hohe Kaligehalt, auf den C. Schmidt und Hilger hingewiesen hatten, konnte
von Langstein nicht bestiatigt werden. Der Liquor enthélt ferner reduzierende
Substanzen (Trauben- oder Milchzucker), wahrscheinlich auch diastatische und
glykolytische Fermente (Grober, Nawratzki).

Vorkommen, Verlauf und Prognose. Von der Haufigkeit dieses Krankhelts-
zustandes mag Runges Feststellung Zeugnis ablegen, wonach auf 3000 Geburten
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einmal ein Wasserkopf von solcher GroBe vorkommt, daB die Geburt be-
hindert wird. Dabei ist zu bedenken, daB sehr viele unter den angeborenen
Hydrocephalien beim Partus selbst noch von zu geringer Intensitat sind, um
storend wirken zu koénnen und erst in den ersten Lebenswochen und Monaten
zu gewaltiger GréBe anschwellen. In solchen Fillen, wie iiberhaupt beim aufler-
ordentlich haufigen Vorkommnis des postnatalen Wachstums kongeni-
taler Hydrocephalien (es kann bis zu 1 cm pro Woche betragen!) miissen
wir an ein Fortdauern der Krankheitsprozesse denken, die wir bei der Be-
trachtung der Pathogenese gewiirdigt haben. In der groBen Mehrzahl der Fille
erfolgt der Tod entweder unter der Geburt (Punktion, Perforation, Kranio-
Klasie zur Verhiitung der Uterusruptur — evtl. auch spontanes Platzen des
Kopfes) oder aber wihrend der ersten Tage, Wochen oder Monate des extra-
uterinen Lebens. Der Rest der schwerern Fille wird grofitenteils noch vor dem
dritten Lebensjahre hinweggerafft; nur leichtere Fille kénnen geheilt werden
(meistens ist es eine ,,Defektheilung®) und das Mannesalter erreichen. Nach
Oppenheim soll ein Patient 70 Jahre
alt geworden sein. Auch dort, wo schein-
bar das Leiden zum Stillstand gekommen,
droht wihrend des ganzen Kindesalters
die Gefahr erneuter progressiver Schiibe.
Causae proximae mortis sind : Zunehmen-
der Hirndruck und Koma, Decubitus
und Infektion, Status epilepticus, Spas-
mus glottidis, Versuche operativer Hei-
lung, meistens aber interkurricrendc
Krankheiten (Gastroenteritis, Broncho-
pneumonie). Ein Platzen des Kopfes
als Todesursache beschrieb Veninger.
— ,,Spontanheilungen* infolge Ent-
leerungen des Liquor cerebrospinalis nach
auBlen sind duBerste Rarititen: Durch
Usur seiner Umhiillung bricht er sich in  Abb. 10. Rachitischer Kastenschadel.
die Nase Bahn (Hydrorrhoea nasalis), (Universitatspoliklinik Basel,
oder durch die Orbita, oder die Kranz- Nervenambulatorium.)

oder die Sagittalnaht (Sedwick, Hu-

guenin, Wollenberg, Nothnagel, Thomson u. a.). Perforierende Kopf-
verletzungen sollen in etlichen Fillen derartige Heilungen in die Wege ge-
leitet haben (Hofling, Greatwood).

Differentialdiagnose. Bei nicht ganz klarer Anamnese kommt man nicht
selten in dic Lage, zu entscheiden, ob die SchidelvergréBerung, die ein junges
Kind darbietet, hydrocephalischer oder rachitischer Natur ist. Dies um so
mehr, als die Patienten mit Hydrocephalus congenitus in groem Prozentsatze,
sofern sie lange genug am Leben bleiben, spéter rachitisch werden, ,,Rosen-
kranz‘, Epiphysendeformation, krumme Extremititenknochen usw. aufweisen.
Ferner sei hier daran erinnert, da nach Stélzner die Schidelrachitis auch
zu einem akquirierten Hydrocephalus fithren kann, indem sich periostitische
Verdickungen um die Foramina der Schidelbasis ausbilden und so zu intra-
kranialer Lymphstauung fithren. — Die Gestaltsverinderung des rachitischen
Kraniums ist nun von derjenigen bei angeborener Hydrocephalie wesentlich
verschieden: Der grofle Schidel der Rachitischen ist nicht kugelig bzw. birn-
férmig aufgetrieben, sondern eckig (Kastenschidel, ,,téte carrée); offene
Fontanellen sind nicht konvex vorgetrieben; die hydrocephalische Anomalie
der Augenstellung fehlt. In den Rahmen der Rachitis passen zwar Spasmo-

Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 75
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philie und Konvulsionen, keineswegs aber Rigiditit und Kontrakturen; die
Intelligenz ist wohl meistens nicht oder nicht nennenswert im Riickstande.

Noch weniger diirfte die als Turmschidel (Caput turritum, Pyrgo-
cephalie) bekannte angehorene Kopfanomalie zu Verwechselungen AnlaB geben

Abb. 11. Rachitischer Kastenschidel. Abb. 12. Turmschidel.
(Beobachtungen aus dem Basler Kinderspital.)

(Abb. 12--15), welche mit der Akrocephalie von Lucae, der Oxycephalie
von Virchow und dem ,,Thersiteskopf” von Hamy identisch ist. Sie kom-
biniert sich fast nie mit Idiotie, dagegen oft mit Erblindung durch Opticus-

Abb. 13. Asymmetrischer Turmschidel  Abb. 14. Turmschidel mit Exophthalmus.
(Oxy-Plagiocephalie). »,Kaninchenprofil«.
(Aus dem Nervenambulatorium der Universitatspoliklinik Basel.)

atrophie (Hirschberg-Grunmach u. a.), welche eine Folge von Verenge-
rung des Foramen opticum durch Hyperostose der basalen Schidelknochen sein
soll; freilich soll dieser Opticusatrophie durch die sog. ,,Kanaloperation‘ nach
Schloffer vorgebeugt werden kénnen (Entfernung des Daches des kndchernen
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Canalis opticus). Neuerdings wird iibrigens ein Zusammenhang zwischen Hydro-
cephalus und Turmschddel von Meltzer und Bertolotti verfochten; nach
ihnen wire die Schédelformitit die Reaktion rachitiskranker Schidelknochen
auf einen miBigen hydrocephalischen Druck. Demgegeniiber konnte Oppen-
heim in einem Falle den Turmschiidel sicher auf Geburtstrauma bei Becken-
enge zuriickfiihren. Im Roéntgenbild ist der Turmschidel durch die auBer-
ordentlich starke Ausprigung der Impressiones digitatae auf der Innenseite
des Schideldaches, besonders im Bereiche der Stirn, ausgezeichnet. Auf die
fast regelméafiige Kombination mit adenoiden Vegetationen hat Bertolotti
aufmerksam gemacht. Mehr als die Hiilfte der Tndividuen mit Caput turritum

P

Abb. 15. Turmschidel mit Mibildungen des Gesichts.
tAus dem Nervenambulatorium der Universitatspoliklinik Basel.)

zeigen cine starke Protrusion der Augipfel nebst Vorspringen von Nase und
Oberkiefer, was ihrem Profil etwas Kaninchenartiges verleiht (s. Abb. 14);
selten dagegen ist die Konkavitdt der Nasenwurzelgegend (s. Abb. 15), hiufig
wiederum Verbindung der Oxycephalie mit Plagiocephalie (Schiefstand des
Schédeldachs, s. Abb. 13). — Wir erwdhnen weiter die eigenartige Schidel-
form, die, bei heredosyphilitischen Kindern héufig, wegen der abnorm hohen
und gewélbten Stirn von Fournier als ,,Front olympien‘ bezeichnet worden
ist. Dann gibt es angeborene Idioten mit gewaltigen Kopfen, aber ohne Hydro-
cephalus; sie rangieren unter die von Virchow als ,,Kephalones* rubrizierten
Abnormitédten, konnen spastische Phédnomene und Konvulsionen darbieten,
lassen aber das charakteristische Hydrocephalenauge vermissen, die Kopfform
ist der rachitischen &hnlicher und das Lumbalpunktat ist immer spirlich. HEs

76*
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kann sklerotische Gehirnhyperplasie vorliegen (Virchow, Brouardel, Ober-
steiner). Es gibt iibrigens auch intelligente Kephalones.

Bei der ,,Dysostose cranio-faciale” von Crouzon und Chételin handelt es sich
um eine hereditire Schidelkrankheit, deren erste Zeichen einige Monate nach der Geburt
einsetzen, und die zu einer charakteristischen Verbildung von Schideldach und Gesicht
fithrt: Hockerartige Prominenz der vorderen Fontanellenregion, Brachycephalie, Pro-
gnathie, Verbreiterung der Nasenwurzel, ,,Papageiennase‘, Exophthalmus, Strabismus
divergens und Opticusldsionen, die gelegentlich zu Erblindung fithren konnen. Das Réntgen-
bild zeigt unter anderem Knochenverdiinnung, kammférmige UnregelmaBigkeiten der
Tabula interna, pramature Synostosen, Kyphose der Schidelbasis, Verflachung der hinteren
Schédelgrube.

Endlich erwihnen wir noch die sog. ,,kleidokraniale Dysostose®. Boi dieser 1897
zuerst von Marie und Sainton beschricbenen Bildungsanomalie handelt es sich um Per-
sistenz der Fontanellen und iibermifige Ausbildung des Breitendurchmessers am Schédel,
vergesellschaftet mit kongenitalem Defekt der Schliisselbeine (Abb. 16). Das Leciden
tritt gewShnlich in exquisit familidrer Weise auf, doch kommen auch erratische Fille vor
(Abram). Kombination mit anderen MiBbildungen (Zwergwuchs, Coxa vara, genitaler
Infantilismus, Zuriickbleiben in der Dentition) wird gelegentlich beobachtet, die Intelligenz
ist meist intakt. Die kleidokraniale Dysostose wird als ein Seitenstiick der Achondroplasic
(Chondrodystrophia foetalis) aufgefa3t. Wie diese aus einer maagelhaften endochondralen
Ossifikation resultiert, so soll jene eine Anomalic in der Entwicklung der Deck-
oder Integumentknochen darstellen. Freilich ist dic Frage, ob das Schliisselbein
ebenso wic die Knochen des Schiideldaches als reiner Hautknochen aufzufassen ist (Bruch),
noch kontrovers; Gegenbaur nahm gemischten, Kélliker endochondralen Ossifikations-
typus an. Nach der Zusammenstellung von Fitzwilliams sind bis 1910 60 Fille von
kleidokranialer Dysostose bekannt gegeben worden.

Therapie. Die Behandlung, bei der von vornherein ein reiches Mafl Pessi-
mismus am Platze ist, sollte in jedem Ialle mit antiluetischer Medikation
beginnen — besonders auch deshalb, weil gelegentlich selbst nicht syphilogene
Fille von Jodalkalien und Quecksilber giinstig beeinflult zu werden scheinen.
Man versuche es von vornherein mit hohen Dosen, etwa 0,15—0,2 JK pro
die bei Kindern im ersten, 0,2—0,25 bei solchen im zweiten Lebensjahre, und
verwende zur Schmicrkur 1,0 Ungt. cinerecum pro die. Wegen der groflen
Tendenz der Hydrocephalus-Kinder zu schweren Diarrhéen ist die interne
Merkurialbehandlung kaum zu empfehlen, gegen Sublimatbéider (1,0 HgCl,
pro Bad) jedoch nichts einzuwenden als ihre geringe Aktivitdt. — Bei luetischem
Hydrocephalus hat Bar mit Salvarsan Erfolg gehabt.

Von der frither gebriauchlichen Anwendung von Laxantien, Diuretica und
Diaphoretica ist man wegen ihrer Nutzlosigkeit abgekommen; die evtl. Wirk-
samkeit ableitender MaBBnahmen (am Hinterhaupt oder an der Galea)
148t sich dagegen nicht in ebenso entschiedener Weise in Abrede stellen. Doch
wird man sich kaum mehr zur Autenriethschen Pustelsalbe (Ungt. tartari
stibiati) oder zum Haarseil entschlieBen, sondern sich vielmehr auf Jodtinktur-
pinselungen oder auf die von Somma empfohlene Besonnung des Hinterhaupts
(156—20 Minuten pro die) beschrénken.

Wichtiger ist die hiufig zu wiederholende therapeutische Lumbalpunktion
mit jedesmaliger Entnahme von 25—50 cem Liquor. Sie wird am besten in
dreiwdchentlichen Intervallen vorgenommen. Knopfelmacher unterwarf
einen seiner Patienten einer Serie von 66 Punktionen. Die Punktionskur ist
womdéglich mit gleichzeitiger JK- und Hg-Medikation zu kombinieren (Slavik).
Die von Quincke empfohlene Schlitzung des lumbalen Duralsackes
zu Zwecken einer Dauerdrainage scheint nicht viel Erfolg zu versprechen.

Die bisher aufgezihlten Methoden sind als ungefahrlich zu bezeichnen.
Das trifft nun fiir die Ventrikelpunktion nicht mehr zu, denn sic hat schon
wiederholt zu todlichem Kollaps und zur Auslésung eines Status epilepticus
gefithrt; man verspare sie darum fiir diejenigen Fille, wo zunehmende Hirn-
drucksymptome oder Stauungspapille eine Entlastung indiziert erscheinen
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lassen, dicse letztere aber wegen mangelnder Kommunikation zwischen Ventri-
keln und spinalem Duralsack durch die Lumbalpunktion nicht zu erzielen ist.
Kautelen: Langsames AbflieBenlassen unter Kontrolle von Puls und Respiration;
Einstich 3—4 cm seitlich von der grolien Fontanelle zur Vermeidung einer
Sinus longitudinalis-Verletzung; Entnahme von héchstens 100 cem auf einmal
(Huguenin); strengste Asepsis. Der Eingriff kann serienweise wiederholt
werden, wofiir neuerdings Kausch unter genauer Betonung von Indikationen
und Kautelen sehr energisch cintritt,
und wird mit oder ohne Trepanation
vorgenommen. Bei cintretendem Kol-
laps wird partieller Wiederersatz des
Punktates durch physiologische Koch-
salzlésung empfohlen. Die von Trous-
seau empfohlene Heftpflasterkom-
pression des Schidels im  Anschluly
an die Ventrikelpunktion ist nicht
unbedenklich und kann schwere Hirn-
drucksymptome oder Dekubitalne-
krose von Hautpartien nach sich
ziehen; cine elastische, gentigend
nachgiebige Binde ist jedenfalls vor-
zuziehen. Die wiederholt zur An-
wendung gekommene Injektion drei-
fach verdinnter Jodtinktur in das
punl tierte Gehirn sei nur als Kurio-
sum angefithrt; diese Mallnahme, die
bei einem Schleimbeutel von Nutzen
sein mag, kommt, auf das empfind-
lichste Organ des Menschen iiber-
tragen, einer Maltriitierung desselben
gleich!

Auf die Indikationen und die
Technik der verschiedenen chirur-
gischen Eingriffe, dic man als
»sDauerdrainage der Ventrikel*
subsumieren kann, wird im letzten
Bande dieses Handbuches von fach-
ménnischer Seite eingegangen werden.
Hier sei blo3 erwahnt, daB es sich um
folgende Methoden handelt: Drainage
in den Subduralraum (Kocher u. a.),
unter die Kopfschwarte (Mikulicz),
in den Sinus longitudinalis (Payr) Abb. 16. Kleidokraniale Dysostose.
und endlich sog. ,Balkenstich (Aus dem Diakonissenspital Riehen-Basel.)
(Anton-Bramann).

Bei allen Behandlungsmethoden halte man sich vor Augen, dafl auch bei
einer Sisticrung des Krankheitsprozesses die bereits bestehenden Defekte,
namentlich aber diejenigen auf psychischem Gebiete, zum grofiten Teile be-
stehen bleiben, und dafl es menschlicher sein kann, ein zum Idioten und Kriippel
préadestiniertes Kind dem Tode nicht zu entringen, als ihm durch therapeutische
Eingriffe ein weiteres Vegetieren zu erméglichen.
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4. Die angeborenen Nuklearlihmungen der Hirnnerven.

Bei den Fillen, fiir deren Zusammenfassung unter der Bezeichnung ,infantiler
Kernschwund“ Moébius 1892 eingetreten ist, sind, wic bald darauf Kunn gezeigt hat,
zwei Gruppen zu unterscheiden: 1. Agenesien der Ursprungskerne von Gehirnnerven;
2. frithzeitige Atrophie dieser letzteren. Die erste Kategorie erheischt natiirlich in erster
Linie Besprechung in diesem Zusammenhang; doch ist auch fiir die zweite ein entwicklungs-
geschichtliches, kongenitales Manko mit groBter Wahrscheinlichkeit anzunehmen (Marina,
Oppenheim), auf dessen Basis im Sinne der Edingerschen Aufbrauchstheorie (s. unten
S. 1218) ein nachtriglicher Untergang der hypoplastischen Gebilde zustande kommt. Einige
Fille der letzteren Art sind bei
Geschwistern  aufgetreten und
konnten auch unter die heredo
familidren Leiden cingerciht
werden (Dutil, Homén).

Die kongenitalen Agenesien
betreffen weitaus am héaufig-
sten dullere Augenmuskelner-
ven, namentlich den Levator
palpebrae  superioris.  Das
Krankheitsbild der ,,kongeni-
talen Ptosis* (ein- oder doppel-
seitig) kommt besonders oft
zur Beobachtung (s. Abb. 17,
18). Es kann auch durch
Defekt der pontinen Blick-
zentren eine angeborene Auf-
hebung der Seitwirtsbewegun-
gen der Augen bedingt sein,

,.kongenitale Pleuroplegie
(Schapringer). Ferner kom-
men vor: Totale Ophthalmo-
plegia externa, Abducensléh-
mung, Rectus superior - Léh-
mung, Facialislihmung (Abb.
19), Kaumuskellihmung, Zun-
genlihmung — einzeln oder
kombiniert, unilateral oder bi-
lateral, symmetrisch oder un-
symmetrisch (B. Sachs,
Remak, Bernhardt,
Schultze, Schmidt, Stein-
heim u. a.), auch Entwick-

Abb. 17. Kongenitale Ptosis. (Nach Tbrahim.) lungshemmungen des bulbéren

Artikulationszentrums,  sog.

,,kongenitale Bulbérparalyse
(Berger, Hoppe-Seyler). — An den gelihmten Muskeln ist die elektrische
Erregbarkeit herabgesetzt bis erloschen, doch vermiflit man bei angeborenen
Defekten die EAR.

Anatomische Untersuchungen von Heubner, Siemerling, Dejerine, Gauckler,
Roussy u. a. haben die totale und partielle Agenesie der in Betracht kommenden moto-
rischen Kerngebiete nachzuwcisen vermocht. Doch konnen auch bei normal angelegten
Kernen kongenitale Muskeldefekte (s. unten S. 1186) in Krankheitsbildern zum Aus-
drucke kommen, die sich klinisch von denjenigen der Kerndefekte nicht trennen lassen
(Neurath); ferner kann angeborene Prosopoplegie auch durch eine Mibildung des Canalis
Fallopii bedingt sein (Marfan-Delille). Bartels hat darauf hingewiesen, daB Blutungen
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il;ll die Augenmuskelkerne infolge von Geburtstraumen angeborene Defekte vortiuschen
onnen.

Die sehr hiufige Kombination mit Astigmatismus, Amblyopie, Mikrophthal-
mus, Epikanthus, Uvula bifida, abnormer Finger- und Phalangenbildung,
Trichterbrust, angeborenen Herzfehlern, Pectoralisdefekten usw. entspricht der
Auffassung der kongenitalen Kernlihmungen als Vitia primae formationis.
In dem auf Abb. 18 wiedergegebenen Falle meiner Beobachtung waren eine
ganze Reihe kongenitaler Begleitanomalien vorhanden (Naevi vasculosi, drei-
fache Zahureihe, ogivaler Gaumen, Ohrlippchenverwachsung, exzentrische und
entrundete Pupillen), ferner war der Patient ein hochgradiger Stotterer. Beim
Kinde von Abb. 19 ist die schwere Verbildung von Hand und Ohr zu beachten!
Zuweilen mogen Lues und Alkoholis-
mus der Erzeuger eine Rolle gespielt
haben (Gierlich, Wilbrand-San-
ger), meistens aber ist &tiologisch
nichts zu erinnern.

In therapeutischer Hinsicht
kommen nur plastische Operationen
in Betracht, z. B. die Transplantation
des Frontalis auf den Levator palpe-
brae superioris. Die Prognose ist
durch den stationdren Zustand des
Leidens gegeben. Auf die im allge-
meinen auffallend geringen Funktions-
stérungen bei Augenmuskelkernde-
fekten ist besonders hinzuweisen:
Doppelsehen kommt kaum vor; bei

kongenitalen Abducensldhmungen
stellt sich, im Gegensatze zu den
erworbenen. gewshnlich keine Ant-
agonistenkontraktur ein (Fuchs):
Solange der Blick nicht nach der
Seite des gelihmten Muskels gewendet
wird, stehen darum beide Augen ganz

C 1 . . . Abb. 18. Kongenitale Ptosis.
richtig. Bei 'der kopgemtalen Pt:‘OSIS Andauernde Kontraktion des Frontalis zur
lernen es die Patienten zuweilen, Offenhaltung der Lidspalten.

durch dauernde Kontraktur der Fron- (Nervenambulatorium

tales eine kleine Lidspalte offen zu der Universitatspoliklinik Basel.)

halten (s. Abb. 17, 18).

5. Angeborene Mifbildungen des Gehirns und seiner
Hiillen.

Die klinisch bedeutungsvollsten MiBbildungen des Gehirns (Porencephalia
vera, Hydrocephalus congenitus, Mikrocephalia usw.) sind bereits in
fritheren Abschnitten behandelt worden; andere Malformationen haben, da
sie ein Absterben vor, wihrend oder bald nach der Geburt bedingen, nur
teratologisches Interesse und wir begniigen uns darum mit deren blofler Auf-
zéhlung: Anencephalie, Akranie, Kranioschisis, Synophthalmie =
Cyclopie, Hemicephalie, Exencephalie — Bezeichnungen, welche die
morphologische Eigenart der betreffenden Zusténde in zutreffender Weise zum
Ausdruck bringen, die bemerkenswerterweise stets mit MiBbildungen der
Nebennieren (Aplasie oder Hypoplasie ihrer Rinde) verbunden sind.
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Angeborene Agenesien des Kleinhirns kommen nur selten ohne anderweitige
Bildungshemmungen am Gehirne vor (namentlich Idiotie). Beiderseitiger totaler Kleinhirn-
mangel macht sich zwar gewShnlich durch das reine Bild der cerebellaren Ataxie klinisch
bemerkbar, kann aber auch latent bleiben. Einseitiger Kleinhirndefekt bleibt wohl meistens
latent. Es handelt sich dabei jedenfalls um eine organische Anpassung anderer Gehirn-
partien, welche wihrend der intrauterinen Periode die Entwicklungshemmung des Cere-
bellums wettmachen kann.

Etwas niher miissen wir dagegen auf die angeborenen Ektopien des Schiidel-
inhaltes auf Grund priiformierter Defekte des Kraniums eingehen. Besteht die
Ausstiilpung nur aus den Hirnhduten (wobei meist die Dura fehlt), so liegt
eine Meningocele cranialis
vor, hat sich der hydropische
Ventrikel mit ausgebuchtet, eine
Hydrencephalocele; betrifft
die Ektopie dagegen Hirnteile
von solider, nicht cystischer (d. h.
ventrikelhaltiger) Beschaffenheit,
so spricht man von einer Ence-
phalocele.

Am héufigsten finden sich
diesc Ektopien am Hinterhaupt
(Cephalocele occipitalis); sie
kénnen unterhalb oder oberhalb
der Hinterhauptschuppe zum Vor-
schein kommen (C. o. inferior.
sieche Abb. 20, und C. o. superior.
sieche Abb. 21 u. 22). Die an-
geborenen Hirn- und Hirnhaut-
briiche der vorderen Schadel-
partie (Cephalocele syncipi-
talis) werden unterschieden in
naso-orbitale (Abb. 23) und
naso-frontale (Abb. 24). Sel-
tener sind Ektopien nach der
Nasenhohle (C. naso-ethmoi-
dalis), nach der Mundhohle (C'.
palatina), nach den Schlifen
hin (C. lateralis) usw. Die
Grofle schwankt von Haselnuf}-
Abb.19. Angeborene rechtsseitige Facialislihmung bis Kindskopfdimensionen. Post-
(mit Verbildung des Ohys und der Oberextremitit). natales Wachstum kommt bei

(Aus dem Kinderspital Basel.) zystischen Ektopien, namentlich

der Hydrencephalocele, oft

vor. Gestielt sind besonders die einfachen Meningocelen, die vorzugsweise am
Hinterhaupte sitzen.

Bei einfachen Meningocelen kann das Gehirn normal sein, oft aber findet
sich die Kombination mit Hydrocephalus (Abb. 24) oder mit Mikrocephalie.
Bei hirnsubstanzhaltigen Ektopien sind dagegen jene oder andere Entwicklungs-
hemmungen fast regelméBige Begleiterscheinungen. Bei wachsenden Hydr-
encephalocelen treten bald Hirndrucksymptome hinzu, die spitestens nach
einigen Monaten zum Tode fiihren. Uberhaupt geben die Hydrencephalocelen
von den drei Unterarten der angeborenen Hirnbriiche die weitaus ungiinstigste
Prognose; eine Gesamtlebensdauer von 21/, Jahren gehort zu den groBten
Seltenheiten (Heineke). Prognostisch besser sind die reinen Hirnhautbriiche,
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solange sie keine Tendenz zum Weiterwachsen haben, in welch letzterem Falle
Tod durch Hirndruck oder durch Platzen und Leptomeningitis zu gewirtigen

Abb. 20. Cephalocele occipitalis
inferior (Meningocele).

TR -

Abh. 22, Cephalocele occipitalis
superior (Encephalocele).

Abb. 21, Cephalocele occipitalis
superior (Hydrencephalocele).

Abb. 23. Cephalocele syncipitalis
(Hydrencephalocele naso-orbitalis).

(Bceobachtungen aus dem Basler Kinderspital.)

ist. Unter den Encephalocelen sind nach Heineke die occipitalen von infauster
Prognose, sowohl hinsichtlich der Lebensdauer (das Pubertitsalter wird nie

erreicht) als des Umstandes, dafl
die betreffenden Kinder Idioten
sind; mit syncipitalen Encephalo-
celen ist dagegen ein lingeres Uber-
leben und eine annahernd normale
Intelligenz moglich. Spontanheilun-
gen sind nur &duBerst selten bei
Meningocelen und Encephalocelen
beobachtet worden (Barkley, Mit -
chell).

Pathogenetisch kommen jedenfalls
mannigfache Faktoren in Betracht, z. B.
mangelhafter oder fehlerhafter Verschluf3

der mesodermatischen Umbhiillung der
Hirnblasen, zirkumskripte Ossifikations-

Abb. 24. Meningocele syncipitalis
(naso-frontalis) mit Hydrocephalus congenitus.
(Beobachtung aus dem Basler Kinderspital.)

defekte (Siegenbeek van Heukelom), bei den Encephalocelen auch neoplastische Vor-
ginge (Berger), ferner amniotische Verwachsungen usw. .

Die Differentialdiagnose hat vor allem die Unterscheidung der mehr-
fach erwahnten drei Unterarten nach folgenden Prinzipien anzustreben. Die
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Meningocelen fluktuieren immer, pulsieren fast nie, sind oft durchscheinend,
meist gestielt und lassen sich durch Druck verkleinern oder sogar reponieren,
wobei freilich wegen evtl. auftretender Hirndruckerscheinungen Vorsicht geboten
ist. — Die Hydrencephalocelen sind meist sehr groB- und nicht gestielt
und pulsieren haufiger als die reinen Hirnhautbriiche, sind dagegen fast niemals
transparent. Sie sind schwieriger und unter groferen Hirndrucksymptomen
zu verkleinern, aber nicht zu reponieren; auch sie ergeben Fluktuation. — Die
Encephalocelen fluktuieren jedoch nicht und haben Konsistenz und Aus-
sehen solider Tumoren; nétigenfalls kann man die Rontgendurchleuchtung zu
Hilfe nehmen. — Es kommen ferner differentialdiagnostisch in Betracht ange-
borene Tumorbildungen des Gehirns und seiner Hillen, wie Cavernome,
Fibrome, Lipome, die sich iibrigens auch mit Cephalocelen kombinieren kénnen;
ferner serése Cysten der Schideldecke, welche z. T. aus fotal abgekapselten
Meningocelen hervorgegangen sind.

Die Therapie ist eine rein chirurgische und wird im betreffenden Ab-
schnitte dieses Handbuches zur Darstellung gelangen.

6. Angeborene MiBbildungen des Riickenmarkes und
seiner Hiillen.

Wie beim Gehirne sind auch beim Riickenmarke grébere Defektzustinde
und morphologische Abnormitdten mit einer Fortdauer des Lebens nach der
Geburt unvereinbar und bieten somit trotz groBler teratologischer und ent-
wicklungsmechanischer Bedeutung kein klinisches Interesse. In der Mehrzahl
der Fille kommen sie iibrigens mit gleichzeitigen hochgradigen cerebralen Mif3-
bildungen zur Beobachtung. Dies gilt vor allem von der Amyelie = Agenesis
spinalis, von der Diastematomyelie = Riickenmarkspaltung, von der
Diplomyelie = Riickenmarksverdoppelung — in der Regel auch von der
Atelomyelie, worunter man gewdhnlich Defekte der distalen Riickenmarks-
partien versteht, die mit exzessiver Verkiimmerung oder mit Mangel der unteren
Extremitidten einherzugehen pflegen. Neuerdings vertritt allerdings Fuchs
die Lehre, daB3 leichtere Defektzustinde im untersten Riickenmarksabschnitte
nicht nur eine Fortdauer des Lebens gestatten, sondern sich sogar klinisch
nachweisen lassen. Nach ihm hat Scharncke mehr als die Hilfte der Falle
von Enuresis (bei Erwachsenen und Kindern) auf Spina bifida occulta be-
ziehen wollen; doch hat er sicher die sehr haufigen Anomalien der Ossifikation
in der Sakralgegend vielfach irrtiimlich mit Spina bifida identifiziert. Zur
Fuchsschen Auffassung haben sich auch Mattauschek, Jancke, Peritz,
Cozzoline u. a. bekannt, wihrend sie Lewandowsky bekdmpft hat.

Als Einzelsymptome dieser Myelodysplasie sieht Fuchsan: 1. Sphinkteren-
schwiche, und zwar vor allem die meist als ,,Neurose“ angesehene Enuresis
nocturna der Erwachsenen; 2. Syndaktylie bzw. Schwimmhautbildung, in
der Regel zwischen der zweiten und dritten, seltener zwischen anderen Zehen,
meist beiderseitig; 3. Sensibilititsstérungen (gewshnlich vom Charakter der
dissoziierten Schmerzsinnstérung) an den -Fiilen, speziell den Zehen; 4. Radio-
logische Hinweise auf mangelhaften VerschluB des Sakralkanals,
Dehiscenzen der Wirbelbogen usw.; 5. Anomalien der Haut- und Sehnen-
reflexe am Abdomen und an den unteren Extremititen; 6. in manchen Fillen
Deformitiaten des FuBgeriistes (Pes planus, varus, valgus usw.), auch
mitunter in Verbindung mit Peroneusschwiache, sowie, als Seltenheit, mit
trophischen und vasomotorischen Stérungen an den Zehen.

Leichtere kongenitale Abnormititen (Riickenmarksasymmetrie, Ver-
doppelung oder Ektasierung des Zentralkanals, Heterotopien grauer
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oder weiBer Substanz) bedingen keine klinischen Erscheinungen, kénnen aber
wegen ihres relativ sehr haufigen Befundes bei verschiedenen organischen
Riickenmarksleiden als Stigmen einer kongenitalen Minderwertigkeit des Organs
aufgefaBBt werden. Dasselbe gilt in noch héherem Mafle von der Mikromyelie,
auf die wir bei Besprechung der hereditiren Ataxie (s. u. S. 1226) zuriickkommer.
werden.

Die wichtigste angeborene Riickenmarksanomalie ist unstreitig die Spina
bifida, d. h. der durch mangelhafte SchlieBung des Wirbelkanals und
hernienartiges Vortreten der Meningen, evtl. auch des Riickenmarks
charakterisierte pathologische Zustand. Nach Wernitz und Sachs kime

Abb. 25. Meningocele Abb. 26, ‘Meningocele Abb. 27. Myelocystocele.
subduralis. subrachnoidalis.

Abb. 28. Myelocysto-M>ningoczle. Abb. 29. Mpyelomeningocele.
Schematische Querschnitte durch die verschiedenen Formen der ,,Spina bifida‘.

diese Affektion bei jedem tausendsten Kinde vor, eine Zahl, die uns zu hoch
gegriffen erscheint.

Ist iiber der Hernie die Haut normal (zuweilen freilich strahlig einge-
zogen oder hypertrichotisch), so spricht man von Spina bifida occulta,
tritt aber der Tumor frei zutage, von Spina bifida aperta oder Rachi-
schisis. Es kann nun die Geschwulst in verschiedener Weise aufgebaut sein,
wie es unsere Abb. 25, 25, 27, 28, 29 schematisch zeigen. Im einfachsten
Falle handelt es sich blo um eine Meningocele, bei der das Riickenmark
ohne Anomalie und in normaler Lage geblieben ist, und nur die Dura oder aber
Dura + Arachnoidea sich durch die klaffende Liicke in den Wirbelbogen vor-
buchten. Baucht sich aber durch exzessive Dilatation seines Zentralkanales
(Hydromyelie) das Riickenmark an der Stelle der Spaltbildung derart aus,
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daB die Dorsalwand der so gebildeten ,,Myelocyste' der Arachnoidea anliegt
und an der Hernienbildung partizipiert, so spricht man von Myelocystocele;
dabei ist gewohnlich auch die Dura dorsal gespalten. Ist die Hydromyelie
nicht so betrichtlich, dal die Myelocyste bis an den Scheitelpunkt der Hernie
vordringt, so liegen zwei getrennte Hohlrdume vor, ein spinaler und ein
meningealer, es handelt sich um die Myelocysto-Meningocele. Die schwerste
derartige Anomalie ist aber die Myelomeningocele, bei der das Riicken-
mark mitgespalten und auseinandergezerrt nach auBen freiliegt und die Kuppe
des Meningocelensackes dorsal abschlieBt. Hier imponiert das dunkelrote
granulierende Nervengewebe als ,,Zona medullovasculosa‘. — Da sich normaler-
weise der Spinalkanal von oben nach unten schliefit, findet sich die Spina bifida
am h#ufigsten im lumbosakralen Abschnitte; die Geschwulst kann Kinds-
kopfgrofle erreichen.

In pathogenetischer Bezichung ist die Frage, ob der Wirbelbogendefekt, ob die

Fliissigkeitsvermehrung im Spinalkanale bzw. Zentralkanal das Primire, nicht ganz ent-
schieden. Immerhin scheint ersteres das weitaus Walrscheinlichere zu sein. Die Myelo-
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Abb. 30. Mpyeclomeningocele sacralis. Abb. 31. Meningocele cervicalis.
(Beobachtungen aus dem Basler Kinderspital.)

cystocele z. B. soll nach v. Recklinghausen durch eine Hemmung des longitudinalen
Wirbelsiulenwachstums zustande kommen, wobei der Kanal fiir das weiterwachsende
Riickenmark zu kurz wiirde, und infolgedessen es zu Zirkulationsstérungen und entziind-
lichen Vorgidngen mit Dilatation des Canalis centralis kime. Von anderen Autoren, die
sich um das pathologisch-anatomische Studium dieser Zustinde verdient gemacht, scien
Muscatello, Hildebrand, Bockenheimer und Kermauner genannt. — Sehr selten
ist die Spina bifida anterior, bei der durch eine ventrale Wirbelsdulenspalte die Hernie
ins Becken gelangt. — Von den Meningocelen zu trennen sind die (evtl. multiplen) Mening-
ektasien, die sich ohne Spaltbildung durch die Foramina intervertcbralia hervor-
drangen (Ehrich).

Klinisch springt, soweit es sich nicht um die Spina bifida occulta handelt,
die Geschwulstbildung natiirlich zunichst in die Augen. Sie zeichnet sich
gewohnlich durch deutliche Fluktuation und partielle Reponierbarkeit aus.
Bei letzterer Priifung (die vorsichtig gemacht werden soll, da sonst plétzlich
Hirndrucksymptome, namentlich schwere Krdmpfe entstehen kénnen) sieht
man oft die Fontanellen sich heben; preBt oder schreit das Kind, so macht
sich eine prallere Fillung des Geschwulstsackes geltend. Durch Punktion ist
ein wasserklarer Liquor zu gewinnen, der die bekannten chemischen Eigen-
schaften zeigt (Gehalt an reduzierenden Substanzen und kleinsten Mengen
EiweiB). Unsere ndchste Aufgabe wird nun sein zu entscheiden, welcher Art
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die Hernie ist. Am leichtesten zu erkennen ist die Myelomeningocele mit
ihrer typischen Area medullovasculosa; sie geht fast immer mit schweren
Léhmungserscheinungen einher. Die Unterscheidung der anderen Typen ist
schwieriger, oft sogar unméglich. Immerhin 1it sich sagen, daf gestielte und
transparente Tumoren ohne Lahmungssymptome fir Meningocele sprechen.
Die Myelocystocelen sitzen dagegen gewohnlich breit auf und lassen Lih-
mungserscheinungen fast nie vermissen; das Erkennen einer Myeloeysto-
Meningocele wird kaum vor dem operativen Eingriffe zu erwarten sein, nur
selten ist es moglich, rontgenologisch iiber den Inhalt des Tumors Aufschlufl
zu erhalten (Beck).

Von den Ausfallserscheinungen, welche die Spina bifida auf motorischem
Gebiete hervorruft, sind zunichst symmetrische Liahmungen an den Beinen
zu erwahnen. Sie betreffen am hdufigsten nur die Fiile und Unterschenkel,
manchmal haben wir es aber mit einer vollstindigen Paraplegie zu tun; so gut
wie immer kommt es zur Bildung von Klumpfilen. Hervorzuheben ist,
dafl oft ein cinzelner Muskel der Paralyse entgeht (Tibialis anticus, Extensor
digitorum pedis communis, Ileopsoas). Die Lahmung ist bei tiefem Sitze der
Geschwulst ecine schlaffe. Die elektrische Reaktion kann erloschen sein:
Oppenheim fand bald Entartungsreaktion, bald blofle quantitative Herab-
setzung — zuweilen auch normale Verhiltnisse. Die Patellarreflexe sind meist
stark herabgesetzt, die Achillesreflexe fehlen gewd6hnlich. Bei Spina bifida
cervicalis habe ich auch spastische Paraplegie gesehen, wie sie Reiner schil-
derte, eine offenbar eher seltene Erscheinung. Noch seltener sind wohl auch
bei hohem Sitze des Prozesses Lihmungserscheinungen an den Armen. —
Auch Blasen- und Mastdarmlahmungen gehdren zum typischen Symptomen-
komplex der Spina bifida; die schwersten Grade von Sphinktereninsuffizienz,
bei denen es dann in der Regel zum Mastdarmprolaps kommt, sieht man natiir-
lich bei den tiefsitzenden Riickenmarkshernien. Bei hoherer, die unteren
Thorakalsegmente des Riickenmarkes beeintriichtigender Lage kann man auch
Bauchmuskellihmungen finden.

Sensible Ausfallserscheinungen sind gewohnlich weniger ausgesprochen,
es kann jedoch ausnahmsweise auch vollstiindige Aniisthesie in den gelihmten
Partien vorliegen. Von trophischen Stérungen kommen, neben einer grofien
Tendenz zu Dekubitalgeschwiiren (an den Genitalien, am prolabierten Anus,
an der Riickenmarkshernie selbst, an den Fersen usw.), dic hier und da ver-
zeichneten Ulcera perforantia pedum in Betracht.

Eine Sonderstellung nehmen die Symptome der Spina bifida occulta
dadurch ein, daB} sie oft erst in der spateren Kindheit, selbst nach dem zehnten
Jahre, zur Entwicklung gelangen. Es kommt dann bei bis dahin gesunden
Individuen nach und nach entweder zu beiderscitigem paralytischen Pes equino-
varus, oder es tritt Sphinkterenschwiche ein, die sich zur totalen Inkontinenz
steigern kann, oder (und das ist das Gewohnliche) die Ausbildung dieser beiden
Krankheitszustiinde geht gleichzeitig vor sich, begleitet von mehr oder weniger
lebhaften Schmerzerscheinungen in den Beinen (reiBlenden, neuralgiformen
Charakters). Katzenstein hat es plausibel gemacht, dal der Eintritt dieses
Symptomenkomplexes mit den Wachstumsverschiebungen zwischen der Wirbel-
sédule und deren Contentum zusammenhingt, wobei das an der Hernienstelle
fixierte Riuckenmark eine progressive Zerrung erleidet. Oft wird dann Hyper-
trichosis lumbosacralis (s. Abb. 32), oder eine leichte Vorwolbung an der
unteren Riickenpartie, oder eine narbenartige Vertiefung der Haut auf die richtige
Fihrte leiten — auf alle Fille aber die rontgenologische Untersuchung den
Wirbelsgulenspalt offenbaren.
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Komplikationen mit anderen MiBbildungen und pathologischen Zustéinden
sind sehr hiufig, z. B. Bauchdeckenspalte, Blasenektopie, Meningocele cranialis,
Arnoldsche MiBbildung (zapfenformiges Hineinragen des Kleinhirns in den
Wirbelkanal — Schwalbe und Gredig), Darmbriiche, Wasserkopf, sog.
,»Sakralgeschwiilste” (Myolipome, Sarkome, Myxome, Fibrome, Teratome usw.)
usw. Letztere, die auch ohne gleichzeitige Spina bifida sich bei Neugeborenen
finden kénnen, bilden natiirlich auch einen Gegenstand differentialdia-
gnostischer Erwigungen. Dasselbe gilt von den vom subduralen Fettgewebe

b
o

Abb. 32. Spina bifida occulta mit lokaler Hypertrichose.
(Aus der Chirurgischen Poliklinik Basel.)

des Wirbelkanals ausgehenden Lipomen, die Virchow und Drachmanm
studierten.

Die Prognose hingt natiirlich in erster Linie von der Art und Weise der
Hernienbildung ab; je stirker die Beteiligung des Riickenmarkes, desto schlechter
ist sie, auch bei operativem Eingreifen. Als Extreme stehen sich in dieser Be-
ziehung die reinen Meningocelen und die Myelomeningocelen gegeniiber. Ohne
Operation ist die Prognose iiberaus triibe. Wernitz sah von 90 nicht eperierten
Kindern nur 20 iiber 5 Jahre alt werden, die Mehrzahl war schon wihrend des
ersten Lebensmonats gestorben; daf} ein mittleres Alter erreicht wird, ist dulerst
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selten. Spontane Riickbildung der Geschwulst durch Schrumpfung (Bayer) ist
so auBergewohnlich, daB man mit dieser Eventualitéit nicht rechnen darf; das-
selbe gilt von der Spontanheilung durch Platzen der Cyste. Letzteres Ereignis
ist vielmehr meistens von fataler Bedeutung: Steht die Hernie mit dem Sub-
arachnoidealraum in breiter Kommunikation, so erfolgt rascher Tod durch Aus-
laufen der Hirnventrikel; ist die Kommunikation eng, so bildet die entstehende
Fistel meist. frither oder spiter die Eingangspforte fiir meningitische Infektion.

Abb. 33. Angeborener Defekt der Pars sternalis musculi pectoralis majoris,
(Beobachtung aus dem Nervenambulatorium der Allgemeinen Poliklinik Basel.)

Platzte die Cyste schon intrauterin, so kénnen die Kinder mit Fisteln zur Welt
kommen. Feine Rupturen kénnen verheilen und sich einige Male wiederholen.
Im Anschlu an die Verheilung einer Fistel kann es zur Entwicklung eines
hochgradigen Hydrocephalus kommen (Audéoud).

Die Therapie ist eine rein chirurgische; sie wird in Band VI dieses Hand-
buches besprochen werden. Man wird sie in allen Féllen anraten, wo nicht
die Komplikationen (Ectopia vesicae, Hydrocephalus usw.) diesen Eingriff
illusorisch erscheinen lassen.
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7. Die angeborenen Muskeldefekte.

Klinisches Interesse beanspruchen diese Zustinde weniger durch ihre
Symptomatologie, als durch ihre Beziehungen zur Dystrophia musculorum
progressiva (Erb, Damsch, Bing). Es fillt namlich auf, daB die Muskel-
defekte in erster Linie an solchen Muskeln zur Beobachtung gelangen, die haufig
und frithzeitig bei Dystrophia musculorum progressiva zugrunde zu gehen
pflegen. Weitaus am verbreitetsten ist der Pectoralisdefekt, den Schle-
singer unter 54 000 Patienten der Schrotterschen Klinik finfmal vorfand;
ich habe im Verlaufe von 20 Jahren 15 Fille zur Beobachtung bekommen;

- in der Literatur sind iber

400 beschrieben. Bemer-.
kenswert ist der Umstand,
daB, wie beim scapulo-
humeralen Typus der
Dystrophie (s. u. S.1198),
die Portio clavicularis des
Pectoralis major meistens
sich erhalten findet; dies
zeigt Abb. 33 aufs deut-
lichste, wahrend Abb. 34
(bei der infolge totalen
Mangels des groflen Brust-
muskels der Pectoralis minor
unter der Haut sich deut-
lich markiert) das seltenere
Bild darstellt. Obwohl sel-
tener als isolierte Muskel-
defekte, kommen auch De-
fekte ganzer Muskelgruppen
vor, und auch diese be-
treffen vorwiegend solche
Muskelkomplexe, die als
typische Lokalisationen der
Dystrophien bekannt sind.
Beim Knaben auf Abb. 34
fehlten z. B. links der Pec-
Abb. 34. Angeborener rechtsseitiger Defekt toralis major, der Triceps

des Pectoralis major, Triceps brachii usw. brachii, ein Teil des Cucul-

(Nervenambulatorium der Allg. Poliklinik Basel.) laris und die Rhomboidei;

Damsch beschreibt ange-
borenes Fehlen des Pectoralis major, Cucullaris, Latissimus, Geipel Defekte
am Deltoideus, Supra- und Infraspinatus, Serratus maj., Pectoralis maj..
Biceps, Triceps, Brachialis usw. usw. Ein Unikum reprisentiert der Fall
Israels, wo Pectoralisdefekt mit Gesichtsmuskeldefekten in einer Weise ein-
herging, bei der sich die Analogie mit Dejerine-Landouzys ,,type facio-
scapulo-huméral™ der progressiven Dystrophie aufdringte. — Im Gegensatze
zur Dystrophie stellt dagegen bei den angeborenen Muskeldefekten einseitiges
Vorkommen die Regel, symmetrische Verteilung die Ausnahme dar.

Ohne so weit zu gehen wie Erb und namentlich Damsch, welche die Frage
erwigen, ob die angeborenen Muskeldefekte nicht das Resultat einer intra-
uterinen rudimentiren Abart der Dystrophia musculorum sein kénnten, darf
man doch sagen, dall zwischen der totalen Bildungshemmung einerseits und
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der angeborenen Anlage zu spiterem dystrophischen Untergang andererseits
vielleicht nur Intensitétsunterschiede bestehen. Nicht gerade selten ent-

Abb. 35. Hyyoplasic von Daumen und Zeigefinger nebst Schwimmhautbildung (rechts)
bei rechtsseitigem Pectoralisdefekt. (Aus der Medizinischen Klinik Basel.)

wickelt sich ubrigens jene Myopathie bei solchen Individuen, die
von Geburt an Muskeldefekte zeigten (Firstner, Oppenheim, van

der Weyde, Gowers, von Lim-
beck, Marinescou. a.). Auch dic
Thomsensche Krankheit wurde
schon wiederholt bei einem mit
Muskeldefekten von Geburt an be-
hafteten Individuum beobachtet
(Bethmann, VoB). Dic Auf-
fassung solcher Defekte als Indi-
katoren einer minderwertigen An-
lage des neuromuskuliren Appa-
rates ist schon an sich berechtigt.
Im Falle von kongenitalem Brust-
muskeldefekt, den Abb. 34 dar-
stellt, habe ich diese letztere so-
gar anatomisch feststellen kénnen,
némlich durch den Befund einer
abnormen, unter anderem durch
Faserhypoplasie gekennzeichneten
Textur in den nicht defekten Mus-
keln desselben Individuums. Das-
selbe kann man bei Dystrophia mus-
culorum progressiva konstatieren
(Finkelnburg)' Liickenbildung in
den anscheinend gesunden Muskeln
sahen Azam - Casteret, Greif,

T
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Abb. 36. Angeborener Defekt des linken
Cucullaris mit Hypoplasie der Scapula.
(Nervenambulatorium derUniv.-Poliklinik Basel.)

Schlesinger. Kongenitale allgemeine Muskelhypoplasic beschreibt Butz.
Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 76
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Hervorzuheben ist die aufBlerordentlich haufige Vergesellschaftung der
angeborenen Muskeldefekte mit sonstigen MiBlbildungen aller Art, die bei Pec-
toralis-, Cucullaris-, Serratusdefekten usw. meistens gleichfalls am Schulter-
giirtel, Thorax oder Arm ihren Sitz haben (z. B. Syndaktylic [Abb. 35].
Schwimmhautbildung, Knochendefekte am Brustkorb, Wirbelsiuleanomalien,
Verkiirzung des Armes, Hypoplasie der Scapula [Abb. 36], Hochstand der-
selben = Sprengelsche Difformitiat, Flughautbildung zwischen Thorax und
Oberarm, Mamma- bzw. Mamilladefekt, Polymastie, iiberzidhlige Muskeln,
massenhafte Naevi vasculosi usw.). Beim angeborenen Brustmuskeldefekt findet
man tbrigens so gut wieregel mi Big folgenden Komplex trophischer Stérungen
an dem iber der defekten Muskulatur gelegenen Integument: Haut diinn,
gespannt, derb, fest mit der Faszie fixiert, Panniculus adiposus gering bis fehlend,
spirliche Behaarung (Achselhdhlen!), Klein-
heit, Blidsse und Aufwirtsverschiebung der
Brustwarze (Abb. 37).

Hochst auffallend ist das fast ausnahms-
los zu konstaticrende Fehlen von Funktions-
stérungen bei den angeborenen Muskel-
defekten. Ein Patient von Rieder, von
Beruf Bereiter, tat sich z. B. trotz links-
seitigen Defektes von Pectoralis min., Port.
sternocost. pectoralis majoris, Serratus anti-
cus maj. nebst Rippendefekt, Medianlagerung
des Herzens, Lungenhernie und Flughaut,
als vorziiglicher Reiter und Turner hervor;
ein Student mit linksseitigem Brustmuskel-
defekt war Linkshdnder und schlug mit der
linken Hand Mensuren (Stintzing). Es
handelt sich gewil um die Ausbildung vikari-
ierender Synergien erhaltener Muskeln und
Muskelportionen. Hier hat auch die The-
Abb. 37. Angeborencr Defekt der Pars rapie, wenn eine solche iiberhaupt in Frage
sternocostalis des rechten Pectoralis ’ ey
major (mit Hochstand der Brustwarze kommt, anzusetzen; durch kriftige Fara-

und fehlender Behaarung). disation der erhaltenen Teile der Schulter-

(Aus der Medizin. Klinik Bascl)  giirtelmuskulatur und entsprechende Ubun-

gen konnte ich z. B. den auf Abb. 34 ab-

gebildeten Jungen dazu bringen, die ihm vorher unmégliche ,,Knickstiitze
am Barren auszufiihren.

Atiologisch hat man an fehlende oder schlechte GefiBversorgung der betreffenden
Gebilde gedacht, doch konnte Riickert diese Annahme autoptisch widerlegen; auch ein
Defekt der entsprechenden Zellkerne im Riickenmarke liegt nicht vor (Obersteiner,
Bing); die motorischen Nerven fiir die fehlenden Muskeln fand Riickert normal angelegt.
Die embryonale Entwicklungshemmung scheint demnach die peripheren Gebilde proto-
pathisch zu betreffen; das stimmt gut zu v. Leonowas Untersuchungen, welche zeigten,
daB bei Amyelie normale quergestreifte Muskulatur besteht, sie sich also unabhingig von
ihren spateren trophischen Zentren anlegt. — DaB hier und da das ,,Verschen‘ der graviden
Mutter angeschuldigt wird, ist selbstverstindlich; bald soll der Anblick einer Mastitis.
bald derjenige eines operativen Mammadefektes einen Pectoralismangel beim Kinde ver-
ursacht haben. — Hereditdres und familidres Auftreten von Muskeldefekten sahen Greif,
Fiirstner, Whyte, Gantz, Steche u. a.



Progressive Muskelatrophien: Allgemeines. 1189

B. Die progressiven Muskelatrophien.

1. Allgemeines.

Den Ausdruck ,,progressive Muskelatrophien® verwenden wir heute
gewissermallen als e¢in nosologisches Nomen propium; fassen wir doch unter
dieser Bezeichnung nicht mehr einfach dic durch fortschreitenden Muskel-
schwund gekennzeichneten  Krankheitszustiinde  zusammen, wie es frither

Abb. 38. Angeborener Bauchmuskeldefekt.
(Aus dem Kreisspital Oberengadin, Samaden.)

Abb. 39. Angeborener Bauchmuskeldefekt.
(Aus dem Basler Kinderspital.)

geschah, als noch Fille von Riickenmarkslues, amyotrophischer Lateralsklerose
und Syringomyelie unter jener Flagge scgelten. Vielmehr reservieren wir jene
Bezeichnung fiir die priméren, systematischen, auf endogener Grund-
lage (angeborener Minderwertigkeit) basierenden, chronischen
Degenerationskrankheiten im Bereiche der peripheren motorischen
Neurone und ihrer muskuliren Endapparate.

In allgemein iiblicher Weise werden wir die gesonderte Besprechung ein-
zelner klinisch-anatomisch voneinander mehr oder weniger autonomer Typen
progressiver Muskelatrophie vorzunehmen haben, und eine myopathische,
eine neurale und eine spinale Form unterscheiden. Erstere beiden sind
generell der heredofamilidren Krankheitsgruppe zuzurechnen, iiber welche
wir weiter unten (S. 1214) im Zusammenhange reden werden; bei letzterer

76%
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steht cine hdufigere, nichtfamilidire Abart einer selteneren familidren gegen-
itber. Es sei aber hier ausdriicklich bemerkt, daB3 viele Tatsachen dazu bei-
tragen, die Grenze zwischen den einzelnen Formen der progressiven
Muskelatrophien zu verwischen. Nach den Arbeiten von Erb, Froh-
maier, Ballet und Laignel-Lavastine, Preisz, Kollarits, Holmes,
v. Werdt u. a. gehort bei den sog. myopathischen Formen (= Dystrophia
musculorum progressiva) das Vorkommen von Normwidrigkeiten in den Vorder-
hornzellen des Riickenmarkes keineswegs zu den Seltenheiten (numerische
Reduktion, Verkleinerung und sogar leichte Degenerationserscheinungen).
Ferner haben Oppenheim und Cassirer einen Fall untersucht, der klinisch
als neurale Form verlief, pathologisch-anatomisch aber einer Myopathie ent-
sprach. Uberdies geht die neurale Form fast ausnahmslos mit spinalen Ver-
dnderungen einher (s. u. S. 1207) und klinisch bestehen zahlreiche Uber-
ginge zwischen den drei Haupttypen (Mendel, Cassirer, Haushalter,
Pick u. a.).

Auch mit anderen endogenen Degenerationskrankheiten des Nervensystems
kombinieren sich die in diesem Kapitel abzuhandelnden Formen gelegentlich,
so z. B. mit Friedreichscher Krankheit, familidirer spastischer Paraplegie usw.
(s. u. S. 1219, 1220, 1232). Als Stigmata der endogen-degenerativen Grund-
lage, auf der die progressiven Muskelatrophien zur Entwicklung gelangen, sind
ferner die bei derartigen Individuen hdufig zu konstatierenden angeborenen
MiBlbildungen und Defektzustinde zu betrachten. Man findet z. B.
bei der myopathischen Form kongenitale Muskeldefekte (Fiirstner, Oppen-
heim, Kalischer, s. 0. S. 1187) oder iiberzihlige Muskeln, wie einen Musculus
sternalis (Oppenheim), oder Trichterbrust, Schidel- und Kieferdeformititen,
Knochenatrophie, Hemihyperplasie des Skeletts (Schultze, Guinon-Souques,
Marie-Onanoff, Hallion, Kollarits, Lloyd, Claude, Noica usw.), bei
der neuralen Form Daumenverkiirzung (Westphal), symmetrische Exostosen
(Stiefler) usw. Die Kombination mit Taubstummheit und Imbecillitit habe
ich bei myopathischer Dystrophie geschen, cbenso diejenige mit Sklerodermie.

2. Die primiire oder myopathische progressive
Muskelatrophie; Dystrophia musculorum.

Historisches. Da bei dieser Form neben den atrophischen Prozessen auch solche Ver-
anderungen in der erkrankten Muskulatur vorkommen kénnen, die eine Volumzunahme
der befallenen Teile und augenfillige Abnormititen der Kérperform bedingen (Pseudo-
hypertrophie), kann es nicht wundernchmen, da schon seit langem derartige Fille regi-
striert worden sind — von Semmola 1834, von Coste und Gioja 1836, von Meryon
und Béraud 1852. Eine cigentliche Krankheitsschilderung gab aber zum ersten Male
im Jahre 1861 Duchenne (de Boulogne), der den Namen ,,Paraplégic hypertrophique
de Venfance‘‘ schuf, einen Namen, den cor spiter (1868) durch die Bezeichnung ,,Paralysic
pscudohypertrophique ou myosclérosique* ersetzte. Weitere Etappen in der Erforschung
dieses Leidens stellten dic Arbeiten von Griesinger und Eulenburg (1865) iiber ,,Musk-l-
hypertrophie* und von Seidel (1867) iiber ,,Atrophia musculorum lipomatosa‘ dar. —
Die ohne Pseudohypartrophie verlaufenden Formen sind dagegen erst spit als Myopathien
erkannt und von den anderen Atrophieformen getrennt worden, mit welchen siec z. B. in
den Arbeiten von Duchenne (1849) und Aran (1850) iiber ,,Atrophie musculaire grais-
seusc‘‘ und ,,Atrophie musculaire progressive‘‘ promiscue abgehandelt worden waren. Das
Verdienst, hier Klarheit geschaffen zu haben, gebiihrt Landouzy und Dejerine, welche
1885 zeigten, daB es auch, abgesehen von den pscudohypertrophischen Fillen, cine myo-
pathische progressive Muskelatrophie gibt, die von dem spinalen Aran-Duchenneschen
Typus sich unterscheiden 1aB8t. Diese Errungenschaft drang rasch durch, aber immer neue
,,Falle* und ,,Formen‘ wurden beschrieben und unterschieden, bis (in verschiedenen
Arbeiten aus den Jahren 1883—1891) Wilhelm Erb alle myopathischen Formen unter
dem Namen ,Dystrophia musculorum progressiva® zusammenzufassen und von
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den spinalen abzutrennen lehrte; Charcot zdgerte nicht, sich ihm anzuschlicBen; der von
ihm gebrauchtc Sammelname ,,Myopathie primitive progressive* herrscht noch
heute in Werken franzosischer Zunge vor.

Die Kriterien, die der Dystrophia musculorum progressiva im allgemeinen
czukommen, sind folgende: Auttreten in der Regel heredo-familidr; Beginn
der Muskelaffektion unmerklich, mit verschwindenden Ausnahmen in jugend-
lichem Alter, d. h. im Verlauf der beiden ersten Lebensjabhrzehnte; Einsetzen
an den Extremitdtengiirteln, am Rumpfe, scltener am Kopfe — aber so gut
wie nie an den distalen Extremititenabschnitten, die auch im Verlaufe der
Erkrankung fast immer verschont bleiben; ziemlich gesetzmiBige Kombination
von Pseudohypertrophic bestimmter Muskeln mit Atrophie der anderen; an-
niahernd gleichartige histologische Strukturverinderungen der Muskulatur; fast
niemals Entartungsrcaktion, dagegen cinfache quantitative Herabsetzung der
elektrischen Erregbarkeit; keine fibrilliren Zuckungen; Verteilung gewdhnlich
s ymmetrisch.

Wir werden uns nun zundchst die charakteristischen, klinisch konstatier-
baren Anomalicn der Muskulatur vor Augen fithren, wie sic uns vollentwickelte
Fille darbicten; erst dann sollen uns bestimmte Symptomgruppierungen
beschiftigen, welche als besondere Unterarten der Dystrophie auch durch
die zeitlichen Eigentiimlichkeiten des Beginnes und Verlaufes gekennzeichnet
sind.

Symptomatologie. Das klinische Verhalten der vom dystr ophischen Prozess®
ergriffenen Muskeln ist verschieden, je nachdem dessen atrophische oder
pseudohypertrophische ¥orm Platz gegriffen hat.

Im ersteren Kalle hat man entweder eine gleichméfige Abmagerung des
Muskels vor sich, die so weit gechen kann, dall dic betreffenden Extremititen-
abschnitte wic skelettiert aussehen, und welche sich vom morphologischen
Verhalten bei anderen Arten des Muskelschwundes nicht unterscheiden; oder
aber man kann cinen fiir Dystrophia musculorum progressiva geradezu patho-
gnomonischen Befund erheben, auf den namentlich Dejerine und Roth auf-
merksam gemacht haben. Im Ruhezustande, namentlich aber beim Kontra-
hieren der von Atrophic befallenen Muskeln bemerkt man némlich an deren
zentralen Partien rundliche Prominevnzen, die manchmal als férmliche
Kugeln imponieren und darauf zuriickzufithren sind, daf3 der atrophische
Prozel an beiden Enden der Muskeln viel intensiver als in der Mitte ausgebildet
ist, vielleicht auch darauf, daf} in dieser wenigen atrophischen Partie dic hyper-
trophischen Muskelfasern (siche unten unter ,,Pathologische Anatomie) in
einem groferen Prozentsatze vorhanden sind. Man kann dieses Verhalten des-
halb auch als ,partielle Pscudohypertrophie’’ bezeichnen und als Ubergang
zur eigentlichen pscudohypertrophischen Erscheinungsweise der Dystrophie
auffassen.

Bei letzterer nehmen die erkrankten Muskeln, ohne in ihrer #ulleren Ge-
staltung wesentliche Irregularititen darzubieten, in toto an Umfang zu und
kénnen ein geradezu athletisches Aussehen darbieten. Bei der Palpation
bemerken wir meist cine vermehrte Resistenz und Derbheit, in sehr vorgeriickten
Stadien zuwecilen freilich auch eine im Gegenteile mehr oder weniger matsche
Beschaffenheit. Oft nimmt man eine eigenartige, federnde, gummiartige
Konsistenz wahr, dic wir bis jetzt bei anderen Myopathien vergeblich suchten.
Uber pseudohypertrophischen Muskeln fanden wir gelegentlich strichférmige
Hautatrophien nach Art der ,,Striae graviditatis®.

Nun kann es auch vorkommen, daBl in einem Muskel atrophische und
pseudohypertrophische Prozesse sich derart diffus dic Wage halten, dafl die
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(Beobachtung aus der Basler medizinischen Klinik.)

Kontraktur der Knie.

Abb. 40. Dystrophia musculorum progressiva.

Reliefverhiltnisse von der Norm
kaum abweichen. Hier ist nun
das funktionelle Verhalten
malflgebend, das bei allen mor-
phologischen  Erscheinungswei-
sen der Dystrophie cin recht
gleichartiges genannt werden
kann. Die rohe Kraft hat in
einer der Dauer des Leidens
ziemlich proportionalen Weise
abgenommen, die dynamome-
trisch zu ecrhaltenden Werte
kénnen selbst bei  herkulisch
vergroflerten Muskeln minimal
sein, der Verkiirzungskocffizient
des Muskels bei der willkiirlichen
oder provozierten Kontraktion
wird geringer und  geringer.
Einen Parallelismus zwischen
der Intensitit der atrophischen
oder  pseudohypertrophischen
Prozesse cinerseits und der Ab-
schwichung der Funktion an-
dererseits wird man aber schr
oft vermissen; nicht dem Vo-
lumen der Muskeln kommt
iberhaupt bei der klinischen
Wirdigung der progressiven
Dystrophie cine wesentliche Be-
deutung zu, sondern, wie schon
Duchenne hervorhob, nur ihrer
Leistungsfihigkeit.

In nicht ganz seltenen Fillen
sieht man in atrophischen oder
pseudohypertrophischen  Mus-
keln progressive Verkiirzungen
sich entwickeln, die schlieBlich
zu cigentlichen Kontrakturen
filhren konnen; cf. unsere Abb.
40, 41 u. 46. Dic hochgradige
Kontraktur der beiden Knie auf
Abb. 40 hatte sich im Verlaufe
von kaum cinem Jahre ausge-
bildet. — Von ciner ,,Dystrophia
progressiva retrahens spricht
Steinert. Durch grole In-
tensitdt und Extensitit der
Kontrakturen zeichneten sich
Fille von Dejerine, Fried-
reich, Cestan-Lejonne u. a.
aus.
Die elektrische und mechani-
sche Erregbarkeit der erkrankten
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Muskelsubstanz nimmt in einer mit dem Schwunde ihrer normalen Textur Schritt
haltenden Weise ab, um schlieilich zu erloschen. Erb hatte dem Fehlen der
Entartungsreaktion urspriinglich den Wert eines sicheren Kriteriums zur Unter-
scheidung von den nichtmyopathischen Formen progressiver Muskelatrophie
zugesprochen; er hat allerdings spiter einmal an umschriebener Stelle EAR

Abb. 41. Dystrophia musculorum progressiva, pseudohypertrophische Form.
(Bruder des Patienten von Abb. 40.) (Beobachtung aus der Basler medizin. Klinik.)

feststellen konnen, dhnliches sahen Abadie, K. Mendel, Eisenlohr — aber
Oppenheim bezcichnet dicse Fille als ,,meistens unrein®. Trotz speziell
darauf gerichteter Untersuchungen ist mir der Nachweis von EAR bei Dystro-
phien nie gelungen. Die Wirmeproduktion iiber den crkrankten Muskeln ist
herabgesetzt (Versuche von Seidel, Ord, Eulenburg).
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Auch die Sehnenreflexe nehmen bei Erkrankung des korrespondierenden
Muskels ab und verschwinden schlieBlich vollstindig.

DaB die Muskelerkrankung fast immer symmetrisch und unter Verschonung
der distalen Extremitétenabschnitte sich ausbreitet, schickten wir schon voraus;

Abb. 42. Dystrophia musculorum progressiva, pscudohypertrophische Form
(Bruder des Patienten von Abb. 40). (Beobachtung aus der Basler medizin. Klinik.)

ebenso, daf eine gewisse RegelmiiBigkeit im Auftreten atrophischer bzw. pseudo-
hypertrophischer Prozesse sich geltend macht.

Wiihrend man im allgemeinen sagen kann, daB die Dystrophie mit Vorliebe
folgende Muskeln zugrunde richtet:

Pars sternalis musculi pectoralis majoris; Pectoralis minor; Latissimus

dorsi; Serratus anticus major; Rhomboideus; Cucullaris (namentlich pars
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inferior); Erectores trunci; Deltoideus; Biceps brachii; Brachialis internus;
Supinatur longus; Glutaei; Quadriceps; Adductores femoris; Peronei;
Tibialis anticus; Gastroenemius; Orbicularis oris; Orbicularis palpebrarum —
und folgende Muskeln seltener beféllt:
Sternocleidomastoideus; Longus colli; Infra- und Supraspinatus; Levator
scapulac; Coracobrachialis; Triceps ; Teres major und minor; Bauchmuskeln ;
Sartorius; Tensor fasciae latae —
so sind darunter fir Pseudohypertrophie pridisponiert:
Glutaei; Gastrocnemius; Sartorius; Deltoideus; Triceps; Infraspinatus;
Orbicularis oris.

_.--'z"!"

e
Abb. 43. ,,Wespentaille® Abb. 44. ,,Scapulac alatae‘
bei Dystrophia musculorum progressiva. bei progressiver Muskeldystrophie.
(Nach Raymond-Guillain.) (Nach Curschmann.)

Als Seltenheiten seien registriert: die Beteiligung des Diaphragmas (Erb, Sangalli),
der Kaumuskeln (Marie, Sangalli, Kollarits, Sacara-Tulbure), der Augenmuskeln
(Oppenheim, Jendréassik, Gowers, Lombroso), des Herzmuskels (Sangalli, Goetz,
Bramwell, Stembo, Mcerwein), der Zunge (Coste und Gioja, Gowers, Oppen-
heim, Chvostek, Hoette). Unser auf Abb. 41—42 abgebildeter Patient zeigte eine
hochgradige VergroBerung der Zunge, des Penis und des Driisenkérpers der linken Brust
und eine perkutorisch und orthodiagraphisch festgestellte VergroBerung des Herzens.
Letzteren Befund bot auch sein Bruder (Abb. 40) dar.

Wenn wir uns nun von der Betrachtung der einzelnen erkrankten Muskeln
zu derjenigen der allgemeinen Erscheinung derartiger Patienten zuwenden, so-
fillt uns, sobald sich diese entkleidet haben, das Unharmonische in ihrem Kéorper-
bau auf, indem an wohlgebildete GliedmafBicnabschnitte sich unvermittelt die
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tiefen Einsenkungen der atrophischen oder die méachtigen Wiilste der pseudo-
hypertrophischen Partien anschliefen. AufBlerdem koénnen wir eine Reihe
suBerst charakteristischer Konfigurations- und Haltungsanomalien, welche,
namentlich durch franzésische Autoren, genau geschildert und zum Teil originell
benannt worden sind, zu Gesicht bekommen.

Die Lahmlegung von Pectoralis,
Cucullaris, Serratus major und Latis-
simus dorsi ruft das Bild der ,,losen
Schultern‘ hervor, wobei die Sca-
pula mit dem ihr angegliederten Arme
mehr oder weniger zum bloBen An-
hiingsel des Brustkorbes degradiert
wird; wo nur der Serratus und evtl.
noch ein Teil des Cucullaris ausge-
schaltet, beschrankt sich die Anomalic
auf das flugelférmige Abstehen der
Schulterblatter nach hinten (Sca-
pulae alatae) (s. Abb. 44, 51, 54,
56). Durch das Verschwinden der
sternalen Pectoralisportionen geht dic
normale Wélbung der Brust verloren
und das Sternum kann mit den Rip-
penknorpeln eine Art Rinne dar-
stellen. Der Wegfall der Streckung
im Hiiftgelenke bedingt cine Ver-
schicbung des Schwerpunktes nach
vorne und eine lordotische Hal-
tung der Wirbelsiule, die exzessive
Grade erreichen kann, wenn auch
noch eine Schwichung der Bauch-
muskulatur dazukommt. Betrachtet
man solche lordotische Patienten von
hinten, so bemerkt man eine¢ Reihe
von Querfalten zwischen Schulter-
blatt und Sacrum, durch das Zu-
sammenschieben der Haut und der
noch vorhandenen Muskulatur ent-
standen. Das groteske Prominieren
der pseudohypertrophischen Gastro-
cnemii schafft das Bild der ,,Gnomen-
waden‘, die riisselartige Volumzu-
nahme der Oberlippe, die ,,Tapir-

Abb. 45. ,,Facies myopathica‘ schnauze®. Die Schwiche der Orbi-
bei progressiver Muskeldystrophie. culares bedingt eine Mangelhaftigkeit
(Nach Curschmann.) des Lid- und Lippenschlusses, die dem

Gesicht den als ,,Facies myopa-
thica' bezeichneten Ausdruck verleiht (s. Abb. 45); wegen der héchst mangel-
haften Mimik hat G. Ballet von einem ,,Sphinxgesicht‘ gesprochen. Lacht
ein solcher Patient, so wird infolge fehlender Wirkung des Orbicularis oris der
Mund zum ,,transversalen Lachen® eigenartig in die Breite gezogen, und
zu beiden Seiten dieses Querspaltes bilden die Nasolabialfalten tiefe senk-
rechte Furchen (Landouzys ,.coups de hache”). Wo die Lippen der Sitz
pseudohypertrophischer Prozesse sind, nehmen sie beim Lachen die Gestalt an,
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die durch Duchennes Bezeichnung ,,rire en cul-de-poule’ hinreichend cha-
rakterisiert ist. Am Rumpfe endlich kann der Schwund der Muskulatur die

nach Marie als ,Wespentaille® bezeichncte Deformitit hervorrufen (s.
Abb. 43).

Die Sensibilitit und die Sinnesfunktionen sind normal. Vasomotorische
Storungen der Haut (Blidsse oder Lividitat oder cyanotische Marmorierung
sind sehr hiufig. Hautatrophie ist seltener als ein iibermiBiger durch die jahre-
lange Inaktivitit beginstigter Ansatz subkutanen Fettgewcbes. Die Sphinkteren
funktionieren ungestort. Hyperidrosis ist hiufig.

Einzelformen. Wir unterscheiden bei typischer Ausbildung

1. Formen mit initialer und vorwiegender Beteiligung der Beckengiirtel- und
Oberschenkelmuskulatur.
a) Atrophische Abart (Typus Leyden-Mobius),
b) Pseudohypertrophische Abart (Tvpus Duchenne-Griesinger).

it ® P

Abb. 46. Hochgradiger Spitzful durch Kontraktur des Gastrocnemius
bei Dystrophia musculorum progressiva. (Aus der medizinischen Klinik Basel.)

Dicse Formen beginnen in der Regel in der Kindheit, nachdem mehrere
Jahre lang die betreffenden Individuen (meist Knaben) nichts Abnormes dar-
geboten, und zwar setzt gewdhnlich die pseudohypertrophische Abart frither
(ca. im 3.—5. Lebensjahre, in cinem meiner Fiille sogar schon mit 1'/, Jahren)
ein als die atrophische (ca. im 8.—10. Lebensjahre). Die Eltern solcher Kinder
bemerken zunéchst, daB der Gang der Kleinen watschelnd wird (,,Entengang®),
was auf die Abschwichung der Glutaei medii zu beziehen ist. Auch kommen
diese Kinder leicht zu Fall und haben mehr und mehr Schwierigkeiten beim
Treppensteigen. Durch einen einfachen Versuch konnen wir die Insuffizienz
der Riicken-, Oberschenkel- und Unterschenkelstrecker ad oculos demonstrieren,
indem wir nimlich das Kind auf den Riicken zu Boden legen und die Art und
Weise des Aufstehens beobachten. Zunichst muf} es sich auf die Seite wilzen
(Abb. 47), um dann die quadrupede Stellung einzunehmen (Abb. 48) und
endlich an seinen eigenen Unterextremititen mit Hilfe beider Hinde gleichsam
emporzuklettern (Abb. 49 u. 50). Auch die Lordose gehort zu den Friih-
symptomen dieser Formen, zuweilen auch ein stampfendes Herunterfallenlassen
der FiiBe beim Gehakt (Schwiche des Quadriceps). Bei dem Duchenne-
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Griesingerschen Typus imponiert schon frith die michtige Volumzunahme
der Waden und Hinterbacken. Es ist jedoch zu bemerken, daf, wenn im Laufe
der Jahre der Ubergang des Prozesses auf Schultergiirtel- und Oberarmmusku-
latur stattfindet, in letzterem Bereiche Pseudohypertrophie meistens ausbleibt.
Die Gesichtsmuskeln werden bei der atrophischen Abart frithzeitiger und regel-
miBiger ergriffen als bei der pseudohypertrophischen. Mit fortschreitender
Erkrankung macht iibrigens auch bei letzterer schlieflich die Volumvermehrung
cinzelner UntergliedmaBenmuskeln einer Atrophie derselben Platz.

Abb. 47 und 48. Dystrophia musculorum progressiva (Typus Leyden-Mobius).
(Beobachtung aus der Basler medizinischen Klinik.)

9. Formen mit initialer und vorwiegender Beteiligung der Schultergiirtel-
und Oberarmmuskeln.
a) Juvenile, scapulo-humerale Abart (Typus Erb).
b) Infantile, facio-scapulo-humerale Abart (Typus Landouzy-
Dejerine).
Erstere tritt im Jiinglingsalter oder noch wiahrend des dritten Lebens-

dezenniums, meist in schleichender Weise in die Erscheinung, letztere schon
im frithen Kindesalter und in etwas rascherer Entwicklung. Man bemerkt
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eine zunehmende Atrophie und Schwiche der oben namhaft gemachten Schulter-
giirtel und Oberarmmuskeln, beim infantilen Typus gleichzeitig auch der
Gesichtsmuskulatur. Letztere wird bei der juvenilen Form entweder gar nicht
oder erst spit ergriffen. Der Erbsche Typus weist hiufig Pseudohypertrophien
auf (Deltoideus, Triceps, Infraspinatus, evtl. Orbicularis oris), dem Landouzy-
Dejerineschen sind solche fast immer durchaus fremd, doch hat Chaddock
als Vorstadium des Muskelschwundes eine holzartige Hirte bei der Palpation
konstatiert. Erst wenn dic infantile Form spéter auch die Unterextremitidten
ergreift, kann es an den Waden zu ciner — gewéhnlich weichen, auf Lipo-

Abb. 49 und 50. Dystrophia musculorum progressiva (Typus Leyden-Mébius).
(Beobachtungen aus der Basler medizinischen Klinik.)

matosis luxurians beruhenden — Volumzunahme kommen; dasselbe gilt fiir
die juvenile Form.

Man wird wohl die meisten der zur Beobachtung gelangenden Dystrophie-
fille einer der soeben aufgezdhlten Kategorien zuteilen kénnen. Doch begegnet
man einer ansehnlichen Minoritit von Fillen, bei denen diese Zuteilung auf
Schwierigkeiten stoBt, weil etwa der zeitliche und der topographische Beginn
des Leidens nicht miteinander ,stimmen* (so dal man z. B. einen Fall von
Brown bald als Spidtform der Duchenne-Griesingerschen Pseudohyper-
trophie — das Leiden begann mit 26 Jahren —, bald als Becken-Oberschenkel-
form der juvenilen Dystrophie Erbs angesprochen findet), oder weil irgend
welche Atypien in der Konstellation oder der Reihenfolge der Atrophien und
Pseudohypertrophien vorliegen usw. Hier weitere ,, Typen‘ unterscheiden zu
wollen (wie den bulbiirparalytischen Typus Hoffmann, den lumbopelvi-
femoralen Typus Raymond, den femorotibialen Typus Eichhorst usw.)
kann nur Verwirrung stiften, und wir sind mit Sachs der Ansicht, ,,daB es falsch
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ist, beziiglich der wechselnden Verteilung von Atrophien oder Hypertrophien
so viel Wesens zu machen‘.

VYerlauf und Prognose. Der Verlauf ist fast immer ein langsam und all-
mihlich progressiver, doch konnen langdauernde Stillstinde (bis zu 10 und
15 Jahren) das Fortschreiten unterbrechen. Diese Stillstiinde sind zuweilen
bloB scheinbar und die autoptische Untersuchung kann dann nachweisen, daf3

Abb. 51. Juvenile Muskeldystrophie (Typus Erb).
(Beobachtung aus der Basler medizinischen Klinik.)

mindestens anatomisch, wenn auch klinisch noch nicht erkennbar, die Er-.
krankung unterdessen weitergegriffen hat (Schultze). Je spiter das Leiden
einsetzt, desto langsamer pflegt die Progression zu sein; auch verlaufen durch-
schnittlich die Beckenoberschenkelformen viel rascher als die Schulteroberarm-
fille. Zur direkten Todesursache wird die Affektion nur in den sehr seltenen
Fillen, wo sie Zwerchfell und Respirationsmuskeln angreift (Jendréassik,
Braunwarth); da aber die Kranken gegen interkurrente Leiden  duflerst
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widerstandslos, namentlich aber fiir
Tuberkulose und Bronchopneumonien
disponiert zu sein pflegen, pflegen sic
kein hohes Alter zu erreichen. Am
besten steht es auch in dieser Be-
ziehung um die juvenilen Formen,
wozu vielleicht auch die Moglich-
keit, sich bis in die Spatstadien hin-
c¢in im Freien zu bewegen und die
Lungen zu ventilieren, wesentlich bei-
tragt. Ich kenne Fille, die zwischen
50 und 60 Jahre alt sind, Lins-
mayer sah cinen Dystrophiker 71-
jahrig werden. Besonders langes (z. B.
30jdhriges!) anscheinend definitives
Stationdrwerden des Leidens kommt
zuweilen vor, ja in seltenen Fillen
hat man von einer ,,Heilung* der
Dystrophie bei anfianglich typisch er-
krankten Kindern sprechen konnen
(Marina, Erb).

Atiologie. Wir werden sie eingangs
des nichsten Kapitels im Zusammen-
hang mit den heredofamilidren Ner-
venleiden im allgemeinen eingehend
besprechen. Hier sei nur betont,
dafB Infektionskrankheiten, Traumen,
Uberanstrengungen nicht selten das
Signal zum Ausbruche des Leidens
geben, oder einen progressiven Schub
nach eingetretenem Stillstande aus-
lésen. Das eigentliche Kausalmoment

Abb. 54.

Abb. 52—54. Juvenile Dystrophia

musculorum (Typus Erb); vorgeriicktes

Stadium, Genua recurvata.

(Aus der Basler medizinischen Klinik.)
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aber liegt natirlich tiefer, ist in der Anlage des Organismus vorbedingt,
worauf schon das iiberwiegend heredofamilidre Auftreten hindeutet; es
schliet aber natiirlich ,sporadische Fille nicht aus. Letztere sind am
hiufigsten bei der juvenilen, scapulohumeralen Form, dem Typus Erb.
Uber die Vergesellschaftung mit anderen endogenen Nervenkrankheiten und
mit Stigmata degenerationis s. o. S. 1190, und tber die pathogenetisch
wichtigen Beziehungen zu den angeborenen Muskeldefekten S. 1187.
Ubertragen wird die Dystrophie hauptsichlich durch die Mitter, die aber
selbst sehr oft der Affektion entgehen (sog. ,,materner metraphektischer Ver-
erbungstypus® [Bing], von dnéyesdar tij¢ unreds = die Mutter verschonen,
auslassen); von der pseudohypertrophischen Form behauptet Gowers, dall
die mitterliche Ubertragung
ausnahmslos stattfinde; sie sei
uberhaupt fiir die frith einsetzen-
den heredofamilidren Leiden cha-
rakteristisch, wihrend sich bei
Beginn in spidterem Lebensalter
paterne und materne Ubertragung
die Wage halten. Weitz vertritt
die Ansicht, dafl die Anlage zur
Muskeldystrophie wahrscheinlich
bei beiden Geschlechtern gleich
hdufig durch ,Mutation® ent-
stehe, jedoch beim ménnlichen
Geschlecht (ein gewisses Alter
des Erkrankten vorausgesetzt)
stets zur Krankheit gedeihe,
wihrend in manchen Familien
die Frauen die Eigentiimlichkeit
aufweisen, trotz bestchender An-
lage, die sie weiter vererben
konnen, die Muskeldystrophie
nicht zu akquirieren.
Pathologische Anatomie. Sind auch
Riickenmarksverinderungen in
nicht ganz seltenen Fillen gefunden
worden (s. oben S. 1190), so werden
sie doch in der Mehrzahl der Fille
) vermift. Durchaus regelmiBig findet
Abb. 55. Juvenile Muskeldystrophie (Typus Erb). man dagegen die muskuliren Al-
(Chirurgische Poliklinik Basel.) terationen, die namentlich von Erb
und Marinesco studiert worden
sind. Makroskopisch fillt das ,,fisch-
fleischartige® Ausschen der befallenen Muskeln auf, die sich von den gesunden, braun-
roten Muskeln deutlich, vom umgebenden Fettgewebe dagegen nur wenig im Kolorit ab-
heben. Auf Schnitten bemerkt man zunéchst die auffallende Ungleichheit im Kaliber
der Muskeclfasern. Wahrend nach Erb die Extreme der normalen Faserdicke 20 bzw.
80 u betragen und 909/, der Fasern zwischen 20 und 60 # messen, findet man bei Dystro-
phi{:em neben einem gréBeren oder kleineren Kontingent derartiger, normalkalibrierter
Fasern massenhaft atrophische von 7—15 u, dabei auch hypertrophische von 100,
125, sogar 200 g und mehr! In der Beurteilung der Kaliberverhiltnisse ist iibrigens stets
Beriicksichtigung der Fixationsverhéltnisse, der Totenstarre usw. am Platze. Die Faser-
hypertrophie scheint dem ersten Stadium ihrer Erkrankung zu entsprechen, die Faser-
atrophie dem spéteren; sie geht schliefilich in Faserschwund iiber, wobei nur noch leere
Sarkolemmschlduche iibrig bleiben. Man darf nun nicht meinen, daB in pseudo-
hypertrophischen Muskeln die dicken, in makroskopisch atrophischen die diinnen Fasern
auffallig vorherrschen; vielmehr mufl man Marie und Guinon in ihrer Behauptung recht
geben, daB nichts dem Parenchym eines atrophischen Muskels bei Dystrophie dhnlicher
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sehe als dasjenige eines hypertrophischen. Ausschlaggebend fir das Gesamtvolumen ist
nimlich die groBere oder geringere Fett- und Bindegewebswucherung. Beide konnen
sich in méBigen Grenzen halten oder aber
exzessive Grade erreichen. Die Muskelfibrillen
zoigen fast sdmtlich eine betrichtliche Ver-
mehrung der randstindigen und der
Binnenkerne. Viele sind fragmentiert,
zerkliftet oder weisen in ihrem zentralen
Teile runde, wie mit dem Locheisen ausge-
schnittene Vakuolen auf. Die Querstrei-
fung ist (mag die Atrophie der Fibrille auch
noch so betrichtlich sein) iiberall schén
und deutlich erhalten. An den Stellen
stirkster Erkrankung steigert sich die meist
zutage tretende Langsstreifung zu eigentlicher
Zerfaserung. Auf Lingsschnitten sind die
Muskelfibrillen zuweilen varicts verunstaltet.
Die intramuskuliren GefiBchen unterliegen
vielfach endoarteriitischen und mesoarteri-
itischen Verdnderungen, die eine gewaltige
Verdickung ihrer Wandung bedingen kénnen.
Im periarteriellen Bindegewebe und auch sonst
im Perimysium internum findet man oft be-
trichtliche Kernvermehrung, die sich zu form-
lichen Infiltrationsherden steigern kann (s.
Abb. 57 u. 58).

Differentialdiagnose. Bei ausgebil- . . .
deten Formen der Dystrophie ist die Abbjuf,g;,ﬁfr ;ir;ﬁz,v_ehyﬁ:fﬂg y}.l*sg(:f_hle'
Verwechselung mit anderen Erkrankun- (,;Typus Erbe,)
gen kaum mdéglich ; auf die Unter-
scheidung von den spinalen und
neuralen progressiven Muskel-
atrophien werden wir weiter
unten eingehen. In den Friih-
stadien mufl man dagegen vor
diagnostischen Irrtiimern auf
der Hut sein: Der durch unsere
Abb.47—50und Abb. 52 54 ver-
anschaulichte abnorme Mecha-
nismus des Aufrichtens kann
bei beginnender Spondylitis in-
folge der Schmerzhaftigkeit der
Riickenmuskelkontraktion sich
ausbilden. Oppenheim sahdas-
selbe bei einer auf die Lenden-
muskeln beschrinkten akuten
Poliomyelitis und bei einer ab-
norm lokalisierten postdiphthe-
rischen Lahmung, E. Remak bei
Rachitis, die auch, ebenso wie die
Osteomalacie, den wackelnden
»Entengang® verursachen kann.
Die pseudohypertrophische Form

A

. . . “ Abb. 57. Dystrophia musculorum progressiva.
bietet eine morphologische Ahn- Gastrocnemius. Leitz Ok. 2. Obj. 7.

lichkeit mit der Myotonia con- Himatox.-Eosin-Osmiumsdure. Kigenes Priiparat.
genita dar, bei der jedoch die

charakteristischen Storungen bei der Ingebrauchnahme und die myotonische
Reaktion die Differentialdiagnose sichern. ,,Gnomenwaden* als Folge dauernder

Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 77
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Hypertonie konnen bei Littlescher Krankheit und spastischer Spinalparalyse
vorkommen, auch bei Hydrocephalus (Ibrahim). Lokalisierte Muskelhyper-
trophie kommt bei Venenthrombose als Stauungsphinomen vor (Lorenz,
Bechterew, Eulenburg). Adipositas nimia und genuine, angeborene Muskel-
hypertrophie kénnen zuweilen eine morphologische Prima vista - Ahnlichkeit
mit der pseudohypertrophischen Abart der Dystrophie bedingen, angeborene
Muskeldefekte im Bereiche der Schultergiirtelmuskulatur (die aber nur selten
symmetrisch sind) eine solche mit dem Erbschen juvenilen Typus; itber
letzteren Punkt s. o. S. 1186.

Therapie. Im Vordergrunde steht die méglichste Hebung des Allgemein-
befindens durch gute Luft und kréftige Erndhrung, bei der jedoch Oppenheim
eine Einschrinkung der Fettbildner
empfiehlt. Jede, auch die scheinbar
unbedeutendste interkurrente Er-
krankung ist als ernst zu betrachten
und dementsprechend nachdriicklich
in Kur zu nehmen. MéBige Bewegung
und Ubung ist erwiinscht, zum Ein-
treten des Ermiidungsgefiihls
soll man es aber nie kommen
lassen. Am Platze sind ferner milde
Massage und Galvanisation; vor
faradischer Reizung mdchte ich da-
gegen mit Marie direkt warnen,
P héchstens in Form der ,,Massage
Cam e ;.. mit der elektrischen Hand‘ koénnen

e
e,

& A ; e S anz schwache faradische Strome
g : - : :
Yoo iy A “ My gelegentlich versucht werden. Die
dey R L seiner Zeit von Ladame geriihmte
OIS DI B il s n g
D0y £ihg LN Faradogalvanisation nach Watte-
PN TR L PO (1 NSO ville ist wohl jetzt allgemein ver-
Y S e N lassen.  Solbadkuren, mit ganz
L PR A schwachen Konzentrationen begin-

nend und zu mittleren Konzentra-
. . tionen aufsteigend, ergaben mir zu-
Abb. égétg}c,;?&%}:f Zﬁac‘gim;l 8%;??;8“"”' weilen merkliche Besserungen der
Hématoxylin-Eosin. Eigenes Praparat. Muskelfunktion; auch prolongierte
laue indifferente Bidder bzw. ent-
sprechende Thermalkuren sind zu empfehlen. Von medikamentéser Behand-
lung, namentlich von dem oft versuchten Strychnin habe ich nie Erfolg
gesehen. Ebenso schlugen meine Versuche mit Thyreoid-Behandlung und
Hypophysenextrakt vollkommen fehl. Die ginstigen Erfolge (Hebung der
Muskelkraft und Besserung der elektrischen Erregbarkeitsverhiltnisse), die
Allard und Tordeus mit Einspritzungen von Muskelsaft erzielt haben wollen,
sind ebenso unbestitigt geblieben wie diejenigen der Thymustherapie, von der
Macalister und Rossolymo berichteten. — Einen gewissen Spielraum hat
die orthopidische Behandlung: Tenotomia achillea bei retrahierender Dys-
trophie der Wadenmuskeln, Sehnentransplantationen bei sehr langsam pro-
gredienten Formen von hierfiir geeigneter topographischen Verteilung (Hoffa),
Stiitzapparate fir die losen Schultern oder zur Ausgleichung der Skoliose,
Fixation der Scapula an den Thorax — Scapulopexie — (Pauchet, Quénu,
Raymond), Aneinandernihen der Schulterblitter (v. Eiselsberg, Ehr-
hardt).
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3. Die neurale progressive Muskelatrophie.

Die Krankheitsbilder, die wir heute unter dieser Bezeichnung verstehen, sind 1886
von Charcot und Marie als ,,type familial d’atrophie débutant par les pieds et les jambes ‘¢
und gleichzeitig von Tooth als ,,peroneal type of progressive muscular atrophy‘‘ isoliert
worden. Hoff mann fiihrte 1889 den Terminus ,,progressive neurotische Musq(elatrophie“
ein, der spiter in ,,progressive neurale Muskelatrophie* korrigiert wurde. In der Tat
hat das Leiden mit einer Neurose nicht das geringste zu tun und es ist merkwiirdig, daB
jene unzutreffende Bezeichnung noch heute vielfach im Gebrauche ist!

Symptomatologie und Verlauf. Das Leiden beginnt unmerklich, in der
Regel zwischen dem sechsten Lebensjahr und der Pubertit, oft aber bereits
in der ersten Hélfte der Kindheit, selbst schon Ende des ersten Lebensjahres
(Gierlich), andererseits auch zuweilen erst nach der Pubertiit und sogar im
dritten, ja vierten Dezennium (Hoff-
mann). Homochrones Einsetzen bei den
verschiedenen befallenen Geschwistern ist
hiufig (Dubreuilh, Reinhard, Gier-
lich u. a.).

Klinisch steht im Vordergrunde der
langsam fortschreitende Muskelschwund,
der symmetrisch an den FiBlen auftritt,
um spiter auf die Hénde iiberzugehen,
und auch Unterschenkel und Vorderarm
ergreift. Doch kommt auch ein Beginn
an den Hinden vor (Eulenburg, Hoff-
mann) oder simultanes EKinsetzen an
Hinden und FiBen (Reinhard, War-
rington u. a.). Hand in Hand mit dem
Schwunde der kleinen FuBmuskeln, der
Peronei und des Extensor digitorum pedis
communis geht die Ausbildung eines
KlumpfufBles mit Krallenstellung der Zehen
vor sich; erst spiater kommen die Waden-
muskeln dran. An den oberen Extremi-
titen kommen zuerst die kleinen Hand-
muskeln zur Atrophie, so daB eine Krallen-
hand entsteht, spiter auch die Vorder- Abb. 59. Neurale Muskelatrophie.
armmuskeln, namentlich der dorsalen FuBhaltung. (Nach Jamin.)
Seite, wobei dann die Krallenstellung der
Finger wieder aufhoren kann. Die proximalen Extremititenabschnitte werden
fast immer verschont, und der abrupte Ubcergang von guter Muskelentwick-
lung und héchstgradiger Atrophie im Niveau der Knie und Ellbogen ergibt
ein #uBerst charakteristisches Bild. Die unteren Extremititen konnen mit
,,Storchenbeinen‘‘ verglichen werden. In den Fillen, wo in vorgeriickteren
Stadien die Oberschenkel ergriffen werden, handelt es sich namentlich um den
Vastus internus (s. Abb. 59).

Die Funktionsstérungen sind, jedenfalls infolge der dullerst langsamen Pro-
gression und der Moglichkeit allméhlicher Anpassung der noch erhaltenen
Muskelpartien, oft auffallend geringe. Einer meiner Patienten konnte noch
im 45. Lebensjahre Blech schneiden, ein Kranker Guillains trotz starker
Handverkrimmung schustern. Jedenfalls ist stets deutlich wahrzunehmen,
daB die Atrophie das Primire, die Parese nur ihr sekundires Korrelat darstellt.

Pseudohypertrophien fehlen. Kontrakturen der Wadenmuskeln sind sehr
selten (Gierlich, Kopczynski). Die Sehnenreflexe nehmen ab und ver-

T*




1206 R. Bing: Kongenitale, heredofamilitre und neuromuskulére Erkrankungen.

schwinden schlieBlich, wihrend die Hautreflexe fast immer normal sind. Fibril-
léres Zittern (s. u. bei der spinalen Muskelatrophie) ist haufig, wenn auch keines-
wegs konstant. Auch stirkere Zuckungen mit motorischem Effekt sind in
den Initialstadien der Atrophie von Joffroy, Sainton u. a. konstatiert worden.
Bei elektrischer Priifung kann man nur selten ausgesprochene Entartungs-

Abb. 60. Neurale Muskelatrophie. (Nach Schénborn und Krieger.)

reaktion konstatieren, meistens ist sie inkomplett; es sind eben den entartenden
Muskelfasern lange Zeit hindurch normale Fibrillen in relativ reichlicher Menge
beigemengt. SchlieBlich erlischt die elektrische Erregbarkeit vollig. Hervor-
zuheben ist der Umstand, da auch in nicht geldhmten Nervengebieten Stérungen
der elektrischen Erregbarkeit vorkommen kénnen, z. B. am Oberarm (Oppen-
heim, Ganghofner,Cassirer). Die mechanische Erregbarkeit der atrophieren-
den Muskeln nimmt gleichfalls ab.
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Die Sensibilitiat bleibt, im Gegensatze zu den anderen Formen der pro-
gressiven Muskelatrophie, in vielen Fillen nicht intakt. Namentlich wird
zuweilen iiber Schmerzen (lanzinierenden oder krampfartigen Charakters) und
Pariisthesien geklagt (Charcot-Marie, Tooth, Bernhardt, Vizioli, Sain-
ton, Marinesco u. a.). Leichte Hypiisthesie des Integuments an den peri-
pheren Extremitétenabschnitten kommt gelegentlich vor, nur selten deutliche
Anisthesie an den Fiilen (Marinesco). Dagegen scheint Herabsetzung der
Vibrationsempfindung bis zu stellenweiser totaler Aufhebung derselben nach
Rydel ein héufiges Vorkommnis zu sein; ich habe das Symptom in zwei darauf
untersuchten Fillen einmal vermifit, einmal gefunden. Die anderen Qualititen
der Tiefensensibilitit sind viel seltener alteriert; Storungen des Lagesinns,
ataktische Phinomene, Rombergsches Symptom sind nur vereinzelt vermerkt
worden. Druckempfindlichkeit der Nervenstimme fand Sacki. Die mit intakter
Sensibilitdt einhergehenden Formen als besonderen ,Typus‘ abtrennen zu
wollen, wie es Gowers und Spil-
ler getan haben, halte ich nicht
fiir gerechtfertigt.

Hiaufiger sind vasomotorische
Storungen, z. B. Hypothermie,
Cyanose, Marmorierung der Beine.
Ulcus perforans plantae fand Op-
penheim, Hyperidrosis pedum
stellten Charcot-Marie und
Sainton fest.

Die vegetativen Funktionen
bleiben intakt.

Prognose. Sie ist nicht unbe-
dingt ungiinstig; ist zwar eine
Heilung ausgeschlossen, so kénnen -
doch jahrelange Stillstinde -ein- Abb. 61. Riickenmarksverinderungen
treten, ja sogar das Leiden de- bei ,,neuraler progressiver Muskelatrophie‘.
finitiv an Ellenbogen und Knien (Nach Gierlich.)

Halt machen. In Fillen, wo jahr-

zehntelang nur die Beine erkrankt waren, konnen allerdings im spiteren Alter
die Hénde doch noch an die Reihe kommen (Duncan). Die Patienten kénnen
alt werden und, wie schon gesagt, lange arbeitsfahig bleiben. Der Tod erfolgt
stets durch interkurrierende Leiden, namentlich Lungenaffektionen, welchen
gegeniiber eine offenkundige Hinfilligkeit besteht.

Atiologie. Die neurale progressive Muskelatrophie ist exquisit heredo-
familidr: Herringham z. B. fand in fiinf Generationen 19, Dejerine-Sainton
in sechs Generationen 30 Erkrankungen. Erratische Fille sind relativ selten.
Ménner sind viel (ca. fiinfmal) hiufiger die Opfer des Leidens als Frauen: Im
Herringhamschen Stammbaum wurden sogar alle Frauen ohne Ausnahme
verschont. Von auslésenden Momenten werden namentlich Infektionskrank-
heiten und Uberanstrengung angeschuldigt.

Pathologische Anatomie. Die Ansicht Hoffmanns, es handle sich um eine hereditire
Form der multiplen Neuritis, ist nach den heutigen histopathologischen Erfahrungen
nicht mehr haltbar. Die Sektionsbefunde von Dubreuilh, Marinesco, Siemerling,

.Sainton, Dejerine-Armand-Delille, Gierlich haben gezeigt, daB auch im Riicken-
marke Degenerationen zu finden sind (in den Hinterstringen, evtl. auch in den Seiten-
stréingen, s. Abb. 61), ferner mehr oder weniger deutliche Atrophie der Vorderhornzellen
und Clarkeschen Siulen; daneben konstatierte man zuweilen Entartungen der vorderen
Wurzeln, hinteren Wurzeln, Spinalganglien und ausnahmslos solche der peripheren Nerven.
Die Muskeln endlich werden im Zustande des degenerativen Schwundes befunden (s. u.
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bei der spinalen Muskelatrophie). Manche Autoren heben hervor, dal die degenerativen
Prozesse an der Peripherie ihr Maximum der Intensitdt aufweisen und zentralwirts nach-
lassen, so daB die spinalen Verinderungen als sekundédrer Natur zu bezeichnen seien. Die
klinischen Befunde mit diesen anatomischen in Einklang zu bringen, ist trotzdem nicht
moglich, namentlich hinsichtlich der irrelevanten oder sogar fehlenden Sensibilitdtsstorungen.
Von einer pathologischen Physiologie des Leidens kann darum vorerst noch nicht die Rede
sein, und wir miissen uns mit der bloBen Mitteilung des paradoxen Tatsachenmaterials
begniigen. Nur in einem Falle von Cassirer und Maas war das Riickenmark so gut wie
normal.

Differentialdiagnose. Sie ist im Zusammenhange mit derjenigen der spinalen pro-
gressiven Muskelatrophie im folgenden Abschnitte nachzuschlagen; ferner verweisen wir
auf das bei der ,,névrite hypertrophique et progressive de 'enfance‘ von Dejerine-Sottas
S. 1225 Ausgefiihrte, wo auch die Beziehungen zwischen beiden Affektionen besprochen sind.

Therapie. Sie deckt sich im groflen ganzen mit derjenigen der spinalen
progressiven Muskelatrophie (s. u.). — Doch wird man bei der relativen Gut-
artigkeit und der duBerst langsamen Progredienz des Leidens von chirurgischer
Behandlung (Tenotomie, Sehnenplastik, Arthrodese) groleren Gebrauch machen
und auch ermutigendere Resultate erzielen konnen.

4. Die spinale progressive Muskelatrophie.

a) Klassische Form (Typus Aran-Duchenne).

Historisches. Aran (1850), Duchenne (1854) haben zwar vom Leiden, das ihren
Namen triagt, exakte klinische Schilderungen geliefert, sie hielten jedoch diese Form der
progressiven Muskelatrophie fiir myopathischen Ursprungs. Doch wies schon 1853 Cru-
veilhier auf die bei solchen Fillen zu kon-
statierende Atrophie der vorderen Riickenmarks-
wurzeln hin und vermutete Lésionen der Vorder-
hérner. Erwiesen wurden die letzteren aber erst
1860 von Luys, dem somit die Feststellung der
primér-spinalen Natur dieser Affektion zu ver-
danken ist. [Eine Zeitlang wurde dann die
Diagnose ,,spinale progressive Muskelatrophie‘
so exzessiv mifbraucht (namentlich durch irr-
tiimliche Anwendung auf Falle von Syringo-
myelie, amyotrophischer Lateralsklerose und
Pachymeningitis cervicalis hypertrophica), da
als Reaktion dagegen das Bestreben zutage trat,
das Krankheitsbild schlankweg zu negieren
(P. Marie). Arbeiten von Charcot-Dutil
und Dejerine haben ihm dann wieder zur
allgemeinen Ancrkennung verholfen; allerdings
muBte man bei vorsichtigerer Diagnosestellung
erkennen, daB es sich nicht, wie friiher ange-
nommen, um eine relativ hiufige, sondern um eine recht seltene Krankheit handeclt.

Symptomatologie und Verlauf. Das Leiden befillt fast immer Erwachsene,
und zwar meist zwischen dem 25. und dem 45. Lebensjahre; die iiberwiegende
Mehrzahl der Fille betrifft Méanner. Der Beginn ist ein duBlerst langsamer,
unmerklich, schleichend. Es kann ein Jahr und mehr dauern, bis nennens-
werte Storungen sich entwickelt haben.

Das erste Symptom ist ein fortschreitender Muskelschwund, der in der
Regel an den kleinen Handmuskeln, speziell an denjenigen des Daumenballens
beginnt. Aran hat darauf hingewiesen, dafl diejenige Hand zuerst befallen
werde und auch spéter noch lange vor der anderen ,,im Vorsprunge‘ bleibe,
welche am stirksten in Anspruch genommen sei, also fast immer die rechte,
bei Linkshdndern dagegen die linke. Immerhin erfahrt diese Regel nicht allzu
seltene Ausnahmen! Nachdem Abductor pollicis brevis, Opponens, Flexor
pollicis brevis und Adductor pollicis nacheinander (,,Atrophie individuelle‘)

Abb. 62. Spinale progr. Muskelatrophie.
,Affenhand“. (Nach Jamin.)
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der Atrophie verfallen sind, wird durch die iiberwiegende Aktion des Extensor-
pollicis longus der erste Metacarpusknochen dorsalwirts verschoben, so daB
der Daumen mit den iibrigen Fingern in die gleiche Front zu liegen kommt:
,,Affenhand* (Abb. 62, 64). Auch die Interossei schwinden; drei tiefe Furchen
senken sich zwischen den Mittelhandknochen ein, und bald fallt die Moglichkeit
dahin, die Finger zu spreizen und zu schlieBen. Da ferner die Interossei eine
Flexion der Grundphalangen bei Extension der beiden anderen Fingerglieder

Abb. 63. Spinale progressive Muskelatrophie. (Nach Schénborn und Krieger.)

bewirken, sehen wir infolge ihrer Atrophic gewissetmafen das Negativbild dieser
Fingerhaltung auftreten, also Extension im Metacarpophalangealgelenk bei
starker Beugung in den Interphalangealgelenken (,,Krallenhand*). Wenn mit
fortschreitender Erkrankung auch dic tiefen und oberflichlichen Flexoren sowie
die Extensoren dem Schwunde verfallen, pflegt allerdings die Krallenstellung
aufzuhéren; die Hand wird dann (da gleichzeitig mit den Interossei auch die
Hypothenarmuskulatur atrophisch geworden) als .,Skeletthand‘‘ bezeichnet und
sitzt an einem brettartig platten Vorderarm. Es ist nun fir den ferneren
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Verlauf der Affektion im allgemeinen typisch, da die Atrophie nicht in topo-
graphischer Kontinuitdt, sondern ,sprungweise’ weitergreift. Es kommen
nach (oft sogar schon vor) den Vorderarmen nicht etwa die Oberarme, sondern
die Schultergiirtelmuskeln an die Reihe, vor allem der Deltamuskel, dann auch
die untere Cucullarispartie, die Rhomboidei, die Pectorales, der Latissimus
dorsi, der Serratus anticus major. Die Schultern werden ,lose*, die Arme
baumeln wie Dreschflegel an ihrem Ansatze. Nach und nach wird auch die
Rumpfmuskulatur befallen, die physiologischen Kriimmungen der Wirbel-
sédule missen zur Erhaltung des Gleichgewichtes iibertrieben werden. Auch die
Oberarmmuskeln entgehen auf die Dauer dem Untergange nicht; hier erkranken
gewshnlich zuerst Biceps und Brachialis internus, erst spiter der Triceps.
Es kann endlich zu einem, der ganzen oberen Korperhilfte ein skelettartiges
Aussehen verleihenden Zustande ausgedehntesten
Muskelschwundes kommen, der zu den intakten
UntergliedmaBen einen merkwiirdigen Gegensatz
darstellt. Letztere werden nédmlich entweder gar
nicht oder erst in den allerletzten Stadien des
Leidens atrophisch (wenn wir von verschwindenden
Ausnahmen absehen, bei denen die Beine schon
im Frihstadium ergriffen wurden — Raymond-
Philippe, Hammond). Bemerkenswert ist noch
die Tatsache, daB von den Muskeln der oberen
Korperhilfte die Pars clavicularis des Trapezius
in der Regel am lingsten dem Schwunde widersteht
(,,ultimum moriens*). Die Halsmuskeln werden nur
selten in den Bereich der Erkrankung gezogen; in
solchen Fillen sieht man den Kopf vorniiberfallen,
so daB Kinn und Manubrium sterni sich berithren.
Die hiufigste Atypie gegeniiber dem soeben ge-
schilderten ziemlich stereotypen Verlaufe ist durch
den Beginn an der Schultermuskulatur repri-
sentiert,.

Als terminale Symptomenkomplexe, die
jedoch nur in einer Minderzahl der Fille zur Ent-

Abb. 64. ,,Affenhand<. wicklung gelangen, sind zu erwidhnen: 1. Das Be-
Spinale progr.Muskelatrophie, fallenwerden der Respirationsmuskeln, speziell
(Kant KrankenanstaltAarau.) des Diaphragmas; 2. der Eintritt einer progressiven

Bulbarparalyse, auf deren eingehende Bespre-
chung an anderer Stelle dieses Handbuches hier verwiesen sei.

Die Kklinischen Charaktere der muskuliren Storungen bei der Aran-
Duchenneschen Krankheit sind im ganzen recht gleichartig. Vor allem ist
hervorzuheben, daf3 stets die Atrophie das Primire ist, die Lihmung aber
als deren Folgezustand auftritt. Erst der vom Schwunde ergriffene Muskel
wird funktionsuntiichtig, und auch dies nur in einer mit der sukzessiven Er-
krankung immer zahlreicherer Muskelfasern Schritt haltenden Weise. Das
fritheste funktionelle Symptom ist stets eine leichte Ermiidbarkeit, die all-
mihlich in Parese, dann erst in Paralyse iibergeht. — Mit dem Muskelschwund,
zuweilen schon als dessen Vorlidufer, macht sich das Phinomen der fibrillaren
Zuckungen bemerkbar; am deutlichsten gewéhnlich am Deltoideus, wo man
(bei ruhendem Muskel) unter der Haut ein bestéindiges, von einem Faserbiindel
zum anderen ibergreifendes Spiel faszikulirer Kontraktionen wahrnehmen
kann. Beklopfen, der elektrische Strom, Kalteeinwirkungen steigern diese
eigenartige, wohl als Reizsymptom von seiten der Vorderhornapparate auf-
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zufassende Erscheinung, die mit eingetretener Totalatrophie natiirlich aufhort.
Auch am Daumenballen ist das fibrillire Zucken oft deutlich, hier zuweilen
so stark, daB ein motorischer Effekt (Zuckungen des Daumens) zustande kommt.
Leichtere Grade des fibrilliren Zitterns kommen bekanntlich auch bei
Neurasthenikern vor, und unter dem Einflusse der Kilte sogar bei Gesunden!
— In den atrophischen Bezirken nehmen die Sehnenreflexe ab und erléschen.
— Im Verhéltnisse zum Grade der Amyotrophie steht die quantitative
Herabsetzung der elektrischen Erregbarkeit. Entartungsreaktion
findet sich meistens nur inkomplett (trige Zuckung bei galvanischer Reizung,
erhaltene faradische Erregbarkeit); auch ist es oft ziemlich miithsam, die Stellen
zu finden, von denen aus sie zu erhalten ist, weil wohl fast iiberall ein betrédcht-
liches Kontingent normaler Fasern bis in vorgeriickte Stadien hinein den ent-
arteten beigemischt ist und deren Zuckungsanomalien maskiert. Am ehesten
kommt man am Thenar zum Ziel. Nach Erb kann man in spiten Stadien
mit sehr starken Stromen auch die komplette EAR zur Darstellung bringen.

Es ist noch beizufiigen, daf3, nachdem der ,,Vorsprung®, den gewéhnlich
eine Oberextremitit eine Zeitlang vor der anderen hat, eingeholt ist, die weitere
Ausbreitung in symmetrischer Weise geschieht; ferner, dafl die schleichende
Progression des Leidens den Patienten die Moglichkeit bietet, die noch er-
haltenen Muskeln in instruktiver Weise den Verhdltnissen anzupassen, neue
Synergien auszubilden usw., so daBl es ihnen oft in erstaunlichem MaBe gelingt,
einzelne Verrichtungen mit ihren Skelettarmen noch lange Zeit hindurch leidlich
auszufiihren.

Die Sensibilitidt ist meistens ohne Anomalie. Anésthesie und Hypésthesie
werden am ganzen Korper stets vermiBit, doch kann zuweilen eine gewisse
Druckempfindlichkeit der atrophierenden Muskeln bestehen, konnen -diese
sogar gelegentlich der Sitz spontaner unangenehmer Sensationen sein. Kribbeln
und andere Parasthesien in den Armen werden haufiger verzeichnet; vielleicht
beruhen sie-auf der Zerrung der Nervenstimme durch die als tote Masse am
Plexus lastenden Extremitdten, vielleicht hédngen sie auch mit vasomotori-
schen Storungen zusammen (sehr oft Kilte, Lividitdt, Marmorierung der
Haut, selten hartes Odem der Hand, ,,main succulente* [Marinesco, Deje-
rine]). Von trophischen Phinomenen sind zu erwdhnen: Der Schwund
des subkutanen Fettes und die Verdiinnung der Haut iiber den atrophischen
Partien, sowie die (sehr seltenen) Knochenatrophien und Arthropathien
(Etienne). Ein direkter Zusammenhang dieser Erscheinungen mit dem destruk-
tiven ProzeB in den Vorderhérnern ist wohl denkbar. Die Neigung zu pro-
fusen Schweillen finden wir héufig angegeben. Die Sphinkteren sind
stets intakt, ebenso die Genitalinnervation. Der Gesamtstoffwechsel ist
nach Joh. Miiller nicht wesentlich alteriert, doch kann die vermehrte Schwefel-
sdurebildung als Folge des Eiweiflzerfalls gedeutet werden.

Atiologie. Im Gegensatze zur myopathischen und zur neuralen, sowie zur Werdnig-
Hoffmannschen (infantilen) Varietit der spinalen progressiven Muskelatrophie (s. u.
8. 1214) ist die Aran-Duchennesche Form nur &uBerst selten familidrhereditdir auf-
getreten (Fille von Naunyn, Eichhorst, Hervouet, Striimpell, Charcot, Méryon,
Duchenne, Bernhardt, G. Wilse Robinson, Gowers). Scheint demnach die lle
endogener Momente hier eine geringere zu sein, so hat es auch den Anschein, als spielten
umgekehrt die exogenen Noxen eine bedeutendere. Der Umstand, daB die groBe Mehr-
zahl der Fille Personen der arbeitenden Klasse betrifft, ist nach v. Leyden und Gold-
scheider nicht bloB durch das numerische Ubergewicht der letzteren zu erkliren, sondern
durch die schédlichen Einflisse physischer Uberanstrengung. In dieser Weise kann ja
auch der gewohnliche Beginn an der rechten Hand bei Rechtshindern, an der linken bei
Linkshiéindern (Aran) gedeutet werden. Hammond verzeichnete den atypischen Beginn
an der Wade bei einem Ballettinzer; bei einem Bandweber, der bestéindig den rechten Arm
emporheben muBte, fing das Leiden im rechten Deltoideus an (Ray mond), bei einem Toten-
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griber in der Radialismuskulatur des Vorderarms (Etienne) usw. Schmiede und Weber
sind unter den Opfern des Leidens relativ zahlreich. — Traumen werden beschuldigt in
Fillen von Ziehen, Erb, Friedreich, Ladame, Hoffmann, de Buck, Infektions-
krankheiten in solchen von Eulenburg, Benedikt, Mousson, Anstié u. a. Die auf
Syphilis beruhenden spinalen Muskelatrophien scheinen dagegen, wie wir bei der Differential-
diagnose hervorheben werden, eine Affektion fiir sich zu sein und (entgegen der Ansicht
von Lannois, Fournier, Dana, Hammond) von der Aran-Duchenneschen Affektion
zu trennen. — Wichtig ist die Tatsache, daB eine iiberstandene spinale Kinderlihmung,
die in den Vorderhtrnern des Riickenmarkes einen Locus minoris resistentiae zu setzen
scheint, fiir den spéteren Ausbruch einer spinalen progressiven Muskelatrophie pridispo-
rjieﬁm kann (Raymond, Carrier, Hayem, Seeligmiiller, Oulmont-Neumann,
olly u. a.).

Differentialdiagnose, Es kommen in Betracht:

. 1. Die progressive Dystrophie. Diese beginnt aber in viel fritherem
Alter, ist meist familidr, 148t die Hénde frei, geht haufig mit Pseudohyper-
trophien, nie mit fibrilliren Zuckungen einher usw. (s. o. S. 1180 ff.).

2. Die neurale progressive Muskelatrophie beginnt in der Kindheit
an den peripheren Enden der oberen sowohl als der unteren Extremitdten,
geht nicht auf die Extremititenwurzeln iiber, ist familidr (s. S. 1205 ff.).

3. Die Werdnig-Hoff mannsche Abart der spinalen Muskelatrophie
(s. 8. 1214) tritt im frithen Kindesalter familidr auf, setzt initial an den Muskeln
von Becken, Rumpf und Oberschenkel ein, greift rasch um sich, zeigt deut-
liche Entartungsreaktion usw.

4. Die chronische Poliomyelitis anterior beginnt meistens an den
Beinen, seltener an der Schultergiirtelmuskulatur, lihmt groBere Extremitéten-
abschnitte simultan, EAR und Parese oder Paralyse gehen der Atrophie voraus,
die Ausbreitung ist nicht sprungweise und weniger schleichend.

6. Die syphilitische spinale Amyotrophie (Nonne, Merle, Hoff-
mann, Léri, Raymond) kann sowohl an den Beinen als an den Armen bzw.
kleinen Handmuskeln debiitieren, ergibt anamnestisch luetische Antezedentien,
1iBt evtl. Wassermannsche Reaktion feststellen, hat im allgemeinen nicht
die Tendenz mehr als ein Extremitdtenpaar zu befallen, kombiniert sich oft
mit Tabes (Wilson, Raymond-Huet, Raymond-Rendu usw.) oder pro-
gressiver Paralyse (Rendu, Vigouroux, Laignel-Lavastine usw.) — ist
durch energische antiluetische Behandlung zum Stillstand zu bringen (Nonne).

6. Die amyotrophische Lateralsklerose geht mit Steigerung der
Sehnenreflexe und sonstigen spastischen Phénomenen, spiter mit spastischer
Paraplegie der Beine einher und greift viel rascher um sich.

7. Die Syringomyelie bzw. Gliosis spinalis kann hinsichtlich der
Muskelsymptome Bilder hervorbringen, die denjenigen des Typus Aran-
Duchenne zum Verwechseln dhnlich sind ; die typische dissoziierte Sensibilitéts-
stérung gibt aber den Ausschlag; auch sind die trophischen Stérungen viel
schwerer als diejenigen, die evtl. bei spinaler Muskelatrophie zur Beobachtung
kommen. ' .

8. Spondylitis bzw. Pachymeningitis hypertrophica cervicalis.
Beide Zustdnde konnen gleichfalls zundchst progressive Atrophien im Bereiche
beider Oberextremititen verursachen, die den Aran-Duchenneschen in
ihrer Erscheinungsweise vollig entsprechen. Aber neuralgiforme ,,Wurzel-
schmerzen® und Sensibilitdtsstérungen werden dabei schon in Friithstadien
nicht vermiBt, evtl. finden sich auch Druckempfindlichkeit der Wirbelsdule und
Steifhalten des Halses und spiter werden dann Kompressionsphénomene in
Form spastischer Erscheinungen an den Beinen, Blasenstorungen usw. be-
merkbar.

9. Die professionellen Paresen (Trommlerlihmungen, Zigarrenwickler-
lahmungen usw.) konnen zu einer ,,Atrophie individuelle” einzelner kleiner
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Handmuskeln fithren, die sich jedoch cessante causa in Bilde als nicht
progressiver, vielmehr regressiver Natur herausstellen. Beim haufigen eins
seitigen Beginne der spinalen Muskelatrophie miissen diese Zustinde bei der
Differentialdiagnose immerhin im Auge behalten werden.
10. Gewisse seltenere Formen der Bleilahmung, bei denen vor
den Radialismuskeln die kleinen Handmuskeln von Léhmung und Atrophie
befallen werden, bieten ebenfalls eine gewisse Ahnlichkeit mit dem Typus Aran-
Duchenne dar (Mébius, Remak, Mme. Dejerine), um so mehr als sie oft
bilateral sind. Besonders zur Atrophie disponiert sind in solchen Fillen der
Abductor pollicis brevis und der Interosseus dorsalis primus. Man achte auf die
Antezedentien (Beruf, Bleikolik) und auf die objektiven Zeichen des Saturnis-
mus (Bleisaum, Tremor, harter Puls, Andmie usw.).— Schwund der kleinen
Handmuskeln kommt iibrigens auch auf Grund anderer Intoxikationen vor
(Arsen-, Alkohol-, Schwefelkohlenstofflahmungen).
Pathologische Anatomie. Das anatomische Substrat des Leidens besteht in einer
ro%zessiven sklerotisch-pigmentosen Atrophie der Vorderhornzellen in den den erkrankten
uskeln korrespondierenden Riickenmarksabschnitten. Mit dieser Atrophie, an die sich
ein gewisses Mafl reaktiver Gliose anschlieBt, geht natiirlich ein Schwund der peripheren
motorischen Neurone Hand in Hand und die Muskulatur zeigt das histologische Bild des
sekundéren Muskelschwundes (Reduktion des Fibrillenkalibers, korniger oder fettiger Zer-
fall des Sarkoplasmas, leere Sarkolemmschlduche mit vermehrten Kernen, Proliferation des
septalen Bindegewebes, evtl. miBige Fettinfiltration und einzelne hypertrophische Fasern).
In der weiBen Substanz des Riickenmarkes findet man zuweilen ebenfalls Degenerationen,
und zwar entweder nur in den Vorderseitenstranggrundbiindeln (,,endogene‘* aus dem
Vorderhorne stammende Fasern), oder aber auch im Pyramidenareale. Letzterer Befund
deutet auf Beziechungen zur amyotrophischen Lateralsklerose hin. Man nimmt an, da8 in
derartigen Fillen nur deshalb keine Spasmen in die Erscheinung getreten sind, weil die
?mmidenaffel.{tion bei bereits zugrunde gegangenen Vorderhornzentren sich einstellte.

nsere Kenntnisse von der Histopathologie der Affektion sind namentlich durch die Studien
von Clarke, Hayem, Charcot-Joffroy, Vulpian, Pierret, Troissier, Striimpell,
Hoffmann, P. Marie und Raymond geférdert worden,

Prognose und Therapie. Die Prognose hinsichtlich einer Heilung oder
auch nur eines definitiven Stillstandes ist durchaus schlecht. Immerhin ist
die Progression des Leidens eine fast immer sehr langsame, seine Dauer kann
Jahrzehnte betragen und direkte Bedrohung des Lebens (Atemlihmung, Bulbéir-
paralyse) ist recht selten — dies alles in schroffem Gegensatze zur amyotrophi-
schen Lateralsklerose. — Unter den Behandlungsmethoden, die geeignet
erscheinen, den Prozef zu verlangsamen und zeitweise aufzuhalten und die
funktionelle Kompensation, von der oben die Rede war, zu unterstiitzen, ver-
dient eine sehr m#Bige und vorsichtige Ubung und Massage der noch nicht
ergriffenen Muskeln an erster Stelle angefiihrt zu werden. Auch labile Kathoden-
galvanisation mit schwachen Stromen kann an denselben Muskeln von
giinstigem, Erfolge sein — doch hiite man sich, um nicht Schaden zu stiften,
vor allen energischen MaBnahmen (auch Faradisation) und lasse vor allem
die bereits erkrankten Muskeln vollkommen in Ruhe. In zweiter Linie kommt
stabil galvanische Einwirkung auf das Riickenmark in Betracht, am besten
nach den von Erb empfohlenen Prinzipien. Mit schwachen, stabilen Strémen,
die allmihlich , eingeschlichen‘‘ werden, durchstrémt man die erkrankten Riicken-
markspartien mit Hilfe groBer auf Riicken und Brust oder Bauch applizierten
Elektroden sukzessive in dorsoventraler und in ventrodorsaler Richtung. Auch
die Léngsdurchstromung des Riickenmarkes (Elektroden am Nacken und am
Kreuze) ist zu versuchen. Von inneren Medikamenten empfehlen Gowers
und Brown angelegentlichst zunichst tégliche, spéter seltener werdende
Strychnininjektionen (Y/,—1'/, mg pro dosi et die); andere Autoren haben
dagegen davon nur MiBerfolge gesehen. Die friiher viel angewandten Kuren
mit Argentum nitric. und Secale cornutum sind sicher vollkommen zwecklos.
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Badekuren und Hydrotherapie vermogen ebensowenig auszurichten. — Nach
Oppenheim soll das Rauchen untersagt werden, wihrend gegen miBigen
AlkoholgenuB8 nichts einzuwenden sei.

b) Infantile Abart (Typus Werdnig-Hoffmann).

Diese sehr seltene Form der spinalen progressiven Muskelatrophie (es sind seit den
grundlegenden Arbeiten Werdnigs — 1891 — und J. Hoffmanns — 1893 — nur ca.
40 Fille bekannt geworden) hat nach den Untersuchungen von Hoffmann, Bruce,
Bruns und Armand-Delille ein anatomisches Substrat, das demjenigen des klassischen
Typus durchaus konform ist, unterscheidet sich jedoch von letzterem durch folgende
Kriterien : :

1. Das iiberwiegend heredofamiliire Vorkommen; erratische Fille (Bruns, Bruce)

stellen Ausnahmen dar.

2. Der Beginn im frithen Kindesalter (gzewohnlich gegen Ende des ersten Lebensjahres).

3. Topographie und Ausbreitung der Atrophien. Man bemerkt an solchen Kindern

zunéchst Schwiche und Atrophie (letztere kann durch iiberreichliches Unterhaut-
fettpolster maskiert sein) an den Becken- und Riickenmuskeln, bald auch an der
Tleopsoas- und Quadricepsmuskulatur. Spiter kommen die Muskeln des Schulter-
giirtels und des Halses (mit EinschluB der vom Acecessorius versorgten Gebilde!)
an die Reihe und schlieBlich riickt von den Extremititenwurzeln der Muskel-
schwund nach deren Peripherie vor. Die Atrophien sind stets symmetrisch. Nach
Bruns ist dabei die Beweglichkeit von Handen und FiBen oft besser erhalten,
als man es nach der zuweilen exzessiven. Atrophie erwarten sollte. Bulbérparalytische
. Storungen konnen sich terminal anreihen (Werdnig), doch ist dies nur selten der
Fall; noch seltener setzt die Krankheit bereits mit solchen ein (Fazio, Londe).
4. Die rasche Progression und die schlechte Prognose quoad vitam. Nach 1—6 Jahren
sterben die Kinder, gewohnlich an Bronchopneumonien. Nur ausnahmsweise
(Bruns) wird ein Alter von 15 Jahren erreicht; die meisten Patienten iiberleben
das vierte Lebensjahr nicht.

5. Das in den meisten Fillen vermerkte Fehlen von fibrilliren Zuckungen und Vor-

kommen kompletter Entartungsreaktion.

6. Die gelegentliche Entstehung von Deformitiiten (Kyphoskoliose, Pes equino-varus).

C. Weitere heredofamiliiire Organopathien des
Nervensystems.

1. Allgemeines.

Die im vorhergehenden Kapitel besprochene Dystrophia musculorum pro-
gressiva ist eines der besten Paradigmen einer heredofamiliéren Affektion;
die isolierten, ,erratischen Fille jenes Leidens imponieren als besondere
Atypien. Heredofamiliir sind auch die progressive neurale Muskelatrophie
und der Werdnig-Hoffmannsche Typus der spinalen Amyotrophie. In
diesem Kapitel sollen nun die anderen organischen Affektionen des Gesamt-
nervensystems Besprechung finden, auf die jenes Epitheton paft. Nun gibt
es kaum eine Nervenkrankheit organischer oder funktioneller Natur, die nicht
gelegentlich familiar auftritt., Wir diirfen aber nicht ohne weiteres von , fami-
lisren Abarten* all dieser Affektionen sprechen, wie es z. B. Massalongo
tut. Es ist vielmehr unerlaBlich, sich stets dariiber Rechenschaft zu geben,
daB der Begriff einer echt heredofamiliiren Affektion noch andere Kriterien
involviert. Und' erst diese Kriterien (sie konnen einzeln oder vereint
neben der Heredofamiliaritat zu finden sein) stempeln jene Affektionen
zu eigentlichen Stammbaumkrankheiten und Erbiibeln, oder, besser
gesagt, zu pathologischen, die Signatur der Degeneration tragenden Varietiten
der Spezies.
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Es lassen sich (nach Londe, Jendrdssik, Higier, Bing) jene Gesetz-
méBigkeiten in vier Satzen formulieren:

1. Diese Krankheiten befallen in der Regel mehrere Mitglieder der gleichen
Generation, und zwar vorwiegend mit iibereinstimmendem Krankheitstypus
(homologe Hereditat).

2. Sie treten bei den Mitgliedern derselben Generation meist ungefahr im
gleichen Alter auf (homochrone Hereditit).

3. Sie sind nicht auf dulere Einwirkungen wéhrend des intra- oder extra-
uterinen Lebens zuriickzufiihren (Traumen, Intoxikationen, Infektionen), in
derartigen Einwirkungen kann hochstens ein auslésendes Moment erblickt
werden, die Schiadigung betraf schon den Keim (endogene Grundlage).

4. Sie sind in der Regel, vom Momente des Einsetzens an, durch ein oft
unaufhaltsames Fortschreiten ausgezeichnet (Progressivitit).

Zu diesen vier Punkten erscheinen einige nihere Bemerkungen erforderlich.

Homologe Hereditit. Diesem Vererbungstypus begegnet man zwar in der
iiberwiegenden Majoritit aller Beobachtungen heredofamilisrer Affektionen; es
kommen aber auch Ausnahmen vor (Higier, Gardner, v. Rad usw.), bei denen
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Abb. 65. Stammbaum einer Familie mit hereditidrer Ataxie.
@ erkrankt, O gesund, " minnlich, Q weiblich, (?) Geschlecht nicht angegeben.

in einer Familie mehrere Typen heredofamilidrer Nervenkrankheiten zusammen-
treffen (heteromorphe, heterologe Hereditdt, ,hérédité dissimilaire*). Solche
»panachierten Erkrankungsgruppen“ (Bing) fallen neben anderen, spiter
anzufiihrenden Argumenten fiir die Auffassung der gesamten Gruppe
der heredofamilidren Nervenkrankheiten als pathogenetische Ein-
heit schwer in die Wagschale. — , Erratische* Fille haben nichts Verwunder-
liches. Isoliert muB ja die Affektion an der Wurzel eines jeden familien-
kranken Stammbaumes zunéchst einmal aufgetreten sein; bei den ,,erratischen
Fillen tritt nun eine derartige erstmalige Erkrankung, die zum Ausgangspunkt
familisrer Degeneration werden kann, vor unsere Augen. Die grofiten patho-
logischen Stammbédume liefern Nationen, wo im allgemeinen kinderreiche Ehen
haufig sind; in Liandern mit durchschnittlich kleiner Kinderzahl (Frankreich)
ist dagegen die Ausbeute an erratischen Fillen eine hohe.

Homochrone Hereditit. Fiihren wir einige Beispiele an: Hereditire
Ataxie: Beobachtung von Friedreich — vier Geschwister bei 16, 14, 15 und
13 Jahren erkrankt; Beobachtung von Ritimeyer — drei Geschwister bei
6'/;, 71/, und 7; andere Beobachtung von Friedreich — drei Geschwister durch-
weg bei 13 Jahren; Beobachtung von Holmes — vier Geschwister zwischen
33 und 40. — ,,Spastische Familien*: Seeligmiiller — vier Geschwister
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zu 3/; Jahr erkrankt; Souques — zwei Geschwister bei 4 und 5; Bernhardt —
fiinf Geschwister Anfang der 30er Jahre; Koshewnikoff — zwei Geschwister
bei 7 Jahren erkrankt usw. usw.

Ausnahmen sind aber nicht gerade selten, es sind jedoch hier und da
plausible Erklirungen geliefert worden (Herunterriicken des Erkrankungs-
alters beim einen Geschwister durch den schwichenden EinfluB einer exogenen
Schiadigung, z. B. Infektionskrankheit — Tooth — oder durch eine sich
auf gréBere Bezirke der Nervenzentren erstreckende, anatomisch nach-
weisbare, angeborene Minderwertigkeit, Hypoplasie — Nonne).

Bei Beobachtungen, die sich iiber mehrere Generationen erstrecken, bemerkt
man ferner, dafl von Homochronie fast nur in bezug auf einzelne Generationen
bzw. einzelne Geschwistergruppen die Rede sein kann, im allgemeinen aber
das Leiden sich von Generation zu Generation immer frither ein-
stellt. Bei der Betrachtung des Stammbaumes einer Familie mit Heredoataxie
(Brown) bemerken wir dies, wie Abb. 65 zeigt, in deutlichster Weise. Betrug
bei der ersten Generation das Erkrankungsalter 46 Jahre, so riickt es bei der

Abb. 66. Stammbaum einer Familie mit progressiver Muskelatrophie.

@ erkrankt, O gesund, ' miinnlich, Q weiblich, & in frither Kindheit gestorben,
(O) noch in frither Kindheit befindlich.

zweiten auf eine Mittelzahl von 39'/y, bei der dritten auf eine solche von 29,
dann auf 22 und endlich auf 7 Jahre herab. DaB ein Kind spiter erkrankt
als der erkrankte Erzeuger, kommt nur sehr selten vor; hier unter 24 Fillen
blo dreimal. Typisch sind dagegen Reihen wie diese: 46—40—35—14 oder
46-—40—28—18 usw. — Vgl. auch den nach einer Eichhorstschen Publikation
konstruierten Stammbaum auf Abb. 66; er betrifft eine Familie mit progressiver
Muskelatrophie. Ahnliches wurde bei einigen der im nichsten Kapitel zu
besprechenden familiaren Dyskinesien konstatiert: Chorea hereditaria (Heil-
bronner, Curschmann), Tremor essentialis heredofamiliaris (Liégey,
Héabler, Raymond, La Roche u. a.). — Aus diesem Herunterriicken des Er-
krankungsalters von Generation zu Generation schlieBen wir, da die betreffen-
den Affektionen auch als Krankheit einer Deszendentenlinie (nicht nur als solche
des einzelnen) einen progressiven und schwer degenerativen Charakter haben.
Diese Auffassung wird oft bestitigt durch die Feststellung einer von Genera-
tion zu Generation zunehmenden Morbiditdt. Auf Abb. 65 findet
man sie z. B. fiir die Kinder der ersterkrankten Stammutter = 27,29/, die
dritte Generation weist 30,4, die vierte 40,7%/, auf. Beim einzigen mit Nach-
kommenschaft versehenen Mitgliede dieser Generation sind aber alle beiden
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Kinder erkrankt. Vgl. auch Abb. 66. Oft begegnet man ferner als weiterer
Parallele zum Herunterriicken des Erkrankungsalters der von Generation
zu Generation zunehmenden Schwere der Symptome (Souques,
Newmark, Gardner).

Endogene Grundlage. Krankheiten, die trotz des gehauften Auftretens
innerhalb derselben Familie auf exogene Momente zu beziehen sind (z. B.
wiederholtes Auftreten Littlescher Krankheit bei den Kindern einer Mutter
mit engem Becken und sehr schweren Geburten) gehoren nicht in den Rahmen
der heredofamilidren Leiden. Letzteres Pridikat gebiihrt vielmehr ausschlieB-
lich Zustéinden, deren Vorbedingungen schon in der Ei- und Samenzelle der
Erzeuger gegeben sein oder mindestens durch die Kopulation dieser Form-
elemente zustande kommen muBten, so dal sie die Teilungsprozesse im Sinne
einer abweichenden Anlage bestimmter Teile beeinfluBten. Aus experimentellen
Arbeiten (Loeb, Fischer, Mathews, Féré) wissen wir, daB physikalisch-
chemische Einwirkungen ,,variierend* auf die Ontogenese einwirken koénnen;
der letzterwihnte Autor hat namentlich eine teratogene Aktion hinsichtlich
des entstehenden Nervensystems durch Einwirkung von #therischen Olen
und Alkoholen auf Hiihnereier erzielt. So erklart sich moéglicherweise der Ein- .
fluB des elterlichen Alkoholismus auf das erstmalige Auftreten einiger (von
da an spontan weiter vererbbarer) heredofamiliarer Leiden. Andere der-
artige ,,blastophthorische Momente sind: Elterliche Konsanguinitét,
héheres Alter der Erzeuger, groBe Altersunterschiede beim Eltern-
paar (Kollarits, Jendrédssik); dagegen spielt die konstitutionelle
Syphilis, deren teratogene Aktion im iibrigen notorisch ist, eine nicht ganz
zu leugnende, aber doch auffallend zuriicktretende Rolle bei der Entstehungs-
geschichte heredofamilidrer Degeneration, und ganz hypothetisch bleibt Massa-
longos’ Hinweis auf den evtl. EinfluB von Infektionskrankheiten und Stoff-
wechselanomalien eines Ascendenten auf die vererbbaren HEigenschaften seines
Keimplasmas. In einer gewaltigen Anzahl von Fallen kénnen wir uns iibrigens
iiber die Art und Weise der initialen Schadigung auch nicht vermutungsweise
aulern. '

Man sollte nun meinen, die ,,Kontinuitit des Keimplasmas* (Weismann)
erheische eine gleichméBige Affektion der ganzen Descendenz. Aber wir sehen
ja zuweilen in ein und derselben Geschwistergruppe gesunde und kranke
Glieder anscheinend regellos nebeneinander. Ja es kann sogar, nach mehreren
durchaus normalen Generationen, das Leiden des Stammvaters bei einem
fernen Descendenten sich durch atavistischen Riickschlag wieder offenbaren
(latente Vererbung). Vgl hierzu unsere Abb. 65 u. 66. ~Das bemerkens-
" werteste Bejspiel ,,latenter Vererbung diirfte der von Konrad Frey mit-
geteilte Stammbaum, einer groBen Gruppe von Friedreich-Kranken aus
einem schweizerischen Juradorfe darstellen. Aus den Kirchenbiichern usw.
konnte der Autor deren gemeinsame Abstammung von einem Ahn aus dem
16, Jahrhundert nachweisen, bei dessen auf 6 Seitenlinien verteilten Nach-
kommen das Leiden erst in der 11. und 12. Generation sich eingestellt hatte,
obwohl in den zwischenliegenden Geschlechtern konsanguine Ehen mit ,,Ahnen-
verlust” und Angaben iiber schweres Potatorium usw. vielfach verzeichnet
sind. Zur Erklarung des abweichenden Verhaltens innerhalb einer Geschwistet-
gruppe mufl man nun zu derjenigen Uberlegung greifen, die auch iiber die bei
normalen Geschwistern stets vorhandenen Verschiedenheiten hinweghelfen
muBl: Es kann bald das viterliche, bald das miitterliche Keimplasma bei der
Kopulation priaponderieren; jene elterlichen ,,Erbmassen‘ enthalten aber
selbst wieder die Eigenschaften ihrer beiderseitigen Ascendenten in einer
Mischung, die in den verschiedenen Keimzellen desselben Individuums nicht
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dieselbe ist. ZahlenmiBige Proportionalititen (entsprechend den vom Botaniker
G. Mendel aufgestellten Gesetzen) hat man bei heredofamiliiren Nerven-
krankheiten bis jetzt kaum finden kénnen. Freilich ist das vorliegende genea-
logische Material ungeniigend; wir sollten, um, feststellen zu konnen, ob fiir
die erste Filialgeneration aus der Verbindung eines Myopathikers oder Hereditar-
ataktischen und einer gesunden Frau die ,,Uniformitétsregel*“ und fiir die zweite
Filialgeneration die ,,Alternanzregel Geltung hat, nicht bloB Stammbaume,
sondern vollstindige Ahnentafeln haben (wobei fiir jedes Familienmitglied
alle Ascendenten bis mindestens zu den 16 UrurgroBeltern zu finden wiren,
nebst zuverlassigen Notizen iiber deren Gesundheitszustand). Und dabei wiirden
auch die kinderreichsten Familien viel zu kleine Zahlen liefern, als dafl etwaige
numerische GesetzmiBigkeiten im Verhaltnisse zwischen normalen und ab-
normen Mitgliedern sich geltend machen kénnten, wie es bei der Nachkommen-
schaft einer Pflanze oder allenfalls noch eines rasch und massenhaft sich ver-
mehrenden Tieres, z. B. der Maus, der Fall ist, wobei nach den Prinzipien der
Wahrscheinlichkeitsrechnung der Faktor des Zufélligen mehr oder weniger
in Wegfall kommt. AuBerdem muB man aber hervorheben, dal das krank-
hafte familiare Merkmal in jenen pathologischen Varietiten im Mendelschen
Sinne als ,,dominant*, der Normaltypus aber als ,,rezessiv‘‘ zu bezeichnen ist,
daher auch der im Verlaufe der Descendenz sich offenbarende progressive,
,,degenerative** Charakter der Affektion. ,,Degeneration‘‘ ist ja nach Daven-
port auf Konvergieren rezessiver Erbeinheiten von vaterlicher und miitter-
licher Seite zuriickzufiihren. So erklirt sich auch der blastophthorische Einfluf3
der elterlichen Konsanguinitat (s. o.).

Progressivitit. Dieses Kriterium, das den ,,progressiven Muskelatrophien®
ihren Namen gab, kommt auch allen Affektionen zu, welche wir in diesem
Kapitel behandeln werden. Hier liegt ihm stets ein fortschreitender Untergang
nervosen Parenchyms zugrunde, gewéhnlich kombiniert mit zunehmender
Sklerose der ergriffenen Territorien. (Spiter werden wir der Progressivitit
noch bei der Huntingtonschen Chorea, der Unverrichtschen Myoklonie,
der Wils onschen Linsenkernentartung usw. begegnen.) Man nimmt seit Londes,
Higiers und Jendr4ssiks Arbeiten an, daB ein Teil der Familienglieder eine
,;mangelhafte Lebenskraft, eine ,,von vornherein widerstandsschwache* Or-
ganisation bestimmter Gebiete des Nervensystems mit auf die Welt bringt,
welche jene Gebilde zu allmihlichem degenerativem Untergange pradisponiert
(,,Abiotrophie* nach Gowers). Die Progredienz kann natiirlich ein Ende
etreichen, sobald die hereditire Anlage erschopft ist. ,,In manchen Familien*,
schreibt Jendréssik, , kommen auffallende Merkmale vor. Die einen ver-
lieren vorzeitig ihre Haare, bei anderen degenerieren die Pyramidenbahnen®;
Adler spricht von ,,angeborener Kurzlebigkeit einzelner Teile des Nerven-
systemes*, Catdéla und Raymond von ,primaturer Senescenz®, Edinger
von ,,Aufbrauch®, Bing von ,,Abniitzung‘‘ kongenital minderwertiger Systeme.
Die beiden letzteren Autoren denken im Sinne von Edingers ,Ersatztheorie®
an eine ungeniigende Ersatzmdoglichkeit, welche abiotrophischen Gewebsteilen
fiir die bei der Funktion verbrauchten Substanzen geboten ist.

Die pathogenetische Einheitder heredofamilidren Gruppe der Ner-
venkrankheiten, fiir die schon die oben angefiihrten ,,panachierten Erkran-
kungsgruppen‘‘ sprechen, geht noch aus zwei weiteren Eigentiimlichkeiten hervor:

1. Die bei allen Einzeltypen heredofamiliirer Organopathie des Gesamt-

nervensystems hiufige Kombination mit angeborenen Defektzustiinden
und MiBbildungen.

Bei der progressiven Muskelatrophie wurde diesem Faktor bereits die
gebiihrende Beriicksichtigung zuteil. Er hat aber auch fiir die in diesem Kapitel
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zu besprechenden Affektionen Geltung, sowie fiir die der heredofamilidren
Krankheitsgruppe sich unterordnenden Dyskinesien. Man kann z. B. bei
hereditdren Ataxien Hypospadie finden (Cassirer), Asymmetria facialis
(Nonne), ,,mongoloide‘‘ Gesichtsbildung (s. o. S. 1164) bei fehlender Idiotie
(Gianelli-Levi), Anomalien des spinalen Zentralkanals (Friedreich, Deje-
rine-Letulle, Ormerod, Pitt, Smith, Mirto), Ektopie der grauen Riicken-
marksubstanz und Fehlen des Septum, posticum (Perrero), Rachischisis (Bing);
bei heredofamilisren spastischen Affektionen Knochenverinderungen (Merz-
bacher), auffallende Kiirze der Hinde und Fiile (Jendréassik); bei Thomsen-
scher Krankheit ogivalen Gaumen, Gesichtsasymmetrie, Ohrlippchenver-
wachsung (Brissaud, Bauer, Gy) oder angeborene Muskeldefekte (Beth-
mann, VoB). Eine meiner Patientinnen war dic Tochter cines Mannes mit
beiderseitigem angeborenem Klumplu§i.
Bei allen Formen kommt Syndaktylie
(s. Abb. 67) nicht selten vor.

2. Die Tendenz aller heredodegenera-
tiven Nervenkrankheitstypen zur
Bildung von Miseh-, Ubergangs-
und atypischen Formen.

Die Kombination von Muskeldystro-
phie mit hereditirer Ataxie stellten
Jendréssik, Biumlin, Jastrowitz,
Ghilarducci, Kollarits und Bing
fest (letztere beiden auch pathologisch-
anatomisch). Bertolotti beschreibt die
Vergesellschaftung von neuraler Muskel-
atrophie, Opticusatrophie, Idiotie und
bulbéaren Stérungen bei einer Geschwister-
gruppe. Ein Fall von Menzel stellt ein
Mittelding zwischen spastischer Spinal-
paralyse und cerebellarer Heredoataxie
dar. Higier schildert dic Kombination
von spastischer familidrer Paraplegie,
Opticusatrophie und Ataxie; Kollarits
diejenige von Friedreichscher Krank-

Abb. 67. Syndaktylie der Zehen II u. ITL.

Nervenambulator. der Univ. - Poliklinik
heit und Huntingtonscher Chorea, ( Basel.)

von Dystrophie und familidrer spasti-
scher Spinalparalyse; Bielschowsky diejenige von cevebellarer Heredoataxie
und amaurotischer Idiotie usw.

Noch haufiger als diese eigentlichen Mischformen sind diejenigen Beob-
achtungen, bei welchen nur dieses oder jenes Symptom vom klassischen Bilde
des betreffenden nosologischen Typus abweicht — etwa ein Dystrophiker leichte
Sensibilitdtsstorungen darbietet oder ein Friedreich-Kranker Augenmuskel-
paresen. Ja, man kann sagen, dafl innerhalb der heredofamilidren Krankheits-
gruppe reine Fille (,,Schulfalle) ziemlich sclten sind. Durch derartige Uber-
gangsformen werden die Grenzen zwischen den cinzelnen Krankheitstypen
in fast kontinuierlicher Weise iiberbriickt (Higier, Bing). Sind wir auch
genotigt, an einzelnen, relativ wohlumschriebenen Typen als didak-
tischen Orientierungspunkten festzuhalten, so finden wir doch
zwischen diesen einzelnen Typen flieBende Uberginge, wie sie
gewill in keinem anderen Gebiete der Nosologie vorkommen.

Handbuch der innercn Medizin. 2. Aufl. Band V. 78
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2. Die hereditir-familiiren Ataxien.

Seit den grundlegenden Arbeiten des Heidelberger Klinikers Friedreich
(1861 und 1863) haben die hereditiren und familidren Ataxien stets das drzt-
liche Interesse lebhaft in Anspruch genommen. Von ihrem Entdecker urspriing-
lich irrigerweise als Abart der Tabes, von anderen Forschern als der multiplen
Sklerose nahestehend aufgefallt, mulBiten sie schlieflich doch allgemein als
Zustinde anerkannt werden, die von jener Affektion vollkommen zu trennen
sind und das eigentliche Paradigma primidrer familidrer Systemdegenerationen
reprisentieren. Pathologisch-anatomisch hat das Studium der hereditaren
Ataxien fiir die Lehre der kombinierten Systemerkrankungen prinzipielle Be-
deutung erlangt (Kahler und Pick); heredititstheoretisch hat es uns die
Eigentiimlichkeiten degenerativer Stammbsdume in klarster Weise offenbart
(s. 0. S. 1214 ff.); semiologisch hat es eine Reihe interessanter Fragen aufgerollt,
physio-pathologisch zur Erforschung der Genese von Koordinationsstérungen
wertvolles Material geliefert. In neuerer Zeit ist die Abtrennung mehr oder
minder autonomer nosologischer Abarten vom typischen, klinisch und ana-
tomisch wohlfundierten Bilde der ,Friedreichschen Krankheit‘ postuliert
worden (Marie, Dejerine-Sottas). Bevor wir jedoch auf jene niher ein-
gehen, wollen wir uns mit der Symptomatologie und dem Verlaufe der , klas-
sischen’ Formen vertraut machen.

a) Friedreichsche Krankheit (spinale Heredoataxie).

Der Entdecker des Leidens hatte als dessen klinisches Kriterium, die Storung
der Bewegungsassoziation bezeichnet, die sich in sehr allmahlichem Verlaufe
entwickele, von der unteren auf die obere Korperhilfte iibergreife, konstant
auch zuletzt die Sprachorgane erfasse — dabei aber mit ungestérter Sensibilitit,
vollstindiger Intaktheit der Sinnesorgane und cerbralen Funktionen und ohne
Sphinkterenlihmungen und trophische Stérungen verlaufe. Als gelegent-
liche Erscheinungen erwihnte er Verkriimmungen der Wirbelsdule, Schwindel-
gefiihle und Nystagmus. — Trifft diese Charakteristik im groBen ganzen auch
heute noch zu, so sind doch unsere Kenntnisse von den Symptomen des Leidens
wesentlich bereichert worden. Betrachten wir nun diese letzteren im einzelnen
der Reihe nach.

a) Motilitdtsstérungen.

Das fundamentale Symptom ist die statische und lokomotorische
Inkoordination, die sich aus kaum merklichen Anfingen progressiv bis
zu den héchsten Intensititsgraden steigert und fast ausnahmslos zuerst die
Beine, erst spiter die Arme ergreift. Die Eltern eines solchen Kindes, das
gewohnlich friih und gut gehen gelernt hat, aber mit der Zeit {iber Miidigkeit
in den Untergliedmaen, zu klagen anfingt, bemerken, dal sein Gang nach und
nach unsicher, breitbeinig, schlenkernd wird; es gesellt sich aullerdem ein
,,Wackeln im Kreuz* dazu, wodurch das Bild von Charcots ,,démarche tabéto-
cérébelleuse‘* zur vollen Ausbildung gedeiht. Mehr und mehr kommt es zur
torkelnden Gangart des Schwerbetrunkenen, bis endlich der exzessive Grad
der Ataxie die Fortbewegung iiberhaupt nicht mehr gestattet und den Patienten
dauernd ins Bett bannt. Gleichzeitig mit der lokomotorischen hat sich die
statische Inkoordination entwickelt: der Koérper schwankt auch bei ruhigem
Sitzen hin und her, jedes frei gehaltene Glied, auch der Kopf, gerit in unregel-
miBige Oscillationen. Daf, wie P. Marie u. a. behaupten, das Rombergsche
Symptom meistens fehle, widerspricht meinen Erfahrungen; ich habe es aus-
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nahmslos gefunden (in ca. 35 Fillen); hier und da war die Steigerung des
Schwankers freilich nicht so intensiv, wie ich es vermutet hitte. — Intentions-
schiitteln, nach Art desjenigen bei multipler Sklerose, ist eine nicht ganz gewshn-
liche Erscheinung.

Uberaus hiufig sind dagegen die choreiformen Bewegungen, die jedoch
an Intensitit hinter den Phinomenen der infantilen, chronischen, postapoplek-
tischen Chorea usw. fast immer zuriicktreten. Bald handelt es sich um ein

Abb. 68. Cerebellare Ataxie bei Friedreichscher Krankheit.
(Aus dem Nervenambulatorium der Universitdtspoliklinik Basel.)

besténdiges Spielen der Kinger, bald um eine Muskelunruhe des Halses oder
des Facialisgebietes. Ich konnte sie auch gelegentlich nur im oberen Augenlide
konstatieren. Athetoide Bewegungen beschrieb Chauffard.
Muskellahmungen an den Extremititen werden als Seltenheiten ver-
offentlicht (Soca, Dreschfeld, Musso, Hodge, Whyte, Besold, Griffith,
Bramwell); ich mochte bezweifeln, daB es sich dabei immer um unkompli-
zierte Fille Friedreichscher Krankheit handelte, da ich in einer eigenen
derartigen Beobachtung der Kombination mit progressiver Muskel-
atrophie die Schuld geben konnte. Am ehesten scheinen einerseits die Interossei

8%
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der Hinde, andererseits die Peronealmuskulatur von atrophischer L&éhmung
ergriffen werden zu konnen. Die Moglichkeit, daB es sich um das Korrelat
neuritischer Prozesse handelt, ist zuzugeben. Solche sind (namentlich im
Ischiadicus von Friedreich-Kranken) zuweilen autoptisch konstatiert worden
(Friedreich, Riitimeyer, Guizzetti, Mirto, Bonnus, Mackay usw.). —

Sprachstérungen fehlen in fortgeschrittenen Fillen fast nie. Die Worte
werden langsam, schwerfallig, oft leicht skandierend und explosiv vorgebracht;
zogernde, hiasitierende Sprache. Zuweilen wurde ein héaufiges Umschlagen
in Fistelstimme (,,Bitonalitit*) konstatiert , (Dejerine-Thomas, Bing).
Artikulationsstérungen beim Aussprechen bestimmter Buchstaben (L, K, V, I)
hebt Soca hervor.

Unter den okuliren Symptomen nimmt der Nystagmus durch seine groBe
Konstanz die erste Stelle ein. In den Frithstadien der Krankheit fehlt er aller-
dings meistens; gewohnlich erscheint er nach 3—5jihrigem Bestande, zuweilen
erst spiter, nur sehr sel-
tene Fille lassen ihn ganz
vermissen. Es handelt sich
fast nie um einen stati-
schen, also auch in der
Ruhe vorhandenen, son-
dern in der Regel um einen
dynamischen Nystag-
mus horizontalis, der
durch das Seitwartsblicken
ausgelost wird.  Nach
Rouffinet sollen die ein-
zelnen Bulbusoscillationen
ausgiebiger, aber weniger
zahlreich sein als beim
Nystagmus der Sclérose en
plaques. — Augenmuskel-

Abh Friodreich s lahmungen sind &uBerst
. 69. ,,Friedreichscher Yo selten (Erlenmeyer, Go-
(Beobachtung aus der Basler medizinischen Klinik.) wer s,( Men del,y Orme-

rod, Baumlin).

p) Reflexanomalien.

Die Sehnenreflexe und Knochenreflexe sind in den frithen Stadien abge-
schwicht, um bald vollstindig zu verschwinden. Zuerst kommt es zur
Areflexie der unteren Extremititen, an den oberen erlgschen die Reflexe ge-
wohnlich erst einige Jahre spiater. In fast allen Fillen ist das Babinskische
FuBsohlenphianomen typisch ausgesprochen, gelegentlich kann man eine trige
Dorsalflexion des Hallux auch nach Oppenheim auslésen (Bestreichen der
inneren Unterschenkelpartie). Im iibrigen sind die Hautreflexe ebenso unge-
stort wie die Schleimhautreflexe. Dasselbe gilt von den Pupillenphdnomenen.

y) Difformitéten.

Bei der Friedreichschen Krankheit gelangt in der iiberwiegenden Mehr-
zahl der Fille schon friihzeitig die eigenartige Verunstaltung des FuBes zur
Entwicklung, die Abb. 69 demonstrieren soll. Der FuBriicken wolbt sich stark,
so da es zur Bildung eines kurzen und gedrungenen HohlfuBles kommt; die
Zehen, namentlich aber die GroBzehe, werden dauernd in ihren Metatarso-
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phalangealgelenken flekticrt gehalten, die Extensorensehnen des Hallux machen
den Eindruck einer betrachtlichen Verkiirzung und springen stark auf dem
Dorsum vor; endlich nimmt der Full eine mehr oder minder starke Equinus-
stellung an. Neben diesem typischen Verhalten kommen auch weniger aus-
geprigte Formen des ,Friedreich-FuBes vor, die von Soca einzeln be-
schrieben worden sind, deren Schilderung hier aber fiiglich iibergangen werden
kann. — Interessant ist die Frage nach der Entstehungsweise dieser Dif-
formitit, bei der verschiedene Faktoren mitzuwirken scheinen. Besold hat
auf die ,,Balancement-Wirkung hingewiesen, auf die fortwéhrende Kontraktion
einerseits der Mm. tibialis anticus und posticus, andererseits der Waden- und
FuBsohlenmuskulatur beim ataktischen Gange. Was die Dorsalkontraktur
der GroBzehe anbelangt, so kommt sie auch bei Hemiplegien, spastischer
Paraplegie usw. zustande und wird von Cestan, Collier, Homburger da-
durch erklart, daB der durch stindige FuBsohlenreizung beim Gehen und Stehen
immer wieder ausgeloste Babinski-Reflex nach und nach zu einer Dauerver-
kiirzung gefithrt hat. Damit stimmt Schénborns Angabe gut iiberein, daf
seine Friedreich-Patienten in der Regel beim Stehen und Gehen die Dorsal-
flexion in stirkerem Grade zeigten als bei ruhiger Riickenlage. Die Dorsal-
flexion kann sogar, nachdem der Patient dauernd bettligerig geworden, wieder
vollstandig verschwinden (Bing); HohlfuB und SpitzfuBl bleiben dagegen
auch dann bestehen, wobei nach Edinger der Bettdeckendruck mitwirken soll.

AuBlerdem kommt in den meisten Fallen mit der Zeit eine mehr oder weniger
ausgepragte Verkriimmung der Wirbelsédule zustande; es ist hauptsich-
lich eine Skoliose, die aber oft mit Kyphose, seltener mit Lordose einhergeht.
Eine befriedigende Erklarung dieser Erscheinung ist bis jetzt nicht geliefert
worden. Nach Hanhart handelt es sich wahrscheinlich um das Resultat von
partiellen einseitigen Hypertonien der segmentéiren Muskulatur; van Bogaert
hat gezeigt, daBl in denselben Sippen, neben vollentwickelter Friedreich-
scher Krankheit auch ,,essentielle hereditire Spiatskoliose auftreten
kann. — Unklar ist auch der Entstehungsmodus einer Handdifformitit, die
als Scltenheit von Friedreich beschrieben worden ist und in einem unserer
Falle angedeutet war (dauernde Hyperextension und Dorsalflexion des Daumens).

d) Sensibilitdts- und sensorische Stérungen

Es handelt sich im Gegensatz zu den meisten der bisher namhaft gemachten Sym-
ptome um seltenere Ziige im Bilde der Friedreichschen Krankheit; doch taxiert Singer
die Félle mit Scnsibilitdtsstorungen immerhin auf 35°, Abstumpfungen der Haut-
sensibilitit kommen meistens erst in den spitesten Stadien vor; in einem Falle konnte
ich ihr erstmaliges Auftreten nach 37jihrigem Bestande des Leidens verfolgen. Sie finden
sich hauptsichlich an den FiiBen und lassen keine so deutliche radikulire Verteilung er-
kennen, wie die tabischen Anisthesien. Der Muskelsinn und die Vibrationsempfindung
konnen schon friiher leiden, bleiben aber in den meisten Fillen ebenso lange intakt. Bei
dem oben erwihnten Patienten stellte sich erst mit der Oberflichenhypésthesie der Fiie
eine Herabsetzung der Stereoisthesie an der rechten Hand ein; Ahnliches sah Oppen-
heim. — Lanzinierende Schmerzen sind von Bonnus und Charcot als Rarissimum
mitgeteilt worden, Paristhesien in den Armen von Friedreich, schmerzhafte Waden-
krimpfe von Bramwell und Bing, migrineartige Kopfschmerzen erwihnt Marie. —
Das Sehen ist normal, der Augenhintergrund zeigt keine Verinderungen, Gehér, Geruch
und Geschmack sind ungestért; dagegen klagen manche Patienten iiber Anfille von
Schwindel (echtem, systematischem Drehschwindel), oder dann iiber einen dauernden Status
vertiginosus geringerer Intensitit.

€) Storungen vegetativer Funktionen.

Angaben iiber solche tauchen nur ganz episodisch in den Krankengeschichten Fried -
reichscher Ataxien auf. Schultze erwihnt profuse Salivation, Friedreich Polyurie
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und Hyperidrosis, Friedenreich Odeme, Bert Diabetes, Fiirstner Dyspnoe, Oppen-
heim sakkadiertes Atmen, Marie Schluckstorungen, Soca verspiteten Eintritt der Menses.
Die Sphinkteren funktionieren so gut wie immer richtig, hochstens kénnen leichtere Grade
von Urininkontinenz (Marie, Oppenheim) vorliegen. Impotenz wird nach Soca stets
vermiBt,.

{) Psychische Stérungen.

Auch hier handelt es sich um seltene Vorkommnisse. Kombination mit Idiotie teilte
Pick und Nolan mit; eine von uns studierte Patientin war hochgradig imbecill, dabei
bisartig, impulsiv und koprolalisch. Ein leichtes Minus von intellektueller Entwicklung
kommt hdufiger vor, meistens aber kontrastiert die durchaus normale Intelligenz solcher
Patienten mit dem schwachsinnigen Eindrucke, den sie a prima vista infolge ihrer lallenden
Sprache und ihres oft duBerst stumpfen Gesichtsausdruckes hervorrufen.

In bezug auf Verlauf und Prognose bleibt uns noch zu erwahnen, daB der
Beginn des Leidens in der groflen Majoritit der Fialle, entsprechend den Fest-
stellungen von Blocq, zwischen das 6. und das 15. Lebensjahr fillt, Ein
fritherer Beginn (3, 4 Jahre) ist jedoch nicht gerade selten, ebensowenig Fille,
die zwischen 15 und 20 Jahren ihre ersten Erscheinungen machen. Unge-
wohnlich sind dagegen die ,,Spatformen des Leidens, die Bonnus mono-
graphisch bearbeitet hat und bei denen die initialen Symptome ins dritte Lebens-
jahrzehnt fallen. — Was die Reihenfolge der Krankheitserscheinungen anbe-
langt, so wird sie durch die Ataxie der Beine und die Halluxhyperextension
eréffnet; bald pflegen dann die Patellarreflexe zu schwinden. Die Sprach-
stérung (die in einem Falle Ed. Miillers sogar das erste Krankheitssymptom
darstellte) 1aBt gewchnlich nicht lange auf sich warten, ebensowenig das Be-
fallenwerden der Arme, wihrend der Nystagmus etwas linger ausbleibt. Immer-
hin ist 5—6 Jahre nach dem Beginne das Krankheitsbild schon meistens in
typischer Weise ausgepragt. Die weitere Progression geschieht dann in der
Regel viel langsamer, so daf} die Patienten noch 3—4 Jahrzehnte leben konnen,
bis ein interkurrierendes Leiden (gewohnlich Bronchopneumonie) den Exitus
herbeifiihrt; Sepsis infolge eines Decubitus kann ebenfalls Todesursache sein.
Remissionen kommen selten vor; haufiger sprungweise Verschlimmerungen im
Anschlufl an interkurrierende akute Affektionen.

Im Jahre 1893 hatte Senator auf einige Fille hereditirer Ataxie hinge-
wiesen, bei denen, neben der spinalen Lasion, die wir weiter unten besprechen
werden, auch Kleinhirnatrophie vorlag; Senator hielt darum die Riicken-
marksverinderungen der Friedreichschen Krankheit fiir lediglich sekundérer
Natur: Das Cerebellum sei der essentielle Angriffspunkt des Leidens. Schultze
widerlegte die Allgemeingiiltigkeit dieses Satzes, indem er zeigte, da8 die iber-
wiegende Mehrzahl der Friedreich-Kranken unveranderte Kleinhirne auf-
weist; wo nicht, so habe man es nur mit Atypien zu tun. Im gleichen Jahre
versuchte nun P. Marie aus diesen Atypien ein Krankheitsbild zu konstruieren,
dem er den Namen ,Hérédo-ataxie cérébelleuse* gab, und das sowohl ana-
tomisch als klinisch von der Friedreichschen Krankheit abzutrennen sei. —
Hier seien zunichst nur die klinischen Kriterien, die Marie fiir die cerebellare
Heredoataxie vindiziert, wiedergegeben.

b) Cerebellare Heredoataxie (P. Marie).

Nach seiner Beschreibung handelt es sich in den ausgesprochenen Fillen
um ein Leiden, das nach dem 20. Lebensjahre mit einer allmihlich sich ein-
stellenden und progressiv zunehmenden Unsicherheit im Gehen und Stehen
einsetzt; zuweilen aber mit Schmerzen, manchmal lanzinierender Natur,
im Kreuz oder den Unterextremititen. Nach 1—3 Jahren ergreift die Ataxie
auch die Arme, wihrend ungefihr gleichzeitic Sprach- und Sehstérungen
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sich bemerkbar machen. Man konstatiert Opticusatrophie und Gesichts-
feldeinengung, oft auch reflektorische Pupillenstarre. Die Patellar-
reflexe sind gesteigert oder zumindest von normaler Lebhaftigkeit. Manch-
mal bestehen auch sonstige spastische Erscheinungen, z. B. FuBklonus. Oft
beobachtet man eine gewisse geistige Schwiache. Nystagmus und Sprach-
stérung entwickeln sich wie bei der spinalen hereditiren Ataxie, dagegen
fehlen die fiir letztere so charakteristischen Deformitédten von
FuB und Wirbelsdule. Es finden sich ziemlich hdufig Sensibilitéts-
stérungen, seltener Schluck- und Blasenstérungen; zuweilen besteht
Hypertonie der Muskulatur, zuweilen choreiforme Bewegungen
und Intentionstremor.

Es lige demnach ein allerdings von dem Friedreichschen in vielen wesent-
lichen Punkten differierender Symptomenkomplex vor, der eine scharfe Ab-
trennung der durch die Koordinationsstorungen und das familidre Auftreten
dhnlichen Affektionen gerechtfertigt erscheinen lieBe. Aber es hat sich gezeigt,
dafB unbedingt stichhaltige Griinde einer konsequenten Sonderung dieser beiden
Formen sich entgegenstellen. Uber die anatomischen Griinde und die daraus
zu ziehenden Konsequenzen reden wir weiter unten (S, 1227). In klinischer
Hinsicht aber wissen wir jetzt, daB der Mariesche Typus der hereditiren
Ataxie ebenso hiufig in der Kindheit auftreten kann, wie der Friedreich-
sche im Mannesalter (Variot, Bonniot u. a.), daBl er intakte Sensibilitat
und intakte Sehnerven aufweisen kann, dafl sich Skoliose und Hohlful mit
Dorsalkontraktur des Hallux hier und da finden, dafl das Argyll Robertson-
sche Symptom sogar meistens fehit usw. Die Steigerung der Reflexe hat
sich noch am besten als klinisches Kriterium gehalten; aber mit der Beob-
achtung, dafl die anfangs abnorm lebhaften Patellaren im Verlaufe der Affektion
erloschen konnen, muBte diese letzte Position fallen. Auch sind hereditir-
ataktische Geschwisterpaare, die bei sonst identischem Bilde ein abweichendes
Verhalten der Sehnenreflexe zeigen, gar nicht selten (Flatau, Bauer-Gy,
Raymond, Ferrier-Chassin, Wutscher usw.). Man ist also nicht einmal
mehr berechtigt, mit Freud die cerebellare Heredoataxie als das ,,spastische
Gegenstiick der Friedreichschen Krankheit zu bezeichnen. — Indem wir
unseren ferneren Ausfiihrungen vorwegnehmen, daf auch anatomisch die
Scheidung unmoglich ist, konnen wir die ,,cerebellare Heredoataxie*
nur als eine relativ charakteristische und héufige Abart der Fried-
reichschen Krankheit anerkennen.

Viel weiter entfernt sich von beiden Formen die folgende, die man als
neurale Heredoataxie bezeichnen konnte, fiir die wir aber den von den
Entdeckern angewandten Namen beibehalten wollen.

¢) Infantile progressiv-hypertrophische Neuritis (Dejerine-Sottas).

Als ,,eine besondere Form Friedreichscher Krankheit mit Muskelatrophie und Sen-
sibilititsstorungen hatte 1890 Dejerine Falle beschrieben, auf die jene Bezeichnung
allerdings gut zu passen schien, und die tiberdies Berithrungspunkte mit dem Bilde von
Maries einige Jahre spiter aufgestellter Hérédo-ataxie cérébelleuse aufwiesen. Es handelte
sich um zwel Geschwister, die, in der Kindheit erkrankt, beide ein Alter von 45 Jahren
erreichten. Sie wiesen folgende Symptome auf: Starke Ataxie aller vier GliedmaBen;
Areflexie; Pes equinovarus excavatus; Kyphoskoliose; Nystagmus — soweit also Kriterien
Friedreichscher Krankheit. Daneben aber: Reflektorische Pupillenstarre, psychi-
sche Abnormititen, starke Sensibilititsstérungen und starke Muskelatro-
phien an den peripheren Extremitidtenabschnitten, lanzinierende Schmerzen. Als
aber drei Jahre spiater Dejerine und sein Schiiler Sottas eine palpatorisch festzustellende
kolossale Hypertrophie der peripheren Nervenstimme an diesen Patienten wahr-
nahmen — wir werden weiter unten auf die autoptische Bestatigung dieses Befundes durch
Dejerine und Thomas noch cingehen —, muBlten sic auf Grund dicses bei heredofamiliiren
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Leiden ganz fremdartigen Phinomens die Trennung der Affektion von der Friedreich-
schen Krankheit vornehmen und bezeichneten sie als ,,Névrite interstitielle hyper-
trophique et progressive de 'enfance. — Seitdem sind nur wenig neue Fille dieses
Leidens mitgeteilt worden (Rossolymo, Thomas, Brasch). Nach v. Striimpell handle
es sich um eine Kombination von Friedreichscher Krankheit und neuraler progressiver
Muskelatrophie — eine Ansicht, die sich auf Grund des anatomischen Befundes (s. u.)
als unhaltbar erweist. — Neuerdings sind auch von Marie, Boveri und Hoffmann
Beobachtungen von hypertrophisch-progressiver Neuritis beschrieben worden, die nicht
zu den familidren Ataxien gerechnet werden konnen, da Koordinationsstérungen entweder
ganz fehlten oder jedenfalls in den Hintergrund traten. Sektionsbefunde von solchen
Fillen (man hat sie als den ,,Marieschen Typus der hypertrophischen Neuritis bezeichnet)
liegen bis jetzt noch nicht vor.

Pathologische Anatomie und Physiologie. Friedreich hatte an Hand seiner drei ersten
Obduktionen lediglich eine degenerative Atrophie der Hinterstringe als die der hereditidren
Ataxie zugrunde liegende Lision bezeichnet. Schultze
wies dann nach, daB auch die Clarkeschen S#ulen,
die Kleinhirnseitenstrangbahnen, die Pyramidenseiten-
strangbahnen entarten. In den Hinterstringen ist
die Sklerose der medialen Partien am intensivsten.
AuBerdem kénnen zuweilen die Gowersschen Bahnen
(Tractus spinocerebellares anteriores) ergriffen sein
(Mackay, Pitt, Riitimeyer, Mirto, Guizzetti,
Bonnus, Bing), evtl. auch die Pyramidenvorder-
strangbahnen (Friedreich-Schultze, Smith, Pitt,
Bonnus, Mackay, Philippe-Oberthiir). Ein wich-
tiger Befund ist ferner die ganz eklatante Diinne
und Schmichtigkeit des Riickenmarkes bei Fried -
reich-Kranken. Bei keiner sonstigen Riickenmarks-
krankheit wird dhnliches beobachtet, auch die Dauer
des Leidens spielt gar keine Rolle, es kann sich somit
nicht um Atrophie, muB8 sich vielmehr um Hypo-
plasie handeln. Darum sind schon Friedreich und
Schultze zur Uberzeugung gekommen, die Strang-
degenerationen der hereditiren Ataxie mochten die
Folge einer Entwicklungshemmung des Riickenmarkes
sein. (Bestitigt wird diese Annahme durch den relativ
hiufigen Befund von sonstigen kongenitalen Riicken-
marksanomalien, s. o. S. 1219). In einem Falle konnte
ich durch genaue Messungen auf dem Querschnitte
nachweisen, daB das ,entwicklungsgeschichtliche
Manko‘ so gut wie ausschlieBlich auf Rechnung der
weiBen Substanz fiel. — Im Sinne der Edinger-
schen Ersatztheorie ist, neben dem letzterwidhnten
Punkte, darauf hinzuweisen, daB die bei Friedreich-
scher Krankheit degenerierenden Bahnen gerade die
laingsten Systeme der Medulla spinalis sind, diejenigen
also, deren Ursprungszellen die betrédchtlichsten trophi-
Abb, 70. ,,Névrite interstitielle Schen Aufgaben zu erfiillen haben. Ferner ist die
hypertrophique et progressive de Entartung der Pyramidenbahnen unten, diejenige der

Penfance*‘. aufsteigenden Faserkomplexe oben am stirksten: Die

(Nach Dejerine und Thomas.) Intensitit des Zerfalles nimmt mit der Entfernung

vom trophischen Zentrum zu. — Ausnahmsweise

sieht man freilich die typischen kombinierten Strang-

sklerosen in einem wohlgebildeten, keineswegs hypoplastischen Riickenmarke sich ent-

wickeln (Ed. Miiller). — In den sklerotischen Hinterstringen st68t man auf ein eigen-

artiges Verhalten der Glia, eine gerade bei Friedreichscher Krankheit besonders

ausgepriigte Form der reparatorischen Sklerose; es handelt sich um merkwiirdige, in der

Transversalebene des Riickenmarkes verlaufende Faserwirbel (,,Tourbillons‘‘) — Dejerine-
Letulle, Thomas, Ed. Miiller, Mingazzini, Perusini, Bing u. a.

Als das Substrat der ,,Hérédo-ataxie cérébelleuse‘ hatte Marie eine Hypoplasie und
histologische Alteration des Kleinhirns bezeichnet, dabei sei das Riickenmark jedoch an
Grofe und Textur normal. So lagen die Dinge beim Falle Frasers, dessen Sektions-
befund Marie damals bekannt war; so auch in einem seither von H ol mes verdffentlichten.
Nun haben aber Nonne und Miura Fille verdffentlicht, in denen Kleinhirn und Riicken-
mark hypoplastisch, sonst aber ohne Anomalien waren; bei einem zweiten Falle Nonnes
(dem Bruder seines ersten Patienten) war das Riickenmark auch an GroBe normal. Beidc
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Organe waren dagegen sowohl hypoplastisch, als auch histologisch abnorm in den Fillen
Menzels, Vincelet-Svitalskis, Barkers, Raymond-Lhermittes, Meyers. In
einem derjenigen Fille, die Marie zu seinen ,,Observations fondamentales‘ rechnete, far.den
Thomas und Roux sogar ecinen negativen Kleinhirnbefund mit Hypoplasie und
systematischer Degeneration des Riickenmarks; letztere hatte, abgesehen von der Intakt-
heit der Pyramidenbahnen, die fiir Friedreichsche Krankheit typische Verteilung,
zeichnete sich aber noch durch die relativ geringe Beteiligung der Hinterstringe aus! —
Als Gegenstiick ist eine meinor Beobachtungen anzufiihren: Klinisch kein einziges der
fiir den Marieschen Typus charakteristisch sein sollenden Symptome; anatomisch
die hochgradigsten Kieinhirnverinderungen, die jemals bei Hereditdratak-
tischen konstaticrt worden sind [Reduktion des Kleinhirngewichts von der Norm-
zahl 145,2 g auf 43,2 g! [(s. Abb. 72 u. 73)]; daneben die typischen spinalen Friedreich-
Lisionen. Unter gleichmifiger Beriicksichtigung der klinischen und anatomischen Tat-
sachen habe ich jenen Fall als ,spino-cerebellare Heredoataxie*‘ bezeichnet; dasselbe
Epitheton kann auf Beobachtungen von Stelzner und Perrero angewandt werden, welche
mit der meinigen beweisen, daB nicht nur klinisch, sondern auch anatomisch der Uber-
gang zwischen spinaler und cerebellarer Heredoataxie ein ganz unmerklicher,

Abb. 71. Riickenmarksverinderungen bei Friedreichscher Krankheit.
Farbung nach Weigert-Pél. (Eigenes Priparat.)

die strikte Abgrenzung unmdglich ist. Dieser Ansicht schlieBen sich auch Seiffer,
Mingazzini, Breton-Painblan, Holmes, Nonne, Higier u. a. an.

Auf sehr groBe Schwierigkeiten stoBen wir, sobald wir versuchen, die klinischen Er-
scheinungen der spinalen und cerebellaren Heredoataxien auf die vorgefundenen ana-
tomischen Lisionen zuriickzufiihren, auch wenn wir von denjenigen Symptomen absehen,
fiir welche die bisherigen Autopsien ein in Betracht kommendes Substrat noch nicht auf-
gedeckt haben (Nystagmus, Sprachstérungen, choreatische Unruhe usw.). — Das Symptom
der ceretellaren Inkoordination 148t sich allerdings auch bei den Fillen mit anatomischer
Intaktheit des Kleinhirns aus dem Untergange der Tractus spino cerebellares durchaus
befriedigend erkliren; ist es doch mir und anderen gelungen, im Tierversuche durch Zer-
storung jener Bahnen eine typische Kleinhirnataxie hervorzurufen, wie im Abschnitt
,»Allgemeine Symptomatologie der Gehirnkrankheiten nachzulesen ist. Es ist ferner
nachgewiesen worden (Bing), daB man denselben ataktischen Symptomenkomplex
nach Belieben entweder durch Lision der Kleinhirnbahnen im Riickenmarke oder
durch Zerstérung ihrer Endigungsstdtte im Vermis cerebelli (,,spinocerebellare Endi-
gungszone*‘) hervorzurufen vermag. Diese Erkenntnis iiberbriickt auch physiologisch
die klinisch wie anatomisch bereits verwischte Grenze zwischen Friedreichschem
und Marieschem Typus. Ein Teil der ataktischen Phéinomene ist bei der spinalen
Heredoataxie gewiBl auch auf die Alteration von Neuronen des Hinterwurzelsystems bzw.
der Hinterstringe zu beziehen. Dem Ausfalle von Hinterwurzelfasern scheint auch die
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Hypo- bzw. Areflexie der Friedreich-Patienten zu entspringen. Bei ,,Hérédo-ataxie
cérébelleuse’‘ darf (wie unter anderen die obenerwiahnte Beobachtung von Thomas und
Roux beweist) das Vorhandensein oder sogar die Steigerung der Patellarreflexe nicht
ohne weiteres als Zeichen der Intaktheit der spinalen Hinterwurzelsysteme aufgefaBt werden ;
ist es doch auch mdoglich, daB diese letzteren tatsichlich entartet sind — aber nur in maBigem
Grade, so dafl die Reflexe nicht erlgschen, ja unter Umstdnden sogar die reflexsteigernde
Wirkung eines gleichzeitigen Pyramidenausfalles die Oberhand gewinnt. - Was aber

Abb. 72, Normalgehirn eines 40jihrigen Mannes. (Eigenes Priparat.)

auberst paradox erscheint, ist das fast stets vorhandene, oft sogar exzessive Milverhiltnis
zwischen den Hinterstrangdegenerationen und den sensiblen Ausfallserschei-
nungen, die gleich Null oder jedenfalls sehr gering zu sein pflegen. Ed. Miiller neigt
zur Annahme, daB in den bei Markscheidenfarbungen schwer erkrankt erscheinenden
Hinterstrangpartien sehr zahlreiche leitungsféahige nackte Achsenzylinder oder gar isolierte
Fibrillen noch erhalten seien. Nun haben aber Dejerine und Thomas mit Hilfe der
Ramén y Cajalschen Fibrillenfirbung die Haltlosigkeit dicser Hypothese erwiesen.
Bei einer Patientin, die keine Sensibilitidtsstorungen dargeboten, konstatierten sie auch
mit elektiver Fibrillenfarbung einen Schwund der Achsenzylinder in den Hinterstrangen,
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der im Funiculus gracilis so gut wie total war. Dic in die Hinterhorner cinstrahlenden
hinteren Wurzelfasern zeigten dagegen zwar atrophische, aber groBitenteils erhaltene Achsen-
zylinder. Es scheinen sich also bei Systemerkrankungen, welche den jugendlichen
Organismus befallen, nervése Leitungsbahnen zu organisieren, die auf dem Umwege durch
die graue Substanz den Ausfall der Hinterstringe (speziell ihres Gollschen, aus dem
Lumbalmarke stammenden Anteiles) zu kompensieren vermogen. — Die Pyramidenent-
artung aber gibt sich, auch wo sie durch dic Sklerose der Hinterstringe ,,ibertont® ist

Abb, 73. Gehirn eines 40jihrigen Mannes mit spino-cerebellarer Heredo-Ataxie.
(Eigenes Praparat.)

klinisch immerhin durch den Babinskischen, evtl. auch durch den Oppenheimschen
Reflox kund; der Mangel an Paresen kann fiir die Richtigkeit der Rothmannschen An-
schauungen von der Ersetzbarkeit der motorischen Pyramidenfunktionen durch anderc
Neurone (Monakowsche Biindel usw.) ins Feld gefithrt werden. — Uber die Entstehungs-
weise des ,,Friedreichschen FuBes‘‘ wurde bereits oben (8. 1223) gesprochen.

Die pathologisch-anatomische Grundlage der Dejerinc-Sottasschen Neuritis ist
eine héchst eigenartige: Im Riickenmarke fand sich cine systematische Entartung der
Hinterstriinge vor, in einer sich den Verhiltnissen bei Tabes durchaus annidhernden Topo-
graphie (s. Abb. 74); die von Atrophic befallenen Muskeln boten die fiir sekundare
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Degeneration charakteristischen Veréinderungen dar — die Verinderungen in den peripheren
Nerven dagegen ein durchaus ungewéhnliches Bild. Neben der parenchymatoésen Ent-
artung eines groBen Prozentsatzes ihrer Fasern fand sich eine gewaltige Vermehrung des
feineren und groberen Bindegewebes vor, das in michtigen zirkuliren Wucherungen die
erhaltenen oder zugrunde gegangenen Neurone umhiillte. Makroskopisch waren die Nerven-
stdmme infolgedessen bis auf das Doppelte des Normalen verdickt, was besonders der
Cauda equina ein sehr eigenartiges Aussehen verlieh. Das Zuriickfithren der klinischen
Eigentiimlichkeiten dieser familidiren Ataxieform (Muskelatrophien und Hautanisthesien
von neuralem Verteilungstypus, lanzinierende S:hmerzen) auf das anatomische Substrat
stoBt auf keine besonderen Schwierigkeiten. Dejerine und Thomas halten nach einer
Diskussion der Frage, ob die parenchymatésen Lisionen an den Nervenstimmen oder die
interstitiellen als das Primére aufzufassen seien, eine Koordination beider Prozesse fiir
wahrscheinlich. Da bei dem anatomisch nahestehenden ,,neuralen Typus der progressiven
Muskelatrophie (s. o. 8.1205) auch in den &ltesten Fillen keine derartige Bindegewebs-
wucherung vorgefunden wurde, mochte ich bei der Dejerine-Sottasschen Affektion
eine 1slpezielle angeborene Disposition des interstitiellen Gewebes zu perversem Wachstum
annehmen.

Atiologie und Pathogenese. Das Wichtigste ist im allgemeinen Teile dieses Kapitels
bereits eingehend erértert worden. Hier miissen nur noch wenige Punkte spezieller hervor-
gehoben werden. Zunichst die auffillig groBe Bedeutung, die gerade bei den hereditéren
Ataxien dem blastophthori-
schen Momente des elter-
lichen Alkoholismus zuzu-
kommen scheint. Fried-
reich, Ritimeyer, Sains-
bury, Bonnus, Ormerod,
Fraser, Smith, Seiffer,
Vizioli, Klippel-Du-
rante, Clarke, Lunz,
De strée, Griffith,Cohn,
Biaumlin, Kollarits, Fla-
tau, Bing und viele andere
haben in ihren Fillen diese
Atiologie gefunden. In man-
chen derselben findet man
die Angabe, daB die erkrank-
ten Kinder vom Vater im
Rausche gezeugt worden
seien. In zweiter Linie mufl
die Konsanguinitét von Va-
ter und Mutter hervorgeho-

Abb. 74. Infantile progressive hypertrophische Neuritis. ben werden (Jendréssik,

Riickenmarksbefund. (Nach Dejerine u. Thomas.) Kollarits, Bing, Cas-
girer, Londe, Baumlin).

— Als veranlassendes
Moment fiir den Ausbruch des Leidens finden wir auBerordentlich haufig das Uber-
stehen einer erschépfenden Krankheit verzeichnet: Variola, Typhus, Scarlatina, Morbilli,
Pneumonie, Pertussis, Meningitis, Influenza (Musso, Vizioli, Riitimeyer, Ormerod,
Wagner, Starr, Friedreich, Whyte, Lunz, Besold, Rosenbaum, Hirschl,
Cohn, Burr, Fornario u. a.). Dieser Faktor kann im Sinne der Edingerschen Er-
satztheorie gedeutet werden; ebenso die Tatsache, daB die seltenen Fille, in denen die
hereditire Ataxie zuerst die Arme ergriff, z. T. Patienten betrafen, welche durch vieles
Schreiben die oberen Extremitdten mehr in Anspruch nahmen als die unteren (Besold).

Differentialdiagnose. Die Unterscheidung der einzelnen Formen hereditérer
Ataxie voneinander ist aus den obigen Ausfiihrungen ohne weiteres ersichtlich ;
erinnern wir nur nochmals daran, dafl zwischen dem klinischen Bilde der
spinalen und demjenigen der cerebellaren Form eine Menge Uberginge bestehen,
deren Zuteilung zur einen oder zur anderen Geschmackssache sein kann.

Mit der cerebellaren Heredoataxie kionnte ein merkwiirdiges Krankheits-
bild verwechselt werden, das allerdings nicht familidr oder erblich auf-
tritt, aber symptomatologisch jener Affektion dhnelt und das Dejerine und
Thomas als ,, Atrophie olivo-ponto-cérébelleuse* bezeichnet haben
(1900), nachdem vorher schon (1894) Arndt einen einschligigen Fall genau
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studiert, aber nosologisch noch nicht isoliert hatte. Seitdem sind (durch Loew,
Straufller, Lannois und Paviot u. a.) unsere Kenntnisse iiber dieses in
vorgeriicktem Alter auftretende Leiden beveichert worden. Klinisch
steht die sich allmihlich einstellende ,,démarche ébrieuse‘* im Vordergrunde,
an den Armen konnen Koordinationsstérungen fehlen, es kann aber auch In-
tentionstremor vorhanden sein. Die Sprache entspricht derjenigen bei Heredo-
ataxie, ebenso der Nystagmus; die Patellarreflexe sind vorhanden oder gesteigert,.
— Anatomisch ist die ,,Atrophie olivo-ponto-cérébelleuse‘ durch den Schwund
der Kleinhirnrinde, der bulbéren Oliven und der Briickenkerne gekennzeichnet,
ferner durch die totale Entartung des mittleren Kleinhirnschenkels und die
partielle des Corpus restiforme, wihrend die zentralen Kerne des Cerebellums
relativ intakt sind. Es ist eine primiire, systematisch-atrophische Erkrankung
ohne entziindliche Grundlage und von ganz unklarer Atiologie.

Nach Oppenheim konnen sich ferner auf dem Boden der hereditiren Lues Krank-
heitszustinde centwickeln, die der Friedreichschen Krankheit nahe verwandt sind; er
habe Fille dieser Art gesehen, in denen die Unterscheidung eine unsichere war. Doch
sollen die akute oder schubweise Entstehung des Leidens, das ausgesprochene Remittieren
der Symptome, die Haufigkeit der Opticus- und Augenmuskelaffektionen, die spastischen
Storungen, die apoplektiformen und epileptiformen Anfille gewohnlich eine sichere Hand-
habe fiir die Unterscheidung der Lues cerebrospinalis von der hereditiren Ataxie geben.
Derselbe Autor fithrt ferner an, daB durch cerebellare Lokalisation von Prozessen, die
denjenigen der cerebralen Kinderlihmung gleichzusetzen seien, in akuter Weise ein Sym-
ptomenkomplex zustande kommen kénne, der sich mit dem der Friedreichschen Krank-
heit und mehr noch mit dem der ,,Hérédo-ataxic cérébelleuse** innig berithrt. — Doch
diirften solche Fille zu den exquisiten Seltenheiten gehoren.

Nach dem, was wir bei Besprechung der Symptomatologie anfiihrten,
konnen wir es uns hier wohl versagen, auf die Differentialdiagnose der spinalen
und cerebellaren Heredoataxie gegeniiber der Tabes und der multiplen
Sklerose niaher einzugehen. Dasselbe gilt auch von der Unterscheidung der
Dejerine-Sottasschen hypertrophisch-neuritischen Ataxie von der Tabes
und der Charcot-Marieschen Amyotrophie.

Therapie. Dem KrankheitsprozeB8 selbst irgendwie beizukommen, ist uns
vollkommen versagt. Um die Progression zu einer méglichst langsamen zu
gestalten, ist es angezeigt, die Patienten recht bald in méglichst gute hygie-
nische Bedingungen und unter kontinuierliche &rztliche Beaufsichtigung zu
versetzen (Asylversorgung). Fiir ein reiches Mafl koérperlicher Ruhe (tigliches
Luftliegen) ist auf alle Falle Sorge zu tragen, das Mal der tiiglichen Bewegung
sorgfaltig zu dosieren. Vorsichtige Massage wird die Kriftigung der gebrauchs-
fahig gebliebenen Muskulatur und eine gewisse Korrektur der FuBdifformitaten
anstreben. Zur Besserung der Ataxie kann in jedem Falle die Frenkel-Leyden-
sche Kompensationstherapie (siehe unter Tabes) versucht werden; ich habe
allerdings nn einmal einen augenfilligen und eine Zeitlang anhaltenden Erfolg
derselben erlebt. Eine auffillige Besserung bezieht in einem Falle Séder-
bergh auf die von ihm vorgenommene Réntgenbehandlung. Mit der Sus-
pensionsbehandlung will Marie eine Besserung einzelner Symptome bei
Friedreich-Patienten erzielt haben; heute wird man sich kaum mehr zu
einem Versuche mit dieser nicht ungefihrlichen Methode entschlieBen. Zeit-
weilige Strychninkuren (fiir Erwachsene téglich 0,002—0,005 g subkutan,
oder viermal pro die 5—10 Tropfen Tinct. Nucis vomicae, oder téglich 0,1 g
Extr. Strychni in Pillen, z. B. in Form von Erbs Pilula tonicae) sind dagegen
zu empfehlen. Was die allgemeine Pflege, die Therapie der Komplikationen,
Verhiitung und Behandlung des Decubitus usw. anbelangt, so gelten hier die-
selben Grundsitze wie liberhaupt bei chronischen organischen Erkrankungen
der Nervenzentren.
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3. Hereditiir-familidre spastische Symptomenkomplexe.

Die hierher gehorigen Krankheitsbilder haben als gemeinsames Kriterium
neben der Heredofamiliaritit das im Vordergrunde des klinischen Aspektes
stehende spastische Syndrom, also die dem Ausfalle der Pyramidenfunktion

Abb. 75. Riickenmarksbefund bei familidrer spastischer Spinalparalyse. (Nach Kollarits.)

Abb. 76. Familidrer spastischer Symptomenkomplex.
(Univ.-Poliklinik Basel, Nervenambulatorium.)

entsprechende Symptomgrup-
pierung, die an einer anderen
Stelle dieses Handbuches eine
cingehende Besprechung er-
tahren hat. Im {ibrigen aber
herrscht eine auBerordentlich
grofle Mannigfaltigkeit hin-
sichtlich der weiteren patho-
logischen Phanomene.

Die klinisch einfachste Form
derartiger Affektionen stellen die
reinen spastischen Spinalparalysen
dar. Hierher gehoren die Beobach-
tungen von Strimpell, Jen-
drassik, Erb, Melotti-Can-
talamessa, Lorrain, Souques,

- Hochhaus, VoB, Jones und

Bischoff. Man darf jedoch nur
vom klinischen Gesichtspunkte aus
diese Formen als ,,rein‘‘ bezeich-
nen; denn anatomisch fand sich
in den wenigen zur Autopsie ge-
langten Fillen stets ein Mitergrif-
fensein der Gollschen Striinge,
evtl. auch der Kleinhirnseiten-
strangbahnen, vor (Sektionsbefunde
von Kollarits, Strimpell,
Bischoff, Newmark, Lorrain
und Deléarde-Minet). Unsere
Abb. 75 veranschaulicht diese Tat-
sache.

In Beobachtungen von Ko-
shewnikoff, Krafft-Ebing,
Bernhardt, Tooth, Pfibram

und Ballet-Rose gesellen sich der Paraplegie einzelne cerebrale Symptome hinzu,
wie Sprachstérungen, Schlingstérungen, Augenmuskelinsuffizienzen, Nystagmus, Grimas-
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sieren, Sialorrhoe, Intelligenzdefekte. Urspriinglich wurden bei einigen dieser Fille
(Bernhardt, Krafft-Ebing) andere Diagnosen gestellt — z. B. multiple Sklerose, Hydro-
myelie, aber in bezug auf ihre Zugehérigkeit zu den heredofamilidren Systemerkrankungen
besteht jetzt wohl véllige Ubercinstimmung. Hierher gehort auch unser auf Abb. 76 wieder-
gegebenes Briiderpaar.

Als unzwcifclhafte ecrebrale Diplegien miissen jedoch dic Fille von Freud, Higier,
Pelizaeus und Merzbacher bezeichnet werden, bei denen Gehirnsymptome (wie Opticus-
atrophie, Nystagmus, Strabismus, Bradylalie, Schwachsinn usw.) eine hervorragende Rolle
spielen. Dic von den beiden letztgenannten Autoren beschriebenen Fille stellten sich in
jingster Zeit als von gemecinsamer Abstammung heraus (ecine Uberraschung, welche
man bei heredofamiliaren Leiden gelegentlich crleben kann!) und qualifizieren sich sowohl
in klinischer als in pathologisch-anatomischer Hinsicht als eine relativ autonome und
wohlcharakterisierte Erkrankung. Sic kam an simtlichen 12 befallenen Familien-
gliedern in den ersten Lebensmonaten zur Entwicklung; zunichst handelte es sich um
Kopftremor und Nystagmus, dann um Ataxio der GliedmaBen (namentlich der unteren),
schlieBlich um hochstgradige spastische Lahmungen der Beine und Kontrakturen. Dabei
besteht Bradylalic. Bei cinem Patienten, den Merzbacher zur autoptischen Untersuchung
bekam, zeigte sich eine hochgradige Atrophic der weiBen Substanz des Gehirns mit ge-
waltigem Markscheidenausfall in GroB- und Kleinhirn, kontrastierend mit der relativen
Intaktheit der grauen Substanz. Mit dem Schwunde der Myelinscheide ging (im Gegensatze

NN

Abb. 77. Stammbaum der Familie mit cerebraler Diplegie.
(Typus Pelizaeus-Merzbacher.)

@ crkrankt, O gesund, « minnlich, % weiblich

zum Verhalten bei multipler Sklerose) stets ein solcher der Achsenzylinder Hand in Hand.
Die Cytoarchitektonik der Rinde war unveriindert, die Pyramidenbahnen zeigten sich
anatomisch erhalten. Merzbacher denkt an eine Art von Mifbildung, an eine ,,Aplasia
axialis extracorticalis congenita‘. Diese Krankheit bekundet aber auch in be-
stimmten GesetzmiBigkeiten ihres Auftretens eine Ausnahmestellung innerhalb der heredo-
degenerativen organischen Nervenkrankheiten im allgemeinen. Abb. 77 gibt den Stamm-
baum jener Sippe wieder. Man erkennt sofort ein Vererbungsgesetz, das bei der erkrankten
Familie die charakteristische Formulierung gefunden hatte, die Pelizaeus wiedergibt:
,,Die Krankheit geht durch die Mutter, tut dieser aber nichts.“ Analoge Vererbungsver-
héltnisse sind uns bereits bei Dystrophia musculorum progressiva be%:agnet ; dieser
,,materne metraphektische Vererbungstypus* (Bing) gilt auch fiir die erbliche Sehnerven-
atrophie, die Hemeralopie, die Hamophilie und die Farbenblindheit; man hat ihn auch
schon gelegentlich bei hereditirem Nystagmus (Clarke, Ed. Miiller) konstatieren kénnen.
Ferner kann bei der Pelizacus-Merzbacherschen Krankheit insofern von einer
,geschlechtlichen Auslese* gesprochen werden, als von den 12 bekannt gewordenen Fillen
10 ménnliche Individuen betrafen. Andere spastische familidire Affektionen,
die im Kindesalter beginnen, befallen dagegen beide Geschlechter gewohn-
lich paritétisch; tritt die Affektion erst im vorgeriickten Alter auf, so sind
jedoch ihre Opfer fast ausschlieBlich Mdnner. — AnschlieBend sei noch erwihnt,
daB zwischen den cerebralen familiiren Diplegien und der amaurotischen familidren
Idiotie, die im ndchsten Abschnitte behandelt wird, Beziehungen bestehen; sie sind so
unverkennbar, dal man versucht hat, einige dieser Fille mit nahestehenden Beobachtungen
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von Vogt, Spielmeyer u. a. als die Spatformen dieser Krankheit zusammenzufassen,
was wir jedoch keineswegs fiir gerechtfertigt halten (s. u. S. 1236).

Eine duerst seltene Form spastischer familidrer Affektion scheint die von Klippel
und Weil beschriebene familiire Pseudobulbirparalyse zu sein. Die krankhaften Erschei-
nungen bestanden in Dysarthrie mit Parese der Zunge, der Lippen, der Wangen, der Stimm-
bander — dagegen waren Schluckstérungen nicht vorhanden. Degenerative Atrophie
fehlte, ebenso Entartungsreaktion, wodurch der supranukleire Sitz der Affcktion bewiesen
ist. Die regioniren Reflexe waren erhalten. Von sonstigen carebralen Storungen wird
eine hochgradige geistige Riickstindigkeit erwéihnt.

Ferner vereinigen sich in einer Reihe von heredofamilidren Fillen spastische Phiinomene
mit amyotrophischen: Seeligmiiller, Hoffmann, Higier, Holmes, Maas. Die Fille
des erstgenannten Autors, vier Geschwister, die zu 3/, Jahren mit spastischer Parese und
allmihlicher Kontraktur aller vier Extremitaten erkrankten — Erscheinungen, denen sich
spéter eine verbreitete Muskelatrophie mit herabgesetzter elektrischer Erregbarkeit (z. T.
auch mit fibrilliren Zuckungen) und schlieBlich bulbére Symptome hinzugesellten — wurden
vom Autor geradezu als die familidire Form der amyotrophischen Lateralsklerose ange-
sprochen. In den Fillen Hoffmanns war auch Schwachsinn vorhanden, in denjenigen
Higiers neben massenhaften Hirnsymptomen Ataxie.

Andere spastisch-ataktische Kombinationen mit Cerebralerscheinungen (wie: Ver-
blédung, Nystagmus, choreiforme Bewegungen usw.) sind durch Haushalter, Bouchaud,
Raymond-Rose u. a. mitgeteilt worden. In den Fillen des erstgenannten Autors spielt
die Inkoordination noch eine relativ geringe Rolle, beim Geschwisterpaare Bouchauds
eine sehr markante: Der Gang ist typisch tabeto-cerebellar; der Fall von Raymond und
Rose wird von den Verfassern geradezu als Mittelding zwischen spastischer Para-
plegie und Hérédoataxie cérébelleuse bezeichnet!

Die Therapie dieser Zustinde deckt sich mit derjenigen der analogen nicht-
familisren Krankheitsbilder; ebenso die Prognose, von der im allgemeinen
gesagt werden kann, daB sie um so schlechter, je mehr cerebrale Komponenten

im Symptomenkomplexe sich finden.

4. Die amaurotische familiiire Idiotie.

Im Jahre 1881 entdeckte der englische Ophthalmologe Warren Tay bei
einem durch allgemeine Muskelschwéche auffallenden Kinde und in den folgen-
den Jahren bei dessen zwei Geschwistern den weiter unten zu schildernden
eigenartigen Augenspiegelbefund. Er faflte denselben einfach als kongenitale
Anomalie auf — obschon die drei Kinder unter demselben Krankheitsbilde
von zunehmendem Stupor und Marasmus bald darauf zugrunde gingen. Andere
Ophthalmologen (Magnus, Goldzieher, Hirschberg) erhoben in den folgen-
den Jahren analoge, auch von ihnen als Bildungsfehler aufgefafite Befunde.
Erst 1887 erkannte der Neuyorker Neurologe B. Sachs das Leiden, das von
ihm den Namen ,,Amaurotic family idiocy* erhielt, in seiner Eigenart.

Verlauf und Symptomatologie. In einem typischen Falle verfallt im Alter
von 3—6 Monaten ein Siugling, der gesund zur Welt gekommen und bis dahin
nichts Abnormes dargeboten, einem zunehmenden Torpor. Auf die Reize
der Umgebung reagiert er immer weniger und liegt bald meistenteils im Halb-
schlummer da. Spontane Bewegungen werden seltener und seltener, sind
dabei auffallend trige, und zwar selbst dann, wenn man sie durch schmerzhafte
Nadelstiche usw. zu provozieren trachtet. Immerhin ist die Kraft, mit der
diese Bewegungen ausgefiihrt werden, nicht derart herabgesetzt, da man von
einer Parese sprechen konnte; es handelt sich vielmehr nur um eine hochgradige
Schlaffheit, die sich auch darin duBert, da Kinder, denen, Sitzen und Gerade-
halten des Kopfes bereits méglich waren, nunmehr haltlos zuriicksinken, wenn
man sie aufsetzt, und ihren Schidel der Schwere folgend nach allen Seiten
umkippen lassen. SchlieBlich liegt das Kind fast dauernd in vélliger Apathie,
Erschlaffung und Regungslosigkeit da. Immerhin sind die vegetativen Funk-
tionen noch erhalten, Atmung, Herzschlag und Nahrungsaufnahme ungestort.
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Nun mischen sich aber diesem Bilde hypotonischer Akinesie mehr und
mehr spastische Phianomene bei, um endlich ganz und gar in den Vorder-
grund zu treten. Allgemeine tonische Streckkriampfe befallen plotzlich das
Kind, oft nach Art der Tetanuskonvulsionen von duBleren Reizen ausgeldst
(Larm, Erschiitterung, Anfassen); immer haufiger werden diese Anfille, immer
linger ihre urspriinglich nur minutenlange Dauer. Zuletzt tritt ein kontinuier-
licher spastischer Zustand an die Stelle der fritheren Schlaffheit. Nun leidet
auch durch Beeintrichtigung der Schluck- und Saugmechanismen die Erndhrung
und eine skelettartige Abmagerung und progressive Kachexie fithrt den Exitus
herbei.

Von pathognomonischer Bedeutung sind aber die okuléren Begleit-
erscheinungen. Schon in den Initialstadien des Leidens bemerkt man, da83
der Sdugling zwar durch Lichteinfall in seine Augen zu gewissen Reaktionen
angeregt werden kann, seinen Blick jedoch der Lichtquelle nicht mehr exakt
zuwendat; die Pupillenreflexe werden trige und erloschen im Verlaufe des
Leidens schlieflich ganz. Die ophthalmo-
skopische Untersuchung deckt als Ursache
dieser allmihlichen Erblindung eine schon
im Friihstadium &uBerst deutliche Ver-
anderung der Macula lutea auf: Es han-
delt sich um eine, an beiden Fundus
symmetrisch ausgeprigte, hofartig den
gelben Fleck umgebende, das Kaliber der
Papilla nervi optici nur selten iiberschrei-
tende Tritbung der Retina. Sie ist von
grauweiflem, gelblichweiflem, blaulich-
weilem, zuweilen auch porzellanweillem
Kolorit und trigt in ihrem Zentrum einen
kleinen kirschroten Punkt (s. Abb. 78).
Im Verlaufe der Erkrankung kommt es
dann noch zu einer zunehmenden Ab- Abb. 78. Augenhintergrund
blagsung d,er SehnerYen, die SChllemiCh n bei amal-lrot.ischer familiérgr Idiotie.
totale Opticusatrophie ausgeht. Beim er- (Nach B. Sachs.)
blindeten Kinde tritt dann haufig Nystag-
mus auf; auch Strabismus ist zuweilen beobachtet worden.

Prognose. Eine infaustere gibt es nicht. Es kann als Regel aufgestellt werden,
daB der Tod vor Ablauf des zweiten Lebensjahres eintritt; als exzessive Selten-
heit ist eine beinahe achtjihrige Erkrankungsdauer von Koller konstatiert
worden.

Vorkommen und Atiologie. Es handelt sich um eine seltene Affektion. 1908 konnte
Apert 106 einwandfreie Fille zusammenstellen; seitdem diirfte sich diese Zahl hochstens
um 60 vermehrt haben. Nur 33 von jenen 106 Fillen waren ,,erratisch* aufgetreten, die
78 anderen verteilten sich auf 25 Familien. Hereditdres Auftreten ist bei einer Krankheit,
die unfehlbar in friiher Kindheit totet, natiirlich ausgeschlossen; oft waren dagegen in der
Verwandtschaft andere Neuropathien vorhanden. Letztere konnen der heredofamilidren
Krankheitsgruppe angehoren: So sah Higier von vier Kindern desselben Eltcrr paares
zwei an reiner, idiopathiccher familidrer Opticusatrophie erkranken, ein weiteres an Heredo-
ataxie vom cerebellaren Typus, das vierte aber an Tay-Sachsscher Krankheit. Konsangui.
nitét der Eltern ist nur selten vermerkt (Sachs, Higier, Falkenheim). Auflorst frap-
pierend ist dagegen die fast ausschlieSliche Pridilektion des Leidens fiir eine engbegrenzte
ethnologische Gruppe: Die aus Polen stammenden Juden. Nach Aperts Zusammen-
stellung machten von den 106 Fillen, die er als einwandfrei anerkennt, nur zwei eine Aus-
nahme von dieser Regel (Fille Magnus und Pooley). Paradox ist aber, daB die iiber-
wiegende Mehrzahl der Fille amaurotischer Idiotie nicht etwa in Polen zur Beobachtung
gekommen ist, sondern unter polnisch-jiidischen Emigranten, und zwar groBtenteils in
Amerika, aber auch in England, Deutschland, Osterreich, Frankreich, der Schweiz und

Handbuch der inneren Medizin. 2. Aufl. Band V. 79
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sogar Australien. Vielleicht spielt die ,,Transplantation*, die Versetzung in andere Lebens-
bedingungen eine &tiologische Rolle, wie Apert meint.

Differentialdiagnose. Der oben geschilderte Symptomenkomplex ist so
auBerordentlich charakteristisch, daB dessen Kenntnis vor Verwechselung mit
anderen paretischen, spastischen und dementiellen Erkrankungen der ersten
Kindheit bewahren wird.

Nun stoBBen wir aber hier wie iiberall bei heredofamiliiren Leiden auf Misch-
formen urd Atypien. So gibt es zunichst Fille, die symptomatologisch #hnlich
und zum Teil sogar sehr nahestehend, nach Apert von der echten Tay-
Sachsschen Affektion zu trennen sind. Am innigsten sind mit dieser letzteren
jedenfalls diejenigen (iibrigens recht seltenen) Fille verwandt, die bei sonst
ziemlich iibereinstimmendem klinischen Bilde und Krankheitsverlauf, namentlich
aber auch bei analogem Beginn in der frithesten Kindheit, die pathognomonische
Maculaverinderung vermissen lassen. Nur 1/ dieser Fille betrifft semitische
Kinder; in einer derartigen Beobachtung Marinas war iiberdies der Vater
nicht polnisch-, sondern levantisch-jiidischer Abstammung, die Mutter eine
Italienerin. Eine meiner Beobachtungen, bei der die im Alter von ca. 1 Jahr
einsetzende Verblédung und allgemeine Starre mit Erblindung durch infan-
tiles Glaukom einherging, betraf dagegen zwei Geschwister polnisch-jiidischen
Ursprungs. Die Krankheitsdauer ist bei diesen atypischen Fallen durchschnitt-
lich etwas linger.

Viel weiter entfernen sich von der Tay-Sachsschen Krankheit diejenigen
familidren Fille von progressiver Verblédung und Erblindung, verbunden mit
spastischen Phinomenen, die Spielmeyer und Vogt trotz des Protestes von
Sachs als die Spatformen seiner Amaurotic family idiocy auffassen méchten,
und die sich, wie Bielschowsky gezeigt hat, mit cerebellarer Heredoataxie
verbinden kann. Eine von Spielmeyer mitgeteilte Beobachtung betrifft vier
Schwestern, die zur Zeit des Zahnwechsels an rascher Intelligenzabnahme und
Erblindung infolge Retinitis pigmentosa, zugleich mit epileptischen Anféillen
erkrankten. Vogt sah drei Geschwistergruppen von 2—3 Mitgliedern im Alter
von 4—8 Jahren progressiv verbléden und durch Sehnervenschwund erblinden,
wobeli iiberdies cerebraldiplegische Erscheinungen, Strabismus, Sprachstérungen
und allgemeine Krampfe sich entwickelten. Vogt selbst hat auf die Briicken
hingewiesen, die sich von derartigen Formen zu den familidren spastischen
Diplegien mit progressiver Opticusatrophie hiniiberschlagen (Peli-
zaeus, Freud, Higier usw. s. 0. S, 1233). Andere Analogien liefern die pre-
gressiven familidren Verblédungen mit spastisch-paraplegischen,
evtl. auch epileptoiden Phinomenen, die aus Beobachtungen von Trénel,
Jendréssik, Dinard-Fressan usw. bekannt sind.

Pathologische Anatomie. Die Tay-Sachssche Krankheit ist von Sachs selbst, ferner
von Kingdon und Russell, Peterson, Schaffer, Spiller, Holmes, Mott, Mohr,
Frey, Hancock-Coats u. a. in ihrer histologischen Eigentiimlichkeit genau studiert
worden. Wihrend makroskopisch kein konstanter und erwidhnenswerter Befund erhoben
wird, zeigt die gesamte graue Substanz von Gehirn und Riickenmark hochgradige cyto-
logische Alterationen. Die Ganglienzellen sind groBStenteils geschwollen, enthalten keine
oder nur spirliche NiBlsche Granula; ebenso sind die den Zellkérper durchziehenden
Fibrillen teils nicht mehr zu konstatieren, teils schwer verindert. Auch Vakuolenbildung
im Zellkérper kommt vor. Der Zellkern mit seinem Nucleolus ist dagegen erhalten, freilich
meist abnorm gelagert, randstindig. Die weiBe Substanz von Gehirn und Riickenmark
ist arm an Myelin; am wenigsten Verdnderungen weisen regelmiBig das Kleinhirn und die
mit ihm verbundenen Systeme auf (Clarkesche Siulen, spino-cerebellare Bahnen usw.).
Auch die Retinazellen der Macula und ihrer Nachbarschaft zeigen Schwellung, Vakuolisie-
rung, exzentrischen Kern und Schwund der chromatophilen Kérnung. Ihre Erkrankung
macht sie wohl undurchsichtig; daher der weiBlliche Kreis um die Fovea centralis; nur
in letzterer selbst (die keine Ganglienzellen fiihrt) scheint nach wie vor die Chorioidea durch
und imponiert durch Kontrastwirkung als Tays ,,cherry-red spot. — Mott, der als
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chemisches Korrelat des Schwundes der Nif1-Substanz denjenigen der Nukleoproteide im
Gesamtnervensystem festgestellt haben will, spricht darum von einer konstitutionellen
Stoffwechselkrankheit der Ganglienzellen. — Neuerdings hat K. Schaffer nach-
weisen konnen, daB der Triger einer infantil-amaurotischen Idiotie bereits ein mikro-
morphologisch minderwertiges, fiir Degeneration pridestiniertes Zentralnervensystem auf
die Welt bringt. Er konstatierte nimlich unter anderem eine primitive, affenartige Cyto-
architektonik der GroBhirnrinde.

Therapie. Irgend ein Mittel, auch nur modifizierend auf den Krankheits-
verlauf einzuwirken, besitzen wir nicht.

D. Familitire und angeborene Dyskinesien.

1. Die hereditiire, progressive Chorea (degenerative Chorea,
Huntingtonsche Krankheit).

Durch den amerikanischen Arzt Huntington auf Long Island ist im
Jahre 1872 die Aufmerksamkeit auf eine ziemlich seltene Affektion gelenkt
worden, die, im wesentlichen durch progressive choreatische Muskelunruhe
und Verblodung charakterisiert, meist 30—45jihrige Individuen befillt und
sich durch exquisite Hereditit auszuzeichnen pflegt. Erratische Félle kommen
freilich zuweilen vor, ebenso ein Beginn zwischen 25 und 30 und zwischen
45 und 55 Jahren, wihrend nur ganz ausnahmsweise die Initialsymptome
in die Pubertitszeit oder gar noch friiher fallen.

Huntington meinte, dafl beide Geschlechter ebenso hiufig dem Leiden zum Opfer
fallen, Huet und Wollenberg haben dagegen gezeigt, daB die Manner betréchtlich pri-
valieren. Latente Vererbung ist hier viel seltener als bei allen anderen Erbiibeln; nach
Huntington sollte die Nachkommenschaft intakt gebliebener Familienglieder nicht mehr
erkranken kénnen — es sind aber seitdem genug Ausnahmen von dieser Regel konstatiert
worden. In vielen Stammbadumen hereditar - choreatischer Sippschaften macht sich der
anteponierende Vererbungscharakter (s. o. S. 1216) sehr deutlich geltend, indem das Leiden
die Neigung zeigt, in jeder folgenden Generation im Durchschnitte in fritherem Alter
anzufangen (Heilbronner, Curschmann). — In Amerika scheint die Huntingtonsche
Chorea viel verbreiteter zu sein als in der alten Welt; dort bekundet sie eine Pridilektion
fiir alte, von den ersten Kolonisten abstammende Familien der Weststaaten und wird oft,
wie Gray zeigen konnte, entsprechend den Wanderungen von Familiengliedern von Ort-
schaft zu Ortschaft verschleppt; hier kommt sie am haufigsten in England und Deutsch-
land vor. Sie zeichnet sich fast stets durch gewisse Affinititen zur Eﬁilepsie aus, indem
viele der nichtchoreatischen Mitglieder der erkrankten Sippen Epileptiker sind. Von aus-
lésenden Momenten werden hervorgehoben: Psychische Traumen, Erkéltungen, Puer-
perium, Strapazen; Lues und akute Infektionskrankheiten scheinen dagegen gar keine
Rolle zu spielen.

Symptomatologie und Verlauf. Die ersten choreatischen Bewegungen machen
sich an den oberen Extremititen oder im Gesichte bemerkbar, um sich allméhlich
auch iiber Rumpf und Beine auszubreiten. Nur ganz ausnahmsweise stellen
letztere den Ausgangspunkt der Affektion dar, welche fast immer die Augen-
muskeln frei 148t. Gewohnlich ist urspriinglich eine Korperseite stérker be-
fallen, doch gleicht sich mit der Zeit die Differenz aus, zuweilen kann auch die
urspriinglich weniger zuckende Korperhilfte die andere iiberholen. Die moto-
rischen Phinomene tragen den gleichen unkoordinierten Charakter wie die-
jenigen der Sydenhamschen Chorea, doch sind sie triger und langsamer.
Der Habitus wird ein duBerst merkwiirdiger: Das Gesicht schneidet fortgesetzt
Fratzen, die Arme werden gestikulierend herumgeschleudert, der Rumpf ver-
beugt sich bald nach vorn, bald hinteniiber, die Beine fiihren beim Gehen tanz-
artige Bewegungen aus, die Fortbewegung geschieht bald stockend, bald iiber-
stiirzt; im ganzen erinnert das Gebaren dieser Kranken an das groteske Wesen
eines Clowns (s. Abb. 79—82). Die choreatische Unruhe der Lippen, der

79%
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Zunge, der Kehlkopf- und Atemmuskeln beuingt ein hiufiges Schnalzen und
Schmatzen und macht die Atmung und die Sprache sakkadiert, letztere wird
in spiten Stadien lallend, ahnlich derjenigen bei Dementia paralytica. Die

Schrift wird ausfahrend.

L,

Abb. 79—82. Huntingtonsche Chorea. (Nach Pineles.)

Wie bei der Chorea minor steigert psychische Krregung (Zorn, Verlegenheit,
Gefiihl des Beobachtetwerdens) die Gestikulation; im Gegensatz zu jener
Affektion vermodgen aber die Huntington-Kranken, wenn sie sich in volliger
psychischer Ruhe und Abgeschlossenheit befinden, das Zappeln bei der Aus-
filhrung intendierter Bewegungen mehr oder weniger vollstindig zu unter-
driicken, so daB} sie sich sogar beruflich betdtigen kénnen. Oft hat freilich die
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willkiirliche Beherrschung der Armmotilitit ein stdrkeres Hervortreten der
ungewollten Bewegungen an den Beinen und am Kopf zur Folge. Im Schlafe
tritt meist vollige Muskelruhe ein.

Die rohe Kraft wird erst in spiaten Stadien herabgesetzt gefunden, auch
die elektrische Erregbarkeit ist fast immer normal. Sehr selten sind bei vor-
geriickten Leiden Lahmungen konstatiert worden, z. B. von hemiplegischer
Verteilung (Liebers); es ist nicht ganz sicher zu entscheiden, ob es sich dabei
nicht um Komplikationen gehandelt hat. Die Sehnenreflexe sind meist abnorm,
lebhaft, zuweilen normal; ausnahmsweise sah man FuBklonus. Véllig intakt
bleibt die Sensibilitit mit EinschluB8 der speziellen Sinne.

Psychisch macht sich zunéchst eine Depression geltend, die ja nicht als
unmotiviert bezeichnet werden kann, da die Patienten iiber die unheilbare
Natur des iiber sie hereinbrechenden Familienfluches und iiber die ihnen bevor-
stehende geistige Umnachtung nur zu gut orientiert sind; in diesem Stadium
-gind Selbstmorde und Selbstmordversuche héufig. Spéter wird der Kranke
apathisch, dazwischen setzen Erregungszustinde ein, das Gedichtnis nimmt
ab, zeitweilig tauchen Grofen- und Verfolgungsideen oder Perioden halluzi-
natorischer Verwirrtheit auf, die Demenz nimmt immer zu und kann schlieBlich
zu volligem Stumpfsinn nach Art der Dementia paralytica fiihren. Anfille nach
Art der paralytischen machen gelegentlich die Ahnlichkeit noch gréBer. In
diesem Terminalstadium, wo Sondenfiitterung notwendig wird, sieht man
zuweilen die choreatischen Phianomene in auffallender Weise zurilickgehen.

Ausnahmsweise kann die psychische Alteration den motorischen Phéno-
menen vorausgehen (Westphal). Andererseits gibt es eine hereditire Chorea
ohne Blodsinn, die gewshnlich schon im Pubertatsalter einsetzt, die unteren
Extremititen verschont (B. Sachs) und nach einiger Zeit stationéir zu werden
pflegt. — Ferner gibt es Fille mit relativ geringer Intelligenzstérung.

Verlauf und Prognose. Das Leiden kann sich iiber 20 und mehr Jahre
erstrecken, so daB die Patienten nicht selten 60—70 Jahre alt werden: Der
Tod erfolgt in Demenz und Marasmus oder an interkurrenten Leiden. Von
der absolut infausten Prognose macht nur die soeben erwihnte Form eine Aus-
nahme, welche, obwohl unheilbar, doch benigner verliuft und die geistige
Personlichkeit verschont.

Differentialdiagnose. Gegeniiber den seltenen Fillen, in denen eine Syden-
hamsche Chorea in Chronizitdt {ibergeht, sind die Hereditdt, das un-
merkliche Einsetzen, die stete Progredienz, die fast immer sich einstellende
Verblodung und der trige Charakter der Zuckungen als Kriterien fest-
zuhalten.

Die choreatisch-diplegischen Formen der cerebralen Kinder-
lah mungen sind kongenitalen oder infantilen Ursprungs und nicht progredient;
letzteres gilt auch von den evtl. damit vengesellschafteten psychischen
Stérungen.

Die Chorea posthe miplegia wird bei sorgfaltlger Aufnahme der Anamnese
mit der Huntingtonschen Krankheit nicht verwechselt werden kénnen.

Die ,,Maladie des tics* beschrinkt sich meistens auf das Facialisgebiet.
Aber auch bei Mitbeteiligung der Extremitéten bekunden die Zuckungen
einen koordinierteren Charakter als bei der Chorea hereditaria, sind i{iberdies
stereotyp und von anfallartiger Plotzlichkeit. Die Psyche ist in anderer Weise
alteriert (Obsessionen, Zwangshandlungen, Koprolalie, Echolalie usw.).

Pathologische Anatomie. Wenn wir von den ersten Untersuchungen von Osler, Huber,
Charcot, Tissier u. a. absehen, welche inkonstante Befunde zutage férderten, deren

Zusammenhang mit der Chorea hereditaria hchst problematisch war (Pachymeningitiden,
Atrophien des Stirn- und Scheitellappens, Tritbungen und Verwachsungen der weichen
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Hirnhdute, multiple Erweichungsherdchen, Ventrikelhydrops usw.), so kénnen wir die
autoptisch festgestellten Lésionen in zwei Gruppen teilen: 1. Verinderungen in den
motorischen Rindenschichtenundindensubkortikalen Gebieten des Centrum
semiovale, teils als disseminierte encephalitische Prozesse aufgefa8t (Greppin, Oppen-
heim, Hoppe, Facklam, Kronthal, Kalischer), teils als primire gliose Infiltration
auf Grund teratologischer Zwischengewebsmibildung (Lannois, Paviot, Boinet,
Olmer), teils endlich als Resultat von GeféBentartungen (Besta, Spiller). — 2. Ver-
dnderungen im Corpus striatum, speziell im Putamen nuclei lentiformis,
sowie im Nucleus ruber (Alzheimer, Zingerle, Jelgersma, Winkler, Marie,
Roussy, Lhermitte u. a.), zum Teil schwerster Art — Ganglienzellen dicht umlagert
oder gar zerstért durch ,,amoboide** Gliazellen. — Nach unseren Ausfiihrungen im Ab-
schpitte ,,Allgemeine Symptomatologie der Hirnkrankheiten* ist die zweite Kategorie
von Liésionen. fiir die choreatische Hyperkinese der Huntington-Kranken verantwortlich
zu machen, wihrend die GroBhirnlisionen den iibrigen Symptomen zugrunde liegen

diirften,

Therapie. Sie ist eine rein symptomatische und bietet auch als solche nur
geringe Aussichten. Nur in sehr friihen Stadien scheinen Arsen und Skopol-
amin (}/y—2 mg pro dosi-et die) Linderung verschaffen zu koénnen. Durch
beruhigende hydriatische Prozeduren, heilgymnastische Ubungen usw. wird
man die choreatische Unruhe etwas zu dimpfen suchen. Am besten ist méglichst
friihzeitige Verbringung in die Abgeschlossenheit einer Anstalt, wo, abgesehen
von der Fernhaltung aller Reize, die sachgemife Pflege der gelegentlichen
Erregungszustinde (Béder, Opium, Veronal, Bettruhe usw.) sich am besten
durchfiihren 1aB8t. In den spiten Stadien ist die Pflege der unruhigen und
blodsinnigen Kranken eine besonders schwierige.

2. Weitere familiire Amyostasen.

a) Die Degeneratio lenticularis progressiva.

Das sehr seltene familiire Leideén, das von seinem Entdecker, S. A. Kinnier
Wilson obigen Namen erhalten hat, nimmt in pathologisch-anatomischer Hin-
sicht eine Sonderstellung ein, erstens deshalb, weil es sich um eine elektive
Gliose der Linsenkerne, besonders des Putamens, handelt, die — #@hnlich der
Gliosis spinalis — starke Zerfallstendenz bekundet und schlieBlich zu einer
Hohlenbildung fiihrt, zweitens aber infolge der regelmifigen Vergesellschaftung
mit hypertrophisch-cirrhotischen Leberldsionen. Ob die Linsenkern- und die
Lebererkrankung einander koordiniert sind, oder ob, wie Wilson meint,
letztere das Primire ist und zur Bildung einer spezifisch lentikulotoxischen
Substanz fiihrt, oder ob endlich, wofiir Jelliffe und White eintreten, der
Untergang des Nucleus lenticularis erst sekundéar durch Zerstérung des zen-
tralen vegetativen Apparats die Leber in Mitleidenschaft zieht, ist noch véllig
unentschieden, und auch die offenkundigen Beziehungen zur Striimpell-
Westphalschen ,,Pseudosklerose® (s. diese) mit ihren hdufigen hepatischen
Begleitlidsionen haben bis jetzt noch keine Klarung dieser Frage zuwege gebracht.
Kombination mit leichter Gliose des Nucleus caudatus wurde hier und da fest-
gestellt; der Thalamus bleibt stets frei.

Das klinische Bild, das an anderer Stelle dieses Handbuches eingehender
besprochen wird, zeigt, entsprechend dem Sitze der Lision, manche Ahnlichkeit
mit Parkinsonscher Krankheit, vor allem eine hochgradige allgemeine Muske?-
rigiditdt vom extrapyramidalen Typus ohne eigentliche Lihmung und einen
fast immer rhythmischen und langsamen Tremor aller GliedmaBen, oft auch
noch des Kopfes und Rumpfes. Dazu kommen Dysarthrie, Dysphagie, Zwangs-
lachen, Speichelflul. Der Verlauf ist ausnahmslos progressiv, setzt im Kindes-
alter ein und fiihrt, je nach dem akuteren oder chronischeren Tempo, binnen
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1/,—5 Jahren zum Tode. Erkrankte Geschwistergruppen sind !die Regel,
,.erratische’ Fille die Ausnahme.

b) Die Dystonia lordotica progressiva.

Dieses Krankheitsbild, das zuerst von Ziehen als ,, Torsionsneurose‘ be-
schrieben worden war, geht heute, nachdem dessen organische Natur keinem
Zweifel mehr unterliegt, noch unter verschiedenen Benennungen. Die von
uns als die zweckmiBigste ausgewihlte stammt von Maas; daneben findet
man die Bezeichnungen ,,Dysbasia lordotica progressiva‘ und ,,Dystonia mus-
culorum, deformans* (beide von Oppenheim vorgeschlagen) und ,,progressiver
Torsionsspasmus® (nach Flatau und Sterling). Das Leiden befallt Kinder
zwischen 8 und 14 Jahren, meistens Ostjuden, wobei die erratischen Falle {iber
die Erkrankungsgruppen bei Geschwistern iiberwiegen, im Gegensatze zur
Wilsonschen Krankheit. Mit dieser letzteren bekundet aber, wie Thomalla
gezeigt hat, die Dystonia lordotica eine groBe pathologisch-anatomische Ahn-
lichkeit ; bei dem an Aspirationspneumonie gestorbenen Patienten dieses Autors
wurde parenchymatése Entartung des Putamens mit partieller reparatorischer
Gliawucherung bei Intaktheit der benachbarten Inselrinde und des Nucleus
caudatus und nur leichteren Alterationen des Globus pallidus konstatiert;
auBerdem Leberverinderungen nach Art derjenigen bei der Wilsonschen und
beider Striimpell-Westphalschen Krankheit. Wim m er fand die fiir Pseudo-
sklerose charakteristischen, im Striatum tberwiegend ausgesprochenen Altera-
tionen (gleichfalls mit Léasionen der Leber): Westphal: einen glidsen, mit
entziindlich-infiltrativen Verinderungen einhergehenden Wucherungsproze8 im
Putamen; Cassirer: nebst ,Hirnschwellung® einen subakuten Zerfall der
Ganglienzellen im ganzen Streifenkorper; Richter endlich (dessen Fall sich
als die klinisch reinste der zur Autopsie gelangten Torsionsdystonien darstellt)
einen ausgesprochenen, chronisch-progressiven Zellschwundproze mitSchrump-
fung des Striatums, besonders aber des Putamens und (ebenso wie es bei den
Patienten von Westphal und Cassirer der Fall war) ohne Leberver-
anderungen. — Die Atfektion ist in typischen Fallen durch eine nur im Gehen
und Stehen sich einstellende, im Liegen sich aber bald ausgleichende Lordo-
skoliose der unteren Wirbelséiulenhilfte, nebst iiberméiBiger Beugung und Ein-
wirts- oder Auswirtsrotation der Beine, sowie unwillkiirlichen Spreizungen
und Extensionen der Zehen charakterisiert. Letztere Hyperkinesen erinnern
stark an diejenigen der ,,Athétose double (s. 0. S. 1158). In den Rotatoren der
Oberschenkel, ebenso im Tibialis anticus und im Biceps kénnen dabei, neben
tonischer Anspannung, auch klonische Zuckungen auftreten. Die Muskulatur
ist #uBerst steif, solange sie sich in Tatigkeit befindet, in der Ruhe hort die
Rigiditat auf. Die Gangart erinnert an diejenige eines Dromedars, ermiidet
die Patienten sehr, so daB sie in Schweill geraten, stohnen usw. — Die elektri-
schen Erregbarkeitsverhiltnisse sind unverandert. Das Leiden ist fortschreitend,
unheilbar, aber nicht so rasch zum Tode fithrend wie die Degeneratio lenticularis
progressiva. Niheres dariiber ist an anderer Stelle dieses Handbuches ausgefiihrt.

Eine von Hallervorden und Spatz beschriebene familidre Erkrankung (zunehmende
Versteifung der Beine, progressive KlumpfuB8bildung, Sprachstérungen, Verblédung usw.),
bei der Lasionen im Globus pallidus und in der Substantia nigra gefunden wurden, wire
als weitere heredodegenerative extrapyramidale Affektion zu rubrizieren.

3. Familidire und kongenitale Myoklonieformen.

Unter der pathogenetisch jedenfalls sehr heterogenen und nosologisch noch
recht unklaren Gruppe der durch ,myoklonische Reizsymptome charak-
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terisierten Zustinde beanspruchen zwei Formen eine Beriicksichtigung an
dieser Stelle, da sie sich deutlich als heredodegenerativer Natur kund-
geben. Soweit ihre Symptome dem Bilde der ,,Myoklonie** im allgemeinen
entsprechen, werden wir uns hier nicht niher darauf einlassen, wollen vielmehr
bloB diejenigen Kriterien hervorheben, denen sie ihre Dignitét als eigene klinische
» Typen‘‘ verdanken.

a) Die Myoklonusepilepsie.

Dieses Leiden ist 1891 durch Unverricht erstmals beschrieben und seit-
dem auch von Weil3, Bresler, Krewer, Massaro, Sepilli, Mott, Lund-
borg, Faber, Clark u. a. studiert worden.

Symptomatologisch vor allem dadurch gekennzeichnet, daf (im Gegen-
satze zur Friedreichschen, gewohnlichen Myoklonieform) die blitzartigen
Zuckungen auch die Zungen-, Schlund- und Zwerchfellmuskulatur ergreifen,
tritt die Affektion fast immer bei mehreren Geschwistern auf (5 in den grund-
legenden Beobachtungen Unverrichts), nicht selten auch in mehreren succes-
siven Generationen. Bemerkenswert ist ferner die Vergesellschaftung mit
gelegentlichen, namentlich nachts auftretenden epileptiformen und tetani-
formen Anfillen, die zuweilen schon als Vorlaufer der myoklonischen Erschei-
nungen (letztere setzen meist um das zehnte Lebensjahr herum ein) sich zeigen.
Daneben kommt es auch gelegentlich zu plotzlichem Hinstiirzen bei vollem
BewuBtsein, nach Galant infolge eines , Erstarrens der Gesamtmuskulatur.
Im Verlaufe der Krankheit werden diese Paroxysmen zunichst immer haufiger,
um aber in vorgeriickterem Alter allmihlich wieder aufzuhéren. Die Myoklonie
hat dagegen progressive Tendenz; wihrend anfangs ,,gute wund ,,schlechte«
Tage miteinander abwechseln, nehmen die letzteren mehr und mehr iiberhand
und die Beweglichkeit wird schon dadurch, besonders aber auch durch eine
zunehmende Rigiditdt, betrichtlich eingeschrinkt. Im Schlafe verschwinden
die Zuckungen, die andererseits durch psychische und sensible Reize verstirkt
werden kénnen (Lundborgs ,,psychoklonische® und ,sensoklonische* Re-
aktion), sowie unter dem Einflusse der Menstruation; nach epileptischen Ent-
ladungen pflegt dagegen ihre Intensitét eine Zeitlang nachzulassen. Die Sehnen-
reflexe, ebenso die mechanische Nerven- und Muskelerregbarkeit, sind gesteigert.
Das Leben ist nur selten direkt bedroht (Schluckpneumonien im Anschlufl
an myoklonische Schlundspasmen — Mott), die Patienten kénnen bis 70 Jahre
alt werden. Dabei tritt allerdings meistens allmiahliche Verblédung und Aus-
gang in , Dementia myoclonica* und Marasmus ein. — Der Myoklonusepilepsie
nahestehend ist die von Knud Krabbe beschriebene ,familisre Myo-
klonus-Schizophrenie.

Pathogenetisch hat Unverricht an einen Erregungszustand der Vorder-
hornzellen gedacht. Mott fand sie dagegen autoptisch weniger verindert als
die psychomotorischen Zellen der GroB8hirnrinde, die sich in einem Zustande
der ,,Pigmentdegeneration* befanden, der hinsichtlich seiner Spezifizitit sehr
schwer zu wiirdigen ist. Daneben bestand sekundére Gliawucherung. Auch
Jacquin und Marchand fanden die GroBhirnrinde erkrankt, und zwar in
Form einer besonderen Art von Sklerose. Lafora-Gliick und Westphal-
Sioli fanden fast iiberall im Hirngrau, besonders aber im Sehhiigel, Nucleus
ruber und Nucleus dentatus amyloide Einschliisse in den Ganglienzellen. —
Auf Grund der Befunde bei Encephalitis epidemica myoclonica und der
gelegentlichen Beimengung von myoklonischen Symptomen zu choreatischen
Krankheitsbildern, werden aber kiinftige Untersuchungen speziell das histo-
pathologische Studium des Linsenkerns, namentlich seines Putamens, ins
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Auge fassen miissen. — Lundborgs Versuch, das Leiden mit einer Hypo-
parathyreoidose in Zusammenhang zu bringen, beruht auf rein hypothetischen
Spekulatlonen — In der Atiologie scheint viterlicher Alkoholismus eine ge-
wisse Rolle zu spielen.

- Therapeutisch sind stabile Anodenbehandlung der Muskulatur, warme
Bider, Bromkali, Chloralhydrat mit etwelchem Nutzen zur Anwendung ge-
kommen.

b) Die Nystagmusmyoklonie.

Dieser Krankheitstypus, der von Lenoble und Aubineau 1905 isoliert
worden ist, scheint dadurch eine der amaurotischen familidren Idiotie analoge
Sonderstellung einzunehmen, dafl er nur die Angehérigen einer bestimmten
Rasse befillt. Die Nystagmusmyoklonie kam namlich bisher nur bei keltischen
Familien aus der Bretagne (speziell dem Departement Finistére), nach Apert
auch bei solchen Grofbritanniens zur Beobachtung. Allerdings ist die Zahl
der Fille noch eine sehr kleine. Das Leiden ist kongenital, bevorzugt mann-
liche Individuen (unter 58 Fallen 39 Minner!), tritt meist bei mehreren Ge-
schwistern auf. Neben den myoklonischen Erscheinungen bestehen angeborener
Nystagmus und Kopfschmerz, die Reflexe sind meist stark gesteigert, FuB-
klonus und Babinski-Phanomen kénnen vorhanden sein, auch finden sich ver-
schiedene trophische und vasomotorische Storungen (z. B. Zahndeformititen,
Gesichts- oder Korperasymmetrie, lokale SchweiBle, zirkumskripte Odeme,
Dermographie, Lividitdt der Tegumente). Die Nystagmusmyoklonie ist unheil-
bar, aber nicht progredient, und geht nur in einem Teile der Fille mit Schwach-
sinn einher. In einem autoptisch studierten Falle fanden Lenoble und
Aubineau nur solche Lisionen im Nervensystem, die auf die schwere Nephritis
bezogen werden konnten, an der das betreffende Individuum starb. Auch
hier miissen besonders sorgfialtige Untersuchungen der Stammganglien, sowie
auch des Mittelhirns, fiir kiinftige zur Sektion gelangende Fille postuliert werden.
— In den Familien mit Nystagmusmyoklonie kommen auch ,,Formes frustes
des Leidens vor, bei denen evtl. von der ganzen Symptomatologie nur der
kongenitale Nystagmus zu finden ist. In diesem Zusammenhange sei an den
kongenitalen familiiren Nystagmus erinnert, der, ohne irgend eine
Rassenauslese erkennen zu lassen, wiederholt beschriecben worden ist (Clarke,
Audéoud, Burton, Ed. Miiller u. a.), von dessen Besprechung wir jedoch
unter Hinweis auf die ophthalmologischen Handbiicher hier absehen.

4. Der essentielle heredofamiliire Tremor.

Dieses Leiden ist von Charcot und seiner Schule zuerst genauer studiert
und beschrieben und seitdem als eine nicht gerade seltene Affektion erkannt
worden.

Es handelt sich um ein rhythmisches Zittern von geringer Amplitiide, aber
ohne charakteristisches Tempo (zwischen 3 und 10 Oscillationen pro Sekunde);
im allgemeinen 1Bt sich immerhin sagen, daB es bei jiingeren Individuen
rascher, bei dlteren langsamer zu sein pflegt. Im Schlafe hort das Phinomen
auf, zuweilen auch im Wachzustande bei absoluter korperlicher und geistiger
Ruhe jedenfalls nimmt es unter letzteren Bedingungen deutlich ab. Will-
kiirliche Unterdriickung gelingt einigen Kranken, wihrend bei anderen ein solcher
Versuch im Gegenteil den Tremor steigert. Das Ausfiihren intendierter Be-
wegungen hat gewShnlich denselben Effekt, wobei man von einem ,,Intentions-
zittern, gesprochen hat; in einer Minderzahl von Fillen vermag es jedoch den
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Tremor zu sistieren (West, Hébler), so dal derartige Patienten z. B. gute
Schiitzen sein konnen (wie es bei Parkinsonscher Krankheit auch schon
beobachtet wurde). Einer meiner Patienten konnte durch intendierte Be-
wegungen der rechten Hand den Tremor beider Hénde fiir einige Sekunden
zum, Stillstande bringen. Es kénnen simtliche willkiirlichen Muskeln beteiligt
sein; ausnahmslos sind es die Hinde, in denen sich oft das Symptom aus-
schlieBlich kundgibt. Das Zittern der Beine kann zuweilen das Gehen beein-
trachtigen (Nagy), dasjenige der Zunge die Artikulation (Graupner, Bing).
Nystagmus beobachteten Rubens und Dana. — Haufige Komplikationen
sind Epilepsie, Psychosen, MiBbildungen (die man oft auch bei den nicht zittern-
den Mitglieder der Familie findet); deshalb sprechen auch franzésische Autoren
vom ,,Tremblement des dégénérés*.

Atiologisch kommt als blastophthorische Noxe vielleicht der Alkoholismus
in Betracht (Liégey, Raymond, La Roche, Dana u. a.). Doch hebt anderer-
seits Schmaltz die auBerordentliche Niichternheit' und die geordnete Lebens-
weise der Ascendenten seiner ,,Zitterfamilie* hervor. Die Bemerkungen Reg-
naults und Danas iiber den Kaffee- und Tabakabusus von Vorfahren ihrer
Patienten diirfen jedenfalls ins Revier der Zufilligkeiten verwiesen werden.

o foRf o 1f o fs L

Abb. 83. Familidrer Tremor, Schriftproben von 2 Geschwistern: A schwerer, B leichterer.
(Beobachtung aus dem Nervenambulatorium der Allgemeinen Poliklinik Basel.)

Lues und chronische Infektionskrankheiten der Ascendenz spielen nach iiber-
einstimmender Angabe der Autoren keine Rolle. — Das Leiden kann sich iiber
vier, fiinf und mehr Generationen erstrecken, laft meistens eine Anzahl von
Familienangehorigen frei, bevorzugt oft das eine oder andere Geschlecht, und
wird zuweilen durch ,latente Vererbung* iibertragen (Félle von Raymond-
Hamaide, Dana u. a.). Als Gelegenheitsursachen findet man angegeben:
Infektionskrankheiten, schwere Gemiitsbewegungen, Uberanstrengung.

Das Leiden ist bald kongenital, bald tritt es wahrend der Kindheit auf (erste
Schreibiibungen!), bald zur Pubertitszeit, bald noch spater — das 40. Lebens-
jahr stellt ungefshr die Grenze nach oben dar. Mehrfach wurde beobachtet,
daB bei den Descendenten das Leiden frither auftrat als bei den Vorfahren
(Liégey, Habler, La Roche, Raymond, Rubens, Schmaltz, KreiB).
Es kann stationir, progressiv oder (selten) regressiv sein, heilt jedoch wohl
nie vollstéindig. Die Therapie vermag wenig auszurichten. Regnault will
durch Einschrinkung des Alkoholgenusses Besserung erzielt haben, wahrend
in der von Nagy geschilderten ,,Zitterfamilie‘ gerade die stérker trinkenden
Personen weniger Tremor hatten. In einem Falle meiner eigenen Beobachtung
nahm nach Weingenuf das Zittern stark ab, nach Einnahme von Kaffee deut-
lich zu; Brompréparate, Veronal, Adalin, Scopolamin blieben ohne jeden
EinfluB, dagegen reagierte der Patient auf ,Pilulae hyoscyami compositae*
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(Extr. Hyocs., Zinc. oxyd. aa 5,0 Extr. Valer. 10,0 auf 100 Pillen; 3—5 pro
die) mit auffallendem Nachlassen des Zitterns, so daBl die vorher nicht zu ent-
ziffernde Handschrift wihrend des Gebrauchs dieser Pillen wieder leserlich
wurde. Quoad vitam ist die Prognose durchaus gut.

5. Myotonia congenita.

Wenn man von isolierten Beobachtungen absieht, die Bell (1832), Benedikt (1864)
und v. Leyden (1874) niederlegten, darf der Schleswiger Arzt Thomsen mit Fug und
Recht als der Entdecker dieses Leidens bezeichnet werden, das nach ihm auch den Namen
,;Thomsensche Krankheit* fiihrt. Seine Schilderung aus dem Jahre 1876 definierte
die Affektion als ,,tonische Krimpfe in willkiirlich beweglichen Muskeln infolge ererbter
i)sychischer Disposition‘‘; das Beobachtungsmaterial lieferte ihm die eigene Familie, die in
tinf Generationen iiber 20 Krankheitsfille aufwies. Der Ausdruck ,,Myotonia congenita‘
stammt von Striimpell; wichtig fiir Erkenntnis und Einbiirgerung des Krankheitsbegriffes
waren auBerdem namentlich die Arbeiten von Erb und Ballet-Marie.

Verlauf und Symptomatologie. Das Leiden wird entweder schon in der
frithesten Kindheit bemerkt, oder aber es treten die unten zu beschreibenden
motorischen Storungen erst um die Pubertitszeit oder sogar noch spiiter deut-
lich hervor, wobei gesteigerten Anforderungen an die Muskulatur die Rolle
als auslésendes Moment fiir den bisher latenten pathologischen Zustand zuzu-
kommen scheint. So entwickelte sich wiederholt die Myotonie erst infolge des
Eintrittes ins Heer zu einem namhaften Intensititsgrade. Das miénnliche
Geschlecht liberwiegt stark; nur ca. 109/, der Fille betreffen Frauen (Nieden-
darp). Im allgemeinen nehmen die Krankheitserscheinungen langsam und
kontinuierlich wihrend einer Reihe von Jahren zu, um dann stationéir zu werden;
letzteres kann schon mit 15 Jahren der Fall sein (Kron), gewshnlich aber erst
bei 25—30 Jahren. Spéter kann sogar die Intensitit des Leidens wieder ab-
nehmwen; solche Remissionen sind freilich nicht sehr hiufig; Heilungen sind
dagegen ausgeschlossen.

Die fiir Thomsensche Krankheit pathognomonische Stérung ist durch
die zweckwidrige Persistenz des Kontraktionszustandes bei Aus-
fihrung willkiirlicher Bewegungen charakterisiert. Will der Patient
nach einer lingeren Zeit der Ruhe irgend eine Bewegung ausfiihren, setzt er
also irgend eine Muskelgruppe in Aktion, so erfolgt deren Zusammenziehung
in promptester Weise, persistiert aber trotz aller Willensanstrengungen ca.
5—30 Sekunden lang, und erst dann vermag die Erschlaffung der kontrahierten
Muskeln vor sich zu gehen. Am deutlichsten kénnen wir dieses Phénomen
zur Darstellung bringen, wenn wir den Patienten, auffordern, uns die Hand zu
driicken, die er dann lingere Zeit hindurch nicht mehr loszulassen vermag.
Nimmt nun aber der Kranke die Bewegung ein zweites, drittes, viertes Mal vor
usw., 8o sehen wir die Hemmung der Dekontraktion jedesmal nach kiirzerer
Zeit schwinden, so daB schliellich die Bewegung ihren normalen Verlauf nehmen
kann. Sollen diese Patienten marschieren, so bleiben sie zunichst wie ange-
wurzelt stehen, dann folgen die ersten &uBerst schwerfilligen, und durch die
sich wiederholenden tonischen Kontrakturen unterbrochenen Schritte, nach
und nach aber ,kommt die Maschine in Gang* und schliefilich konnen groBe
Strecken anstandslos zuriickgelegt, kann sogar getanzt werden usw.

Es konnen alle willkiirlichen Muskeln der Sitz der myotonischen Bewegungs-
stérung sein, doch sind in der Regel die Respirationsmuskeln frei, die Rumpf-
und Halsmuskulatur weniger betroffen als diejenige der GliedmaBen, und
von letzteren die oberen meist weniger als die unteren. : Es kénnen auch die
Gesichts-, Kau-, dufleren Augenmuskeln, die Zunge und sogar Schlund- und
Kehlkopfmuskeln affiziert sein; wihrend die myotonische Dyskinesie beim
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Grimassieren und beim Vorstrecken der Zunge sich in den meisten Fillen geltend
macht, wird sie bei Blicken, Kauen, Schlucken, Phonieren nur selten konstatiert.

Bestimmte #duBere Faktoren exacerbieren die tonischen Phiénomene: So vor allem
Kilte und Feuchtigkeit (wihrend im Gegenteil miBige Wirme und Trockenheit der Um-
gebung giinstig wirken konnen). Es gibt ganz leichte Fille, welche iiberhaupt nur bei
kaltem Wetter motorische Stérungen darbieten (Martius-Hansemann). GroBe Hitze
und schwiiles, feuchtwarmes Wetter verschlimmern zuweilen die Krankheitserscheinungen
gleichfalls. Striimpellsah einen Fall, bei dem der EinfluB der Tageszeit deutlich war:
Morgendliche Exacerbationen, abendliche Remissionen. MiBiger AlkoholgenuB wirkt
giinstig. Psychisches Unbehagen jeder Art, evtl. schon das Gefiihl des Beobachtetwerdens,
steigert die Beschwerden betriachtlich. Besonders gilt dies fiir den Schreck, der sofortigen
allgemeinen tonischen Krampf auslésen kann, so daBl der Kranke z. B. beim blo8en Stolpern
iiber einen Stein stocksteif zu Boden stiirzt. Auch Reflexbewegungen lésen Kontrakturen
aus; nach dem NieBen bleiben z. B. die Augen lingere Zeit fest geschlossen, nach dem
Githnen der Mund weit gedffnet.

Fast immer besteht eine als ,herkulisch®* imponierende Volumzunahme
der Muskulatur (s. Abb. 84 u. 85); ihre Konsistenz ist eher vermehrt, bei
passiver Bewegung von Hypertonie dagegen nichts zu konstatieren. Die
rohe Kraft ist gewohnlich etwas unternormal. Die Sehnenreflexe losen ent-
weder persistierende Kontraktionszustinde aus, oder sie lassen keine Anomalie
erkennen, oder endlich sie sind herabgesetzt, duBerst selten fehlend.

In auBerst charakteristischer Weise sind dagegen mechanische und
elektrische Muskelerregbarkeit alteriert. Erb hat diese Verhiltnisse in
eingehendster Weise studiert.

Perkutiert man einen Muskelbauch oder die Zunge, so gerit der getroffene
Teil in eine trage Kontraktion, die bis zu !/, Minute andauern kann. Entweder
gibt sie sich als Delle kund (eine solche kann man oft schon durch energisches
Anpressen des Fingers hervorrufen) oder aber als Wulst. Die indirekte mecha-
nische Erregbarkeit (durch Quetschen oder Beklopfen des Nervenstammes) ist
dagegen nicht erh6ht, sondern eher herabgesetzt.

Bei faradischer Reizung mittlerer Intensitdit von Nerven aus ist die
Zuckung normal, durch starke Intensitit und rasche Aufeinanderfolge der
Induktionsoscillationen kann man dagegen einen nachdauernden Kontraktions-
zustand nach Sistieren des Reizes erzielen. Galvanische Einzelreize haben
auch bei starker Intensitit nur kurzdauernde Zuckungen zur Folge; dagegen
kann man durch Reizsummation mit labilen Strémen zuweilen einen nach-
dauernden tonischen Effekt hervorrufen.

Direkte faradische Reizung des Muskels 1a8t eine erhéhte Erregbarkeit
wahrnehmen. Bei schwachen Strémen ist der Zuckungsablauf normal, bei
stirkeren tritt der persistierende Myotonus in die Erscheinung, bei starker
kontinuierlicher Faradisation zuweilen ein deutliches ,,Muskelwogen*“. Direkte
galvanische Reizung offenbart die augenfilligsten Anomalien: trigen und
persistierenden Charakter der Kontraktionen, abnorm niedrige Reizschwelle,
Wegfall der Offnungszuckungen, AnSZ = oder >> KSZ; auBerdem gelegentlich
bei stabiler Anwendung starker Stréme rhythmische Undulationen von der
Kathode zur Anode hin (zuweilen erst nach wiederholter Wendung des Strom-
kreises auftretend). Diese verschiedenen Anomalien faBt Erb unter der Be-
zeichnung: ,,Myotonische Reaktion® zusammen (MyR.). Sie besteht nach
Nearonoff auch in der Narkose.

Eulenburg hat auch das Verhalten der myotonischen Muskeln bei Franklinisation
untersucht. Er konnte bei Verwendung von ,,dunklen‘ Entladungen kleiner Funkenlinge
ein biindelweises Vibrieren, bei groBerer Funkenlinge ein rhythmisches Zittern und, nach
einer gewissen Dauer,,agch eine tonische Kontraktion des Gesamtmuskelbauches erzielen.
Dagegen hat Oppenheim die Reaktion auf statische Elektrizitit unverindert gefunden.

Die Kontraktionsanomalie, die der Thomsenschen Krankheit zugrunde liegt, ist
wiederholt mit Hilfe der myographischen Analyse durch Ubertragung auf die rotierende
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Trommel studiert worden, z. B. von Ballet und Maric, Jensen, Jaquet. Charakte-
ristisch ist, bei nur unbetrichtlich verlangsamtem Aufstieg der Kurve, die sehr bedeutende
Verlingerung des absteigenden Schenkels (entsprechend einer Zeitdauer von 6—9 Sekunden
statt normaliter 0,2!). Aus dem Umstande, dafl iiber dem Muskel wihrend des myoto-
nischen Kontraktionszustandes kein Muskelton zu horen ist, schlieBt Herz, daB es sich
dabei nicht um einen ,,Tetanus* (im Sinne der Physiologen) handeln kann.

Atiologie. Das Leiden ist in der {iberwicgenden Mehrzahl der Fille here-
ditar-familiir zur Beobachtung gelangt und dic allgemeinen Ausfithrungen,

Abb. 84 und 85. Myotonia congnita. (Nach Knoblauch.)

mit denen wir das vorhergehende Kapitel einleiteten, haben auch auf diese
Affektion Bezug. Unter den blastophthorischen Momenten bei der Ascendenz
sei die Konsanguinitit erwihnt (Bernhardt). Sehr oft findet man in der
Verwandtschaft eine Haufung der verschiedensten Psychosen und Neuropathien.
Nicht selten wird die Vergesellschaftung mit Psychosen und mit Epilepsie
beobachtet, was bei der offenbar als Ausdruck einer Heredodegeneration zu
deutenden Natur des Leidens nicht wundernehmen kann. DaB Myotoniker
zuweilen Triiger angeborener Muskeldefekte sind, wurde schon bei Besprechung
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der letzteren hervorgehoben (Beobachtungen von Bethmann und VoB). Als
auslésende Momente fiir die latente Disposition haben wir schon die kérper-
liche Strapazierung erwihnt; seltener finden wir Schreck, Traumen, ganz selten
Infektionskrankheiten erwihnt.

Pathogenese und pathologische Anatomie. DaB die Textur der ergriffenen Muskeln
eine abnorme ist, wissen wir seit Erbs griindlichen Studien, denen diejenigen von Dejerine
und Sottas, Jacoby, Schiefferdecker-Schultze, Deléage, Onanoff u. a. folgten.
Man findet eine gleichméaBige Hypertrophie aller Fasern, auf einer Zunahme des nicht-
differenzierten Protoplasmas beruhend, wihrend die kontraktile Substanz und ihr morpho-
logischer Ausdruck, die Querstreifung zuriicktreten. Das Sarkolemm zeigt Kernvermehrung,
die Fibrillen sind vakuolisiert. Es besteht auBerdem eine geringfiigige Vermehrung des
interstitiellen Bindegewebes. Schiefferdecker und Schultze sahen im Sarkoplasma, bei
einer bestimmten Fixierungsmethode, normalerweise nicht vorkommende Granulationen,
Babes und Marinesco beschrieben Verinderungen der motorischen Endplatten. Es ist
(z. B. von Erb, GeBler, Schiefferdecker-Schultze) versucht worden, die myotonische
Dyskinesie direkt als den Ausdruck dieser auf endogener Grundlage sich entwickelnden
abnormen Konstitutierung des Muskelgewebes zu bezeichnen (myogene Theorie). Knob-
lauch denkt an ein abnormes Privalieren der roten, trigen gegeniiber den hellen, flinken
Muskelfasern und an Arbeitshypertrophie der ersteren. Demgegeniiber hat Jaquet betont,
daB auch zweckwidrige Innervationsverhiltnisse mitspielen miissen; konnte er doch durch
eine sinnreiche Versuchsanordnung nachweisen, daB bei der Einleitung einer Bewegung
sein myotonischer Patient (einer der typischsten Fille, der von zahlreichen Untersuchern,
auch von uns, genau studiert worden ist) das Phénomen der simultanen Antagonisten-
kontraktur zeigte. Das entspriche einer schon von Thomsen geiuBerten Ansicht.
Brissaud und Bauer wollen freilich fiir Jaquets Befund, den auch sie anerkennen, nur
eine myogene Ursache annehmen, die Hyperexecitabilitit der Muskelfibrillen. Histologisch
ist das Zentralnervensystem jedenfalls normal (Dejerine-Sottas).

Andererseits ist auch die Vermutung ausgesprochen worden, es handle sich um eine
Autointoxikations- oder Stoffwechselkrankheit (Bechterew, Joteyko, Jensen, Kar-
pinski), bei der die anatomischen Verinderungen sich nur sekunddr entwickeln. Bei
Tieren 148t sich namlich durch Veratrin- oder Kreatinvergiftung ein myotonieartiger Sym-
ptomenkomplex provozieren. Bechterew, Karpinski u. a. geben auch eine vermehrte
Kreatininausscheidung bei der Thomsenschen Krankheit an, doch konnte Ziilzer dies
nicht bestitigen. Jensen meint, da sowohl die Abfuhr der Dissimilierungsprodukte
des Muskels erschwert sei, als auch die kompensatorische Assimilierung; letztere werde
aber wihrend der Kontraktion durch die entstehende Wirme wieder angeregt, daher hore
auch nach einer gewissen Anzahl von Bewegungen die myotonische Storung wieder auf,
wihrend sie Kilte im Gegenteile durch Hemmung der Aufbauprozesse betrichtlich ver-
schlimmere. — Diese chemischen Theorien stehen alle auf sehr schwachen FiiBen.

Differentialdiagnose. Sie kommt bei ausgesprochenen Formen, wo die
Diagnose sich fast von selbst ergibt, kaum in Frage. Bei partieller Myotonie
der Extremititen kann dagegen eine gewisse Ahnlichkeit mit anderen Zustéinden
vorliegen (Crampi, Beschiftigungskrampfe, ,,Diathése de contracture, teta-
nische Intentionskrampfe), doch ist zu betonen, daB die Kontraktionen der
Thomsenschen Krankheit nie schmerzhaft sind, und ferner wird natiirlich
die elektrodiagnostische Untersuchung fast stets jeden Zweifel iiber die Natur
der vorliegenden Affektion bald 16sen. Doch mu8 daran erinnert werden, daf3
bei strumipriver Tetanie ausnahmsweise MyR. sich findet (Hoff mann).

An dieser Stelle muB noch der Myotonia acquisita (Talma, Jolly)
gedacht werden, eines heilbaren, durch die MyR. charakterisierten Zustandes,
der sich an Infektionskrankheiten und Traumen anschlieBt, bei dem aber
meistens auch im Ruhezustand eine gewisse Muskelstarre besteht und lingere
Bewegung dem Eintreten eines Myotonus Vorschub leistet. Ferner der
Dystrophia myotonica und der Eulenburgschen Paramyotonia
congenita (s. u.).

Prognose. Sie ist bei unkomplizierter Myotonia congenita quoad vitam
durchaus giinstig, quoad sanationem schlecht.

Therapie. Eshandelt sich vor allem um méglichste Verhiitung der erfahrungs-
gemiaf ungiinstig wirkenden Momente (Warmhalten, Schutz vor gemiitlichen



Dystrophia myotonica. 1249

Erregungen, entsprechende Berufswahl). Ferner konnen systematische Turn-
ibungen, warme Bider und Massage die Beschwerden lindern. Von den hin
und wieder empfohlenen Medikamenten (Strychnin, Antipyrin, Jodkali, Atropin)
ist man, da sie nutzlos sind, vollkommen abgekommen, vor der Nervendehnung,
die GeBler empfohlen hatte (sie bezweckt durch Schadigung der Nerven eine
Riickbildung der Muskelhypertrophie!) wird mit Recht allgemein gewarnt.
Organextrakte (Hoden, Schilddriisen) wirken nach Jensen, wenn iiberhaupt,
nur ganz voriibergehend.

6. Dystrophia myotonica.

Diese Leiden, auch Myotonia atrophica genannt, wurde frither falschlicherweise
als eine bloBe Kombination von Thomsenscher Krankheit mit progressiver Muskelatrophie
aufgefaBt (VoB, Berg, Mannel, Nogués-Sirol, Frohmann, Fiirnrohr, Schott,
Mirallié-Jalaber-Cullerre, Pelz, Hirschfeld, Hoffmann u. a.). Es ist vor allem
das Verdienst von Curschmann und Grund, 1912 festgestellt und zur allgemeinen Aner-
kennung gebracht zu haben, daB es sich um keinc Kombinationsform, sondern um eine
nosologische Einheit handelt, die allerdings mit anderen heredofamilidren Affektionen,
der progressiven Muskelatrophie einerseits, der Thomsenschen Krankheit andererseits,
einzelne Symptome gemein hat. Von weiteren Autoren, die sich um das Studium und die
Abgrenzung dieses Leidens Verdienste erworben, und es samt und sonders als einen patho-
logischen Zustand ,,sui generis‘ ansprechen, erwéhne ich Hauptmann, K. Rohrer,
Alfr. Vogt, Aimé, Liissi.

Die oft exquisit familidre, gelegentlich auch sporadisch auftretende Krankheit beginnt
im allgemeinen nach dem 20. Lebensjahre mit einer typisch myotonischen Funktions-
stérung der Hand: Die einmal geschlossene Faust kann nur langsam und mit groBter Miihe
wieder gedffnet werden. Meistens sind die iibrigen Muskeln von dieser Funktionsstorung
frei, withrend die elektrische und die mechanische myotonische Reaktion nicht nur an
den Hand- und Armmuskeln, sondern auch an anderen, anscheinend normal funktionierenden
Muskeln nachgewiesen werden kann. Gleichzeitig tritt eine progrediente Atrophie einer
Anzahl von Muskeln in die Erscheinung; die Thenarmuskulatur, dic Gesichtsmuskeln,
die Masseteren, die Peronei, die Sternocleidomastoidei, die Vorderarmmuskeln sind am
héufigsten betroffen; sie zeigen gelegentlich nur eine zunehmende quantitative Herab-
setzung der faradischen und galvanischen Erregbarkeit, zuweilen aber auch typische
EAR (Bing). Dazu kommen nun aber noch trophische Stérungen des Integuments
der Haare, des Skeletts und in besonders charakteristischer Weise Staarbildung, was
manche dieser Patienten in erster Linic zum Augenarzt fithrt. Ferner werden héufig
folgende weitere Storungen konstatiert: Vasomotorische Anomalien, psychotische Er-
scheinungen, Sprachfehler, Hodenatrophie, Impotenz, Frigiditit. Es drangt sich die Ar-
nahme auf, daB das Leiden mit Stérungen der inneren Sekretion einhergeht. Aimé hat
fiir die muskuldren Symptome cine Kreatinvergiftung des Sarkoplasmas verantwortlich
machen wollen.

Das Leben des Patienten wird durch das Leiden nicht bedroht; eine wirksame Therapie
ist aber bisher nicht gefunden.

7. Paramyotonia congenita.

Dieses duBlerst seltene, von Eulenburg im Jahre 1886 isolierte Krankheitsbild ist
durch einen Zustand permanenter Zusammenziehung gekennzeichnet, der, meist unter
dem Einflusse der Kalte, in gewshnlich symmetrischer Ausbreitung in gewissen Muskel-
gruppen sich einstellt (Hals-, Gesichts-, Schling- und Extremitdtenmuskeln). Dieser
tonische Spasmus, der die SchlieBmuskeln von Mund und Auge besonders stark befillt,
hilt eine Viertelstunde bis mehrere Stunden an und ist mit einer unverkennbaren Parese
verbunden, die nach Sistieren des Spasmus noch tagelang sich bemerkbar machen kann.
Im Gegensatze zur Thomsenschen Krankheit fehlen erhohte mechanische Muskelerregbar-
keit und MyR.; die elektrische Reizbarkeit ist gewShnlich herabgesetzt, eine Tendenz zu
Anoden- und Kathodentetanus kann sich geltend machen. Trotz des abweichenden elektro-
diagnostischen Verhaltens nimmt Eulenburg eine nahe Verwandtschaft mit der Myotonia
congenita an, wofiir die histopathologische Analogie spricht, die Sélder in einem spéteren
Falle feststellen konnte, sowie der Umstand, daB beide Affektionen in derselben Familie
sich finden und sogar beim gleichen Patienten sich kombinieren kénnen (Delprat, Hlawa-
czek). Die Paramyotonia congenita ist in der Regel exquisit familiar und gleich nach der
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Geburt zu konstatieren. Eulenburg hat sie durch sechs Generationen verfolgen kénnen

(28 Fille!). Uber die Pathogenese wissen wir noch weniger als bei der Thomsenschen

1I({ralnkheit ; die Therapie beschrinkt sich auf prophylaktische MaBnahmen gegen die Ab-
iihlung.

8. Die periodische oder paroxysmale Lihmung.

Dieses Leiden ist zum, ersten Male vom russischen Arzte Schachnowicz
1882 geschildert worden; drei Jahre spiter hat es Westphal genau studiert
und seitdem haben sich die Mitteilungen dariiber mehr und mehr gehiuft.

Symptomatologie. Ein in der Regel jugendliches Individuum weist in
Intervallen von verschiedener Dauer transitorische Lihmungen aus-
gedehnter Muskelgebiete auf. Selten befallen diese nach paraplegischem.
Typus nur die Beine; meistens sind auch die Arme befallen, oft die Rumpf-
muskulatur dazu. Typisch ist dagegen das Freibleiben der von Gehirnnerven
versorgten Muskeln, namentlich der Gesichts- und Augenmuskulatur; nur als
grole Seltenheit (Taylor, Westphal, Cousot) wurde Lahmung der Kau-
muskeln verzeichnet oder Beeintrichtigung der Sprach- und Schluckmecha-
nismen. Die Lahmung, die an den Beinen meist am intensivsten ist, kann eine
vollstindige Paralyse oder auch nur eine maflige Parese darstellen. Bei elek-
trischer Priifung nehmen mit dem Beginn des Anfalles und fiir dessen Dauer
die direkte und die indirekte Erregbarkeit auf beide Stromarten ab, so daf3
sie in den paretischen Muskeln herabgesetzt, in den paralytischen erloschen
sind (Westphal). Bei mechanischer Reizung kann man das analoge Ver-
halten konstatieren (Goldflam) oder aber im Gegenteile erhéhte Reizbarkeit
(Schlesinger). Die Lahmung ist meist eine schlaffe; Spannungszustinde
einzelner Muskeln stellten jedoch Greidenberg, Schlesinger und Schach-
nowicz fest. Die Sehnenreflexe sind in den gelihmten Partien herabgesetzt
bis aufgehoben, nur vereinzelt (Bornstein) gesteigert, die Hautreflexe
dagegen, abgesehen von den evtl. verschwindenden Fullsohlenreflexen, meist
ungestort; das Babinski-Phinomen fehlt.

Die Lahmung etabliert sich allmiihlich im Verlaufe einer Stunde selten
mehr. Da sie oft nachts auftritt, kann sie freilich zuweilen auch plétzlich,
néamlich beim Erwachen, wahrgenommen werden. Am Tage geht dem Anfall
ein Aura voran: Pariasthesien, Miidigkeitsgefiihl, Schlafrigkeit, heftiger Durst.
Korperbewegung verzégert den Eintritt der Lahmung! Durch stram-
mes Marschieren kann ein Patient die Beine, durch Schreiben den rechten
Arm eine Zeitlang freihalten, wenn er den Beginn der Lahmung merkt (Cousot);
andererseits hat Goldflam durch langes Immobilisieren seiner Patienten
Anfalle provozieren kénnen. Mit dieser Eigenart steht gewill die Haufigkeit der
niachtlichen Paroxysmen im Zusammenhang; ein Patient von Schlesinger
erkrankte in der Regel an einem Montag oder an dem einem Feiertage folgenden
Tage.

Der Turnus, nach dem die Lahmung sich ausbreitet, pflegt demjenigen
der ascendierenden Paralyse zu entsprechen: Beine, Rumpf, Arme. Doch
sahen Cousot, Crafts, Hirsch den Beginn an den oberen IExtremititen.
Bei der allméhlichen Riickkehr zur Norm am Ende des Anfalls macht sich
meistens die umgekehrte Reihenfolge geltend, wobei willkiirliche Motilitat un:l
elektrische Erregbarkeit parallel zunehmen.

Als Rarititen wurden gewisse auf die Anfallszeit beschrinkte Begleit-
erscheinungen nichtmotorischer Art notiert; z. B. Herzerweiterung mit den
Symptomen einer Mitralstenose (Oppenheim, Goldflam, Fuchs, Mitchell
und Hirsch), Pulsarrhythmie (Oddo-Audibert. Schlesinger), Bradykardie
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(Schlesinger), Sensibilititsabnahme an den gelahmten Partien (Fischl),
profuse Schweille (Schlesinger).

Die Intervalle sind von verschiedener Dauer, bei ein und demselben Kranken
z. B. bald téglich oder fast tiglich, bald alle paar Wochen oder sogar alle paar
Monate. Bei Beginn der Erkrankung sind gewshnlich die Anfille selten, haufen
sich dann mehr und mehr, um schlieBlich, nach jahrelanger maximaler Frequenz
wieder an Hiufigkeit abzunehmen. RegelmiafBige Zunahme wahrend einer
bestimmten Jahreszeit sahen Oddo-Audibert und Goldflam. Die Anfalls-
dauer wechselt von Fall zu Fall, zuweilen auch (Bernhardt, Schlesinger)
beim gleichen Patienten; sie betrigt gewShnlich ein paar Stunden, halt aus-
nahmsweise tagelang an (Burr) oder im Gegenteil nur eine Viertelstunde — sog.
,,abortive Anfille* (Pulawski).

Zwischen den Anfillen sind die Patienten gesund und in der Regel ohne
jegliche objektiv aufzudeckende Anomalic; doch fand Goldflam auch im
Intervall eine herabgesetzte elektrische Erregbarkeit an den kleinen Hand-
muskeln mit Andeutung von EAR.

Aticlogie und Pathogenese; pathologische Anatomie. Das Leiden ist zwar nicht immer,
aber sehr oft familiir (z. B. die Fille vou Schachnowicz, Goldflam, Crafts, Taylor,
Mitchell, Buzzard, Oddo-Audibert, Singer-Goodbody, Putnam, Bernhardt,
Cousot, Hirsch). Nicht nur bei mehreren Mitgliedern derselben Generation, sondern
auch bei Erzeugern und Descendenten kann es auftreten; so hatte die Mutter eines Gold-
flamschen Patienten (allerdings ein einziges Mal in ihrem Leben, im 36. Lebensjahre)
einen analogen Lihmungsanfall; die Mutter der vier Cousotschen Geschwister hatte die-
selbe Affektion; die 11 Fille in der von Taylor beobachteten Familie verteilen sich sogar
auf fiinf Generationen usw. Der Modus der Hereditdt scheint nur derjenige
direkter Ubertragung zu sein, ,latente Vcrerbung* mit Uberspringen von Gene-
rationen nicht vorzukommen, d. h. das Kind eines Patienten mit periodischer Lihmung
zeugt, falls sclbst verschont geblieben, auch eine gesunde Descendenz.

Die Ansicht, daB cs sich um eine ,,autointoxikatorische Paralysec’ handelt, ver-
tritt Goldflam. Er fand bei seinen Patienten eine erhohte Toxicitit des Urins wahrend
der Anfille und nimmt darum an, daB von Zeit zu Zeit (namentlich wiahrend der Ruhe)
ein Toxin im Korper gebildet werde, auf welches die abnorm veranlagten Muskeln durch
Lahmung reagieren. Als histologischen Ausdruck dieser abnormen Anlage bezeichnet er
die Rarefizierung der Primitiviibrillen, die Faserhypertrophie, die Vakuolenbildung und
die Einlagerung eincr glasigen interfibrilliren Substanz. Diesen Befunden sind analoge
von Crafts und Singer-Goodbody an die Scite zu stellen; diejenigen von Westphal
und Oppenheim ergaben dagegen nur sehr geringe Texturanomalien. Den Toxicitdts-
befunden Goldflams hat andererseits Taylor beigestimmt und Crafts will sogar eine
erhohte Giftigkeit dos Kotes festgestellt haben. Auch Schlesinger neigt der Annahme
einer Autointoxikation zu. Der von seinem Patienten im Anfalle entleerte Harn enthielt
mehrmals Accton, wihrend der unmittelbar nachher und in der Zwischenzeit gelassene
Urin diese Substanz vermissen lieB; alimentire Acetonurie konnte nicht vorliegen. Einige
Male zeigten sich in dem wihrend des Léhmungszustandes bzw. unmittelbar nachher
gewonnenen Urin ein schwacher EiweiBigehalt (auch von Goldflam konstatiert) und
einige hyaline Zylinder. Schlesinger nimmt an, die Muskulatur beantworte die auf
angeborener chemischer Abnormitit beruhende Bildung von Autotoxinen so lange mit
Funktionseinstellung, bis die Giftstoffe durch den Harn (Acetonurie, Albuminurie) oder
die Haut (profuse SchweiBe) (s. 0.) oder den Darm den Kérper verlassen haben. Nach
Schmidt beruht die Lihmung auf paroxysmaler Ischamie durch Kontraktion der Muskel-
blutgefdBe; er hat durch das pharmakologische Experiment eine erhéhte Empfindlichkeit
der adrenalinempfindlichen Teile des peripheren Vasomotorenapparates festgestellt.

Bornstein taBt dagegen die paroxysmale Lihmung und die Epilepsie als eng wesens-
verwandte Krankheitszustinde an, von denen der eine in den Riickenmarksvorderhdrnern,
der andere in der Gehirnrinde seinen Angriffspunkt habe. Geht auch letztere vorzugsweise
mit Reizsymptomen einher, so kénnen dabei doch (als ,.epileptische Aquivalente‘’) Léah-
mungon vorkommen, die allerdings hemi- oder monoplegisch zu sein pflegen (Higier).
In Beobachtungen von Schachnowicz und Bornstein traten nach dem Zessieren der
paroxysmal-paralytischen Attacken epileptische an ihre Stelle bzw. umgekehrt. Die
Steigerung des urotoxischen Koeffizienten kommt ja auch bei epileptischen Anfillen vor.
Bornstein meint, die gemeinsame Ursache beider Leiden sci ein Toxin mit speziellem
Tropismus zur grauen Substanz; ob es auf die cercbrale oder spinale dirigiert werde, sei
eine Sache der Disposition.
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Andere Autoren, vor allem Oddo und Audibert, auch Cheinisse, erblicken in einer
Entwicklungsanomalie der Muskulatur das Substrat der paroxysmalen Lihmung.
Die oben erwihnten histologischen Befunde (Goldflam, Westphal, Oppenheim, Crafts,
Singer-Goodbody) kénnen natiirlich in diesem Sinne gedeutet werden. Da ferner laingere
Unbeweglichkeit dem Eintritte der Liéhmung Vorschub zu leisten, forcierte Bewegung sie
zu verzogern oder riickgiingig zu machen vermag, kann eine gewisse Analogic mit der
Thomsenschen Krankheit verfochten werden. Eine Mitbeteiligung des Herzens kommt
auch bei dieser vor. Voriibergehend kann die periodische Extremitdtenlahmung einzelne
Thomsensche Symptome darbieten, wie Schlesingers Fall lehrt, wo zeitweise an einzelnen
Muskeln das athletische Hervortreten der Konturen und die lange Dauer der Kontraktion
beim Beklopfen deutlich festzustellen waren. Ferner hat Bernhardt die Kombination
mit Dystrophia musculorum progressiva beschrieben.

Differentialdiagnose. Es kommen in Frage:

1. Die intermittierenden Malariaparaplegien (Hartwig, Cavaré
— Paralysies paludéennes). Sie weisen den Quotidian- oder Tertiantypus auf,
dauern stundenlang, gehen oft mit Anisthesie und Sphinkterenlahmung einher,
gewdhnlich auch mit Fieber und Schiittelfrost, und reagieren auf Chinin. In
der Zwischenzeit bestehen manchmal Andeutungen von Lahmungssymptomen
weiter,

2. Der ,Vertige paralysant“ (Gerlier) = ,,Kubisagari“ (Miura),
eine bei Stallburschen des Kantons Genf und in Japan endemische, im Herbst
1924 auch im Kanton Ziirich aufgetretene (K. Rehsteiner), wahrscheinlich
,,miasmatische*, bei Entfernung aus der Stallatmosphére heilende Krankheit.
Es handelt sich gleichfalls um schlaffe, periodisch auftretende Léhmungen
bei intervallirem Wohlbefinden. Aber sie setzen mit heftigstem Schwindel
ein, betreffen neben den Extremititen auch stets die Nackenmuskeln und
Levatores palpebrarum und kénnen sogar die GliedmaBen verschonen.
Schlingbeschwerden, Masseterenlihmung, Diplopie, Amblyopie sind nicht selten.
Nicht die Ruhe, sondern die Arbeit scheint den Ausbruch der Anfille zu be-
giinstigen.

3. Intermittierende Liéhmungen hysterischer Natur. Abgesehen vom
Nachweis sonstiger Stigmata oder charakteristischer atiologischer Momente
(z. B. Blitzschlag im Falle von Catrin) gibt die normale elektrische Erreg-
barkeit differentialdiagnostisch den Ausschlag.

4. Die transitorischen spastischen Lah mungen, als familiares Leiden
von Lenoble und Rich beschrieben, nach Cheinisse als eine Abart der
Myotonie aufzufassen, von anderen Autoren in nahe Beziehungen zur Eulen-
burgschen Paramyotonie gebracht. Als auslésendes Moment wird Kélteein-
wirkung beschuldigt, die Pathogenese ist im iibrigen vollkommen dunkel.

Therapie. Oddo und Darcourt empfehlen Massage und kriftige Fara-
disation. Medikamentds hat man Brom- und Jodsalze, Strychnin und Eserin
ohne nennenswerte Resultate versucht. Besser bewihrte sich Schachnowicz
Atropin (in Tagesdosen von 0,002) aber die beginnende Intoxikation zwang,
von weiterer Verabreichung Abstand zu nehmen. Nach Orzechowski sollen
Pilokarpininjektionen die Anfille kupieren kénnen (im Gegensatze zu Adrenalin,
das sie provoziere!).

9. Die kongenitale Muskelatonie.

Unsere Kenntnisse iiber diesen merkwiirdigen Krankheitszustand sind
relativ jiingeren Datums, gehen sie doch auf eine klinische Studie Oppenheims
aus dem Jahre 1900 zuriick. Von den seitherigen Mitteilungen sind, aufer
solchen von Oppenheim selbst, diejenigen von Berti, Muggia, Jovane,
Kundt, Rosenberg, Bing, Tobler, Griffith, Baudouin, Haberman,
Collier-Holmes, Skoog, Batten, Cassirer namhaft zu machen. Die von
Oppenheim angewandte Bezeichnung Myatonia congenita hat den Nachteil,
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daB sie Verwechselungen mit der Myotonia congenita auBerordentlichen Vor-
schub leistet.

Symptomatologic. Gleich nach der Geburt macht sich eine auffallende
Unbeweglichkeit des Kindes bemerkbar — die freilich bei mangelhafter Beob-
achtungsgabe der Umgebung zuweilen erst spiter zum BewufBitsein kommt.
Meistens beschriankt sich die Inaktivitit auf die Beine, kann aber in schwereren
Fillen auch die Arme, den Brustkorb, den Hals betreffen, so daf§ der Patient
den Eindruck kompletter Lihmung hervorruft. Immerhin handelt es sich nur
um, eine Pseudoparalyse: Durch schmerzhafte Reize konnen schwache Abwehr-
bewegungen ausgelost werden, die iibrigens koordiniert verlaufen. Setzt man
ein solches Kind auf, so knickt seine Wirbelsidule ein, versucht man es auf
die Beine zu stellen, seine Unterextremititen. Bei der Palpation fallt die
auBerst matsche und teigige Konsistenz der Muskeln auf, die man jedoch nicht
als atrophisch bezeichnen kann. Die Hypotonie ist so stark ausgepragt, daf3
man z. B. die Finger beinahe bis auf den Handriicken umbiegen, die Schultern
bis zu den Ohren heben, die Ellbogen rekurvieren, die Fiile hinter den Nacken
schlagen und dort kreuzen kann. In schweren Fallen baumeln die Extremitaten
wie Hampelménnergliedmafen oder lose Anhéngsel am Koérper herum, und der
Kopf fillt, wenn man das Kind freihilt, nach vorne oder seitlich. Andererseits
konnen sich auch die atonischen Phé-
nomene der unteren mit Kontrakturen
der oberen GliedmaBen — und zwar \
Pronationskontrakturen — kombinie-
ren, wie Kaumheimer gezeigt hat.
Die Sehnenreflexe sind aufgehoben, die
Hautreflexe gewohnlich erhalten. Die
elektrische Krregbarkeit ist auf beide
Stromarten in der Regel einfach quan- e
titativ herabgesetzt, selten aufgehoben Abb. 86. Kongenitale Muskelatonie.
{Rosenberg, Sorgente), noch sel- (Nach Tobler.)
tener normal (Muggia). Entartungs-
reaktion wird in der Regel vermiflt, in einem Falle von Variot-Chatelin war
sie angedeutet. Das Gebiet der motorischen Gehirnnerven bleibt fast stets
unbeeintrachtigt, doch sahen Heubner und Baudoin intermittierenden Stra-
bismus. Die Spinkteren, die Sensibilitat, die Sinnesorgane, die Psyche bieten
keinerlei Anomalien dar. Das Allgemeinbefinden ist gut, zuweilen macht sich
im Bereiche der immobilisierten GlicdmaBen eine Adipositas nimia geltend,
evtl. auch ein hartes Odem (Baudouin).

Verlauf und Prognose. Die Krankheit ist niemals progressiv, bekundet im
Gegenteil eine allmihliche Tendenz zur spontanen Besserung. Es ist jedoch,
wie Batten betont, bis jetzt noch kein Fall von Heilung konstatiert worden.
Dabei iibersteigt die Anzahl der versffentlichten Fialle schon langst die Ziffer 100!
Getriibt wird die Prognose quoad vitam hauptsichlich durch die Empfanglich-
keit fiir toédliche Bronchopneumonien bei Ergriffensein der Atemmuskeln.

Atiologie, Pathogenese, pathologische Anatomie, Das Laiden ist nicht hereditir noch
familigr. Dafiir, da es schon intrauterin besteht, kann die Tatsache angefiihrt werden,
daB einige Miitter derartiger Kinder wihrend der Graviditdt die Kindesbewegungen nicht
wahrnahmen. Geburtstraumen spielen keine Rolle. Oppenheim hielt das Leiden fiir
den Ausdruck eines Zuriickbleibens des Muskels in der Entwicklung. Die anatomischen
Untersuchungen sind noch spérlich und schwer zu deuten. Von einem Falle Spillers,
bei dem undeutlich quergestreifte, hyalin aussehende Fasern gefunden wurden, die iippiges
Fett- und Bindegewebe durchzog, ist es fraglich, ob er der Oppenheimschen Krankheit
zuzurechnen ist. Bei einwandfreien Fillen wurden von Baudouin, Reyher-Helmholtz,

Skoog, Griffith und Collier-Holmes stellenweise schwore Alterationen der Musku-
latur gefunden (z. B. Verschwinden der Querstreifung, Auflésung der Fasern in Léngs-

80*
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fibrillen, auffallende Ungleichheit in Kontur und Kaliber der Fasern, Fettgewebs- und
Bindegewebswucherung, interstitielle Infiltrationsherde), wihrend ich auBer einem ab-
normen Kernreichtum nichts Histopathologisches bei einer Biopsie erheben konnte. Lere-
boullet fand bei normalem Nervensystem ungleich kalibrierte, z. T. segmentierte Muskel-
fesern mit Kernvermehrung und regressiven Prozessen. Bemerkenswert sind die von
Baudouin, Collier, Holmes u. a. am Nervensystem erhobenen Befunde: Abnorme
Kleinheit der motorischen Vorderhornzellen, auBerordentliche Diinnheit der Vorderwurzeln,
Markscheidenlosigkeit zahlreicher Nervenfasern in letzteren und den peripheren Nerven.
Letateres wiirde die Vermutungen nach der Richtung der Hypothese von Bernhardt
orientieren, der an autotoxische Schidigungen der Nervenstimme denkt. Im Sinne der
autotoxischen Grundlage kénnten auch Baudouins Feststellungen an der Thymus und
Thyrcoidea seines Falles gedeutet werden (Sklerose dieser Organe!); mit ihm denken
auch Cattaneo und Berti an Alterationen der inneren Sekretion. Dagegen fand Lere-
boullet in seinem Falle jene Driisen normal, ebenso Collier und Holmes. Neuerdings
wurde von Rothmann u. a. angenommen, es kénne sich um den Ausdruck einer prinatal
abgelaufenen Affektion der motorischen
Kerne im Riickenmarke handeln; doch
haben, wie Knud Krabbe gezeigt hat,
die Fille von ,,kongenitaler spinaler
Muskelatrophie®, die als extreme Selten-
heit vorkommen, mit der echten ,,kon-
genitalen Muaskelatonie nichts zu tun.

Differentialdiagnose. Es wird
bei genauer Anamnesen- und Sta-
tusaufnahme die Unterscheidung
von progressiver Dystrophie, post-
diphtherischer Lahmung, Geburts-
himatomyelie, Gliosis spinalis,
Myelitis und Poliomyelitis gar keine
Schwierigkeiten darbieten.

Hypotonische Pseudoparesen,
die symptomatologisch mit dem
Bilde der kongenitalen Muskel-
atonie Oppenheims eine weit-
gehende Ubereinstimmung zeigen,
finden sich dagegen bei Myxddem
und mongoloider Idiotie (siehe
Abb. 6). Die anderen Symptome
dieser beiden Krankheitszustinde
sind freilich unverkennbar. Ahn-
liche Bilder bietet ferner die Myo-

Abb. 87. Myopathia rachitica. pathia rachitica (Hagenbach
(Beobachtung aus dem Basler Kinderspital.) und Bing) dar, wobei die ,,schlan-
genmenschartigen* Stellungen, das
Kreuzen der Fiile im Nacken (Hagenbachsches Symptom) usw. in ganz
derselben Weise erhalten werden (s. Abb. 87). Histologische Alterationen
findet man bei diesem Leiden nur in relativ wenigen und schweren Fallen,
und sie charakterisieren sich dann als eine gleichmafige und wohlcharakterisierte
Wachstumsstérung des Muskelgewebes im Sinne einer Regression zu einem
relativ undifferenzierten Stadium (Bing); Gutstein hat auflerdem das Auf-
treten lipoider Substanzen in den Muskelfasern festgestellt, Aschenheim
und Kaulheimer einen verminderten Kalkgehalt derselben. Nach Bau-
mann soll das Leiden zuweilen ziemlich akut einsetzen und mit Schmerzhaftig-
keit der Muskeln, sowie subfebrilen Temperaturen verlaufen kénnen. Phosphor
hat eine ausgesprochene Heilwirkung. Baudouins und Forests Versuch,
die Myopathia rachitica und die kongenitale Muskelatonie mehr oder weniger
zu homologisieren, halt der Kritik nicht stand.
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Therapie. Der Besserungsproze 148t sich betriichtlich befordern durch eine
energische elektrische Behandlung, kriftige in die Tiefe wirkende Faradisation.
Man kann nach der elektrotherapeutischen Sitzung zuweilen die temporire
Wiederkehr des Patellarreflexes bemerken, hiufiger das Auftreten einzelner
willkiirlicher Bewegungen, die dann mehr und mehr zur dauernden Akquisition
werden. Ferner kommen Bewegungsreize und spiter Bewegungsiibungen in
Betracht evtl. vorsichtige Strychnin- und Arsenkuren.
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Psychopathische Reaktionen und
Konstitutionen ').

Von
Oswald Bumke-Miinchen.

Noch in der ersten Auflage dieses Handbuches war das hier behandelte
Kapitel mit der Uberschrift Psychoneurosen?) versehen. Ich glaube, dal
es allméhlich an der Zeit ist, diese ungliickliche Zwitterbildung auszumerzen,
habe mich aber aus Griinden, die sich aus der Darstellung selbst ergeben werden,
auch nicht entschlieBen konnen, anstatt dessen einfach von Hysterie und
Neurasthenie etwa zu sprechen.

Den Zustiénden, die hier behandelt werden sollen, ist gemeinsam, daf sie
nicht durch grob organische Verdnderungen des Gehirns bedingt sind. Sie
betreffen Abweichungen vom normalen seelischen Verhalten, die, gleichviel
ob sie dauernd in die Erscheinung treten oder nur durch bestimmte Anldsse
ausgelost werden, stets als funktionell im Sinne der heutigen Psychiatrie
angesehen werden miissen. Das heilit natiirlich nicht, daB Psychopathien
und abnorme nervése Reaktionen keine materielle Grundlage besidBen, sondern
nur, daf ihre korperlichen Voraussetzungen von den physiologischen Korre-
laten des normalen seelischen Geschehens lediglich quantitativ abweichen. Damit
héingt zusammen, daBl auch ihre Symptomatologie normalen Zustinden und
Reaktionen immer verwandt und mit ihnen durch eine liickenlose Reihe flieBender
Ubergiinge verbunden bleibt. Nur aus diesem Grunde besitzen wir fiir diese
funktionellen Storungen ein Einfiihlungsvermégen, das uns organischen Krank-
heitszustinden gegeniiber abgeht; wir kénnen ihre Erscheinungen ohne weiteres
verstehen, weil wir ihre Grundelemente in unserem eigenen BewuBtsein verankert
finden. Endlich aber macht die Auffassung, daB gewisse psychopathische
Zustéinde sowohl wie manche abnorme nervise Reaktionen in letzter Linie
dem gemeinsamen Boden der normalen Psyche entstammen und nur Ver-
zerrungen des durchschnittlichen Bildes darstellen, die Erfahrung verstidndlich,
daB diese Zustéinde und Reaktionen ineinander iibergehen und sich gegeneinander
ebensowenig scharf absetzen wie gegen die Norm.

Lediglich aus praktischen Griinden greifen wir aus diesem grofen Gebiet
der funktionell-nervésen Stérungen diejenigen heraus, die dem Begriff einer
Geisteskrankheit im technischen Sinne noch nicht entsprechen. Fiir die wissen-
schaftliche Betrachtung gehdren in dieses Gebiet auch der Gesamtkreis der
manisch-depressiven Stérungen, der Querulantenwahn und manche andere

1) Abgeschlossen im Friihjahr 1922. Die Darstellung entspricht der, die ich in meinem
Lehrbuch der Geisteskrankheiten, Miinchen: J. F. Bergmann 1924, gegeben habe.
2) Anm. b. d. Korrektur: vgl. mein Referat. Verein deutscher Nerveniirzte, Kassel, 1925,
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Krankheiten, die nur in rein psychiatrischen Darstellungen behandelt zu werden
pflegen.

Wir beginnen mit denjenigen Reaktionen, die man landléufig als neurasthe-
nische bezeichnet, um ihnen dann die konstitutionelle Nervositdt als
eine bestimmte psychopathische Dauerform gegeniiberzustellen. Wir werden
im AnschluB daran in ganz #hnlicher Weise zwischen der psychogenen
Reaktion und dem hysterischen Charakter unterscheiden. Aber
es sei noch einmal betont, daf diese Unterscheidungen alle etwas Gekiinsteltes
enthalten, daB sie Abstraktionen sind, und daf es in Wirklichkeit zwar nervése
oder abnorm reagierende Menschen, nicht aber scharf umrissene, typische
Krankheitsformen!) gibt. Wer einen hysterischen Charakter aufweist, kann
nicht bloB psychogene Symptome, sondern auch neurasthenische zeigen —
ebenso wie konstitutionell Nervose jederzeit nicht bloB psychogene Reaktionen
bekommen, sondern auch hysterische Charakterziige enthiillen kénnen. Und
wenn wir auch hier exogene Ursachen und endogene Anlagen zunéchst streng
auseinander zu halten versuchen, so lassen sich doch bei Neuropathen #uBere
Schédlichkeiten ebenso selten sicher ausschliefen wie eine gewisse endogene
Disposition bei der vorwiegend exogen bedingten ,,Neurasthenie*.

1. Die neurasthenischen Reaktionen.

Nach diesen Vorbemerkungen seien jetzt zunichst die neurasthenischen
Reaktionen besprochen.

Der Weltkrieg hat uns gelehrt, daB die meisten Gesunden sehr starke kirper-
liche und seelische Anstrengungen ertragen, ohne neurasthenisch zu werden.
Auf der anderen Seite sind in der gleichen Zeit recht viele Leute unter neur-
asthenischen Symptomen erkrankt, die die Front iiberhaupt nicht zu Gesicht
bekommen hatten. Man kénnte also folgern, daf fiir diese Symptome iiberhaupt
nur endogene und niemals exogene Ursachen in Betracht kimen, und da$ neben
der ,konstitutionellen Nervositit fiir die ,,erworbene* Neurasthenie kein
Raum mehr bliebe. Aber es wiire doch wohl falsch, den Begriff der Neurasthenie
ganz aufzugeben. Gewisse Reaktionen, fiir die man zweckméBigerweise das
Wort ,,neurasthenisch‘‘ beibehdlt, werden auch bei Menschen beobachtet,
die von Hause aus wenig oder iiberhaupt nicht nachweislich zu nervésen
Erkrankungen veranlagt waren. Unter den gewohnlichen Friedensbedin-
gungen schlieBen sich derartige Zustinde bekanntlich héufig an Infek-
tionen (Influenza, Typhus, Angina, Lues), erschépfende Krankheiten, Blut-
verluste, zu schnell folgende Entbindungen, sehr lang fortgesetzte Lak-
tation, an schwere Unterernihrung oder an langdauernde Schlafentziehung
(z. B. auch infolge zu starker gesellschaftlicher Inanspruchnahme), seltener
endlich an chronische Intoxikationen (Alkohol, Nikotin, Morphium) und
Schiidelverletzungen an. Sodann miissen gemiitliche Aufregungen,
namentlich in Form langdauernder Spannungszusténde, als étiologisch wichtig
anerkannt werden — ich habe z. B. wilhrend des Krieges verhiltnismiBig viel
Neurasthenien bei den Eltern gefihrdeter oder in Gefangenschaft geratener
Soldaten beobachtet. Nicht zuzugeben ist dagegen die Entstehung der Krank-
heit infolge geistiger Uberarbeitung. Hochstens die Falle bilden hiervon
eine Ausnahme, in denen schon die Art der verlangten geistigen Tatigkeit im
starken MiBverhiltnis zu der intellektuellen Begabung steht; debile Studenten
z. B. habe ich wiederholt unter neurasthenischen Symptomen erkranken sehen.

1) Die Erkenntnis, daB es auf diesem Gebiete keine scharf abgesetzten Krankheiten,
sondern nur Syndrome gibt, verdanken wir A. Hoche.



1262 0. Bumke: Psychopathische Reaktionen und Konstitutionen.

Im iibrigen aber hat Gaupp zweifellos Recht mit der Behauptung, dal viel
mehr Menschen infolge ungeniigender Beschiftigung als infolge von Uber-
arbeitung nervenkrank wiirden. Die Fille von Neurasthenie, in denen geistige
Arbeit mit ldngerer Schlafentziehung verbunden gewesen oder unter dem
Druck einer starken Verantwortung oder einer langdauernden Gemiitsbewegung
sonst geleistet worden war, beweisen gegen diese Auffassung nichts, sondern
zeigen nur, daB die seelischen Ursachen der Neurasthenie immer affektiver
Natur sind. In dieser Hinsicht sind die Unterschiede lehrreich, die sich wihrend
des Krieges zwischen Soldaten und Offizieren herausgestellt haben. Bei Soldaten
fiihrte die Abneigung gegen den Krieg leichter zu psychogenen, bei Offizieren
die dauernde Willensanspannung, das gestraffte Verantwortlichkeitsgefiihl
(im Verein mit den koérperlichen Schidlichkeiten) zu neurasthenischen
Reaktionen. So fand Hellpach unter 300 nervenkranken Mannschaften
137 Neurastheniker und 87 Hysterische, unter 300 nervenkranken Offizieren
159 Neurastheniker und 22 Hysterische.

Die Symptome der nervisen Erschopfung liegen nur zum Teil auf psychischem
Gebiet. Gegeniiber manchen Darstellungen kann nicht nachdriicklich genug
hervorgehoben werden, dal gewisse korperliche Anomalien mit zum Bilde
der Krankheit gehoren, und dafl keineswegs fiir alle somatischen Krankheits-
zeichen eine psychogene Entstehung behauptet werden darf. In dieser Hinsicht
werden wieder die Kriegserfahrungen — erwihnt sei z. B. die wertvolle Arbeit
von Brugsch — auch fiir die Zukunft eine erhebliche Bedeutung beanspruchen
diirfen. Brugsch fand bei seinen Kranken regelmiflig eine Herabsetzung des
Blutdrucks um 20—30 mm Quecksilber und eine Erweiterung des Herzens,
die im Ldngsdurchmesser 2—3 cm betrug. Zugleich sind die Arterien schlecht
gefiillt, der Puls ist frequent, klein und leicht zu unterdriicken. Bei der Aus-
kultation findet sich héufig ein leises Gerdusch an der Spitze und ein klingender
2. Aortenton. Dabei kommt es zu einer eigentlichen Insuffizienz des Herzens,
wenn man von leichten Dyspnoeerscheinungen und subjektiven Sensationen
in der Herzgegend absieht, nicht. Wohl aber pflegt die mechanische Erregbarkeit
der Vasomotoren recht grof} zu sein, so da8 bei der bekannten Priifung mit dem
Hammerstiel eine breite andmische Zone in der Haut auftritt.

Eine Erhéhung des Blutdrucks und ein subjektiv als ldstig empfundenes
vermehrtes Pulsieren der peripheren Gefifie spricht nach meinen Erfahrungen
ziemlich sicher fiir eine starke konstitutionelle Komponente (wenn nicht or-
ganische Ursachen dafiir vorliegen). Auch eine respiratorische Arrhythmie
ist bei der bloBen nervosen Erschépfung nicht haufig. Dagegen kommen Anfille
von Bradykardie gelegentlich vor.

Von den iibrigen Organsystemen wird der Magendarmkanal verhdltnis-
méBig hdufig betroffen. Der Appetit sinkt, die Kranken haben schon nach ge-
ringer Nahrungsaufnahme das Gefiihl des Vollseins und leiden unter Aufstofen
und Magenschwindel. Von seiten des Darms besteht héufig Obstipation, zuweilen
unterbrochen durch plétzliche Durchfille.

Die Libido ist gewohnlich herabgesetzt, seltener im Anfang erhoht. Die
Erektion pflegt wenig nachhaltig zu sein, die Ejakulation hdufig vorzeitig zu
erfolgen. Recht oft fiihlen sich die Kranken nach dem Akt besonders abgespannt
und abgeschlagen, oder es nehmen auch die subjektiven Herzerscheinungen
an Stirke zu.

Von seiten der Motilitdt ist von jeher bekannt der Tremor der oberen
Augenlider, der Zunge und besonders der Hinde, der meist feinschligig ist,
seltener aber auch einen mehr grobschligigen Charakter annehmen kann. In
schweren Fillen ist eine Koordinationsstérung angedeutet, die die Kranken



Neurasthenische Reaktionen: Symptome. 1263

bei der Ausfiihrung schwieriger Bewegungen unsicher macht und von ihnen
deshalb subjektiv als lastig empfunden wird.

Besonders zahlreiche Beschwerden finden sich auf sensiblem Gebiet.
Die Kranken klagen iiber Ermiidungsgefiihl, insbesondere in den Extremititen,
Kreuzweh, Gelenk- und Muskelschmerzen, iiber Paristhesien in den Hinden
und Fiilen, wie z. B. iber das Einschlafen der Glieder, Kiltegefiihl u. dgl. Dazu
kommen starke sensorielle Hyperdsthesie und Schwindelerscheinungen, die
insbesondere bei ungeniigend gefiilltem Magen und nach verhéltnismafig
leichten korperlichen Anstrengungen auftreten und sich in der Regel in dem
Gefiih]l des Taumligseins erschopfen. Sehr héufig ist ein Kopfdruck in Form
einer Kopfkappe oder ein bohrender Schmerz an den Schlifen. Hemikranie
und Flimmerskotome kommen bei bloen Erschépfungsneurasthenien dagegen
nicht vor (Brugsch).

Auch ausgesprochene Reflexanomalien werden nicht beobachtet. Sind
die Sehnenreflexe abgeschwécht, so besteht immer noch neben der Nervositat
eine allgemeine korperliche Schwiche und insbesondere eine starke Abmagerung
der Muskulatur. Héufiger sind lebhafte Reflexe, die aber auch mehr auf ein
konstitutionelles Moment hindeuten. Dagegen findet sich regelméflig eine Ver-
dnderung der Reflexerregbarkeit des Auges, die sich mit leichten galvanischen
Stromen leicht nachweisen 1a3t. Wiahrend eine Lichtempfindung (infolge der
allgemeinen sensoriellen Hyperdsthesie) mit schwicheren Strémen ausgeldst
werden kann, als es bei Normalen der Fall ist, spricht der Pupillenreflex bei
nervés Erschopften weniger an, so dafl sich das normale Verhidltnis zwischen
beiden Reaktionen verschiebt.

Was nun die psychischen Begleitsymptome der nervisen Erschépfung
angeht, so steht im Vordergrunde das Gefiihl der geistigen Abspannung und
der korperlichen Miidigkeit sowie eine damit untrennbar verbundene milmutige,
verdrieflliche und unbehagliche Stimmung. Bei jedem Versuch, korperlich
oder geistig zu arbeiten, tritt schnell ein starkes Ermiidungsgefiihl auf, das ge-
wohnlich von korperlichen Sensationen — Gefiihl der Leere im Kopf, vermehrtem
Kopfdruck, Schwereinden Augen Schweiausbruchusw.—begleitet wird. Haufig
filltden Kranken schon das Aufstehen und das Anziehen schwer, so daB sie sich
ungern entschliefen, auch nurdas Bett zu verlassen. Jeder Versuch, dieselahmende
Schlaffheit zu {iberwinden, wird, wenn er wirklich gelingt, mit vermehrter
Abspannung und einer weiteren Verschlechterung der Stimmung bezahlt.
Dabei gehoren eigentlich hypochondrische Auffassungen nicht zum rein neur-
asthenischen Bilde, sondern weisen mehr auf ein konstitutionelles Moment
hin. Wohl aber werden die Kranken nach immer wiederholten Miflerfolgen
verzweifelt und schliellich reizbar, ungerecht und heftig. Zugleich klagen viele
— z. B. haben das wihrend des Krieges viele Offiziere getan — iiber eine Art
emotioneller Inkontinenz; sie kénnen ihre Ausdrucksbewegungen nicht mehr
beherrschen, fiihlen bei geringem Anla8 Trinen in die Augen schiefen, jammern
bei kleinen Operationen usw. Besonders quilend ist scdann, da die natiirliche
Beseitigung des Ermiidungsgefiihls durch den Schlaf fast immer behindert
ist. Die Kranken, die sich miide durch den Tag geschleppt haben, kénnen abends
nicht einschlafen oder werden durch unruhige &ngstliche Triume und durch
héufiges Aufwachen gestért, um schlieBlich des Morgens unausgeschlafen und
vollig zerschlagen aufzuwachen. Bei Tage klagen sie auBer iiber das Ermiidungs-
und Schwichegefiihl vornehmlich auch iiber VergeBlichkeit. Bei experimenteller
Priifung erweist sich die Merkfihigkeit freilich zumeist als unversehrt; die
Ermiidbarkeit hindert die Kranken aber, lingereZeit aufzupassen und irgend-
einem Gegenstand mit Interesse zu folgen; daraus folgt dann praktisch die
Merkschwiche von selbst.
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Die Differentialdiagnose dieser Zustinde wird, wie gesagt, hdufig dadurch
erschwert, dafl sich bei ihrem Zustandekommen konstitutionelle und exogene
Faktoren ganz unentwirrbar durchflechten. Die Frage lautet also héufig nicht,
ob endogene Ursachen iiberhaupt mitgewirkt haben, sondern wie gro 3 ihr Anteil
bei dem Zustandekommen des gesan ten Krankheitsbildes gewesen ist. Soweit
sich diese Frage durch die bloBe Untersuchung beantworten 1a8t, ist sie bei der
oben gegebenen Darstellung beriicksichtigt worden. In schwiericeren Féllen
wird der Verlauf die Entscheidung bringen.

Symptomatologisch sprechen gewisse nervise Reizerscheinungen wie das
Zupfen an den Négeln oder an den Fingern sonst, das Kratzen im Gesicht,
das Zusammenfahren bei leichten Gerauschen, das unruhige Aufspringen bei
kleinem oder ohne verstindlichen AnlaB, das Hin- und Herrennen im Zimmer
und eine hastige, sich iiberstiirzende Sprache mehr fiir Psychopathie. Wenn
aber die Selbstbeherrschung weniger diesem Teil der Motilitdt als dem eigenen
Mienenspiel gegeniiber versagt und eine dem Kranken selbst lastige Riihr-
seligkeit haufige Weinausbriiche veranlafit, so ist zum mindesten die Mit-
wirkung irgendwelcher 4u lerer Schidlichkeiten bei der Entstehung der Krank-
heit als wahrscheinlich anzunehmen.

Kaum erwahnt zu werden braucht jedoch, daf das System von Hemmungen,
dem der Kulturmensch seine ,.eiserne’ Ruhe auch in schwierigen &uBleren
Lagen verdankt, noch haufiger als durch neurasthenische Erschopfung durch
organische Krankheiten zerstort wird. Man wird deshalb iiberall, wo man-
gelnde Selbstbeherrschung zundchst an eine Neurasthenie denken laft, mit
besonderer Sorgfalt auf die Anzeichen einer progressiven Paralyse oder einer
Arteriosklerose z. B. fahnden, ja man wird ganz allgemein daran denken miissen,
daB} das rein neurasthenische Syndrom (nach Abzug etwaiger konstitutioneller
Faktoren) zu den exogenen Reaktionsformen gehort, und dafl sich die Sym-
ptomatologie einer ausgleichbaren Erschopfung von der einer
beginnenden unheilbaren Erkrankung des Nervensystems grund-
sdatzlich nicht zu unterscheiden braucht.

Verlauf: Insofern wird man, solange die Ursache eines neurasthenischen
Zustandes nicht einwandfrei feststeht, auch mit der Prognose vorsichtig sein
miissen. Die nerviosen Folgen von Infektionskrankheiten u. dgl. gleichen sich
‘gewohnlich in einigen Wochen der Ruhe wieder aus, und das gleiche gilt von
den Nachwirkungen scelischer Schidlichkeiten dann, wenn diese Ursachen
wirklich beseitigt sind. Heilt eine ,,Neurasthenie’* in Monaten nicht, so war
entweder die Diagnose falsch, oder aber die korperliche oder seetische Ursache
dauert noch an.

2. Konstitutionelle Nervositiit.

Im Anschlul daran sei die konstitutionelle Nervositdt besprochen.
Ihre Darstellung wird dadurch erschwert, daf sie sehr verschiedenartige Fille
beriicksichtigen muf}, deren jeder eine besondere Farbung besitzt, und deren
gemeinsame Eigentiimlichkeit eigentlich nur in dem angeborenen Mangel an
nervoser Widerstandskraft besteht. Man hat immer wieder versucht, das Wesen
dieser konstitutionell nervosen Zustdnde auf eine kurze Formel zu bringen.
Die bekannteste ist die, die den Nachdruck auf den Mangel an psychischem
Ebenma8, auf die UngleichméBigkeit in der Ausbildung der einzelnen seelischen
Fihigkeiten legt. Im Grunde betont diese Definition, die natiirlich fiir alle
Psychopathen iiberhaupt gilt, eine Selbstverstindlichkeit: da diese Kranken
nicht schwachsinnig und doch auf irgendwelchen Gebieten defekt sind, so ergibt
sich die Disharmonie der Personlichkeit von selbst. Richtiger ist es, im
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Anschlufl an Beards urspriinglich fiir die ,,Neurasthenie'* gegebene Definition
auf das MiBverhédltnis zwischen Reiz und Wirkung hinzuweisen,
das in der Lebensfithrung der Kranken stets zutage tritt.

Bei der Aufnahme der Anamnese der konstitutionell Nervdsen stellt sich
fast immer heraus, daB sie aus psychopathischen Familien stammen. Dabei sind
ausgesprochene Geisteskrankheiten der Angehorigen im ganzen seltener als
psychasthenische Zustdnde, die denen der Patienten oft weitgehend gleichen.
Ob es sich dabei immer blo um erbliche FEinfliisse handelt, und ob nicht
héufig auch die unzweckméifBige Erziehung durch einen reizbaren Vater oder
eine hysterische Mutter an der Nervositit des Kindes schuld ist, kann an dieser
Stelle unerdrtert bleiben.

Oft zeigt sich die endogene Nervositiat schon in der Kindheit, und zwar
haufig auch in korperlichen Reaktionen. Hohes Fieber bei kleinem Anlaf,
Idiosynkrasien gegen bestimmte Speisen, auf die mit Erbrechen, Durchfillen,
Obstipation, Urtikaria und Kopfweh geantwortet wird, Tiks, Zupfen und Kauen
an den Négeln u. dgl. sind verhdltnisméBig oft beobachtete Symptome, deren
prognostische Bedeutung iibrigens nicht iiberschitzt werden darf. Dieselben
Kinder delirieren leicht bei geringeren Temperatursteigerungen, zeigen An-
deutungen von Zwangsvorstellungen und Phobien, fallen durch pedantische
Ordnungsliebe und iibertriebene Gewissenhaftigkeit, durch gemiitliche Uber-
erregbarkeit, Weinkrampfe, Wutanfille oder durch moralische Mingel —
Stehlen, Liigen und Grausamkeit — frith auf. Auch linger dauerndes Bett-
nassen, somnambule Zustinde, Ziahneknirschen und Aufkreischen im Schlaf
beweisen noch nichts fiir Epilepsie oder Hysterie, sondern nur die neuropathische
Anlage iiberhaupt.

Besonders deutlich wird die psychopathische Konstitution haufig in der
Pubertdt; hier treten die ersten hypochondrischen Anwandlungen, Angst-
zustinde, Ermiidbarkeit und Organstérungen wie Herz- und Magenneurosen
z. B. zutage. Andere Gelegenheitsursachen kommen von auBlen: Examina,
die erste Abwesenheit von Hause und frither besonders die Militérzeit brachten
viele Psychastheniker zur Entgleisung. Es ist aber zu betonen, dafl manchem
auch gerade der militdrische Dienst sehr gut tat, und daB insbesondere Uber-
angstlichkeit und Willensschwiche auf diese Weise oft erheblich gebessert wurden.
— 8Sind alle diese Klippen vermieden worden, so pflegt sich die Nervositit
doch spatestens am Ende des dritten Jahrzehnts herauszustellen, und
zwar ist es hier haufig der letzte entscheidende Anlauf, das selbst gesteckte
Lebensziel zu erreichen, der die Kranken zusammenbrechen 148t. Nicht wenige
Nervose iiberstehen diese Krise gut — das ist wohl der Grund, weshalb wir
diese Art Psychopathen etwa vom 35. Lebensjahre an zweifellos seltener sehen als
vorher; sie setzen sich durch und werden, in ihrem SelbstbewuBtsein gestirkt,
mit dem Leben, dem Beruf, den Menschen und mit ihren eigenen nervésen
Beschwerden fortan ganz gut und ohne érztliche Hilfe fertig. Andere freilich
bringen ihrer Gesundheit in diesen Jahren ein gut Teil ihrer Zukunftspline
zum Opfer; sie finden sich mit ihrer Insuffizienz ab und schrauben ihre An-
spriiche entsprechend herunter. Auch sie kénnen aber im kleinen Kreise und
auf niederer sozialer Stufe noch Leidliches leisten und versagen in Zukunft
nur dann, wenn das Mal ihrer Leistungsfahigkeit durch besondere Umsténde
(Erkrankung von Kollegen, geschaftliche Schwierigkeiten, héusliches Mif3-
geschick) tiberschritten oder durch korperliche Krankheiten noch weiter herab-
gesetzt wird.

Bei einer weiteren Gruppe endlich wird die Nervositat — wieder etwa in
demselben Lebensalter — durch unbefriedigten Ehrgeiz oder, allgemeiner und
richtiger ausgedriickt: durch den Mangel an beruflicher Befriedigung manifest.
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Altere Arzte sprachen in diesem Zusammenhang z. B. von einer , Premier-
leutnantskrankheit“. In der Tat sind nicht selten Leute, die sich in irgendeiner

Wartestellung befinden — auch mancher Dozent gehért hierher — in allen
moglichen Formen nervés — hypochondrisch, reizbar, schlaflos, arbeitsunfihig
usw. —, um mit einem Schlage zu genesen, sobald sie ihre Krifte voll entfalten

und selbsténdig arbeiten konnen. Psychologisch #hnlich ist der Zusammen-
hang, wenn &ltere Junggesellen, die sich nach Familie und Hauslichkeit sehnen,
,neurasthenisch’ werden; diese werden dann oft durch die Ehe gesund.

So ist eine der seelischen Schadigungen, die konstitutionell nervése Menschen
hzufig entgleisen lassen, ganz allgemein der Mangel an Befriedigung, den
gerade sie besonders tief empfinden: darauf beruht die bekannte Erfahrung,
daB sich wenigstens bestimmte Formen der Nervositat — Hypochondrie und
Zwangszusténde z. B. — in eintoniger Bureauarbeit i. a. schwerer gestalten, als
in einem aufreibenden, aber mit immer neuen Erfolgen gewiirzten Beruf. Frei-
lich, manchen Psychasthenikern sind Berufe dieser Art von Hause aus ver-
sperrt, und insbesondere die, zu deren nervéser Formel EntschluBunfihigkeit
und Angst gehéren, miissen auf die besten Freuden der Arbeit beinahe immer
verzichten. Es gibt viel Nervése, die nichts so fiirchten wie die Verantwortung,
und die demgemil auch durch nichts so geschidigt werden. Die schwersten
Typen dieser Art empfinden iibrigens beinahe jede Beziehung im Leben als
Verantwortung, wéhrend andere nur dann nervés werden, wenn man sie in
dieser Hinsicht wirklich seelisch stark belastet. Aber auch sie miissen haufig
auf Stellungen verzichten, zu denen sie sich sonst in jeder Hinsicht gut ge-
eignet hatten. '

Uberhaupt werden wir bei der Analyse der konstitutionell nervésen Zustande
die gemiitlichen und die Willensstérungen in den Vordergrund stellen
miissen. Wohl kommt auch hier ein Zusammentreffen mit Debilitdt vor, und
mancher Psychopath bricht eben deshalb immer wieder zusammen, weil —
im Examen oder im Beruf — intellektuelle Leistungen von ihm verlangt werden,
die er schlechterdings nicht aufbringen kann. Aber bei der Mehrzahl der Nerviosen
ist der Verstand — potentiell — durchaus gut, und nicht selten sind einzelne
Fahigkeiten, wie die fiir Musik oder eine Kunst sonst, die fiir Mathematik oder
aber das mechanische Gedéchtnis, sogar vorziiglich ausgebildet (Dégénérés
supérieurs). Fast immer ist die Auffassung leicht und rasch und das Interesse,
insbesondere fiir alle ideellen Aufgaben, lebhaft. Auch das Urteil iiberrascht
héufig durch seine Schirfe und Objektivitit, z. B. den eigenen Zustinden
und Angelegenheiten gegeniiber.

Wenn die intellektuellen Leistungen der Kranken trotzdem enttiuschen,
so liegt das einmal an der stets vorhandenen starken Ermiidbarkeit und
ferner an dem zuweilen nachweisbaren Mangel an Konzentrationsver-
mogen. Uberwiegend haufig 1aBt sich nachweisen, daB die subjektiven Klagen
iiber Gediichtnisméngel in erster Linie auf einer ungeniigenden Aufmerksamkeit
beruhen; weil die Kranken ihre Gedanken nicht zusammenhalten kénnen,
fassen sie viele Dinge nicht auf und erinnern sich so spiter nicht mehr an sie.
Dazu kommt, daBl sie beinahe regelmiBig hypochondrisch sind und schon
wihrend der Arbeit mehr auf ihr subjektives Befinden und die nach friiheren
Erfahrungen erwartete Ermiidbarkeit als auf die Arbeit selbst achten. So stehen
sie unter einer Suggestion, die natiirlich jede Konzentration hindert und die
auBlerdem durch das Nebeneinander von zwei Gedankenreihen, von denen die
eine noch stark gefiihlsbetont ist, die Ermiidungsgrenze tatsichlich bald iiber-
schreiten 1aBt. Oft genug verhindern auch — wieder als Wirkung bestimmter
Erwartungsvorstellungen — schon nach kurzer Zeit ein unertréiglicher Kopf-
druck, Beklemmungen oder unwiderstehliches Gahnen das Weiterarbeiten.
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Eine wie groe Rolle bei diesen Zustinden die Angst spielt, soll gleich nachher
erortert werden.

Sehr eigentiimlich ist, daB sich zahlreiche Nervose trotz dieser von ihnen
selbst geklagten und gewdhnlich stark iibertriebenen Mingel ihrer Arbeitskraft
intellektuell doch recht hoch einschitzen. Bei vielen — man denke z. B. an
scheue Masturbanten und éngstliche Zwangsvorstellungskranke —, die zunéchst,
und zwar in gewisser Hinsicht durchaus mit Recht, den Eindruck erwecken,
als wenn sie vornehmlich unter einem Mangel an Selbstvertrauen litten, 158t
sich bei niherem Zusehen nachweisen, daB sie im Grunde ihren Kameraden
und Konkurrenten weit iiberlegen zu sein glauben, und oft hért man geradezu
aussprechen: ,,Wenn ich nicht das Ungliick gehabt hitte, so nervés zu sein,
80 wiirde ich es bei meinen hervorragenden Anlagen viel weiter gebracht haben
als alle anderen. Sehr charakteristisch ist z. B., daB ein recht groBer Prozentsatz
der psychopathischen Studenten, die mit der Klage, nicht geistig arbeiten zu

énnen, in unsere Sprechstunde kommen, gleichzeitig die Absicht bekunden,
sich spiter zu habilitieren. Dieser innere Widerspruch erklirt manche Kon-
flikte der Patienten, die sich zwar keine unmittelbar gegebene Arbeit zutrauen,
die aber doch die meisten als unter ihrer Wiirde stehend betrachten.

Zum Teil hingt diese Selbstiiberschitzung mit der eigentiimlichen Richtung
zusammen, die die Phantasie der Patienten hiufig nimmt. Sie neigen mehr
als nervos riistige Menschen zum Wachtrdumen, zum Ausmalen von Zukunfts-
moglichkeiten und zu Erinnerungsfilschungen, durch die frithere MiBerfolge
im optimistischen Sinne umgestaltet werden. Der Wirklichkeitssinn geht vielen
beinahe ganz ab. Ob es eine Stelle, wie sie sie haben wollen, gibt oder geben
kann, ist fiir sie kein Gesichtspunkt, und so verlieren sie hiufig die erreichbaren
Lebensziele irgendwelcher Phantome wegen ganz aus den Augen.

Natiirlich liegen alle diese Eigentiimlichkeiten schon fast ausschlieBlich
auf gemiitlichem Gebiet. Hier werden Stérungen, wie gesagt, niemals
vermiB3t; wohl aber sind diese Stérungen individuell iiberaus variabel und auch
bei ein und demselben Kranken nicht immer in gleichem MaBe und in gleicher
Form vorhanden. Selbst das vielgebrauchte Schlagwort von der reizbaren
Schwiiche 138t sich ohne Zwang nicht auf alle Psychastheniker anwenden.
Bei manchen iiberwiegt die Reizbarkeit, bei anderen wieder die Schwiche;
-wir werden also auch hier versuchen miissen, Typen aufzustellen, die freilich
ineinander iibergehen. Sehr bekannt ist der des weichlichen, wehleidigen
und doch zugleich iiber alles nérgelnden Psychasthenikers, der, mit
dngstlichen hypochondrischen Vorstellungen und mit schwerem Insuffizienz-
gefiihl erfiillt, sich gegen die AuBenwelt absperrt und sich nach den unvermeid-
lichen Beriihrungen mit dem Leben stets wieder verletzt zuriickzieht. Diesen
Fillen nahe verwandt sind die — in der letzten Zeit vor dem Kriege wieder
recht hiufigen — Nervésen, die sich durch jede praktische Titigkeit angeekelt
fiihlen, ihr eigenes Koénnen und Wissen, ihren Beruf und ihre Stellung mit
atzender Selbstkritik herabsetzen und nun als reine ,,Astheten‘‘ auf allen mog-
lichen, zumeist kiinstlerischen und philosophischen Gebieten herumdilettieren.
Gewohnlich wird ihnen das durch ein krankhaft verfeinertes Empfinden fiir
Farb- und Tonschattierungen, fiir stilistische Schonheiten u. dgl. erleichtert.
Trotzdem sind sie meist durchaus unproduktiv, hauptsichlich weil der Verstand
der Psychastheniker mehr kritisch und zersetzend zu sein pflegt. Das triibt
bekanntlich hiufig auch die Beziehungen zum Arzt: seine Anordnungen werden
mit einer gewissen ironischen Uberlegenheit aufgenommen, die zum mindesten
ihre suggestive Wirkung von vornherein aufhebt. Aus dem gleichen Grunde
libertreiben die Kranken aber auch ihre sozialen MiBerfolge und ihre moralischén
Mangel. Viele pflegen geradezu mit einer gewissen perversen Wollust das
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Gefiihl des Unbefriedigtseins, der inneren Zerrissenheit und kokettieren so stéindig
mit dem Selbstmord, nur weil sie das Leben nicht zu packen verstehen.

Ein anderer Typ ist der der aufgeregten Naturen, die schon durch ihre
hastige Sprechweise und ihre unausgeglichenen Bewegungen auffallen und die,
von einer inneren Unruhe getrieben, ohne eigentliche Angst zu haben, doch nie
an einer Stelle und bei einer Titigkeit aushalten. Oft klagen diese Patienten
sehr zutreffend selbst dariiber, daB sie bei allem, was sie taten, stets an das denken
miilten, was sie nachher tun wollten oder sollten. Dabei peitschen sie sich
héufig noch durch Kaffee, Tee oder Alkohol immer wieder auf, mit dem Er-
folge, daBl sie dadurch noch nervéser und ruheloser werden.

Eine dritte, von den eben besprochenen kaum zu trennende Gruppe ist
reizbar und sie ist es, unter der gewohnlich die Umgebung am schwersten leidet.
Nur unter sehr giinstigen &uBleren Verhéltnissen konnen sich solche Kranke
voriibergehend leidlich wohl befinden. Gewohnlich sehen sie in jedem leisesten
Gerdusch eine gegen sie gerichtete Schikane, in jedem Widerspruch einen feind-
seligen Akt, in jedem beruhigenden Wort eine unerhérte Bevormundung. Der
Schalterbeamte gibt absichtlich zu wenig Geld heraus, um den Kranken zu
ruinieren, die Frau bekommt nur Besuch, um ihn zu drgern, alle Gegenstinde,
die er braucht, sind immer verlegt oder nicht in Ordnung; selbst das Wetter
scheint nur seinetwegen schlecht zu sein. So 16st ein schwerer Affekt den anderen
ab, und zwar auch dann, wenn sich die Kranken theoretisch iiber die Tatsache
ihrer krankhaften Reizbarkeit durchaus klar sind. Ubrigens nehmen viele
diese hemmungslosen Wutausbriiche, in die sie sich geradezu krampfhaft hinein-
steigern, auch als ihr gutes Recht in Anspruch; in dem riicksichtslosen Egoismus,
der aus der hypochondrischen Selbstbespiegelung notwendig folgt, halten sie
es fiir die selbstverstindliche Pflicht ihrer Angehérigen, auf ihre Nerven Riick-
sicht zu nehmen und ihnen das eigene Wohlbefinden zu opfern. Derartige
Fille fithren, wenn der andere Gatte nicht zum Martyrer geboren ist, gesetz-
méfig zur Ehescheidung.

In einer anderen Gruppe von Fillen 16sen kleine duere Anlidsse nicht sowohl
Zornaffekte als langdauernde innere Spannungen aus, in denen die
Kranken vollkommen den Kopf verlieren und fiir Fernerstehende ganz unbegreif-
liche Handlungen begehen. Viele Fille von pathologischem Heimweh, von
Brandstiftung, Kindstétung, Fahnenflucht und Selbstmord gehoren hierher.

Uberhaupt ist die Angst, die diesen Zustinden zugrunde liegt, eines der
héufigsten Symptome der konstitutionellen Nervositit, und es mag deshalb
auf sie etwas niher eingegangen sein. Die Angst als eine Verbindung von
Unlust und innerer Spannung (Kraepelin) ist ja den meisten Menschen,
und sei es auch nur in der Gestalt von Gewissensbissen, Verantwortungsgefiihl,
Sorgen usw., geldufig. Nach Beobachtungen, die Kraepelin bei den
Angehérigen weniger hoch kultivierter Rassen gemacht hat, scheint die starke
Anspannung des Verantwortungsgefiihls bei uns die Angst sogar héufiger werden
zu lassen.

Sicher spricht der Mechanismus, der schlieBSlich das subjektive Gefiihl der
Angst ausmacht, und bei dem psychische und physische Faktoren immer in-
einandergreifen, um so leichter an, je héufiger er in Anspruch genommen wird.
Deshalb bereiten bei jenen héufigen Psychopathen, die von Hause aus eine
Disposition zu GefiBspannungen besitzen, einmalige heftige Gemiitsbewegungen
(Schreck) ebensowohl spitere Angstanfille vor wie langdauernde Erwartungs-
affekte, Gewissensbisse, ein aufreibender Beruf oder ein unerquickliches Fa-
milienleben. Dagegen wird die sexuelle Atiologie der Angst heute, insbesondere
unter dem EinfluB der Freudschen Lehren, wohl iiberschitzt. Immerhin kann
die Gewissensangst, die dem masturbatorischen Akt hidufig folgt, schlieBlich
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chronisch werden, und ebenso sicher pflegt sich eine immer wieder gekitzelte
und nie ganz befriedigte Sexualitit (Gedankenonanisten, lange Verlobungen
usw.) zuweilen in Angstzustinden zu richen. In diesem Falle werden wir zur
Erklarung weniger an die psychische als an die physische Seite des Angstmecha-
nismus denken und auf die Wirkung hinweisen miissen, die gehiufte und um
ihren normalen Abschlul betrogene geschlechtliche Erregungen schlieBlich auf
das Herz und die GefiBle notwendig entfalten werden. Auflerdem besteht eine
noch nicht ganz aufgeklirte Beziehung zwischen Sexualitit und Angst darin,
daB sich die innere Spannung der Angst bei manchen Psychopathen in mastur-
batorischen Akten entlidt. Man kénnte dabei an einen rein psychologischen
Zusammenhang denken (derart, daBl die Kranken ihre innere Erregung mif-
verstehen oder sich ablenken wollen), wenn nicht Ejakulationen (bei Schul-
aufgaben z. B.) infolge blofer Angst ohne jede sexuelle Vorstellung vorkimen,

Ubrigens steht ganz allgemein fest, daB es ein rein kérperliches Angst-
gefiihl gibt, das durch mannigfache Schidigungen ausgeldst werden kann.
Jede Behinderung der Atmung ebenso wie jede Storung des Kreislaufes, gleich-
viel ob sie durch einen organischen Herzfehler, durch Arteriosklerose oder
nur durch schnelles Treppensteigen herbeigefithrt wird, kénnen als Angst emp-
funden werden. Die gleiche Wirkung haben Vagusreizung, Reizung der serdsen

" Haute des mittleren Keimblattes (Stransky), Vergiftungen durch Kaffee,

Nikotin, Tollwut. Auch die besondere Veranlagung zu éngstlichen Stimmungen,
die wir hdufig nach Infektionskrankheiten beobachten, darf wohl &hnlich
(Insuffizienz des Herzens, Andmie) erklirt werden.

Die von James und Lange zur Erérterung gestellte Frage, ob nicht jede
Angst, wie alle Affekte {iberhaupt, als die Empfindung ihrer korperlichen Be-
gleiterscheinungen gedeutet werden miisse, soll hier unerértert bleiben. Dia-
gnostisch wichtig ist nur, daf diese korperlichen Begleiterscheinungen
selten ganz fehlen und in schweren Féllen von Angst gehéuft angetroffen werden;
zu nennen sind die Verdnderung des Gesichtsausdrucks, dessen maskenartige

"Leere hdufig in dissimulatorischer Absicht durch ein krampfhaftes Licheln

kompliziert wird, das BlaBwerden, das Ausbrechen von SchweiB}, das Klappern
der Zihne und das Zittern der Korpermuskeln, die Verlegenheitsbewegungen,
die ganz unkoordiniert aussehen konnen, eine allgemeine Unruhe des Xorpers
oder aber — namentlich bei plétzlich auftretender Angst — ein vollkommenes
Erstarren aller Bewegungen (,,attonitus‘‘), das Striuben der Haare, die kalten
Hande und Fiifle, die Génsehaut, die Trockenheit der Lippen; ferner die Er-
hohung des Blutdrucks, die Vermehrung der Pulsfrequenz, die beschleunigte
und oft von stohnenden Inspirationen unterbrochene Atmung, die vermehrte
Tatigkeit der Blase und des Darms (Tenesmus), die Erweiterung der Pupillen.
Bei haufiger und linger dauernder Angst kommt es zuweilen zum friihzeitigen
Ergrauen der Haare.

Subjektiv leiden die Kranken unter einem Oppressionsgefiihl auf der Brust,
Druck am Herzen (Prikordialangst), Herzklopfen, einem Gefiihl, als ob das
Herz stillstiinde, ferner unter wiirgenden Empfindungen im Schlunde, die u. a.
die Nahrungsaufnahme schwer stéren, unter Unruhe im Darm, dem Gefiihl des
Geschwollenseins usw. im Unterleib bei Frauen, sowie endlich unter Frieren,
Schwindelerscheinungen, Ohnmachtsanwandlungen, MiBempfindungen am Kopf.
Was das psychische Erlebnis angeht, so ist die Angst hiufig gegenstandslos.
Namentlich im Beginn erkliren die Patienten nicht selten, sie hitten Angst,
aber sie wiiiten selbst nicht wovor, oder was noch hiufiger ist, sie erkennen
das verinderte Gefiihl, das sie beherrscht, iiberhaupt nicht. Viele sprechen von
Heimweh, von dem Gefiihl des Fremdseins, einer verinderten Umgebung oder
von einem verinderten Personlichkeitsgefiihl; andere klagen iiber ,,innerliches*

81*
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Frieren, iiber HeiBhunger, Schwindel, Spannungsgefith]l um den Kopf, das Ge-
fiihl der Betdubung u. dgl. (Hecker). Eine direkte Frage, ob nicht Angst vor-
lige, wird aber von den Kranken, die nicht die Absicht haben, zu dissimulieren,
gewGhnlich bejaht.

Bei lingerem Bestehen oder bei groBerer Stiarke der Angst gehen aus ihr Be-
fiirchtungen hervor, die je nach ihrer besonderen Gestaltung die Form von
iiberwertigen Ideen oder Phobien (s. unten) annehmen. Besonders wichtig
ist, daf das Erlebnis, das einer vorher unbestimmten Angst spéter ihren gedank-
lichen Inhalt gibt, nicht ganz selten vom Arzt ausgeht. Irgendein uniiberlegtes
Wort, die Erwihnung einer entfernten Krankheitsméoglichkeit, ja auch nur die
TFeststellung einer ganz belanglosen kérperlichen Anomalie kann bei dngstlichen
Psychopathen hypochondrische Uberzeugungen auslésen, die auBerordentlich
fest wurzeln und so fast wahnhafte Fixierung erreichen. Man mul} deshalb
wissen, daB die Disposition zur Angst ungemein verbreitet ist, und daB sich
wohl die meisten Kranken, die den Arzt zum erstenmal zur Feststellung ihres
Leidens aufsuchen, in einer gewissen angstlichen Spannung befinden, die ihnen
eine objektive Beurtellung der arztlichen AuBerungen erschwert. er Nerven-
arzte sehen beinahe téglich Kranke, die durch Verlegenheitsdiagnosen, wie ,,ein
wenig Fett am Herzen‘ oder ,,etwas lymphatischer Habitus‘* aus dem Gleich-
gewicht gebracht und nun jahrelang nicht zur Ruhe gekommen waren.

Wie sebr nicht blo8 die Angst, sondern alle eben erérterten gemiitlichen
Storungen die Willensleistungen beeinflussen kénnen, versteht sich beinahe
von selbst. Kranke, die genau wissen, daf sie sich eigentlich gerade wéhrend
der Arbeit am allerwohlsten fithlen, bringen doch den Entschlufl zum An-
fangen nicht auf. Lebenswichtige Entscheidungen schieben sie immer wieder
hinaus, sagen nicht ja, aber auch nicht nein und geraten in Angst, wenn sie
zu einer bindenden Erklirung gezwungen werden. Ich habe einen vorziiglich
-begabten Richter gekannt, der nach seiner durch Monate geplanten und
immer wieder hinausgeschobenen Verlobung plétzlich des Abends zu einer
unmoglichen Zeit in das Haus der Schwiegereltern lief, um die Verbindung
wieder zu losen. Ein Kollege, dem ich wihrend des Krieges auf sein wieder-
‘holtes und dringendes Bitten eine von ihm ersehnte Stellung verschafft hatte,
schlug sie im letzten Augenblick, als sie fiir ihn freigemacht worden war, aus.
So haben die Kranken selbst natiirlich immer das Gefiihl, alle Gelegenheiten
im Leben verpaBt zu haben, und gerade darauf beruht zum Teil ihre Uber-
zeugung, nicht nach Verdienst gewiirdigt zu werden.

Dies sind die oben schon erwihnten Menschen, die theoretisch zu den grofiten
Hoffnungen berechtigen und nur dieses Mangels wegen praktisch immer wieder
versagen. Von den Debilen, die infolge einer falschen Diagnose hierher ge-
rechnet werden, unterscheiden sich diese Insuffizienten dadurch, daBl sie
intellektuell vollwertig sind — wenn man namlich unter Intelligenz etwas Poten-
tielles versteht und die Leistungsunfiahigkeit begabter, aber ermiidbarer, oder
durch Angst behinderter Menschen aus dem Begriff der Demenz ausscheidet.
Die Kranken beurteilen sich gewéhnlich auch selbst so: sie wissen, dal sie
theoretisch etwas leisten konnten, vermeiden aber gréBere Aufgaben und
‘schwierige Situationen und begniigen sich mit einem bescheidenen Platz im
Leben — wenn auch oft mit der peinlichen Empfindung, von weniger intelli-
genten Menschen iiberfliigelt worden zu sein.

Es ist klar, daB sich diese Storung in der Sprechstunde nicht feststellen
1aBt, und auch im Krankenhaus und im Sanatorium wird sie nicht deutlich
werden. Leider sind aber auch die subjektiven Angaben der Patienten; soweit
sie sich nicht auf ihre Lebensschicksale beziehen, meist nicht brauchbar, weil
- konstitutionell Nervése (im Gegensatz zu manchen erschopften Neurasthenikern)
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eine Insuffizienz viel haufiger fiihlen und deshalb behaupten, als sie tatséch-
lich daran leiden. :

Um so deutlicher kommt die Insuffizienz bei lang fortgesetzter Beobachtung
zum Ausdruck. Schon Kinder 148t sie unter den gewéhnlichen Anforderungen
der Schule zusammenbrechen; nach immer kiirzerer Arbeitsleistung werden
sie miide, unaufmerksam, reizbar und weinerlich, und ihre Leistungen ver-
sagen in immer schnellerem Tempo. Noch schlimmer ist es, wenn zu diesem
Mangel eine iibertriebene Pedanterie hinzutritt, die die Arbeit durch alle még-
lichen Skrupel erschwert und die héufig zu ausgesprochenen Zwangsvorstellungen
fiihrt. — Bei anderen Kranken wird die Stérung erst deutlich, wenn sie, auf
sich selbst gestellt, ihren Tag selbst einteilen, fiir die notwendigen Ruhepausen
sorgen und die Arbeit richtig dosieren sollen. Hier zeigt sich die Willensschwiéche
haufig schon darin, daB sie eine als richtig erkannte Tecknik nicht anzuwenden
vermogen: sie arbeiten bis in die Nacht, schlafen dann nicht ein, nehmen ein
Schlafmittel, kommen des Morgens nicht aus dem Bett und werden erst am
Abend wieder ganz frisch. Dann aber sorgen sie durch Arbeit oder durch leb-
hafte Unterhaltung, durch Alkohol, Tee und Nikotin dafiir, daB der na.chste
Tag mindestens ebenso schlecht verlduft.

Zum Arzt kommen die ,Insuffizienten‘* meist mit recht glelchformlgen
Klagen: sie lesen einen Brief, einen Akt oder addieren eine Zahlenreihe immer
wieder, ohne von der Stelle zu kommen; bald haben sie das Gefiihl, als ob ihr
Denken still stande, als ob swh ein ,,Schleler iiber das Gehirn‘ legte, oder ein
,,Brett vor dem Kopf wire‘‘; oder aber die Gedanken beginnen sich zu jagen,
Bild reiht sich an Bild, und schlieBlich geben die Patienten mit einem schwindligen
Gefiihl die Arbeit ganz auf.

Ubrigens erlebt man gerade hinsichtlich der Willensleistungen bei den
Nervosen groBie Uberraschungen. Wenn etwas besonders Wichtiges von ihnen
verlangt wird, so konnen sich auch sonst sehr willensschwache Psychastheniker
fir verhdltnismaBig lange Zeit aufraffen und dann durch starke Selbst-
beherrschung verbliiffen. Dahin gehért schon, wenn sich reizbare Haustyrannen
in Gesellschaft fiir Stunden zusammennehmen und Fremden als durchaus liebens-
wiirdig und beherrscht erscheinen. In der forensischen Praxis erleben wir
nicht selten, daB ein Psychopath, der in der Klinik immer wieder erklirt hatte,
daB} er die Gerichtsverhandlung nicht ertragen wiirde, und der kaum bei einer
halbstiindigen Untersuchung frisch zu bleiben vermochte, im Gerichtssaal
pldtzlich durch mehrere Tage hindurch mit vollkommener geistiger Frische
seine Verteidigung betreibt. Gewohnlich erfolgt dann allerdings nachher ein
schwerer Zusammenbruch. Ahnlich erkliren sich die guten Leistungen, die
gewisse psychasthenische Kiinstler und Gelehrte in gelegentlichen StéB8en
hervorbringen : sie sind leichter zu entflammen als andere, geben sich irgendeiner
Idee fiir eine Zeitlang ganz hin und vergessen dabei alle nervésen Beschwerden.
Auch hier wird eine solche Periode zumeist mit einem besonders schlechten
Befinden nach AbschluB der Arbeit bezahlt.

Unter den subjektiven Klagen der Nervisen stehen neben denen iiber
Ermiidbarkeit, EntschluBunfihigkeit, Angst und Reizbarkeit die {iber Schlaf-
stéorungen und zahlreiche Sensationen im Vordergrunde. Sehr hiufig
ist die Unfahigkeit, des Abends quilende Vorstellungen oder Erinnerungen
an die geistige Arbeit abzulehnen und sich so zum Einschlafen zu konzentrieren.
Andere Patienten wachen nach wenigen Stunden tiefen Schlafes mit einem Ruck
auf, um sich bis zum Morgen ruhelos im Bett zu wilzen; eine dritte Gruppe
wird von éngstlichen Trdumen verfolgt, die die erquickende Wirkung des Schlafes
beeintrichtigen. Auch die sensorielle Hyperidsthesie macht sich in dieser
Hinsicht storend bemerkbar: kleinste Reize, schon das Atmen der Ehefrau,
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ein leiser Lichtstrahl wecken den Kranken oder verhindern ihn einzuschlafen.
Alle diese Beschwerden sind gewdhnlich jeder Form von Suggestivbehandlung
iiberaus zuginglich — ebenso wie umgekehrt viele Nervise vornehmlich deshalb
nicht einschlafen, weil sie das unter den gegebenen Umstéinden befiirchten.
— Die Klage iiber ein abnorm groBles Schlafbediirfnis und ungewéhnlich langen
und tiefen Schlaf ist bei konstitutioneller Nervositit so selten, daB sie eher
an organische Storungen oder allenfalls noch an eine Erschépfungsneurasthenie
denken laft.

Sodann ware als hiufiges Symptom der Kopfschmerz zu nennen. Er
tritt in den verschiedensten Formen auf — von dem leisen Kopfdruck, dem
bloBen , Eingenommensein“ des Schéddels an bis zur echten Migrine und
Neuralgie. Andere Sensationen ‘wie das Kreuzweh, Schmerzen an den Extremi-
titen usw. spielen eine viel geringere Rolle. Dagegen bedarf es nach friiher
Gesagtem kaum der Erwihnung, daf sich die konstitutionelle Nervositit
hdufig in Funktionsstérungen gewisser vegetativer Organe #uBlert. Herz-
und GefaBneurosen, nervose Magen-, Darm- und Blasenstérungen entstehen
fast immer auf diesem Boden, Die oft geklagte Impotenz ist gewohnlich psy-
chogen bedingt und auf einen friiheren MiBerfolg, langdauernde Masturbation
mit entsprechender Wirkung auf die Phantasie oder endlich auf hypochondrische
Erwartungen zuriickzufiihren.

Objektiv fallen viele Kranke durch ihre ungeniigende kérperliche Ent-
wicklung, die Unterernihrung, die fahle, graue Haut, die zeitig ergrauten Haare,
friih hervortretende Schlifenarterien und durch bestimmte Entartungszeichen
ohne weiteres auf; andere aber sind korperlich ganz gesund, und diese klagen
zuweilen dariiber, dafl ihres blilhenden Aussehens wegen niemand ihre Leiden
glauben wolle. Von neurologischen Symptomen ist verhdltnisméfig haufig
ein Tremor der Zunge, der gespreizten Finger, der oberen Lider bei Augenschlu8.
Andere Patienten leiden an Tiks, Stottern, Nacht- oder Farbenblindheit, viele
sind alkoholintolerant usw.

Auch sexuelle Anomalien erwachsen nicht selten auf dem gleichen
Boden. Bei konstitutionell nervésen Kindern wird die geschlechtliche Reife
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